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Teknolojide son yıllardaki ba�döndürücü ge-
li�melerden tıbbın her alanı gibi dermatoloji de 
etkilenmektedir. Yeni geli�tirilen tanı yöntemleri 
ile yeni hastalıklar tanımlanmakta, eskiden tanım-
lanmı� bazı hastalıklar yeniden isimlendirilmekte, 
önceki hastalık sınıflamalarında de�i�iklikler ya-
pılmaktadır. Bu geli�melerin, ‘yeni’ hastalıkların 
tanı alabilmesi ve tedavi edilebilmesi, hastalık 
süreçlerinin daha iyi anla�ılabilmesi açısından çok 
de�erli oldu�u kesindir. Ancak kimi kez, dermato-
loji terminolojisindeki bu de�i�iklikler, kavram 
karma�asına ve dermatologlar arasında ileti�im 
kopuklu�una yol açabilmektedir. Bu ‘yenilikler’in 
geçerlili�i zaman içinde ortaya çıkacaktır. 

Bu yazıda son yıllarda tanımlanmı� veya yeni-
den isimlendirilmi� bazı dermatolojik hastalıklar 
hakkında bilgi verilmektedir. 

Lenfomalar ve Lenfoma Varyantları 
Hipopigmente mikozis fungoides (MF) 
Son yıllarda bazı MF’li olgularda papül, plak 

ve poikiloderma ile birlikte hipopigmente 
lezyonların  izlendi�i bildirilmi�tir. 

Poikilodermanın e�lik etmedi�i hipopigmente 
makül ve plaklar bu hastalarda çok nadir olarak 
gözlenmektedir. MF’in deri bulgusu olarak sadece 
maküler hipopigmentasyonun izlenmesi ise daha 
da nadirdir. Klasik tip MF’in aksine, bu MF 
varyantı �imdiye dek beyaz ırktan olmayan 
ki�ilerde ve ço�unlukla 20 ya�ından küçük çocuk 
ve gençlerde gözlenmi�tir. Yava� ve benign bir 
klinik gidi� vardır. Pitriyazis alba ile karı�abilmesi 
nedeniyle hipopigmente MF tanısı kolaylıkla 
atlanabilmektedir. Histopatolojik olarak MF’e ait 
tipik bulgular saptanır. Fotokemoterapi, ultraviyole 
B veya topikal mekloretamin tedavisine iyi yanıt 
vermesine ra�men sık relaps izlenir. Relaps 
gözlenen hastalarda da tedaviye yanıt alınır (1,2). 

Folliküler MF 
MF’in klinik spektrumu içinde folliküler yer-

le�imli lezyonlar nadir de�ildir ve genellikle 
folliküler müsinozis nedeniyle ortaya çıkar. Ancak 
bazı olgularda bu lezyonlar müsinozis sonucu de-
�il, lenfoma hücrelerinin kıl folliküllerini 
infiltrasyonu ile geli�ir. Folliküler MF’li hastalarda 
folliküler hiperkeratoz, komedon benzeri lezyonlar, 
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akkiz epidermal kistler ve lokalize alopesi izlen-
mi�tir. Literatürde, hastalı�ın tek ba�ına veya kom-
bine tedavi �eklinde sistemik retinoidler, fotoke-
moterapi, topikal mekloretamin, elektron beam 
iradyasyonu, fotoferez, interferon α-2a ve topikal 
kortikosteroidlere orta derecede yanıt verdi�i, an-
cak sık olarak tekrarladı�ı bildirilmi�tir (3,4). 

Dishidrotik kutanöz T-hücreli lenfoma 
(KTHL) 

Vezikülobüllöz lezyonlar kutanöz T-hücreli 
lenfomaya çok nadir olarak e�lik edebilir. Ço�u 
hastada, gövde veya proksimal ekstremitelerde 
önceden varolan MF lezyonları üzerinde gev�ek 
büller izlenir. Ancak Jacob ve arkada�ları 
palmoplantar bölgede gergin büllerden olu�an 
dishidrotik erüpsiyonun KTHL’nın ilk bulgusu 
olarak ortaya çıktı�ını gözlemi�ler ve bunun farklı 
bir KTHL varyantı olarak de�erlendirilmesi gerek-
ti�ini bildirmi�lerdir. Bu olguda sistemik kemote-
rapi ile lezyonlar gerilemesine ra�men, tedavinin 
kesilmesinden 6 hafta sonra relaps izlenmi�tir. Bül 
olu�umunun ileri derecede epidermotropizm ve 
intraepidermal neoplastik hücre birikimi sonucu 
geli�mi� olabilece�i belirtilmi�tir (5). 

T/Natural killer’(NK) hücreli  
anjiyosentrik lenfoma 

Son yıllarda malign lenfomaların çok az bir 
kısmında hücrelerin CD56 antijenini eksprese ede-
rek NK hücre fenotipini ta�ıdı�ı anla�ılmı�tır. T 
veya NK hücre fenotipi gösteren anjiyosentrik 
lenfomaların sıklıkla burunda, ve di�er ekstranodal 
bölgelerde yerle�en formlarının sırası ile nazal ve 
nazal tip T/NK hücreli lenfomalar olarak isimlen-
dirilmesi önerilmi�tir. Bu lenfoma grubu sarı ırkta 
daha sık görülmektedir. Olguların %50-60’ında 
Epstein-Barr virus enfeksiyonu saptanmı�tır. �lginç 
olarak, klonal T-hücre reseptör gen rearanjmanı 
sadece 1 olguda gösterilmi�tir. Deride sıklıkla 
plaklar, nodüller veya ülserasyonlar izlenir, 
hemofagositik sendrom sık görülen bir 
komplikasyondur. Bu lenfomalar agresif seyirlidir 
(6). Gastrointestinal traktus, karaci�er, dalak ve 
yumu�ak dokuyu da tutabilen bu tümörlerin, deri 
dı�ı organ tutulumunun izlenmedi�i primer formla-
rı da bildirilmi�tir (7). 

Subkutan T-hücreli lenfoma 
Subkutan T-hücreli lenfoma, periferik T-

hücreli lenfomaların yeni tanımlanmı�, nadir 
görülen bir varyantıdır. Özellikle alt 
ekstremitelerde eritemli nodüller �eklinde izlenir. 
Malign infiltrasyon primer olarak subkutan dokuyu 
tutar. Belirgin granulomatöz stromal yanıt ço�u 
kez malign T-hücre infiltrasyonunu maskeler. 
Ba�langıçta, klinik ve histopatolojik olarak sıklıkla 
eritema nodozum, Weber-Christian hastalı�ı gibi 
inflamatuar pannikülitler veya granülomatöz 
hastalık olarak de�erlendirilebilir. Tedavide 
ço�unlukla sistemik kemoterapi tek ba�ına veya 
lokalize radyoterapi ile birlikte kullanılır. Hastalık 
tedaviye ra�men agresif seyredebilir, 
hemofagositik sendrom geli�ti�inde ölüme yol 
açabilir (8,9). 

Kütanöz γγγγδδδδ T-hücreli lenfoma 
Nadir görülen bu lenfomada özellikle 

ekstremitelerde lokalize olan çok sayıda plaklar, 
tümörler veya subkütan nodüller bildirilmi�tir. 
Epidermiste, dermiste ve/veya subkütan dokuda 
neoplastik T hücrelerinin saptandı�ı olgularda, 
klasik MF’ten farklı olarak serebriform nukleuslu 
lenfositler ve Pautrier mikroabseleri izlenmemi�tir. 
Tümör hücrelerinin sitotoksik T-hücre fenotipinde 
oldu�u ve T- hücre reseptöründe αβ yerine γδ 
heterodimeri ta�ıdıkları gösterilmi�tir. Kemoterapi 
ve radyoterapiye direnç göstermesi nedeniyle 
prognozu kötü olan bu lenfomanın, MF ve di�er 
kütanöz T-hücreli lenfomalardan ayırdedilmesi 
gerekmektedir (10,11). 

Nevüsler ve Malign Melanoma 
Klonal melanositik nevüs 

�çlerinde siyah odak bulunduran nevüsler, 
displastik nevüs, konjenital nevüs, melanoma veya 
yeni tanımlanmı� ‘klonal nevüs’ olabilir. Klonal 
nevüste, önceden varolan nevüsün merkezinde yeni 
ortaya çıkan siyah bir alan farkedilir. Histolojik 
incelemede, nevüs içinde papiller dermiste yerle�-
mi� pigmente atipik epitelioid melanositlerin o-
lu�turdu�u bir odak izlenir. Melanomaya ait histo-
lojik özellikler bulunmaz. Melanositik nevüslerin 
klinik ve histolojik bir varyantı olarak tanımlanan 
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klonal nevüsün tanınması ve nevüsten geli�en me-
lanomadan ayırdedilmesi önemlidir (12). 

Derin penetran nevüs (Seab nevüs) 
Bu nevüsler 10-30 ya�ta görülen, en sık olarak 

yüzde, gövdenin üst kısmında ve ekstremitelerin 
proksimalinde yerle�en, koyu pigmente, kubbe 
�eklinde, düzgün sınırlı lezyonlardır. Histolojik 
olarak, gev�ek olarak organize olmu� pleomorfik 
yapıda pigmente nevüs hücrelerinin, kama �eklinde 
ve yuvalar olu�turacak tarzda derin retiküler der-
mise ve sıklıkla subkutan ya� dokusuna penetras-
yonu izlenir. Ancak bu nevüslerin iyi sınırlı ve 
simetrik yapıda oldu�u gözlenmi�tir. Bir çalı�mada 
derin penetran nevüslü hastaların %29’unda önceki 
histolojik tanının malign melanoma oldu�u, ancak 
bunların hiçbirinde lokal rekürrens veya uzak me-
tastaz görülmedi�i bildirilmi�tir (13). Bu nevüsle-
rin selüler mavi nevüsün bir varyantı olabilece�i de 
dü�ünülmektedir (14). 

Akkiz melanositik nevüs varyantları 
1990 yılında Ackerman ve arkada�ları, özel-

likle ‘junctional’, ‘compound’ ve dermal fazlardan 
geçen akkiz melanositik nevüsleri sınıflamada 
entegre bir sistem olu�turabilmek amacıyla, bu 
nevüsleri ilk tanımlayan veya popüler hale getiren 
ki�ilerin adlarıyla anılmalarını (Unna, Miescher, 
Spitz ve Clark nevüsleri) önermi�lerdir. Bu a-
ra�tırmacılar, nevüslerin sınıflamasında görü� bir-
li�i olmadı�ını belirtmekte, ancak klinik ve histo-
patolojik olarak ba�lıca 4 farklı akkiz melanositik 
nevüsün varoldu�unu dü�ünmektedirler. Unna, 
Miescher, Spitz ve Clark nevüslerinin temelde, 
nevüs hücrelerinin sitolojik özelliklerine göre de-
�il, histopatolojik yapısal özelliklerini gösteren 
karakteristik ‘siluet’lerine göre tanındı�ını belirt-
mektedirler (15). 

Verrüköz melanoma 
Verrüköz melanoma, klinik olarak irrite sebo-

reik keratoza çok benzeyen, nadir görülen bir me-
lanoma varyantıdır. Melanomanın bazen benign 
lezyonları taklit etmesi nedeniyle cerrahi olarak 
eksize edilen seboreik keratozların, en azından 
klini�i �üphe uyandıran veya irrite olanların, histo-

patolojik olarak incelenmesini önerenler bulun-
maktadır (16). 

Bazal Hücreli Karsinoma Varyantları 
Lowe ve Rapini, bazal hücreli karsinomaların 

yeni histolojik varyantlarını tanımlamı�lardır (17). 
Bu varyantların histolojik olarak tanınmaları, tü-
mörün ba�ka neoplastik hastalıklarla karı�tırılma-
ması açısından yararlıdır. Ancak tümörün biyolojik 
davranı�ı dü�ünüldü�ünde, bu yeni varyantların 
klinik önemi yoktur. Pleomorfik bazal hücreli kar-
sinoma (dev hücreli bazal hücreli karsinoma), 
berrak hücreli bazal hücreli karsinoma, granüler 
hücreli karsinoma yeni bazal hücreli karsinoma 
varyantlarıdır. 

Bazaloid Folliküler Hamartoma 
Bazaloid folliküler hamartoma, histolojik ola-

rak, fibröz stroma içine gömülü, indiferansiye ba-
zaloid proliferasyonların anastomoz yaparak dal-
lanmalar gösteren kordonlar olu�turması ile karak-
terize benign bir deri eki tümörüdür. Histolojik 
tanımının iyi yapılmı� olmasına kar�ın, bu histolo-
jik görünüme özgü klinik özellikler bulunmamak-
tadır. Bazaloid folliküler hamartomun klini�i 
farklı, nevoid yapıdaki çok sayıda lezyonda izlene-
bilecek bir histolojik paterni temsil etti�i dü�ünül-
mekte, gereksiz ve geni� bir cerrahi eksizyonu 
önlemek açısından bazal hücreli karsinomadan 
ayırdedilmesinin önemli oldu�u vurgulanmaktadır 
(18). Yüzde deri rengi, ufak papüller �eklinde izle-
nen multipl lezyonlar otozomal dominant geçi� 
gösterir. Alopesiye e�lik etti�inde myastenia gravi-
se i�aret edebilir. Bu tümörlerin, aslında, trikoepi-
telyoma veya bazal hücreli karsinomanın infundi-
bulokistik tipi olabilece�ini dü�ünenler de bulun-
maktadır (14). 

Trikoblastoma 
Ackerman ve arkada�ları trikoblastomayı ye-

niden tanımlamı�lar, bu tümörün primer olarak 
folliküler germinatif hücrelerden olu�an benign bir 
neoplazm oldu�unu belirtmi�lerdir. Böylelikle bu 
terim her zamankinden daha karma�ık hale gelmi�, 
önceden trikoepitelyoma olarak adlandırılan tü-
mörlerin aslında trikoblastoma oldu�u öne sürül-
mü�tür. Ackerman ve arkada�ları, trikoepitelyoma-
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nın, kribriform patern gösteren bir trikoblastoma 
oldu�una inanmaktadırlar (19). 

Trikolemmal Karsinoma ve 
Pilomatriks Karsinoma 

Trikolemmal karsinoma dı� kök kılıfı 
diferansiyasyonu gösterdi�i dü�ünülen bir deri eki 
tümörü olarak tanımlanmı�tır (20). Ancak bu tü-
mörlerin bazal veya skuamöz hücreli 
karsinomaların berrak hücreli varyantları oldu�u 
da öne sürülmü�tür (19). 

Pilomatriks karsinoma, pilomatriksomanın çok 
nadir görülen malign bir varyantıdır. Bu tümörler 
özellikle boyunda ve sırtta yerle�en, 1-10 cm çaplı, 
asemptomatik dermal ve subkutan kitlelerdir. 
Bazaloid ve ‘gölge’ hücreler, pilomatriksomadaki 
hücreleri andırır. Ancak pilomatriks karsinoma 
eri�kinlerde daha sık görülür, infiltrasyon, hücresel 
atipi ve nekroz daha belirgindir. Eksizyon sonrası 
rekürrens sıktır, 1 hastada akci�er metastazı bildi-
rilmi�tir (21). 

Viral Hastalıklar 
Papüler purpurik eldiven ve çorap sendromu  

�lk kez 1990’da tanımlanan, daha sonra akut 
parvovirus B19 enfeksiyonu ile ili�kisi gösterilen 
akut, akral yerle�imli, kendi kendini sınırlayan bir 
dermatozdur. El ve ayaklarda izlenen ka�ıntılı 
ve/veya a�rılı eritem ve ödem, genellikle, el ve 
ayak bileklerinde papüler ve purpurik bir 
erüpsiyonla, keskin bir sınır olu�turacak �ekilde 
sonlanır. Oral mukozada aftöz lezyonlar ve yüksek 
ate� izlenir (22). Hastalarda serumda ve deri biyop-
si örneklerinde parvovirus B 19’a ait DNA göste-
rilmi�tir (23). Hastalı�ın etiyolojisinde hepatit B, 
(24) rubella (25) ve kızamık (26) virusları ile 
Epstein-Barr virusu, (27) sitomegalovirus (28) ve  
insan herpesvirusu 6 (29) ve7 (30)’nin de rol oyna-
dı�ı öne sürülmü�tür. Trimetoprim/sulfametok-
sazol kullanımı sonrasında bu sendromun ortaya 
çıkması, etiyolojide ilaçların da rol oynayabilece-
�ini dü�ündürmü�tür (31). 

Unilateral laterotorasik ekzantem 
Çocukluk ça�ının asimetrik perifleksural 

ekzantemi (32) olarak da bilinir. En sık aksilla 
olmak üzere fleksuralara yakın bir bölgede 

unilateral olarak ba�layıp sentrifugal olarak yayı-
lan, 4-6 hafta sonunda spontan iyile�menin izlen-
di�i bir hastalıktır. Vücudun bir yarısında ba�layan 
ekzantem, hastaların ço�unda ikinci haftada minör 
lezyonlar �eklinde vücudun di�er yarısında da göz-
lenir ve bilateral karakter kazanır (33,34). 
Ekzantem erken dönemde morbiliform görünümde 
iken, zamanla ekzema benzeri lezyonlar ortaya 
çıkabilir. Etyolojide viral bir ajanın rol oynayabile-
ce�i üzerinde durulmaktadır (35). Pauluzzi ve ar-
kada�ları parvovirus B19 enfeksiyonunun 
ekzanteme neden olabilece�ini öne sürmü�lerdir 
(36). Ço�unlukla 8 ya�ından küçük çocuklarda 
bildirilmi� olan bu hastalık eri�kinlerde de gözlen-
mi�tir (36-38). Histopatolojik olarak, ekrin 
duktuslar çevresinde lenfositik yapıdaki bir 
infiltrasyonun saptanması hastalık için karakteris-
tiktir (37,39). Olguların bir kısmında ekzantem 
öncesinde veya sırasında ate�, üst solunum yolu 
enfeksiyonları, otit, konjunktivit, kusma ve diare 
izlenmi�tir (35,39). 

Vasküler Lezyonlar 
‘Tufted’(kümeli) anjiyoma (anjiyoblastoma) 

Nadir görülen bu benign vasküler 
proliferasyon, kapiller damarların ve venüllerin 
pyojenik granulomada oldu�u gibi dermiste yaygın 
�ekilde lobüller olu�turması sonucu ortaya çıkar. 
Klinikte pembe bir zeminde açık pembe-kırmızı 
papüller izlenir. Genellikle prepubertal dönemde, 
ensede veya sırtın üst kısmında gözlenir. Pato-
genezde, altta yatan vasküler bir malformasyonun 
rolü üzerinde durulmaktadır. Progresif bir yayılım 
gösterebilir, ancak benign karakterlidir. Histolojik 
özelliklerinin bilinmesi Kaposi sarkomu veya 
anjiyosarkoma gibi yanlı� tanılar konulmasını ön-
ler (40). 

Eruptif psödoanjiyomatozis 
Çocuklarda viral üst solunum yolu enfeksiyo-

nu sırasında ortaya çıkan, günler içinde spontan 
iyile�menin izlendi�i ‘hemanjiyoma benzeri’ 
papüllerdir. Dermal kan damarlarında dilatasyon, 
endotel hücrelerinde belirginle�me ve bazılarında 
‘çivi görünümü’ dikkati çeker (41). Eruptif 
psödoanjiyomatozis son iki yıl içinde eri�kin hasta-
larda da bildirilmi�tir (42,43). 
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‘Targetoid’ (hedef benzeri) hemosiderotik 
hemanjiyoma 

Akut ba�langıçlı, genellikle 1 cm’den küçük 
çaplı ekimotik bir halka ile çevrili mor renkli bir 
papül �eklinde ortaya çıkar. Kalıcıdır, ancak ken-
dini sınırlar. Klinik olarak benign seyirli olmakla 
birlikte, histolojik olarak  Kaposi sarkomunu andı-
ran de�i�iklikler izlenir (44). Bu edinsel vasküler 
malformasyonun, daha önceden varolan bir 
hemanjiyom veya lenfanjiyomun travmaya maruz 
kalması sonucu geli�ti�i dü�ünülmektedir (45). 
Ayrıca östrojen ve progestronun vazoaktif hormon 
olarak etki ederek bu lezyonun ortaya çıkı�ında rol 
oynayabilece�i öne sürülmü�tür (46). 

Saç Hastalıkları 
‘Loose’(gev�ek) anagen saç sendromu 

Yeni tanımlanmı� bu sendromda, anagen dö-
nemdeki saçların skalpe gev�ek tutunması nedeniy-
le saç dökülmesinde artı� gözlenir, ‘hair-pull’ testi 
ile anagen saçlar çekildi�inde a�rısız olarak kolay-
lıkla ele gelir. Hastaların ço�u 2-9 ya�larında, açık 
tenli kız çocuklarıdır. Saçlar tipik olarak kısa, de-
�i�ik boylarda ve mat görünümdedir. Yer yer 
alopesik alanların görülebilmesi, alopesi areata ile 
karı�tırılmasına yol açar. Ba�ka bir ektodermal 
anomali bulunmaz. Aile öyküsü pozitif olabilir. 
Saçlar mikroskopik olarak incelendi�inde bulbusa 
yakın kısımda kutikulada dalgalanma, kıl gövde-
sinde bükülmeler ve oluklar izlenebilir. �ç ve dı� 
kök kılıfı yoktur. Histolojik olarak iç kök kılıfında 
prematür keratinizasyon saptanır. Hücrelararası 
sinyal mekanizmasındaki bir anormalli�in 
patogenezde rol oynadı�ı dü�ünülmektedir. Saçlar 
zamanla daha az dökülebilir (47). 

Folliküler dejenerasyon sendromu 
Önceden ‘sıcak tarak alopesisi’ olarak bilinen 

bu sendrom, primer olarak siyah ırktan kadınlarda 
izlenen bir skatrizan alopesi tipidir. Saç boyalarına 
ba�lı olarak ve saçların sıkı örülmesiyle de ortaya 
çıkabilir. Erkek hastalarda etyoloji bilinmemekte-
dir. Histolojik olarak folliküllerde de�i�ik evreler-
de dejenerasyon izlenir. Erken dönemde iç kök 
kılıfının bütünlü�ü bozulur ve prematür 
deskuamasyon gözlenir. Daha sonra perifolliküler 
inflamasyon, folliküllerin tam yıkımı ve çevrele-

rinde granülomatöz reaksiyonun izlendi�i ‘çıplak’ 
saç gövdeleri ortaya çıkar. Alopesi en belirgin 
olarak vertekste gözlenir, tipik olarak alopesik 
alanın periferi ve frontal saç çizgisi etkilenmez 
(48). 

�laç Reaksiyonları 
Akut jeneralize ekzantematöz püstülozis 

(AJEP) 
Genellikle ilaçların tetikledi�i akut püstüler bir 

dermatozdur. Hastalarda yüksek ate�, lökositoz ile 
birlikte yaygın eritematöz bir erüpsiyon izlenir. 
Vücutta ilaç kullanımından sonraki 1-2 gün içinde 
yüzlerce, ufak, yüzeyel, folliküler yerle�imli olma-
yan püstüller ortaya çıkar. Erüpsiyon 1-2 hafta 
sürdükten sonra deskuamasyon ile birlikte kendili-
�inden iyile�ir. Hastaların %20’sinde psoriazis 
öyküsü vardır. Bu reaksiyonu von Zumbusch tipi 
akut püstüler psoriazisten ayırdetmek önemlidir. 
AJEP’te püstüler psoriaziste görülmeyen eritema 
multiforme benzeri hedef lezyonlar, veziküller, 
büller veya purpura izlenir. Histopatolojik incele-
mede psoriazisten farklı olarak, papiller dermiste 
ödem, polimorfik yapıda perivasküler infiltrasyon 
veya lökositoklastik vaskülit göze çarpar. Bu reak-
siyona en sık β-laktam ve makrolid grubu antibiyo-
tiklerin neden oldu�u bildirilmi�tir. Patogenezi 
henüz bilinmemektedir (49). 

�nterstisyel granülomatöz ilaç reaksiyonu 
Histopatolojik olarak granüloma anülarenin 

erken lezyonlarını andıran �ekilde, interstisyel 
histiyositik infiltrasyonla birlikte kollajen ve 
elastik fibrillerde dejenerasyonun izlendi�i bir ilaç 
reaksiyonu paternidir. Klinik olarak ço�u kez kol 
ve bacakların iç kısımlarında, intertriginöz 
bölgelerde eritematöz-mor renkli, ka�ıntısız, 
sıklıkla anüler yapıda plaklar gözlenir. Kalsiyum 
kanal blokörleri, anjiyotensini dönü�türücü enzim 
inhibitörleri, beta-blokörler, hipolipidemik ajanlar, 
antihistaminikler, antikonvülzanlar ve 
antidepresanların bu tip ilaç reaksiyonuna neden 
olabilece�i belirtilmi�tir (50).  

Vezikülobüllöz Hastalıklar 
Paraneoplastik pemfigus 

Pemfigusun bu formunun lenfoproliferatif has-
talıklar, timoma ve sarkomalarla birlikteli�i bildi-
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rilmi�tir. Deri lezyonları eritema multiforme ve 
liken planus pemfigoidesin bulgularına benzerlik 
gösterir. �iddetli mukozal erozyonlar ile birlikte, 
deride büller, erozyonlar ve palmoplantar yerle�im-
li hedef lezyonlar izlenir. Histopatolojik olarak 
keratinositlerde nekroz, epidermisin bazal tabaka-
sında vakuoler de�i�iklikler, epidermiste lenfositik 
infiltrasyon, epidermal akantolizis ve suprabazal 
ayrılma saptanır, ancak bu bulguların özgüllü�ü 
tartı�malıdır. Direkt immünofloresans ile 
epidermiste interselüler alanlarda IgG ve 
kompleman, ayrıca sıklıkla epidermal bazal 
membran boyunca  granüler veya lineer tarzda 
kompleman birikimi saptanır. �ndirekt 
immünofloresans hem deri ve mukoza epitelinde, 
hem de pemfigus vulgaristen farklı olarak mesane-
nin de�i�ici epitelinde pozitiftir (51,52). Serumdaki 
otoantikorlar, desmoglein 3 ve 1, ‘plakin ailesi’ 
olarak bilinen bir grup protein (desmoplakin I ve 
II, büllöz pemfigoid antijeni 1, envoplakin, 
periplakin ve plektin)  ve 170 kDa antijen ile 
immünopresipitasyon olu�turur (52-54). Benign 
tümörlerin (timoma ve Castleman hastalı�ı gibi) 
cerrahi eksizyonu ile paraneoplastik pemfigus geri-
lerken, malign neoplazmların saptandı�ı hastalar 
genel olarak tedaviye dirençlidir (51-54). 

IgA pemfigus foliaseus 
Nadir görülen bu vezikülopüstüler hastalık, 

IgA pemfigus foliaseus, intraepidermal nötrofilik 
IgA dermatozu veya interselüler IgA veziküler 
püstüler dermatoz olarak adlandırılmaktadır. 
Hastalık klinik olarak en çok pemfigus foliaseus 
veya subkorneal püstüler dermatoza benzer. 
Pruritus sıktır. Müköz membran tutulumu nadirdir. 
Histopatolojik olarak 2 paternden biri izlenir: 1. 
nötrofiller ve seyrek akantolitik hücreler ile dolu 
subkorneal püstül veya 2. nötrofiller veya tek tük 
eozinofiller ile dolu intraepidermal püstül ve 
nadiren akantolizis. Her iki formda da stratum 
spinozumda interselüler IgA depolanması vardır 
(52,55,56). Desmocollin I ve II’ye kar�ı 
otoantikorlar saptanır (53,56). Hastalarda dapson, 
sistemik retinoid veya kortikosteroid tedavisine 
genellikle iyi yanıt alınır (53). 

Antiepiligrin skatrisyel pemfigoid (AeSP) 
Skatrisyel pemfigoid, tek bir hastalık olmayıp 

farklı bazal membran zon antijenlerine kar�ı de�i-
�ik antikorların geli�ti�i bir hastalık fenotipidir. 
AeSP’te lamina lusida ile lamina densa arasında 
yer alan, epidermal hücreler için majör bir integrin 
ligandı olan ve epitelyal bütünlü�ü sa�layan 
‘epiligrin’e kar�ı otoantikorlar geli�ir. Nisein, 
kalinin olarak da bilinen epiligrinin, bugün için 
laminin 5 ile aynı protein oldu�u bilinmektedir. Bu 
hastalıkta, direkt immünofloresans incelemede 
bazal membran zonunda lineer tarzda IgG ve C3 
birikimi izlenir. �ndirekt immünofloresans incele-
mede, serumdaki IgG tuz ile ayrı�tırılmı� derinin 
(salt-split skin) dermal tarafına ba�lanır (57). 
AeSP, skatrisyel pemfigoid fenotipi gösteren hasta-
lar içinde önemli bir alt grubu olu�turmaktadır 
(58). Hastalık ile malign tümörler arasında muhte-
mel bir ili�kiden söz edilmektedir (59). 

Anti-200-kDa büllöz pemfigoid benzeri hastalık 
�lk kez 1996 yılında Zillikens ve arkada�ları-

nın tanımladı�ı bu hastalıkta hedef �eklinde 
lezyonlarla seyreden büllöz pemfigoid benzeri, 
dermatitis herpetiformis veya lineer IgA büllöz 
hastalık benzeri lezyonlar izlenir (60). Müköz 
membranlar (oral veya genital) tutulur veya tutul-
mayabilir. Skar veya milia olu�umu gözlenmez. 
Sıklıkla psoriazisin e�lik etti�i hastalıkta 
histopatolojik özellikler dermatitis herpetiformisi 
andırır. Bazal membran zonunda lineer IgG ve C3 
birikimi saptanır. �ndirekt immünofloresans ince-
lemede serumdaki IgG dermal tarafa ba�lanır. 
Immunoblotting yapıldı�ında hasta serumunun 200 
kDa a�ırlı�ındaki alt lamina lusida antijeni ile re-
aksiyona girdi�i gözlenir. Hastalık tedaviye hızla 
yanıt verir (61,62). 

Anti-p105 pemfigoid 
Ani ortaya çıkan yaygın büller ve erozyonlar 

nedeniyle klinik olarak toksik epidermal 
nekrolizisi andıran bu hastalıkta derinin yanısıra 
oral müköz membranlar da tutulur. Histopatolojide 
dermatitis herpetiformis benzeri bulgular saptanır. 
Bazal membran zonunda lineer IgG ve C3 birikimi 
izlenir, antikorlar tuzla ayrı�tırılmı� deride dermal 
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tarafta gözlenir. Hastalıkta hedef antijen alt lamina 
lusidada yeralan, epidermal keratinositler ve 
dermal fibroblastlar tarafından üretilen 105-kDa 
antijendir. Hastalı�ın aktivitesi ile serum antikor 
titresi arasında ba�lantı saptanmı�tır. Tedaviye iyi 
yanıt alınır ve skar olu�maz (63,64). 

Artrit �le Seyreden  
�nterstisyel Granülomatöz Dermatit 
�lk kez 1993 yılında Ackerman ve arkada�ları 

tarafından tanımlanan, nadir görülen, deri ve kas-
iskelet sistemini tutan bir hastalıktır. 
Ekstremitelerde eritematöz, anüler, indure plaklar 
veya ba� ve boyun bölgesinde eritemli papüler 
erüpsiyonların izlendi�i hastalar bildirilmi�tir. 
Lezyonlar granüloma anulare, eritema kronikum 
migrans, eozinofilik selülit, ürtikeryal vaskülit 
veya morfeanın inflamatuar evresini taklit edebilir. 
Belirgin lineer kütanöz bantların tanımlanmasında 
‘halat belirtisi’ terimi de kullanılmı�tır, bu bulgu 
saptandı�ında hastalık için patognomoniktir. 
Miyalji ve ekstremitelerde migratuar poliartralji ile 
birlikte çe�itli serolojik anormalliklerin saptanması 
(romatoid faktör, antinükleer antikor, borrellia 
antikorlarının pozitifli�i gibi), hastalı�a bir 
konnektif doku hastalı�ının da e�lik edebilece�ini 
dü�ündürmektedir. Histopatolojik olarak, özellikle 
retiküler dermiste diffüz interstisyel mononükleer 
hücre infiltrasyonu vardır, dejenere kollajen 
demetleri çevresinde bu hücreler palizadlar 
olu�turur. Vaskülit izlenmez (65). Lezyonların 
lupus eritematozus, romatoid artrit ve dola�an 
immün komplekslerin saptandı�ı di�er 
hastalıklarda gözlenebilmesi ve ‘artrit ile seyreden 
interstisyel granülomatöz dermatit‘ isminin sadece 
artrit ile olan ba�lantıyı göstermesi nedeniyle, bu 
hastalı�ı ‘immün kompleks hastalı�ının palizad 
olu�turan nötrofilik ve granülomatöz dermatiti’ 
olarak tanımlanan bir grup hastalık içinde 
de�erlendirmek isteyenler de vardır (66). 

Sklerozan Pannikülit 
Bu terim ilk kez Jorizzo ve arkada�ları tarafın-

dan, bir atrofik pannikülit formunu daha do�ru bir 
�ekilde tanımlamak ve daha önce lipodermatosk-
lerozis veya hipodermitis sklerodermaformis 

olarak adlandırılan hastalıkları biraraya getirmek 
için kullanılmı�tır. Alt ekstremitelerde iyi sınırlı, 
indure, inflamatuar plaklarla seyreden bu hastalık-
ta, histopatolojik olarak lobüler pannikülit, skleroz 
ve ya� nekrozu saptanır. Patogenezi bilinmemek-
tedir, ancak venöz staz veya geçirilmi� 
tromboflebitin neden olabilece�i üzerinde durul-
mu�tur (67). 

IgM Anti-Bazal Membran Otoantikor 
Dermatozu 

Yeni tanımlanan ka�ıntılı bir gebelik 
dermatozudur. Eritemli, papüler ve/veya 
ürtikeryal erüpsiyonu olan hastalarda, 1 M NaCl 
ile ayrı�tırılmı� derinin epidermal yüzüne ba�la-
nan, dola�an IgM otoantikorları saptanmı�tır. 
�lginç olarak, direkt immünofloresans ile 
epidermal bazal membranda immün depolanma 
izlenmemi�tir (68). 

Birt-Hogg-Dubé Sendromu 
Otozomal dominant geçi� gösteren, multipl 

fibrofolliküloma, trikodiskoma ve akrokordon 
triadı ile karakterize bu sendromda kolonda 
polipler ve renal karsinoma da bildirilmi�tir. Birt-
Hogg-Dubé sendromu olan hastalar ve akrabaları 
renal tümörlerin geli�imi açısından risk grubu 
içindedirler. Bu nedenle tanı alan hastalarda ve 
akrabalarında renal ultrasonografi ve abdominal 
bilgisayarlı tomografi yapılması gereklidir (69). 
Genetik çalı�malar, bu sendroma ait gen 
lokusunun 17. kromozomda (17p12-q11.2) 
yeraldı�ını göstermi�tir (70). Bu sendromun 
saptandı�ı bazı hastalarda multipl lipomlar, 
anjiyolipomlar, kollajenomalar ve oral fibromlar 
da izlenmi�tir (69,71). Literatürde renal hücreli 
karsinomun yanısıra, meduller karsinom, kolon 
karsinomu, parotid onkositoma ve paratiroid 
adenomu olan olgular bildirilmi�tir (71-73). 
Hastalarda sıklıkla pulmoner kistler saptanır ve 
spontan pnömotoraks geli�ir (69). Iranzo ve 
arkada�ları, tuberosklerozlu iki ailede Birt-Hogg-
Dubé sendromu gözlemeleri nedeniyle, bu 
sendromun tuberosklerozun bir ekspresyon �ekli 
olabilece�ini öne sürmü�lerdir (74). 
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