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Ozet

Son yillarda ileri molekiiler tan1 yontemlerinin kullanimi
klinik dermatolojide adeta bir devrim yaratmis ve pekcok
‘yeni’ hastaligin tanimlanmasina yol agmistir. Bu derlemede
son 10 yil icinde tanimlanmis bazi yeni dermatolojik hastalik-
lar hakkinda bilgi verilmektedir.
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Summary

During the recent years, sophisticated molecular
diagnostic techniques have produced a revolution in clinical
dermatology and led to the description of many ‘new’
diseases. Included in this review is an update of some of the
new dermatologic diseases that were recognized during the
past 10 years.
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Teknolojide son yillardaki basdondiiriicii ge-
lismelerden tibbin her alani gibi dermatoloji de
etkilenmektedir. Yeni gelistirilen tan1 yontemleri
ile yeni hastaliklar tanimlanmakta, eskiden tanim-
lanmig bazi hastaliklar yeniden isimlendirilmekte,
onceki hastalik siniflamalarinda degisiklikler ya-
pilmaktadir. Bu gelismelerin, ‘yeni’ hastaliklarin
tan1 alabilmesi ve tedavi edilebilmesi, hastalik
siireclerinin daha iyi anlasilabilmesi agisindan ¢ok
degerli oldugu kesindir. Ancak kimi kez, dermato-
loji terminolojisindeki bu degisiklikler, kavram
karmasasina ve dermatologlar arasinda iletisim
kopukluguna yol acabilmektedir. Bu ‘yenilikler’in
gecerliligi zaman icinde ortaya ¢ikacaktir.

Bu yazida son yillarda tanimlanmis veya yeni-
den isimlendirilmis bazi dermatolojik hastaliklar
hakkinda bilgi verilmektedir.

Lenfomalar ve Lenfoma Varyantlari

Hipopigmente mikozis fungoides (MF)

Son yillarda bazit MF’li olgularda papiil, plak
ve poikiloderma ile birlikte hipopigmente
lezyonlarin izlendigi bildirilmistir.
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Poikilodermanin eslik etmedigi hipopigmente
makiil ve plaklar bu hastalarda ¢ok nadir olarak
gozlenmektedir. MF’in deri bulgusu olarak sadece
makiiler hipopigmentasyonun izlenmesi ise daha
da nadirdir. Klasik tip MF’in aksine, bu MF
varyantt simdiye dek beyaz 1rktan olmayan
kisilerde ve ¢ogunlukla 20 yasindan kiigiik cocuk
ve genglerde gozlenmistir. Yavas ve benign bir
klinik gidis vardir. Pitriyazis alba ile karisabilmesi
nedeniyle hipopigmente MF tanist kolaylikla
atlanabilmektedir. Histopatolojik olarak MF’e ait
tipik bulgular saptanir. Fotokemoterapi, ultraviyole
B veya topikal mekloretamin tedavisine iyi yanit
vermesine ragmen sik relaps izlenir. Relaps
gozlenen hastalarda da tedaviye yanit alinir (1,2).

Follikiiler MF

MF’in klinik spektrumu icinde follikiiler yer-
lesimli lezyonlar nadir degildir ve genellikle
follikiiler miisinozis nedeniyle ortaya ¢ikar. Ancak
baz1 olgularda bu lezyonlar miisinozis sonucu de-
gil, lenfoma hiicrelerinin kil follikiillerini
infiltrasyonu ile gelisir. Follikiiler MF’1i hastalarda
follikiiler hiperkeratoz, komedon benzeri lezyonlar,
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akkiz epidermal kistler ve lokalize alopesi izlen-
migstir. Literatiirde, hastaligin tek basina veya kom-
bine tedavi seklinde sistemik retinoidler, fotoke-
moterapi, topikal mekloretamin, elektron beam
iradyasyonu, fotoferez, interferon a-2a ve topikal
kortikosteroidlere orta derecede yanit verdigi, an-
cak sik olarak tekrarladig: bildirilmistir (3,4).

Dishidrotik kutanoz T-hiicreli lenfoma
(KTHL)

Vezikiilobiilloz lezyonlar kutanéz T-hiicreli
lenfomaya c¢ok nadir olarak eslik edebilir. Cogu
hastada, govde veya proksimal ekstremitelerde
onceden varolan MF lezyonlar1 iizerinde gevsek
biiller izlenir. Ancak Jacob ve arkadaslan
palmoplantar bolgede gergin biillerden olusan
dishidrotik eriipsiyonun KTHL’nin ilk bulgusu
olarak ortaya ciktigini gdzlemisler ve bunun farkli
bir KTHL varyanti1 olarak degerlendirilmesi gerek-
tigini bildirmislerdir. Bu olguda sistemik kemote-
rapi ile lezyonlar gerilemesine ragmen, tedavinin
kesilmesinden 6 hafta sonra relaps izlenmistir. Biil
olusumunun ileri derecede epidermotropizm ve
intraepidermal neoplastik hiicre birikimi sonucu
gelismis olabilecegi belirtilmistir (5).

T/Natural killer’(NK) hiicreli
anjiyosentrik lenfoma

Son yillarda malign lenfomalarin ¢ok az bir
kisminda hiicrelerin CD56 antijenini eksprese ede-
rek NK hiicre fenotipini tagidigr anlasilmistir. T
veya NK hiicre fenotipi gosteren anjiyosentrik
lenfomalarin siklikla burunda, ve diger ekstranodal
bolgelerde yerlesen formlarinin sirasi ile nazal ve
nazal tip T/NK hiicreli lenfomalar olarak isimlen-
dirilmesi Onerilmistir. Bu lenfoma grubu sar1 irkta
daha sik goriilmektedir. Olgularin %50-60’1nda
Epstein-Barr virus enfeksiyonu saptanmustir. {lging
olarak, klonal T-hiicre reseptér gen rearanjmani
sadece 1 olguda gosterilmistir. Deride siklikla
plaklar, nodiiller veya {ilserasyonlar izlenir,
hemofagositik  sendrom stk goriillen  bir
komplikasyondur. Bu lenfomalar agresif seyirlidir
(6). Gastrointestinal traktus, karaciger, dalak ve
yumusak dokuyu da tutabilen bu tiimorlerin, deri
dis1 organ tutulumunun izlenmedigi primer formla-
11 da bildirilmistir (7).
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Subkutan T-hiicreli lenfoma

Subkutan T-hiicreli lenfoma, periferik T-
hiicreli lenfomalarin yeni tamimlanmis, nadir
goriilen  bir  varyantidir. Ozellikle alt
ekstremitelerde eritemli nodiiller seklinde izlenir.
Malign infiltrasyon primer olarak subkutan dokuyu
tutar. Belirgin granulomatdz stromal yanit ¢ogu
kez malign T-hiicre infiltrasyonunu maskeler.
Baslangicta, klinik ve histopatolojik olarak siklikla
eritema nodozum, Weber-Christian hastalig1r gibi
inflamatuar  pannikiilitler veya graniilomatoz
hastalik  olarak degerlendirilebilir. Tedavide
cogunlukla sistemik kemoterapi tek basina veya
lokalize radyoterapi ile birlikte kullanilir. Hastalik
tedaviye ragmen agresif seyredebilir,
hemofagositik sendrom gelistiginde o©liime yol
acabilir (8,9).

Kiitanoz ¥ T-hiicreli lenfoma
Nadir
ekstremitelerde lokalize olan ¢ok sayida plaklar,
timorler veya subkiitan nodiiller bildirilmistir.
Epidermiste, dermiste ve/veya subkiitan dokuda
neoplastik T hiicrelerinin saptandigi olgularda,
klasik MF’ten farkli olarak serebriform nukleuslu
lenfositler ve Pautrier mikroabseleri izlenmemistir.
Timor hiicrelerinin sitotoksik T-hiicre fenotipinde
oldugu ve T- hiicre reseptoriinde off yerine YO
heterodimeri tasidiklar1 gosterilmistir. Kemoterapi
ve radyoterapiye direng gostermesi nedeniyle
prognozu kotii olan bu lenfomanin, MF ve diger
kiitandz T-hiicreli lenfomalardan ayirdedilmesi
gerekmektedir (10,11).

goriilen bu lenfomada Ozellikle

Neviisler ve Malign Melanoma
Klonal melanositik neviis

Iclerinde siyah odak bulunduran neviisler,
displastik neviis, konjenital neviis, melanoma veya
yeni tamimlanmus ‘klonal neviis’ olabilir. Klonal
neviiste, 6nceden varolan neviisiin merkezinde yeni
ortaya c¢ikan siyah bir alan farkedilir. Histolojik
incelemede, neviis i¢inde papiller dermiste yerles-
mis pigmente atipik epitelioid melanositlerin o-
lusturdugu bir odak izlenir. Melanomaya ait histo-
lojik ozellikler bulunmaz. Melanositik neviislerin
klinik ve histolojik bir varyanti olarak tanimlanan
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klonal neviisiin taninmasi ve neviisten geligen me-
lanomadan ayirdedilmesi 6nemlidir (12).

Derin penetran neviis (Seab neviis)

Bu neviisler 10-30 yagsta goriilen, en sik olarak
yiizde, govdenin list kisminda ve ekstremitelerin
proksimalinde yerlesen, koyu pigmente, kubbe
seklinde, diizgiin sinirli lezyonlardir. Histolojik
olarak, gevsek olarak organize olmus pleomorfik
yapida pigmente neviis hiicrelerinin, kama seklinde
ve yuvalar olusturacak tarzda derin retikiiler der-
mise ve siklikla subkutan yag dokusuna penetras-
yonu izlenir. Ancak bu neviislerin iyi sinirlt ve
simetrik yapida oldugu gézlenmistir. Bir calismada
derin penetran neviislii hastalarin %29’unda onceki
histolojik taninin malign melanoma oldugu, ancak
bunlarin hi¢cbirinde lokal rekiirrens veya uzak me-
tastaz goriilmedigi bildirilmistir (13). Bu neviisle-
rin seliiler mavi neviisiin bir varyanti olabilecegi de
diistiniilmektedir (14).

Akkiz melanositik neviis varyantlart

1990 yilinda Ackerman ve arkadaslari, 6zel-
likle ‘junctional’, ‘compound’ ve dermal fazlardan
gecen akkiz melanositik neviisleri siniflamada
entegre bir sistem olusturabilmek amaciyla, bu
neviisleri ilk tanimlayan veya popiiler hale getiren
kisilerin adlariyla amilmalarimi (Unna, Miescher,
Spitz ve Clark neviisleri) Onermislerdir. Bu a-
ragtirmacilar, neviislerin siniflamasinda goriis bir-
ligi olmadigini belirtmekte, ancak klinik ve histo-
patolojik olarak baglica 4 farkli akkiz melanositik
neviisiin varoldugunu diisiinmektedirler. Unna,
Miescher, Spitz ve Clark neviislerinin temelde,
neviis hiicrelerinin sitolojik 6zelliklerine goére de-
gil, histopatolojik yapisal 6zelliklerini gosteren
karakteristik ‘siluet’lerine gore tanindigini belirt-
mektedirler (15).

Verriikoz melanoma
Verriikoz melanoma, klinik olarak irrite sebo-
reik keratoza cok benzeyen, nadir goriilen bir me-
lanoma varyantidir. Melanomanin bazen benign
lezyonlar1 taklit etmesi nedeniyle cerrahi olarak
eksize edilen seboreik keratozlarin, en azindan
klinigi stiphe uyandiran veya irrite olanlarin, histo-
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patolojik olarak incelenmesini Onerenler bulun-
maktadir (16).

Bazal Hiicreli Karsinoma Varyantlan

Lowe ve Rapini, bazal hiicreli karsinomalarin
yeni histolojik varyantlarim tanimlamislardir (17).
Bu varyantlarin histolojik olarak taninmalar, tii-
moriin bagka neoplastik hastaliklarla karigtirilma-
masi acisindan yararlidir. Ancak tiimoriin biyolojik
davranigt diisliniildiigiinde, bu yeni varyantlarin
klinik 6nemi yoktur. Pleomorfik bazal hiicreli kar-
sinoma (dev hiicreli bazal hiicreli karsinoma),
berrak hiicreli bazal hiicreli karsinoma, graniiler
hiicreli karsinoma yeni bazal hiicreli karsinoma
varyantlaridir.

Bazaloid Follikiiler Hamartoma

Bazaloid follikiiler hamartoma, histolojik ola-
rak, fibroz stroma icine gomiilii, indiferansiye ba-
zaloid proliferasyonlarin anastomoz yaparak dal-
lanmalar gosteren kordonlar olusturmasi ile karak-
terize benign bir deri eki tiimoriidiir. Histolojik
taniminin iyi yapilmis olmasina karsin, bu histolo-
jik goriiniime 6zgii klinik 6zellikler bulunmamak-
tadir. Bazaloid follikiiler hamartomun klinigi
farkli, nevoid yapidaki ¢cok sayida lezyonda izlene-
bilecek bir histolojik paterni temsil ettigi diisiiniil-
mekte, gereksiz ve genis bir cerrahi eksizyonu
onlemek acisindan bazal hiicreli karsinomadan
ayirdedilmesinin 6nemli oldugu vurgulanmaktadir
(18). Yiizde deri rengi, ufak papiiller seklinde izle-
nen multipl lezyonlar otozomal dominant gecis
gosterir. Alopesiye eslik ettiginde myastenia gravi-
se igaret edebilir. Bu tiimorlerin, aslinda, trikoepi-
telyoma veya bazal hiicreli karsinomanin infundi-
bulokistik tipi olabilecegini diisiinenler de bulun-
maktadir (14).

Trikoblastoma

Ackerman ve arkadaslar1 trikoblastomay1 ye-
niden tanimlamuslar, bu tiimoriin primer olarak
follikiiler germinatif hiicrelerden olusan benign bir
neoplazm oldugunu belirtmislerdir. Boylelikle bu
terim her zamankinden daha karmasik hale gelmis,
onceden trikoepitelyoma olarak adlandirilan tii-
morlerin aslinda trikoblastoma oldugu one siiriil-
miistiir. Ackerman ve arkadaslari, trikoepitelyoma-
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nin, kribriform patern gosteren bir trikoblastoma
olduguna inanmaktadirlar (19).

Trikolemmal Karsinoma ve
Pilomatriks Karsinoma

Trikolemmal karsinoma dis kok kilifi
diferansiyasyonu gosterdigi diisiiniilen bir deri eki
tiimori olarak tanimlanmistir (20). Ancak bu tii-
morlerin -~ bazal veya  skuaméz  hiicreli
karsinomalarin berrak hiicreli varyantlari oldugu
da one siiriilmiistiir (19).

Pilomatriks karsinoma, pilomatriksomanin ¢ok
nadir goriilen malign bir varyantidir. Bu ttimorler
ozellikle boyunda ve sirtta yerlesen, 1-10 cm capli,
asemptomatik dermal ve subkutan Kkitlelerdir.
Bazaloid ve ‘gélge’ hiicreler, pilomatriksomadaki
hiicreleri andirir. Ancak pilomatriks karsinoma
erigkinlerde daha sik goriiliir, infiltrasyon, hiicresel
atipi ve nekroz daha belirgindir. Eksizyon sonrasi
rekiirrens siktir, 1 hastada akciger metastaz1 bildi-
rilmistir (21).

Viral Hastaliklar

Papiiler purpurik eldiven ve ¢orap sendromu

Ik kez 1990’da tanimlanan, daha sonra akut
parvovirus B19 enfeksiyonu ile iligkisi gOsterilen
akut, akral yerlesimli, kendi kendini sinirlayan bir
dermatozdur. El ve ayaklarda izlenen kasintili
ve/veya agrili eritem ve 6dem, genellikle, el ve
ayak bileklerinde papiiler ve purpurik bir
eriipsiyonla, keskin bir sinir olusturacak sekilde
sonlanir. Oral mukozada aft6z lezyonlar ve yliksek
ates izlenir (22). Hastalarda serumda ve deri biyop-
si orneklerinde parvovirus B 19’a ait DNA goste-
rilmistir (23). Hastalifin etiyolojisinde hepatit B,
(24) rubella (25) ve kizanuk (26) viruslar ile
Epstein-Barr virusu, (27) sitomegalovirus (28) ve
insan herpesvirusu 6 (29) ve7 (30)’nin de rol oyna-
dig1 oOne siiriilmiistiir. Trimetoprim/sulfametok-
sazol kullanimi sonrasinda bu sendromun ortaya
cikmasi, etiyolojide ilaglarin da rol oynayabilece-
gini diisiindiirmiistiir (31).

Unilateral laterotorasik ekzantem

Cocukluk  cagimin  asimetrik  perifleksural
ekzantemi (32) olarak da bilinir. En sik aksilla
olmak tlizere fleksuralara yakin bir bdlgede
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unilateral olarak baslayip sentrifugal olarak yayi-
lan, 4-6 hafta sonunda spontan iyilesmenin izlen-
digi bir hastaliktir. Viicudun bir yarisinda baglayan
ekzantem, hastalarin cogunda ikinci haftada minor
lezyonlar seklinde viicudun diger yarisinda da goz-
lenir ve bilateral karakter kazanir (33,34).
Ekzantem erken dénemde morbiliform gériiniimde
iken, zamanla ekzema benzeri lezyonlar ortaya
cikabilir. Etyolojide viral bir ajanin rol oynayabile-
cegi iizerinde durulmaktadir (35). Pauluzzi ve ar-
kadaslar1  parvovirus  B19  enfeksiyonunun
ekzanteme neden olabilecegini One siirmiislerdir
(36). Cogunlukla 8 yasindan kiiciik ¢ocuklarda
bildirilmis olan bu hastalik erigkinlerde de gozlen-
mistir  (36-38). Histopatolojik olarak, ekrin
duktuslar cevresinde lenfositik yapidaki bir
infiltrasyonun saptanmasi hastalik icin karakteris-
tiktir (37,39). Olgularin bir kisminda ekzantem
Oncesinde veya sirasinda ates, iist solunum yolu
enfeksiyonlari, otit, konjunktivit, kusma ve diare
izlenmistir (35,39).

Vaskiiler Lezyonlar

‘Tufted’(kiimeli) anjiyoma (anjiyoblastoma)

Nadir  gorillen bu  benign  vaskiiler
proliferasyon, kapiller damarlarin ve veniillerin
pyojenik granulomada oldugu gibi dermiste yaygin
sekilde lobiiller olusturmasi sonucu ortaya cikar.
Klinikte pembe bir zeminde acik pembe-kirmizi
papiiller izlenir. Genellikle prepubertal donemde,
ensede veya sirtin iist kisminda gozlenir. Pato-
genezde, altta yatan vaskiiler bir malformasyonun
rolii iizerinde durulmaktadir. Progresif bir yayilim
gosterebilir, ancak benign karakterlidir. Histolojik
ozelliklerinin bilinmesi Kaposi sarkomu veya
anjiyosarkoma gibi yanlis tanilar konulmasint 6n-
ler (40).

Eruptif psodoanjiyomatozis

Cocuklarda viral iist solunum yolu enfeksiyo-
nu sirasinda ortaya ¢ikan, giinler i¢inde spontan
iyilesmenin izlendigi ‘hemanjiyoma benzeri’
papiillerdir. Dermal kan damarlarinda dilatasyon,
endotel hiicrelerinde belirginlesme ve bazilarinda
‘civi  goriinimil’ dikkati c¢eker (41). Eruptif
psodoanjiyomatozis son iki yil i¢inde eriskin hasta-
larda da bildirilmistir (42,43).
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‘Targetoid’ (hedef benzeri) hemosiderotik
hemanjiyoma

Akut baglangich, genellikle 1 cm’den kiigiik
capl ekimotik bir halka ile ¢evrili mor renkli bir
papiil seklinde ortaya c¢ikar. Kalicidir, ancak ken-
dini sirlar. Klinik olarak benign seyirli olmakla
birlikte, histolojik olarak Kaposi sarkomunu andi-
ran degisiklikler izlenir (44). Bu edinsel vaskiiler
malformasyonun, daha Onceden varolan bir
hemanjiyom veya lenfanjiyomun travmaya maruz
kalmas1 sonucu gelistigi diistiniilmektedir (45).
Ayrica dstrojen ve progestronun vazoaktif hormon
olarak etki ederek bu lezyonun ortaya cikisinda rol
oynayabilecegi One siiriilmiistiir (46).

Sac¢ Hastaliklar
‘Loose’(gevsek) anagen sac sendromu

Yeni tammmlanmig bu sendromda, anagen do-
nemdeki sacglarin skalpe gevsek tutunmasi nedeniy-
le sa¢ dokiilmesinde artis gozlenir, ‘hair-pull’ testi
ile anagen saclar ¢ekildiginde agrisiz olarak kolay-
likla ele gelir. Hastalarin ¢ogu 2-9 yaslarinda, agik
tenli kiz ¢ocuklaridir. Saglar tipik olarak kisa, de-
gisik boylarda ve mat goriinimdedir. Yer yer
alopesik alanlarin goriilebilmesi, alopesi areata ile
karigtinllmasina yol acar. Baska bir ektodermal
anomali bulunmaz. Aile Oykiisii pozitif olabilir.
Saclar mikroskopik olarak incelendiginde bulbusa
yakin kisimda kutikulada dalgalanma, kil govde-
sinde biikiilmeler ve oluklar izlenebilir. I¢ ve dis
kok kilifi yoktur. Histolojik olarak i¢ kok kilifinda
prematiir keratinizasyon saptanir. Hiicrelararasi
sinyal mekanizmasindaki  bir = anormalligin
patogenezde rol oynadig: diisiiniilmektedir. Saclar
zamanla daha az dokiilebilir (47).

Follikiiler dejenerasyon sendromu

Onceden ‘sicak tarak alopesisi’ olarak bilinen
bu sendrom, primer olarak siyah irktan kadinlarda
izlenen bir skatrizan alopesi tipidir. Sa¢ boyalarina
bagh olarak ve saglarin siki oriilmesiyle de ortaya
cikabilir. Erkek hastalarda etyoloji bilinmemekte-
dir. Histolojik olarak follikiillerde degisik evreler-
de dejenerasyon izlenir. Erken donemde i¢ kok
kilifinin  biitiinliigii. ~ bozulur ve  prematiir
deskuamasyon goézlenir. Daha sonra perifollikiiler
inflamasyon, follikiillerin tam yikimi ve cevrele-
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rinde graniilomat6z reaksiyonun izlendigi ‘ciplak’
sac govdeleri ortaya cikar. Alopesi en belirgin
olarak vertekste gozlenir, tipik olarak alopesik
alanin periferi ve frontal sa¢ cizgisi etkilenmez
(48).
fla¢c Reaksiyonlar:
Akut jeneralize ekzantematoz piistiilozis
(AJEP)

Genellikle ilaclarin tetikledigi akut piistiiler bir
dermatozdur. Hastalarda yiiksek ates, 16kositoz ile
birlikte yaygin eritematdz bir eriipsiyon izlenir.
Viicutta ila¢ kullanimindan sonraki 1-2 giin iginde
yiizlerce, ufak, yiizeyel, follikiiler yerlesimli olma-
yan piistiiller ortaya cikar. Eriipsiyon 1-2 hafta
stirdiikten sonra deskuamasyon ile birlikte kendili-
ginden iyilesir. Hastalarin %?20’sinde psoriazis
Oykiisii vardir. Bu reaksiyonu von Zumbusch tipi
akut piistiiler psoriazisten ayirdetmek Onemlidir.
AJEP’te piistiiler psoriaziste goriilmeyen eritema
multiforme benzeri hedef lezyonlar, vezikiiller,
biiller veya purpura izlenir. Histopatolojik incele-
mede psoriazisten farkli olarak, papiller dermiste
0dem, polimorfik yapida perivaskiiler infiltrasyon
veya lokositoklastik vaskiilit goze ¢arpar. Bu reak-
siyona en sik B-laktam ve makrolid grubu antibiyo-
tiklerin neden oldugu bildirilmistir. Patogenezi
heniiz bilinmemektedir (49).

Interstisyel graniilomatiz ilag reaksiyonu

Histopatolojik olarak graniiloma aniilarenin
erken lezyonlarim1 andiran sekilde, interstisyel
histiyositik infiltrasyonla birlikte kollajen ve
elastik fibrillerde dejenerasyonun izlendigi bir ilag
reaksiyonu paternidir. Klinik olarak ¢ogu kez kol
ve bacaklarin i¢ kisimlarinda, intertrigindz
bolgelerde eritematoz-mor renkli, kasintisiz,
siklikla aniiler yapida plaklar gozlenir. Kalsiyum
kanal blokérleri, anjiyotensini doniistiiriicli enzim
inhibitorleri, beta-blokdrler, hipolipidemik ajanlar,
antihistaminikler, antikonviilzanlar ve
antidepresanlarin bu tip ila¢ reaksiyonuna neden
olabilecegi belirtilmistir (50).

Vezikiilobiilloz Hastaliklar
Paraneoplastik pemfigus
Pemfigusun bu formunun lenfoproliferatif has-
taliklar, timoma ve sarkomalarla birlikteligi bildi-
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rilmistir. Deri lezyonlar1 eritema multiforme ve
liken planus pemfigoidesin bulgularina benzerlik
gosterir. Siddetli mukozal erozyonlar ile birlikte,
deride biiller, erozyonlar ve palmoplantar yerlesim-
li hedef lezyonlar izlenir. Histopatolojik olarak
keratinositlerde nekroz, epidermisin bazal tabaka-
sinda vakuoler degisiklikler, epidermiste lenfositik
infiltrasyon, epidermal akantolizis ve suprabazal
ayrilma saptanir, ancak bu bulgularin 6zgiilliigii

tartismalidir.  Direkt  immiinofloresans  ile
epidermiste  interseliller alanlarda IgG ve
kompleman, ayrica siklikla epidermal bazal
membran boyunca graniiler veya lineer tarzda
kompleman birikimi saptanir. Indirekt

immiinofloresans hem deri ve mukoza epitelinde,
hem de pemfigus vulgaristen farkli olarak mesane-
nin degisici epitelinde pozitiftir (51,52). Serumdaki
otoantikorlar, desmoglein 3 ve 1, ‘plakin ailesi’
olarak bilinen bir grup protein (desmoplakin I ve
I, biilloz pemfigoid antijeni 1, envoplakin,
periplakin ve plektin) ve 170 kDa antijen ile
immiinopresipitasyon olusturur (52-54). Benign
tiimorlerin (timoma ve Castleman hastalifi gibi)
cerrahi eksizyonu ile paraneoplastik pemfigus geri-
lerken, malign neoplazmlarin saptandigi hastalar
genel olarak tedaviye direnglidir (51-54).

IgA pemfigus foliaseus

Nadir goriillen bu vezikiilopiistiiler hastalik,
IgA pemfigus foliaseus, intraepidermal notrofilik
IgA dermatozu veya interseliiler IgA vezikiiler
piistiiler  dermatoz olarak adlandirilmaktadir.
Hastalik klinik olarak en ¢ok pemfigus foliaseus
veya subkorneal piistiler dermatoza benzer.
Pruritus siktir. Miikdéz membran tutulumu nadirdir.
Histopatolojik olarak 2 paternden biri izlenir: 1.
notrofiller ve seyrek akantolitik hiicreler ile dolu
subkorneal piistiil veya 2. notrofiller veya tek tiik
eozinofiller ile dolu intraepidermal piistiil ve
nadiren akantolizis. Her iki formda da stratum
spinozumda interseliiler IgA depolanmast vardir
(52,55,56). Desmocollin I ve II'ye karst
otoantikorlar saptanir (53,56). Hastalarda dapson,
sistemik retinoid veya kortikosteroid tedavisine
genellikle iyi yanit alinir (53).
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Antiepiligrin skatrisyel pemfigoid (AeSP)

Skatrisyel pemfigoid, tek bir hastalik olmayip
farkli bazal membran zon antijenlerine kars1 degi-
sik antikorlarin gelistigi bir hastalik fenotipidir.
AeSP’te lamina lusida ile lamina densa arasinda
yer alan, epidermal hiicreler i¢in major bir integrin
ligand1 olan ve epitelyal biitiinliigii saglayan
‘epiligrin’e karst otoantikorlar gelisir. Nisein,
kalinin olarak da bilinen epiligrinin, bugiin i¢in
laminin 5 ile ayn1 protein oldugu bilinmektedir. Bu
hastalikta, direkt immiinofloresans incelemede
bazal membran zonunda lineer tarzda IgG ve C3
birikimi izlenir. Indirekt immiinofloresans incele-
mede, serumdaki IgG tuz ile ayristirilmis derinin
(salt-split skin) dermal tarafina baglamir (57).
AeSP, skatrisyel pemfigoid fenotipi gosteren hasta-
lar icinde ©nemli bir alt grubu olusturmaktadir
(58). Hastalik ile malign tiimérler arasinda muhte-
mel bir iliskiden s6z edilmektedir (59).

Anti-200-kDa biilloz pemfigoid benzeri hastalik

Ik kez 1996 yilinda Zillikens ve arkadaslari-
nin tammladigi bu hastalikta hedef seklinde
lezyonlarla seyreden biilloz pemfigoid benzeri,
dermatitis herpetiformis veya lineer IgA biilloz
hastalik benzeri lezyonlar izlenir (60). Mikoz
membranlar (oral veya genital) tutulur veya tutul-
mayabilir. Skar veya milia olusumu gozlenmez.
Siklikla  psoriazisin  eslik  ettigi  hastalikta
histopatolojik ozellikler dermatitis herpetiformisi
andirir. Bazal membran zonunda lineer IgG ve C3
birikimi saptanir. indirekt immiinofloresans ince-
lemede serumdaki IgG dermal tarafa baglanir.
Immunoblotting yapildiginda hasta serumunun 200
kDa agirligindaki alt lamina lusida antijeni ile re-
aksiyona girdigi gozlenir. Hastalik tedaviye hizla
yanit verir (61,62).

Anti-p105 pemfigoid
Ani ortaya cikan yaygin biiller ve erozyonlar
nedeniyle klinik olarak  toksik  epidermal

nekrolizisi andiran bu hastalikta derinin yanisira
oral miikoz membranlar da tutulur. Histopatolojide
dermatitis herpetiformis benzeri bulgular saptanir.
Bazal membran zonunda lineer IgG ve C3 birikimi
izlenir, antikorlar tuzla ayristirilmis deride dermal

T Klin Dermatoloji 2003, 13



YENI TANIMLANAN DERMATOLOJIK HASTALIKLAR

tarafta gozlenir. Hastalikta hedef antijen alt lamina
lusidada yeralan, epidermal keratinositler ve
dermal fibroblastlar tarafindan iretilen 105-kDa
antijendir. Hastaligin aktivitesi ile serum antikor
titresi arasinda baglant1 saptanmustir. Tedaviye iyi
yanit alinir ve skar olugsmaz (63,64).

Artrit ile Seyreden

Interstisyel Graniilomatoz Dermatit

[k kez 1993 yilinda Ackerman ve arkadaslari
tarafindan tanimlanan, nadir goriilen, deri ve kas-
iskelet hastaliktir.
Ekstremitelerde eritematdz, aniiler, indure plaklar
veya basg ve boyun bolgesinde eritemli papiiler
erlipsiyonlarin izlendigi hastalar bildirilmistir.
Lezyonlar graniiloma anulare, eritema kronikum
migrans, eozinofilik seliilit, {iirtikeryal vaskiilit
veya morfeanin inflamatuar evresini taklit edebilir.
Belirgin lineer kiitan6z bantlarin tanimlanmasinda
‘halat belirtisi’ terimi de kullanilmistir, bu bulgu
saptandiginda hastalik i¢in  patognomoniktir.
Miyalji ve ekstremitelerde migratuar poliartralji ile
birlikte ¢esitli serolojik anormalliklerin saptanmasi
(romatoid faktor, antiniikleer antikor, borrellia
antikorlarimin ~ pozitifligi  gibi), hastalifa bir
konnektif doku hastalifinin da eslik edebilecegini
diisiindiirmektedir. Histopatolojik olarak, ozellikle
retikiiler dermiste diffiiz interstisyel mononiikleer
hiicre infiltrasyonu vardir, dejenere kollajen
demetleri c¢evresinde bu hiicreler palizadlar
olusturur. Vaskiilit izlenmez (65). Lezyonlarin
lupus eritematozus, romatoid artrit ve dolasan
komplekslerin saptandig1 diger
hastaliklarda gozlenebilmesi ve ‘artrit ile seyreden
interstisyel graniilomatoz dermatit’ isminin sadece
artrit ile olan baglantiyr gostermesi nedeniyle, bu
hastalign ‘immiin kompleks hastaliginin palizad

sistemini tutan bir

immiin

olusturan notrofilik ve graniilomatoz dermatiti’
grup hastalik icinde
degerlendirmek isteyenler de vardir (66).

olarak tamimlanan bir

Sklerozan Pannikiilit

Bu terim ilk kez Jorizzo ve arkadaslan tarafin-
dan, bir atrofik pannikiilit formunu daha dogru bir
sekilde tamimlamak ve daha oOnce lipodermatosk-
lerozis veya

hipodermitis  sklerodermaformis
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olarak adlandirilan hastaliklar1 biraraya getirmek
icin kullanmilmastir. Alt ekstremitelerde iyi sinirl,
indure, inflamatuar plaklarla seyreden bu hastalik-
ta, histopatolojik olarak lobiiler pannikiilit, skleroz
ve yag nekrozu saptanir. Patogenezi bilinmemek-
tedir, ancak vendz staz veya gegcirilmis
tromboflebitin neden olabilecegi iizerinde durul-
mustur (67).

IgM Anti-Bazal Membran Otoantikor

Dermatozu
Yeni tanimlanan kasintili  bir  gebelik
dermatozudur.  Eritemli, papiiler ve/veya

uirtikeryal eriipsiyonu olan hastalarda, 1 M NaCl
ile ayristirilmis derinin epidermal yiiziine bagla-
nan, dolasan IgM otoantikorlar1 saptanmistir.
Hging olarak, direkt immiinofloresans ile
epidermal bazal membranda immiin depolanma
izlenmemistir (68).

Birt-Hogg-Dubé Sendromu

Otozomal dominant gecis gOsteren, multipl
fibrofollikiiloma, trikodiskoma ve akrokordon
triadi ile karakterize bu sendromda kolonda
polipler ve renal karsinoma da bildirilmistir. Birt-
Hogg-Dubé sendromu olan hastalar ve akrabalari
renal timorlerin gelisimi agisindan risk grubu
icindedirler. Bu nedenle tani1 alan hastalarda ve
akrabalarinda renal ultrasonografi ve abdominal
bilgisayarli tomografi yapilmasi gereklidir (69).
Genetik caligmalar, bu sendroma ait gen
lokusunun  17. (17p12-q11.2)
yeraldigini  gostermistir  (70). Bu sendromun
saptandigi baz1 hastalarda multipl lipomlar,
anjiyolipomlar, kollajenomalar ve oral fibromlar
da izlenmistir (69,71). Literatiirde renal hiicreli
karsinomun yamnisira, meduller karsinom, kolon
karsinomu, parotid onkositoma ve paratiroid
adenomu olan olgular bildirilmistir (71-73).
Hastalarda siklikla pulmoner kistler saptanir ve
spontan pndmotoraks gelisir (69). Iranzo ve
arkadaslari, tuberosklerozlu iki ailede Birt-Hogg-
Dubé sendromu goézlemeleri nedeniyle, bu
sendromun tuberosklerozun bir ekspresyon sekli
olabilecegini 6ne siirmiislerdir (74).

kromozomda
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