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Abstract

Fox-Fordyce hastaligi (apokrin miliyarya) apokrin bezlerde,
duktusun tikanmasina bagli akut ter retansiyonu ve sekonder
inflamasyon sonucu gelisen papiiller bir dermatozdur. Etiyolojisi
bilinmemektedir. Olgular siklikla puberte sonrasi ve menapoz oncesi
donemdeki kadinlardir. Etkin bir tedavi yontemi yoktur, ancak hasta-
lar1 rahatlatmaya yonelik cesitli tedaviler denenmektedir. Burada
prepubertal baslangicl, topikal kortikosteroid kullanimina yanit veren
bir olgu sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Fox-Fordyce, prepubertal,
topikal kortikosteroid

Turkiye Klinikleri J Med Sci 2006, 26:338-341

Fox-Fordyce disease is a papular dermatose, which occurs in
apocrine glands as a result of acute sweat retention and secondary
inflammation. Its etiology is still unknown. Most of the patients are
postpubertal or premenauposal women. There is no effective therapy
though various treatments may be given for relieving symptoms. Here
we report a case of Fox-Fordyce disease, which started before puberty
and responded to topical corticosteroid therapy.

Key Words: Fox-Fordyce disease, prepubertal, corticosteroid,
administration, topical

ox-Fordyce hastaligi (FFH), siklikla kadin-

larda puberte sonras1 veya 40 yasindan dnce

ortaya cikan nadir bir dermatozdur.' Hasta-
Iik apokrin bezlerin yogun bulundugu aksilla,
areola, pubis, perine, umbilikus ve labia major gibi
bolgelerde konik bi¢imli, diizgiin yiizeyli, pigmente
veya deri renginde kasintili folikiiler papiiller ile
karakterizedir.” Tutulan bolgelerde terleme ve koku
azalir; ayrica hastalik lokalize kil dokiilmesine de
yol acabilir. Klinik tabloya uykuda bile rahatsiz
eden kasint1 eslik edebilir.”

Hastaligin etiyolojisinde hormonal, emosyo-
nel, yapisal ve genetik etkenler {izerinde durulmus-
tur. Kadinlarda erkeklere oranla 9-10 kat fazla
goriilmektedir.” Gebelik ile hastahigm iyilesme
gostermesi hormonal etiyolojiyi desteklemektedir
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ancak yapilan arastirmalar sonucunda endokrin bir
bozukluk gosterilememistir.’

Histopatolojik incelemelerde, apokrin bezlerde
olugan keratinéz tika¢ hastaligin ilk bulgusudur.
Ter retansiyonu ile apokrin kanalin intraepidermal
kismi riiptiire olarak spongiotik inflamasyonla
mikrovezikiil olusumuna yol acar. Mikrovezikiil
etrafinda lokal inflamasyon zamanla apokrin kana-
lin distale dogru genislemesine neden olur.*

Olgu Sunumu

On bir yasinda kiz ¢ocugu, 3-4 yildir her iki
koltuk alt1 ve genital bolgesinde siddetli kasintinin
eslik ettigi ele gelen kabarikliklar sikayeti ile klini-
gimize basvurdu. Fizik muayenesinde bilateral
aksilla ve mons pubis lizerinde deriden daha koyu
renkli folikiiler yerlesimli papiiller saptandi (Resim
1, 2 ve 3). Bu sikayeti disinda bagka bir saglik
sorunu yoktu. Annesi ve babasi arasinda akrabalik
olmadig1 ve kardeslerinin saglikli oldugu 6grenildi.
Puberte belirtilerine yonelik sorgulama ve muaye-
nesinde aksiller ve pubik killanma saptanmadi,
menstruasyon Oykiisii yoktu. Hastaya hastaligi ve
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Resim 1. Her iki aksiller bolgede deriden kabarik, koyu renkte
paptiller izlenmektedir.

Resim 2. Her iki aksiller bolgede deriden kabarik, koyu renkte
paptiller izlenmektedir.

yapilacak tedavi hakkinda bilgi verilerek, yazili ve
sozlii onay formu alindi. Aksilla bolgesindeki
papiilden yapilan biyopsinin histopatolojik incele-
mesinde, seri yapilan kesitlerde, epidermiste
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Resim 3. Mons pubis iizerinde ele gelen, folikiiler yerlesimli
cok sayida papiil goriilmektedir.

ondiilan seyir, hiperkeratoz, diizenli akantoz,
folikiil infundibulumunda keratin tikaclarin varlig
izlendi. Dermiste perivaskiiler lenfosit infil-
trasyonu, ekrin bez seviyesinin biraz {istiinde
folikiil epitelinde spongioz ve eksositoz gozlendi.
Hastaya klinik ve histopatolojik inceleme ile FFH
tanis1 konuldu. Tedaviye %0.125’lik prednisolon
krem giinde 2 kez uygulanmak iizere baslandi. Ug
hafta sonraki kontrol muayenesinde kasinti kay-
bolmus ve lezyonlar hafiflemisti.

Tartisma

Fox-Fordyce hastalarinin yaklasik %90’ 1n1 15-
35 yas arasi kadmlar olusturur.” Ancak az sayida
erkek, postmenopozal ve prepubertal olgu bildiril-
mistir.”® Literatiirde giiniimiize dek prepubertal
bildirilen 3 olgu vardir. Bunlardan Ranailetta ve
ark. 2 olguda, Mayser ve ark. ise bilateral aksillay1
tutan heniiz 4 ay once menstruasyon gormiis hor-
mon diizeyleri normal olan 12 yasinda bir kiz co-
cugunda FFH’yi bildirmislerdir.”’ Bizim olgumuz-
da da deri lezyonlarinin 8-9 yas civarinda olusma-
ya bagladigt Ogrenilmis ve fizik muayenede
pubertenin  heniiz  baglamadigr  gozlenmistir.
Apokrin bezi tutan hastaliklar genelde puberte
sonrast donemde sik olmasmna ragmen 2
prepubertal hidradenitis siipiirativa olgusu da bildi-
rilmigtir.®

Hastaligin etiyolojisi heniiz tam olarak bilin-
memektedir. Puberte doneminde ve o6zellikle ka-
dinlarda hastaligin sik goriilmesi, bu doénemde
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aktiflesen androgenetik hormonlarla iliskiyi akla
getirmis, ancak tam olarak bu durum aydinlatila-
mamustir. Bazi aile bireylerinde ve tek yumurta
ikizlerinde hastaligin gozlenmesi genetik bir hasta-
lik oldugunu diistindiirmiis, ancak bu olgular da
stirh sayida kalmustir.” Bizim olgumuzda da aile
icinde veya 1. derece akrabalarda bu hastaligin
bulunmadig1 6grenilmistir.

Hastaligin tanis1 ¢ogu kez klinik ozelliklerle
konabilir. En sik olarak aksillay1 tutan ve genelde
bilateral olmaya meyilli olan lezyonlar bazen bak-
teriyel folikiilit ya da hidradenitis siipiirativa ile
komplike olabilir.® Hastalik seyri genelde uzun
olup menapoza dek siirebilir. Baz1 olgularda gebe-
likte remisyon izlenmistir.

Ayirict tamida, liken planus, liken nitidus, kro-
nik dermatit ve siringoma diisiiniilmelidir."** Lez-
yonlarin ozellikle apokrin bezlerin yogun oldugu
bolgeleri segmesi ve ter kokusunda azalma olmasi
FFH icin ipucu olabilir.?

Klinik tant 2-3 mm’lik deri punch biyopsisi
ile dogrulanabilir, ancak tanisal zorluk nedeniyle
seri kesitler ile histopatolojik inceleme yapmak
gereklidir. Stashower ve ark. tipik tanisal 6zellik-
lerin transvers histolojik kesitlerle daha kolay
oldugunu ileri siirmiislerdir; ¢iinkii rutin yapilan
vertikal kesitlerde 1 ya da 2 folikiil izleme olanagi
varken, transvers kesitlerde ¢ok daha fazla sayida
folikiilii incelemek miimkiindiir.” Bizim olgumuz-
da vertikal kesitlerde tanisal bir giicliikle karsila-
silmadigindan transvers kesit i¢in tekrar biyopsi
alinmamuastir.

Her ne kadar FFH icin apokrin bez hastaligi
denilse de, histopatolojik olarak apokrin, apoekrin
ve ekrin bezlerin tutuldugu olgular bildirilmis-
tir.'”""  Ranailetta ve arkmn bildirdigi 2
prepubertal olguda ise histopatolojik olarak ekrin

bezlerin tutuldugu gosterilmistir.’

Hastalik zaman zaman alevlenmeler ile kro-
nik bir seyir gosterir. Gebelikte spontan iyilesme-
ler gozlenmesi hormonal tedavilerin fayda sagla-
yacagin diisiindiirmiis, ancak yapilan caligmalar-
da az sayida hastanin Ostrojen ve oral
kontraseptiflerden fayda gordiigii bildirilmistir.’
Tedavide Oncelikle topikal uygulamalar tercih
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edilmektedir. Bunlar arasinda en etkili olan
topikal ya da intralezyonel steroid uygulamasidir.”
Bizim olgumuzda da topikal steroid uygulamasi
ile 3 haftada papiiller belirgin olarak basilmis ve
kasint1 sikayeti tam olarak kaybolmustu. Topikal
keratolitik ajanlar ile folikiil iizerindeki tikaglarin
eritilmesi fayda saglayabilir, klindamisin soliis-
yonun giinde 2 kez uygulanmasi, %0.01’lik
tretinoin krem ve topikal kalsipotriol ile yanma ve
kasinmada hizl1 bir azalma ve papiillerde basilma

izlenirken tam olarak iyilesme saglanamamakta-
dir 5,7,12,13

Sistemik retinoid ve glukokortikosteroidler
hizl1 fakat gecici bir iyilesme saglayabilse de yan
etkilerinden dolayr uzun siireli kullanimlarindan
kacinilmaktadir. Epilasyon ignesi ile etkilenen
folikiillerin hasarlanmasinda, vakumla yag aspi-
rasyonu yardimiyla kiiretaj gibi yontemlerin kulla-
nildigr bildirilmistir."

Sonug olarak FFH, esas olarak apokrin bezle-
rin aktif oldugu erigkin yas grubunun hastaligidir,
ancak nadiren prepubertal donemde baslayan olgu-
lara da rastlanmaktadir.
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