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Gocukluk Caginda Nadir Goriilen
Deri Tiimorleri

Rare Skin Tumours in Childhood: Review

OZET Eriskinlik doneminde oldugu gibi ¢ocukluk ¢aginda da derinin malign ve benign pek ¢ok tii-
mori goriilebilmektedir. Malign tiimorler benign olanlara gore daha nadir goriilmektedir. Diinya
Saglik Orgiitii Uluslararas: Kanser Kayit Birliginin kayitlarina gére, 0-14 yas araliginda deri kan-
serlerinin (melanomlar ve sarkomlar harig) insidans: degisik iilkelerde milyonda 0,1-2,3 arasinda de-
gismektedir. Malign melanom insidans: ise farkl iilkelerde milyonda 1,6-0,1 arasinda bildirilmig
olmakla birlikte, Avustralya ve Yeni Zelanda’da milyonda 3,8-4,7 gibi yiiksek oranlarda goriilmek-
tedir. Malign tiimorler benign tiimorlere gore daha nadir goriilse de mortalite oranlar: oldukga yiik-
sek oldugundan her zaman ayiric1 tamda gz 6niinde bulundurulmalidir. Malign tiimérlerin nadir
goriilmesi hem tam giigliigiine hem de tedavi protokollerinin tam olusturulamamasina neden ol-
makta ve hastalar ¢ogu zaman erigkinler igin olusturulan protokollerle takip edilmektedir. Bu der-
lemede, nadir goriilen pediatrik deri tiimorlerinin klinik ve histopatolojik 6zellikleri vurgulanarak
ayirici tanida bu hastaliklarin yer almasi amaglanmugtir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk; deri neoplazmlari; melanom

ABSTRACT Many benign and malign tumors of the skin are seen in childhood as in the adulthood.
Malign ones are less frequently seen. The incidence of skin carcinomas (excluding melanoma and
sarcomas) in different countries vary from 0.1 to 2.3 per one million population, according to the
World Health Organization International Cancer Registry Association. Malign melanoma incidence
is reported between 0.1-1.6 per million population in different countries but in countries like Aus-
tralia and New Zealand the incidence can be as high as 3.8-4.7 per million. Malign tumors must al-
ways be considered in the differential diagnosis because although they are rarely seen, compared
to the benign ones, when seen they can be highly mortal. Because of the fact that malign tumors
are rarely seen, their diagnosis is difficult and proper treatment modalities cannot be constituted.
That’s why child patients are followed according to the protocols designed for the adult patients.
Based on this, in this article, we wanted to emphasize the clinical and histopathological properties
of paediatric skin tumors, so that they will be considered in the differential diagnosis.

Key Words: Child; skin neoplasms; melanoma
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ocukluk ¢aginda benign ve malign olmak iizere pek ¢ok deri tiimorii
goriilmektedir (Tablo 1). Cocuklarda derinin benign lezyonlari stk g6-
rilmesine ragmen malign tiimorleri oldukca nadirdir. Diinya Saglik
Orgfitii'ne bagh Uluslararasi Kanser Arastirma Kurumu-Uluslararas: Kanser
Kayit Birligi [ World Health Organization(International Agency for Research
on Cancer-International Association of Cancer Registries (WHO/IARC-
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TABLO 1: Deri tiimérlerinin kéken aldigi hticre tiplerine gére siniflandiriimasi.

Hiicre tipi Benign Premalign Malign
Seboreik keratoz Aktinik keratozw Skuamdz hiicreli karsinom
. ) p Bowen hastaligi PR
Keratinosit Epidermal neviis . ’ Bazal hiicreli karsinom
. ) Epidermodisplazya
Epidermal kist P
verrusiformis
Melanositler Melanositik nevis Kgnjemt_a : neviis Malign melanom
Displastik nevis
Lenfositler Kutandz lenfomalar
Histiyositler Histiyositozis- X
Kl folikiili Trikoepitelyom Trikolemmal karsinoma

Pilomatrikoma

Malign pilomatriksoma

Sebase bezler

Sebase adenom
Sebase epitelyom

Sebase karsinom
Apokrin adenokarsinom

Poroma Musindz ekrin karsinom
Ekrin bezler Siringoma Ekrin adenokarsinom
Hidroadenom Hidroadeno karsinom
Fibroz doku ve Anjiyofibrom Malign fibroz histiyositom
bag doku Dermatofibrom Epiteloid sarkom
Néral kil ‘l‘\leroflbrom" Mal!gn Poroflbrom"
Swannom Malign “swannom
Hemaniivom Anjiyosarkom
Vaskuler jyom Kaposi sarkom
Glomus timéri .
M. Hemanjiyoendotelyoma
Diiz kas Leoimiyom Leiomiyosarkom
Yag dokusu Lipom Liposarkom

IACR)]'nin kayitlarina gére 0-14 yas araliginda deri
karsinomlarinin (melanomlar ve sarkomlar harig)
insidans: degisik iilkelerde milyonda 0,1-2,3 ara-
sinda degismektedir. Ulkemizden Varan ve ark., 31
yil boyunca takip edilen 6264 olgudan 22
(9%0,35)’sinin primer deri tiimoéri oldugunu belirle-
migtir.! Malign melanom insidans: ise farkh tilke-
lerde milyonda 1,6-0,1 arasinda bildirilmis olmakla
birlikte, Avustralya ve Yeni Zelanda’da milyonda
3,8-4,7 gibi yiiksek oranlarda gériilmektedir. Ulke-
mizde de binde 1,34 olarak bildirilmigtir.

Bu galismada, taninin nadir goriilmesi nedeni
ile atlanabilecegi ve tedavi yaklagiminin tam olus-
turulamadig1 pediatrik malign deri tiimorleri su-
nulmustur.

I MALIGN MELANOM

Pediatrik malign melanom (MM) in utero donem-
den 18 yasa kadar olan donemde goriilen mela-
nomlar1 icermektedir. Pediatrik melanomlar,

biitiin yas gruplarinda gériilen melanomlarin %1-
4linii, pediatrik malignitelerin ise %1-3’{inii olus-
turmaktadir. Tirkiye'de pediatrik melanom orani
ise 2002-2008 y1llar1 arasinda binde 1,34 olarak bil-
dirilmistir. Malign melanom gelisimi i¢in bir¢ok
risk faktorii belirlenmistir.

= Acik ten rengi, kirmizi veya kizil sag, renkli goz

= Cillenme, aktinik lentijinler

= Ultraviyole (UV) hassasiyeti

= Aralikli siddetli UV maruziyeti

= Cok sayida klasik melanositik neviis

= Atipik melanositik neviis

= Konjenital melanositik neviis, (6zellikle dev tip)

= Ailede melanom 6ykiisii

B DNA onarim hasari, 6zellikle kseroderma
pigmentozum

® Immiinsupresyon

= Daha 6nce sahip olunan maligniteler
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Aile 6ykiisiiniin varligi melanom gelisim ris-
kini dort-bes kat artirir. Yirmi yag altinda melanom
tanist alanlarin %10’unda ailevi melanom 6ykiisii
saptanmistir. Malign melanomlu hastalarda belir-
lenmis gen lokuslar1 mevcuttur. Ailevi melanom
olgularinin %50’sinde 9p21’de lokalize pl6
(CDKN2, MST1) gen delesyonu saptanmugtir.”

Melanom ile iligkili diger genetik lokus ise me-
lanokortin-1-reseptoriidiir. Bu reseptoriin sari-
kizil sa¢ rengi ile iligkili oldugu ve bu reseptér mu-
tantini tagtyanlarin 2,2-16 kez daha melanoma yat-
kin oldugu gosterilmistir.>*

Konjenital dev neviis (KDN)’ler prekiirsor lez-
yonlarin baginda gelmekte ve 20 000 yenidoganda
bir goriilmektedir. Kadinlarda 1,17/1-1,46/1 gibi
yiksek oranlarda bildirilmektedir.®> Literatiirde
bircok KDN siniflamasi yer almaktadir, fakat gii-
niimiizde en fazla kabul géren siniflama Kopf ve
ark.nin tanimlamis oldugudur. Buna gore <1,5 cm
olanlar kii¢iik, 1,5-19,9 cm olanlar orta, >20 cm
olanlar da biiyiik konjenital neviis olarak adlandi-
rilmigtir.* KDN’lerde melanom gelisme riski bii-
yiikliikle dogru orantili olarak artar. Bu hastalarda
tiim yagsamlar1 boyunca melanom gelisme riski %5-
10 oraninda bildirilmistir. Hayat boyunca bildiri-
len bu risk kiigik gibi goriilse de normal
populasyon ile kargilastirildiginda rélatif riskin 52-
2600 kez daha fazla oldugu goriilmektedir.”

Melanom igin bir diger prekiirsor ise displastik
neviislerdir. Goldestein ve ark.nin yaptig1 bir ¢alis-
maya iki veya daha ¢ok melanom/displastik neviis
tanist olan 33 aileden olusan, toplamda 844 kisi
dahil edilmistir. Tkiden 25 yila kadar olan takipler
sonucunda 86 yeni melanom tanisi saptanmistur.
Seksen alt1 hastanin 51’inde 6ncii lezyon bulunmusg
ve bu lezyonlarin 32’si displastik nevus olarak rapor
edilmigtir. Ayni grubun %37’si displastik neviisleri
olan ¢ocuklardir. Pediatrik melanom tanisi alan ¢o-
cuklarin tamam displastik neviisti olan ¢ocuklar-
dan olugsmusgtur.?

Klasik neviislerin pediatrik melanomdaki rolii
héalen net degildir. Yapilan epidemiyolojik calis-
malar, melanom gelisiminde neviis sayisinin en
6nemli ve basta gelen faktor oldugunu ve bunu si-
rasiyla atipik neviis varlig1 ve solar lentijin varligi-
nin takip ettigini gostermistir.

Klinikte pediatrik melanomun tespiti olduk¢a
zordur. Bunun nedeni olgularin ¢ogunun de novo
olugsmasidir. Geleneksel “Asymmetry, Border irre-
gularity, Color variegation, and Diameter (ABCD)”
kriterleri ¢cocukluk ¢agi melanomlarinin degerlen-
dirmesinde yeterli olmamaktadir.

Malign melanomda klinik olduk¢a nonspesifik
seyreder; lezyonlar benign neviise, spitz neviise,
hemanjiyom veya verriiye benzeyebilir. Pediatrik
melanomlar erigkin melanomlardan daha siklikla
amelanotik, ve nodiiler konfigiirasyonda seyreder.’
Ttimo6r vakalarinin %50’si sirtta, %15’ bas-bo-
yunda ve %151 iist ekstremitelerde yerlesmistir.
Vakalarin %85’inde lezyon lokalizedir. En sik bol-
gesel lenf nodlarina, diger cilt ve cilt alt1 bolgele-
rine, daha az siklikla da akciger, karaciger ve
beyine metastaz gortilmektedir.

Histopatolojide pediatrik melanomlar erigkin
melanomlarindan belirgin farklilik gosterir. Nodii-
ler, spitzoid ve siniflandirilamamis melanom sik-
Likla goriilmektedir. Bu patolojik farklihik ABCD
kurallarinin klinikte neden sonu¢ vermedigini
aciklamaktadir.

Pediatrik melanom vakalarinin nadir olmasi,
klinik deneyimin yetersizligi nedeni ile tedavide
erigkin protokoli izlenmektedir. Temel tedavi
cerrahi olmak iizere radyoterapi, kemoterapi ve
immiinoterapi 6nerilmektedir. Yiiksek dozda in-
terferon alfa 2b (IFN-a2B) ile kiir saglanan hastalar

bildirilmigtir. 21011

I SKUAMOZ HUCRELI KARSINOM

Skuaméz hiicreli karsinom (SCC) tiim ¢ocukluk
¢ag1 kanserlerinin <%0,1’ini, kutan6z malignitele-
rin %5’ini olusturur.!!

Epidermal malign tiimérlerin gelisimi i¢in be-
lirlenmis risk faktorleri:'?

= Acik ten rengi

= UV maruziyeti

® [yonize radyasyon

= Genodermatozlarin varlhig

- Bazal hiicreli karsinom (BCC) icin bazal
hiicreli neviis sendromu varlig
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- SCC i¢in epidermodisplazya verriisiformis
varlig

- Her iki tip i¢in de kseroderma pigmento-
zum varlig1

" Neviis sebaseus

" Uzun donem immiinsupresyon

= Yiiksek risk human papilloma viriis

® Inorganik arsenik gibi kimyasal karsinojenler

= Kronik inflamasyon, iilserasyon, skar ve
skleroz

Transplantasyon sonrasi immiinsupresif tedavi
alan ¢ocuk olguda vulvar SCC bildirilmis ve hastada
human papilloma viriis (HPV) tespit edilmistir.! Fine
ve ark., yaptiklar1 caligmada epidermolizis biilloza
Hallopeau-Siemens tipinde 20 yas alt1 SCC gelisim
riskini %7,5 olarak bulmuglardir (Tablo 2).!* Litera-
tiirde Fanconi anemili ve distrofik epidermolizis biil-
lozali ¢ocuk hastalarda bildirilmis SCC vakalar
vardir.”® Ozellikle skar veya kronik inflamasyon ze-
mininde gelisen tiimoérler daha kotii seyirli olup me-
tastaz oran1 %30’u bulmaktadir. Yerlesim bolgesine
gore degerlendirildiginde, dudak, metastaz yapma
potansiyeli yiiksek bir bolgedir (%20). Lezyonun ta-
maminin ¢ikarilmasi ana tedavi secenegidir.

I BAZAL HUCRELI KARSINOM

BCC, erigkinlerde deri kanserlerinin en sik nede-
nidir. Pediatrik yas grubunda ise ¢ok nadir goril-

mektedir. Vakalarda genellikle predispozisyon ya-
ratan kseroderma pigmentozum, nevoid bazal hiic-
reli karsinom sendromu (Gorlin sendromu) gibi
nedenler yer almaktadir (Tablo 2).'!” Neviis seba-
seus da nadir de olsa predispozisyon yaratan diger
bir nedendir.'® Meksika’da yapilan bir aragtirmanin
sonucuna gore BCC pediatrik yas grubunda tiim tii-
morlerin %0,24’ini ve deri timdrlerinin %13’ ini
olusturmaktadar.

Klinikte umblike, translusent papiil ve telenji-
ektazi ile karakterizedir. Erigkinler i¢in tan1 koy-
mada tipik olan bu tablo pediatrik yas grubunda
nadir goriilmesi nedeni ile atlanabilir. Cocuklarin
¢ogu sapli fibroepitelyoma benzeri BCC lezyonlar
ile bagvurur.'®'7 BCC igin risk faktérleri; giines ya-
mg1, UV maruziyeti, renkli goz-acik renk sa¢ ren-
gine sahip olmak, iyonize radyasyon, immiinsup-
resyon, arsenik gibi kimyasal madde maruziyetinin
olmasidir. Tiimortin gelismesi i¢in UV maruziyeti-
nin dekadlar boyunca olmas: gerekmektedir. Bu
ytizden de ¢ocuklarda UV maruziyetinin sebep ol-
mas i¢in, cografi konum 6nemli olmaktadir. Lezyon
papiiler, nodiiler veya sklerozan ise eksizyon ilk ter-
cih edilmesi gereken tedavi segenegidir. Kiiciik ve
ytizeyel lezyonlarda imikimod, kriyoterapi, koteri-
zasyon tercih edilebilir. Gorlin gibi sendromu olan
hastalarda radyoterapiden kaginilmahdir.

Giinesten korunma ve diizenli takiplerle izlem
lokal niikslerin tespiti agisindan 6nemlidir.

TABLO 2: Deri maligniteleri ile birlikte gértilen hastaliklar.

Hastalik
Kseroderma pigmentozum

Bazex sendrom

Hidrotik ektodermal displazi
Distrofik epidermolizis biilloza
Diskeratozis konjenita
Epidermodisplazi verrusiformis
Konjenital displastik neviis
Konjenital ndrokutandz melanozis
Konjenital dev neviis

Ailevi melanom

Bazal hiicreli neviis sendromu

Albinizm

Deri kanseri

Bazal hicreli karsinom
Skuamdz hiicreli karsinom
Malign melanom

Bazal hicreli karsinom
Skuamdz hiicreli karsinom
Skuamdz hiicreli karsinom
Skuamdz hiicreli karsinom
Skuamdz hiicreli karsinom
Malign melanom

Malign melanom

Malign melanom

Malign melanom

Bazal hicreli karsinom
Bazal hucreli karsinom

Kalitim
Otozomal resesif

Otozomal dominant
Otozomal dominant
Otozomal resesif
X'e bagl resesif
Otozomal resesif

Otozomal dominant

Otozomal resesif
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I SARKOMLAR

MALIGN FiBROZ HiSTIY0SIT0Z

Malign fibroz histiyositoz (MFH) fibroblast ve his-
tiyositlerden olusan yumusak doku sarkomudur.
Malign fibroz ksantom ve fibroksantosarkom da ta-
nimlamada kullanilan diger isimlerdir.

Dért histopatolojik tip tanimlanmistir: Stori-
form-pleomorfik en sik olmak {izere miksoid, dev
hiicreli ve inflamatuar tip.

Cocuklarda nadir goriilen bu tiimériin seyri ve
prognozu ile ilgili net bilgiler yoktur. Hastalik
%?5’ten daha az oranda ilk iki dekadda gériiliir. In-
fantil donemde de goriilebilmesine ragmen insi-
dans yasla artar ve en sik ergenlikte goriiliir. Bag
ve boyun en stk tutulan alanlardir. Risk faktorleri
radyasyon, kseroderma pigmentozum, yanik skar-
lar1, skar yapan dermatozlar ve kronik tilserlerdir.
Cocukluk ¢agy MFH'nin prognozu erigkinden
daha iyi olsa da olduke¢a kétiidiir. Lokal niiks oram
%30-43, metastaz orani %30 ve tiimore bagh 6lim
%44’tiir. Derin eksizyon ile rejyonal lenf nodu di-
seksiyonu tercih edilen tedavidir. Tiimoriin az go-
rilmesi nedeni ile adjuvan kemoterapi ve
radyoterapinin etkinligi net degildir.'""

FIBROSARKOM

Fibrosarkom ¢ocukluk ¢aginin nadir tiimoérlerin-
dendir. Pediatrik ¢agda goriilen tiim sarkomlarin
%10 unu olusturur. Klinikte tiimor hizli bityiiyen;
ekstremitelerde, pelviste, bag ve boyun bolgesinde
subkutan yerlesen kitle olarak kendini gosterir.
Prototip olan infantil fibrosarkomun histopatoloji-
sinde yogun mitoz gosteren igsi hiicreler bulunur.
Karakteristik translokasyonu t(12;15)(p13;q25)’dir.
Metastaz oranlar1 10 yas iistii hastalar i¢in %50, bes
yas alt1 hastalarda ise %7’dir. Cerrahi eksizyon ilk
secenektir. Cerrahi sonras1 metastaz ve niikslerin
profilaksisi i¢in radyoterapi ve kemoterapi diisii-
niilebilir.!?

RABDOMIYOSARKOM

Rabdomiyosarkom, ¢izgili kaslardan koéken alan
mezengimal bir malign timordir. Cocukluk ¢ag:
sarkomlarinin milyonda 4-7 orani ile en sik gorii-
lenidir. Embriyonel, alveolar, botyroid ve pleo-

morfik olmak {izere dort histolojik tipi vardir. Co-
cuklarda en sik embriyonel tip goriliir.

Timor aktin, miyoglobin, desmin ve vimentin
pozitiftir. Pleomorfik rabdomiyosarkom lenfoma,
noéroblastom ve kemik dis1 Ewing sarkomundan ay-
rilmalidir.

En ¢ok tuttugu alanlar bas ve boyun bolgesi
(9%35), genitoiiriner sistem ile ekstremiteler (%40),
daha az oranda gévde, orbital bosluk, paranazal
bolgedir.”! Primer ya da metastaz olarak %1’den
daha az oranda deriyi tutar. Alveolar tip en sik me-
tastaz yapan formudur. Tiimor genel olarak agresif
seyirlidir.”? Bes yas alt1 hastalarin %50’sinde ve do-
gustan olan vakalarin %2’sinde Bluebery Muffin
lezyonlarn seklinde goriilebilir. Tedavide cerrahi ile
radyoterapi ve/veya kemoterapi kombinasyonlari
tercih edilir.!

EPITELOID SARKOM

Klasik epiteloid sarkom, tipik olarak el ve kolda
subkutan6z nodil olarak yerlesir. Histopatoloji-
sinde; granuloma annulare ve romatoid nodiilii tak-
lit eden nekrotik zon goriliir.

Tiumoriin orijini net degildir. Keratin pozitif
olan tiimor, %50 oraninda da CD34 pozitif boya-
nir. Lokal niiks, lenf nodu ve hematojen metastaz
yapan timor %30 oraninda mortaldir.!

KAPOSi SARKOMU

Kaposi sarkomu (KS), vaskiiler endotelyal hiicre-
lerden koken alan anjiyojenik inflamatuar bir neo-
plazmdir. Lezyonlar deriyi ve daha bir¢ok organi
tutabilir. Son yillarda KS’'nin ¢ok sayida histolojik
varyanti tanimlanmistir. KS’de en yaygin histolojik
tip, hastaligin progresyonunu yansitan ve KS'nin ta-
nisal histolojik ozelliklerinin baskin oldugu “olagan
tip KS” olgularidir. Bu grupta lezyonlarin progres-
yonu igsi hiicre proliferasyonunda artig ile karak-
terizedir ve histolojik olarak makiil, plak ve nodiil
evrelerinden olusur. En sik goriilen histolojik alt tip
lenfanjiyektatik varyant olup, bunu sirasiyla biilloz,
lenfanjiyom benzeri, intravaskiiler ve piyojenik
granulom benzeri varyantlar izlemektedir. En nadir
goriilen alt tip ise mikronodiiler KS’dir.

Endemik, klasik, iyatrojenik ve “human im-
munodeficiency virus (HIV)” ile iliskili epidemik
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tip olmak {izere dort tipi vardir. Cocuklarda epi-
demik tip (Afrika tipi), AIDS’le birlikte ve im-
miinsupresif tedavi sonrasinda bildirilmistir. Bu
tip ¢ocuklarda genellikle lenfadenopatik tipte sey-
reder ve erkeklerde {i¢ kat sik goriiliir. Genellikle
kot seyirlidir ve hizla i¢ organlara yayilim goste-
rir. Immiinsupresif ilag kullananlarda KS riski iki-
dort kat artmigtir. Klasik tip, tipik olarak alt
ekstremitede mavi-kirmizi makil, papiil veya
nodiil olarak ortaya ¢ikar. Yillar i¢cinde hastalik
proksimale dogru ilerler, lezyonlar plak ve timo-
ral forma donerek zamanla erozyon ve iilserasyon
gelisir. Vaskiiler proliferasyon lenfatik drenaji
azaltarak kalca ve alt ekstremitede agrili 6deme
neden olur. Lezyonlar oral kavite, gastrointestinal
sistem, lenf nodlari, karaciger, bobrekler ve da-

lakta da goralar.!123

Klasik KS’li hastalarin ¢cogunda HHV-8 tespit
edilmigtir. Yedi yas alt1 ¢ocuklarda 6liimcil seyir-
lidir. Erigkinlerle karsilagtirildiginda ¢ocuklarda
klasik ve endemik tip daha az goriilmektedir. Iyat-
rojenik ve epidemik form benzer klinikle seyreder,
fakat her yagta goriilebilir.”

Tedavide kemoterapi ve/veya antiretroviral te-
rapi uygulanmaktadir.?

ADNEKSIYAL TUMORLER

Adneksiyal tiimorler siklikla bag ve boyunda yer-
lesen, nadir goriilen neoplazmlardir. Cogu benign
olsa da ¢ocukluk ¢aginin adneksiyal tiimorleri sik-
likla agresif seyirlidir. Sebase karsinom holokrin
adneksiyal komponentten olusan nadir goriilen
agresif bir malign tiimordir. Tedavide lokal ek-
sizyon ve izlem Onerilmektedir. Lokal niiks ve
metastaz nadirdir, fakat metastaz sonrasi 6liim bil-
dirilmigtir.”

I PRIMER KUTANOZ LENFOMALAR
MiKO0ZIS FUNGOIDES

Hastalarin %75’ine 50 yagindan sonra tani konsa
da ¢ocukluk ¢aginda baslangi¢ %0,5-%>5 arasinda-
dir.3! On ay kadar kiigiik yasta baglayan olgu bil-
dirilmistir.?? Tedaviye direncli kronik dermatoz-
larda disiiniilmesi ve seri biyopsi alinmasi gere-
kebilir. Genelde ¢ocukluk ¢agi mikozis fungoi-

desleri daha sinirli olmakta ve erigkinlere gore
hastaliga bagh yasam stiresi daha iyi goriinmekte-
dir.?'3* Bununla birlikte, hastalik yine de kronik
seyretmekte ve tedavi kesildiginde yeniden bagla-
yabilmektedir. Hastaligin benign olmadig: ve de
tedavi gerektirdiginin bilinmesi 6nemle vurgulan-
malidir.*®

Cogu pediatrik hastada, degisen derecede ka-
sint1 ile eritemli skuamli makiil ve plaklarla karak-
terizedir. Ince eritematoz, atrofik yamalarin gévde
ve kalcalarda lokalizasyonu klasik ortaya ¢ikis sek-
lidir. Zamanla lezyon ortadan iyilesme egiliminde
ve lezyonlar serpijindz, arkiform, at nali veya diger
sekillerde olabilir.

Hipo ve hiperpigmentasyon atrofi ve telenji-
ektazilerden olusan poikilodermik lezyonlarda
goriilebilir. Nodiiler ve tiimoral lezyonlar pediat-
rik hastalarda nadirdir. Bu lezyonlar hizli gelisir
ve zamanla llsere olur. Zaman zaman pigmente
purpurik dermatoz diisiindiiren deri lezyonlar:
bulunabilir.?>3 Bazi hastalarda tiim deri yiizeyi in-
filtre, skuamh veya skuamsiz kalin kirmiz deri ile
kapli ve yer yer saglam deri adalar1 bulunabilir ve
eritrodermiye doniigebilir.

Erigkinlerden farkl olarak hipopigmente mu-
kozis fungoides en ¢ok ¢ocuklarda goriilen hasta-
ligin bir varyantidir.?®3° En sik siyah veya koyu
derili hastalarda olmasina ragmen acik tenli kisi-
lerde de goriilebilir.”*° Hipopigmente makiil ya da
yamalar genellikle asemptomatiktir. Klinik gorii-
niimleri en sik yaygin pitriyazis alba, tinea versi-
kolor veya postinflamatuar hipopigmentasyona
benzer. Lezyonlar genellikle yuvarlak, arkuat veya
girat sekilde ve tizerinde hafif skuam olabilir.?8404!
Histolojik olarak mukozis fungoidesin inflamatuar
lezyonlari ile ayni 6zellikleri gostermesine ragmen
¢ocuklarda immiinofenotipik olarak agirlikh olarak
CD4+ T hiicrelerinden ¢ok CD8+ T-hiicrelerinden
olugur. 4243

Graniilomatoz gevsek deri son derece nadir
goriiliir, papiil ve viyole renkli plaklar ile baglayip
gevsek deri kitlelerine ilerler. Lezyonlar eritema-
toz ve kirisik olarak yaygin sekilde aksiller ve
inguinal bolgelerde, erkeklerde daha fazla gorii-

liir. 4
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Follikiiler musinosis daha c¢ok erigskinlerde
goriilmesine ragmen ¢ocuk ve genclerde de bildi-
rilmigtir.*® Pitriyazis likenoides benzeri mikozis
fungoides eritematoz papiiller skuam ve krut ile ka-
rakterizedir, pitriyazis likenoides kronika veya
akutaya benzer.**’ Sezary sendromu ¢ocuklarda
nadirdir.

Lezyonlar viicudun herhangi bir bolgesinde
lokalize olmasina ragmen en sik gévdenin belden
asag1 bolimi, kalcalar, bel, gogiisler, uyluk, kollar
ve periaksiller alanlar gibi glines gormeyen bolge-
lerinde goriliir. Nadiren mikozis fungoides sach
deri, el i¢i ve ayak tabaninda yerlegebilir.”®

Pediatrik olgularda izlem ve evreleme icin ge-
cerli bir sistem bulunmamaktadur.

Cocuklar icin cesitli tedavi secenekleri olma-
sina ragmen standart bir protokol yoktur. Ginii-
miizde yasam siiresi agisindan daha yararli bir
tedaviyi gosteren kontrollii ¢caligmalar da bulun-
mamaktadir.?’ Cocuklarda kullanilan tedavinin
uzun doénemde verecegi zarar ile hastaligin remis-
yonunun saglanmas: arasindaki dengenin 6nemi
daima goz oniinde bulundurulmalidir. Uygun te-
davi secerken yas, tedaviye uyum, hastaligin evresi,
daha 6nce uygulanan tedaviler ve etkinlik goz
6niinde bulundurulmalidir.

Tim tedavi stratejileri semptomlari gidermeye
ve klinik remisyona yoneliktir. Sinirli yama veya
plak lezyonlarda potent topikal kortikosteroidler
¢ogunlukla yeterlidir, ancak adrenal siipresyon ve
kutanoz atrofi agisindan yakindan izlenmelidir.*®
Cocuklarda yama ve plak lezyonlar: i¢in darband
UVB, topikal PUVA, UVA 1’in etkili oldugu bildi-
rilmigtir.**>! Diger tedavi se¢eneklerinin ¢ocuklar-
daki etkinligi tartismalidir.

Daha ilerlemis hastalik durumlar igin; kok
hiicre tedavisi, ekstrakorporeal fotokemoterapi,
IFN-o,, metotreksat, kombine kemoterapi degisen
bagar1 oranlar ile kullanilmigtir.>?

Mikozis fungoidesli ¢ocuklarinda artmis
Hodgkin lenfoma riskinden dolay: uzun dénem iz-
lemleri yapilmalidar.

MiKOZiS FUNGOIDES DISI LENFOMALAR

Cocuklarda da eriskinlerde oldugu gibi mikozis
fungoides dis1 lenfomalar oldukga nadir goriilmek-
tedir.

Bityiik hiicreli anaplastik lenfoma ¢ocukluk
¢ag1 lenfomalarinin %10-30’unu, T-hticreli non-
Hodgkin lenfomalarin %5’ini olusturmaktadir. Bu-
rada 6nemli olan, hastaligin primer kutanéz bas-
langicli mi1, yoksa sistemik mi oldugunun
saptanmasidir. Ciinki bu iki formun da prognozu
ve tedavisi birbirinden farklidir. Sistemik form 6.
dekadda pik yapmaktadir. Fakat cocukluk ¢aginda

da bildirilmis vaka mevcuttur.>

CD4+/CD56- hematodermik neoplazm agresif
klinigi ve kotii prognozu olan klinikopatolojik bir
formdur. Genelde kirmizi-kahverengi nodiiler lez-
yonlar ile bagvurulmaktadir. Hastalar 16semik ya-
yilma riski tagimaktadir. Literatiirde bildirilen vaka
izlemlerinde kemoterapi, kemik iligi transplantas-
yonu ve kok hiicre nakli tercih edilen tedaviler-
dir.>*

Nadir goriilen diger bir primer kutandz len-
foma, Ki-1(CD30) pozitif anaplastik biiyiik hiic-
reli lenfomadir. Hizla biytiyen kitle seklinde
goriilen hastalik, inflamatuar veya enfeksiy6z bir
durum olarak degerlendirilebilir. Kesin tani hi-
stopatolojik degerlendirme ve immiinohistokim-
yasal caligmalarla konur. Caligmalar agresif tedavi
ile kiir saglanabilecegini desteklemektedir. Co-
cuklarda kemoterapi tedavide ilk segenektir.?

[l SONUC

Cocukluk ¢aginda malign deri tiimorleri kiicimse-
nemeyecek oranda goriilmektedir. Fakat litera-
tiirde bildirilmis vakalarin sayica az olmasi ve
randomize kontrollii caligmalarin yapilamamas: ne-
deni ile hilen bircok tanida ¢ocuklar i¢in tedavi al-
goritmalar1 olusturulamamais ve erigkin protokolleri
izlenmektedir. Burada biz dermatologlara diisen
gorev ise erken tani koyabilmektir. Bu ¢aligmada,
az gortuldigl i¢cin gézden kagabilecek cocukluk ¢ag
malign deri tiimorlerine dikkat ¢ekilmek istenmis-
tir.
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