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Abstract

Mikozis fungoides deriden klayan bir periferal notdodgkir
T-hucreli lenfomadir. Tim primer kutandz lenfomalginde e sik
gorilen formu olgturmaktadir. Klinik olarak olgulan ¢asunlugu
klasik yama, plak, timér ve eritrodermi evrelerinak Uzere 4 evre
izlenen klasik tipte deri bulgulea sahiptir. Erken lezyonlari siklil
diger dermatozlar ile kagabilir ve tanioldukg¢a gug¢ olabilir. Sc
yillarda mikozis fungoidesin ¢ok sayida deri hagtal taklit ettigini
belirten ¢ok sayida rapor bulunmaktadir. Dahaenyillarda sifiliz
icin byik taklitci terimi kullanilirken, giinimizd®i teimin mikozis
fungoides i¢in daha uygun olgu disuinilmektedir. Bu makeade
mikozis fungoidesin klasik ve atipik Hangi¢/seyir ile giden, ta
glcligl gosteren dier klinik varyant ve subtipleri literatir bulgul
esli ginde gdzden gegirilngtir.

Anahtar Kelimeler: Mikozis fungoides, subtipler, klinik gitler
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Mycosis fungoides is a peripheral non-Hodgkin Tl-dgm-
phoma initially preenting in the skin. Among all of the prim.
cutaneous lymphomas, mycosis fungoides is the mmstmon sub-
type. In the majority of cases with mycosis fungsidthe disea
clinically evolves through four stages; the patolaque, tumour ar
erythroderma. The early lesions are frequently esed with othe
dermatoses, and diagnosis may be difficRecently, a consideral
number of reports have documented mycosis fungoidesicking
other dermatoses. In the past, syphilis was caledgreat imitato
but recently clinical evidence strongly suggestst tiis appellatio
fits mycosis fungoides best. In thispret, mycosis fungoides wi
atypical initiation and course, and clinical \aanis and subtypes of 1
disease were reviewed.

Key Words: Mycosis fungoides, subtypes, clinical variants

ikozis fungoides (MF), en yaygin gori-

len kutandz lenfomadir. TUm primer

kutandz lenfomalarin yakjek %50’sini
olusturur. insidansi 0.3-1.0/100.000’dir. Hastalarin
¢ogu ergkindir ve ortalama 40 yacivarinda bg
lar. Ancak cocuk ve adodlesan grubunda dglaba
yabilir. Erkekler daha fazla etkilenir (E/K =1.6-
2/1). Klinik olarak yama, plak, timor ve

eritrodermi evreleri olmak Uizere 4 evrede izlenen

klasik Alibert-Bazin tipi veya atipik deri belirgfi
goOsteren farkh klinik formlarda gorulebilmekte-
dir.** Bu farkli klinik tipler; primer kutanéz T

WHO-EORTC Siniflandirmasrna goére; MF’in
klinik varyantlarinin davraglari klasik MF’e ben-
zedii icin farkh olarak kabul edilmemektedir.
MF’in subtipleri ise klinikopatolojik olarak farkli
Ozelliklere sahiptir, bu nedenle ayrigdelendiril-
mesi gerekir sonucuna varigtr.’

Klasik Alibert-Bazin Tipi
Mikozis Fungoides
A- Yama Evresi: Kesin tani almadan 6nce
hastalar genellikle yillarca non-spesifik ekzemattz
ve psoriasiform deri lezyonlarina sahiptir. Erken

hucreli lenfomalarin 2004 yili Ocak ayinda yapilan yama evresinde tek veya cok sayida, eritemli
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skuamli makiiller izlenir (Resim 1).

Boyutlari dgismekle birlikte sinirlari belirgin-
dir. Rengi turuncudan morumsu-kirmiziya kadar de-
gisebilir. Genellikle viicudun kapal yerlerinde yerle-
sir. Hafif kagintili veya kaintisiz olabilir. Zaman
zaman kendifiinden kaybolup, yeniden cikabilir.
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Yama veya erken plak déneminde MF’in klinik
tanisi oldukca gic olabilir. Bununla birlikte erken
MF’in oldukca karakteristik bazi bulgulari bulundu-
gunda taninin dgrulanmasinda oldukga yararhdir.
Bu bulgular gagidaki gibi 6zetlenebilif:

Hikaye: Lezyonlarin surekli olmasi, zamanla
sayl ve buyuklginde ary, topikal kortikostero-
idlere tam yanit alinamamasi, kesiidde sik tek-
rarlamasi veya uygulanmayan alanlarda yeni lez-
yonlarin ortaya ¢ikmasi gibi bilgiler bulunur.

Resim 1.Yama evresi klasik mikozis fungoides.

Morfoloji: Yamalar dgisik buyukluk, sekil
ve renkte olabilir. Cgunlugu 5 cm captan daha
biyuktir, genligi 3 cm den kigtk olanlarin uzun-
lugu 10 cm veya daha buyuktir. Tedavi edilme-
yenler yavaca gengler, spontan gerileme ve iler-
leme gosterebilir, bu nedenle diuzenskile neden
olur.

Bir diger 6nemli 6zellik poikiloderma vagh-
dir. Ozellikle kalgalar gibi guizegérmeyen bolge-
lerdeki kalici poikilodermik yamalar, biyopsi ile
ayirt edilmedik¢ce MF olarak kabul edilmelidir.

Lezyon sayisi:Gogu klasik MF multilezyonel
olmasina rgmen, soliter olarak da bulunabilir.

Dagilim: Genellikle belden @g1 gévde, yan
govde bolgesi, gisler, uyluk icleri, kollarin ig
yuzd, ve koltuk alti alan gibi gisgormeyen bdl-
gelerde lokalize olur. Ancak ozelllikle follikiller ~Resim 2.Plak evresi klasik mikozis fungoides.
tutulum varsa yiiz veya sacl deride de lokalize
olabilir. Zaman zaman el i¢i ve ayak tabaninda da
direncli dermatoz olarak bulunabilir.

Biyopsi almadan 2-4 hafta once 0zellikle
topikal kortikosteroidler ve sistemik immunsupre-
sanlar kesilmelidir.

Bu evrede deri lezyonlarinin gangicindan
kesin tani konulana kadar gecgen sire ortalama 4-¢
yildir, bu sure birkag aydan 5 dekata kadatise
bilir. Hastalarin %77’si lezyonun 6ncesinde bulu-
nan bir non-enfeksiy6z dermatoz tanimlamaktadir.
Tedaviye direncli dermatozlu hastalarda tani kesin-
lesene kadar Ucer aylik aralarla multipl deri biyop-
sileri ahinmalidir. Histopatolojik bulgular bu do6-
nemde belirsizdit:*®

B- Plak Evresi: Yama doneminden aylar veya
yillar sonra bglayabilecgi gibi, dogrudan plaklar  resim 3.mikozis fungoides timoral lezyon.
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ile de balayabilir. Plaklar keskin sinirli, deriden
hafif kabarik, kirmizidan mor, kahverenginezide
sen renkte ve indurasyon gdsterir. gan yine

yama evresinde olgu gibidir, yaygin plakl hasta-

MIKOZiS FUNGADES, KLUNIiK VARYANTLARI VE SUBTIPLERI

Bu donemin histolojisi oldukca gskendir.
Eritrodermiye neden olan gkr dermatozlar ile
ayirici tanisi yapilmahdir®’

Sezary Sendromu (SS): Tarihsel olarak

larda ba, boyun ve ekstremitelerde de lezyonlar eritrodermi, periferal LAP, periferik kanda %5'den

bulunabilir. Hastalarin buytk bir ganlugunda
siddetli kasinti vardir. Plaklarin buyikfu ve ka-
Inligl yavasca artg gosterir, bu plaklarin ortasinda
yer yer keskin sinirli normal deri adalari bulunabi
lir (Resim 2). Spontan gerileme gorulebilir. Lez-
yonlar aniler, polisiklik ve at nageklini alabilir.
Nadiren bakteriyel enfeksiyonursli& etmesiyle
plaklar erode veya llsere olabilir vgraeslik ede-
bilir. Bu déonemde lenfadenopati bulunabilir, fakat
cogunlukla dermatopatikdir. Histoloji oldukga
tanisaldir:®

C-Tumor Evresi: Plaklar Gzerinde gelebil-
digi gibi dogrudan tumor olarak da dayabilir.
Dogrudan balayan tipinde erken evre belirtilerin-

den herhangi biri olmaksizin hizla biytyen buyik

tuméral olgumlar vardir ve “tumor deble€ ola-
rak isimlendirilir. Ancak son yillarda bdyle vakala
rin primer kutantz lenfomalarin gir varyantlari
(pleomorfik, orta veya buyuk hicreli, CD30+ veya
CD30- T hucreli lenfoma) oldiu kabul edilmek-
tedir >*

Tumoral evre lezyonlari herhangi bir vicut
bolgesinde bulunmasina gmen en sik yiz ve
kivrim bolgelerinde yerkgr. Nodiller kirmizi kah-
ve veya morumsu kirmizi renkte duz yizeylidir

daha fazla atipik mononukleer hiicre (Sezary hic-
resi) bulunmasi olarak tanimlanmaktadir. 2002
yilinda Uluslararasi Kutantz Lenfoma Toplglu
SS tanisi igin gagidaki kriterlerden bir veya daha
fazlasinin bulunmasi geregini bildirmektedir. Bu
hematolojik kriterler ise:

1) Total lenfosit sayisinin %20’sinden fazlasi-
nin veya mm3¥te yakkak 1000 Sezary hicresinin
bulunmasi

2) CD4/CD8 oraninin 10'dan fazla olmasi
ve/veya pan T-hucre antijenleri (CD2, CD3, CD4,
CD5)'nden biri veya hepsinin kaybinin flow
sitometri ile gosterilmesi

3) Artmis lenfosit sayisi ile birlikte molekiler
veya sitogenetik metotlar ile periferal kanda T-
hiicre klonunun gosterilmesi

4) Kromozomal olarak anormal bir T-hiicre

klonu 348°

Tum kutandz T-hicreli lenfoma (KTHL)'larin
%5’inden daha azini gfturur, hemen hemen timu
erigkinlerde gorular. Belirgin eksfoliasyon, ddem
ve likenifikasyonun gik ettigi, siddetli kagintili
eritrodermi ile karakterizedir. Ono ve afk.70
yasinda bir hastada Sezary sendromusik eden

ama genellikle Ulsere olur ve sekonder olarak en-aksiller ve inguinal yerkémli bul gelisimi bildir-

feksiyon geljir (Resim 3). Dgisik buyuklikte
olabilirler. Cgu hastada sistemik belirtilerslg

miglerdir. Balin yg@un atipik lenfosit infiltrasyonu
ve bazal hiicre dejenarasyonu ile subepidermal

eder. Cok seyrek de olsa spontan gerileme gorileiokalizasyonlu oldgu ve negatif immuinfloresan

bilir. *°
D-Eritrodermi Evresi: Dogrudan baglayabi-
lecezi gibi MF'in diger lezyonlarindan da gedibi-

bulgu ile otoimmin bulli hastaliklardan ayirt edil-
digini bildirmiglerdir. De novo veya pruritus ve
nonspesifik dermatitden kisa sure sonrasgbll-

lir. Nadir gorilir. Vicudun %80'inden fazlasi Mektedir. Lenfadenopati, —alopesi, —ektropion,

parlak kirmizi eritem ve skuamla kaplidir, karakte- Onikodistrofi ve palmoplantar hiperkeratoz ve
ristik olarak simetrik sgtam deri adaciklari bulu-  fissurler, hepatosplenomegali yaygin bulgulardir.
nur. YUz tutulumu aslan yizi gérinimine neden Prognozu kotd olup, tanidan itibaren ortalama
olur. Ate;, titreme, gtahsizlik, kilo kaybr ve ¢cok yasam suresi 2-4 yil olarak bildiriimektedir, 5 yil-
siddetli kasinti vardir. El-ici, ayak-tabaninda da Ik yasam sansi %10-20 arasidir. Oliim nedeni
eritem, skuam ve fissurler bulunabilir. Lenfade- genellikle siddetli firsat¢i enfeksiyonlar veya has-
nopati (LAP) genellikle vardir. Alopesi, ektropion, taligin daha agresif anaplastik buylk hicreli
tirnak distrofisi olabilir. lenfomaya déngmesidir**
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MF'de immuinofenotip: CD3+, CD4+, 2) Bazal tabakada, bazal keratinosit ve bazal
CD45R0O+, CDB8-, CD30-'dir. Nadiren CD3+, lamina arasindaki [ganti kaybina neden olan
CD4-, CD8+dir. Gen 0zellikleri: Erken yama dd- neoplastik hiicrelerin toplanmasi neden olabilir.
nemi dahil ¢gu olguda T-hiicre-reseptér gen (Dermoepidermal bikke zonunun neoplastik T
(THRG) rearanjmani vardir. Sitogenetik anomali hiicreler tarafindan infiltrasyonu) 3) Neoplastik

tanimlanmansgtir.

hiicreler tarafindan inflamatuvar mediyatérlerin

Tiimoral dénemde prognoz yama ve plak evre- (Ienfokinlerin) salinmasi ile keratinositlerin nam
lerine gore oldukca kétiidir, bu nedenle melano-kohezyonu etkilenebilir.

manin Breslow kalingi gibi infiltrasyonun kalin-
iginin prognostik faktor olabilege distintlmek-
tedir’ Geni bir seride yapilan camada kalin

plakh hastalarin ince plakh veya yama evresindeki

hastalara gore prognozunun daha kotl gidue
evreleme sisteminin modifiye edilmesi 6nergmi
tir. ™

MF’in Klinik Varyantlari
Asagida anlatilan varyantlarin klinik davrani
lar1 klasik MF’e benzedi icin farkh olarak kabul
edilmemektedif. Hastalgin bu varyantlarina sahip
hastalarda siklikla vicutlarinin gér alanlarinda
ayni zamanda klasik mikozis fungoides 6zellikleri-
ni tastyan lezyonlar bulunuf?

Vezikilo-bulloz MF

Yaslilarda gorulur (ort: 66 yg, cinsiyet farki
yoktur. Klinik olarak geyek vezikiil veya buller
multipl ve yaygin olarak normal deride, eritemli
zeminde veya tipik MF plaklari veya timoral lez-
yonlari (zerinde gorilebilir. Nekrotik Ulseras-
yonlar alik edebilir®* Gévde ve ekstremiteler en
¢ok bulunan vicut boélgeleridir. Ggak bullerde
Nikolsky fenomeni pozitif olabilir. Eer lezyonlar
tipik MF lezyonlarina gik ediyorsa veya dnceden
MF oykisu varsa tani kolay olabilir. Aksi halde
tani problemlidir. Eritema multiformeye benzer
targetoid lezyonlar da bildirilngiir.***°

Histolojik olarak MF’in tim tipik 6zellikleri
(epidermotropizm, serebriform lenfosit vb) gori-

MF’de billoz lezyonlar kétl prognoz belirtisi-
dir, cinkd hastalarin %50’si bir yil icinde kaybe-
dilmektedir®**

Syringotropik/Adneksotropik MF

Kutan6z T hucreli lenfomaekrin bezleri
infiltre ederek multiple kicik papullere neden
olur. Hiperplastik ekrin duktuslarin hem sekretuar
hem de duktal bolimind tutan kiguk serebriform
hiicrelerin ygun periekrin infiltrasyonu en belirgin
Ozelligidir. Bu infiltrasyon epidermisi fokal olarak
invaze edebilir ancak epidermotropizm belirgin
Ozellik dezildir ve Pautrier mikroabseleri genellik-
le gorilmez.

Klinik olarak kirmizi-kahverengi yamalar, ha-
fifce infiltre skuamlh plaklar veya kigtk kirmizi
veya deri renginde papdller olarak gorulir. Tutulan
alanlarda kil kaybi siklikla bulunur, anhidrozis
vakalarin 1/3'iinde vardir. Ulserasyon son derece
nadirdir. Glinumiize kadar yalniz erkek olgular
bildirilmi stir.*

Thein ve ark! syringotropik MF’in kendine
has punktat eritem veya daha yaygin olarak
folliktilotropik lezyonlarin glik ettigi MF’in farkli
bir klinikopatolojik varyantini olgturdugunu bil-
dirmiglerdir.  Histolojik olarak syringolenfoid
hiperplazinin glik ettigi atipik lenfositler tarafin-
dan ter bezlerinin infiltrasyonu ile karakterizedir
Literatir gtzden gecirildinde prognozlarinin
diger MF tiplerinden farkh olmag bildiriimekte-

. . . . . dir
lir. Buller subkorneal, intraepidermal ve subepi-

dermal farkh lokalizasyonlarda gortlebilir. Bl

formasyonunun tam mekanizmasi bilinmemekte-

dir. Otoimmudin bir stirece karolan immunfloresan
bulgular negatif olmasina gmen akantolizis goéri-
lebilir. Bul formasyonu icin gagidaki agiklamalar
ileri strtlmektedir. 1) Intraepidermal bir bl
Pautrier mikroabselerinin bigmesi ile gorulebilir.
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Hipopigmente MF

Hipopigmente MF, siklikla, koyu deri renkli
Hintli veya Afrika-Amerika orijinli genclerde go-
rilmesine rgmen, zaman zaman acik deri rengine
sahip kiilerde de gériilebilif:***°Hastalar genellik-
le asemptomatik veya hafif atili, diizensiz ke-
narli skuamsiz hipopigmente yamalar ile\aaur.
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Ozellikle pelvik bolge ve gévde tutulur. Bir derece
ye kadar tipik yama, plak veya timorler
hipopigmente lezyonlaraslék edebilir. Eger bunlar
yoksa MF’denstphelenilmez Histopatolojik bulgu-
lar, klinik seyir ve prognoz yama evresi MF gibidir

MF lezyonlarindaki hipopigmentasyonun ne-
deni hentiz tam olarak bilinmemektedir. Histopa-
tolojik Ozellikleri MF’in yama veya plak evreleri
ile aymdir. Son c¢amalarda hipopigmente
MF’deki neoplastik htcrelerin siklikla CD8 eks-
presse etsi gosterilmitir. Klinik ve ozellikle de
histopatolojik olarak vitiligo ve pitriyazis albaah
ayirt edilmesi oldukga 6nemlidir. @o zaman
yanls tani alabilmektedif®

Elektronmikroskopik ¢agmalara dayandirila-
rak 6zgun bulgularin melanositlerden keratinosit-

MIKOZiS FUNGADES, KLUNIiK VARYANTLARI VE SUBTIPLERI
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Resim 4.Poikilodermik mikozis fungoides.

Poikilodermik alandan alinan biyopsinin
histopatolojik bulgulari uzun sdreli bulunan yama

lere melanozom transferinde azalma ve melanosityeya plak lezyonlarda goriilenlere benzBave

dejenerasyonundan kaynaklanabifgcsonucuna
variimstir.*

Hiperpigmente MF
MF’in bu tipi tek klinik 6zellik olarak diffiiz,

olarak rete uzantilarinin duzfeesi veya kaybi ile
epidermisde atrofi, pigment kaybi ile bazal tabaka-
da hafif veya orta derecede vakiiolar dejenerasyon,
papiller ve st retikiler dermisde melanofajlarin

benzer) ile karakterizedir. Histolojik olarak bazal

tabakada fazla miktarda ve grup olarak, spindz

tabakada da fokal olarak melanin birikimi mevcut-
tur. Ultrayapisal ¢agmalar neoplastik lenfositler,
makrofajlar, keratinosit ve epidermisdeki Langer-
hans hucrelerinde dev melanin grandllerinin bu-
lundugunu gosternstir. Langerhans hticrelerindeki
melanin granulleri hem lizozomlar i¢cinde hem de
Langerhans cisimleri tarafindan gevrelespwiarak
bulunur. Bu bulgular MF’in bu tipinin 6zgun klinik
gorinimini agiklayabilf:*

Poikilodermik MF

Klinik lezyonlar yaygin veya izole hipo-
hiperpigmentasyon, kuruluk, atrofi ve telenjiektazi
nin bir arada bulundiu poikiloderma ile karakte-
rizedir. Bu lezyonlar siklikla daha onceki yama
alanlarinda genellikle de giysilerin kronik olarak
surtiinme bolgelerinde ortaya ¢ikar. Vicudug-ba
ka alanlarinda MF’in tipik yama veya plaklari bu-
lunabilir. Genellikle govde tutulur, gosler ve
pelvik alanlar da etkilenebilir?**** Nadiren yay-
gin poikiloderma eritrodermik hastain Ozelligi
olabilir (Resim 4).
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larinda dilatasyon gibi bulgular tespit editit*
Palmoplantar MF

MF’in seyri sirasinda el igi-ayak tabani tutu-
lumu vakalarin %11.5’'unda gorulir. Lezyonlarin
el ici-ayak tabanindan blamasi veya oncelikle
etkilenmesi palmoplantar MF olarak adlandirilir ve
%0.6 oranindadir. Klinik g&leri antler, hiper-
pigmente yama ve plaklar, hiperkeratotik lezyon-
lar, vezikiler veya dishidrotik lezyonlar, pustijle
verrikdz  degisiklikler, psoriasiform plaklar,
tlserasyon ve tirnak distrofisieklinde olabilir.
Lezyonlar sadece el ici-ayak tabanina sinirl elabi
lecesi gibi ayaklar, kollar, parmaklara gau yayi-
labilir. Eger bu lezyonlara viicudungdr bolgele-
rinde tipik MF lezyonlari gik etmiyorsa tani gug-
lesir.

Histopatolojik bulgular genellikle tipik MF
bulgulari ile uyumludur ve monoklonal TCR gen
rearanjmani kesin taniyr gaular. Klinik seyir
genellikle iyidir, ¢c@gu vakada bgangi¢c alanina
sinirh kalir, nadiren ekstremiteler ve gévdeyeiyay
labilir. Deri dsi tutulum bildirilmemitir. %>
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Hiperkeratotik/Verrikoz MF

Hiperkeratotik ve verrikoz plaklar olarak ba-
caklar, yiz ve govdede gorilebilir. Klasik MF
lezyonlar veya el ici-ayak tabani tutulumsglile
edebilir?*°

Vegetatif/Papillomatdz MF

Bu lezyonlar aksilla, inguinal bdlge gibi
fleksural alanlar, boyun, gasler (areola ve meme
basi) de ortaya cikar. Oalim, buyiklik ve rengi-
ne b&li olarak seboreik keratoz veya akantozis
nigrikansa benzer.

Histopatolojik olarak papillomatozis, seboreik

keratozda gorllene benzer (rete uzantilarinda birgisman ve arpt
lesme, boynuzsu pseudokist) belirgin akantoz, bant

tarzinda veya diffiiz atipik lenfositlerin (kiigik

veya blast benzeri orta boyda) infiltrasyonu goru-

lir 31,32

Pigmente purpura benzeri MF

Uzun sireli pigmente purpurik lezyonlar ile
karakterizedir.

Histolojik muayenede genellikle kiguk
serebriform lenfositlerden ajan likenoid bant
tarzinda infiltrasyon vardir ve bunagigen sayida
siderofaj, ekstravaze eritrosit ve bazi histiyesitl
eslik eder. Lenfositler tipik olarak bazal tabakaya
uzanarak epidermisi atake eder. Bu hiicrelerfuco
CDA4+'dir, bazilari CD8+'dir. Epidermal ¢esik-
likler ¢esitlidir, fakat spongiosis ve apopitozis goz-
lenmez. MF’in bu tipini pigmente purpurik

Ayten FERAHBAS

lezyonlara siklikla komedo benzeri lezyonlar
vel/veya folikiler keratotik papullerslék eder.
Ozellikle ekstremiteler olmak tzere tiim vicut
ylzeyi tutulabilir. Siddetli pruritusa bgh ekskori-
asyonlar yaygindir, klasik MF lezyonlarli&
edebilir®

Histolojik olarak iktiyoziform alanlarda yiun
ortokeratoz, hipograniloz, ve kiguk serebriform
lenfositlerden olgan bant tarzinda epidermotropik
infiltrasyon bulunur. Follikiler papul alanlarinda
ise kornifiye tikacla kil folikil #izlarinda kist
benzeri dilatasyon ve neoplastik lenfositler tarafl
dan foliktler epitelin infiltrasyonu go6zlenir.
da histopatolojik olarak granilo-
matdz 6zellik gosteren iktiyosiform MF’li bir hasta
bildirmislerdir. Sato ve ark histiyosit/dentritik
hiicreden zengin veya granilomat6z infiltras-
yonlarin iktiyoziform MF’in bgka bir karakteristik
Ozelligi olabilecgini belirtmislerdir. MF’in bu
varyantinda oral retinoidlerin PUVA veya UVA
tedavisi ile kombinasyonunun en etkili tedavi ol-
dugu gosterilmgtir.*

Yapilan bir literatir taramasinda 2000 yilina
kadar MF tarafindan taklit edilen 25 farkl deri
hastalgl oldugu bildirilmistir.*® Bunlar arasinda
invizible MF* keratozis likenoides kronikg,
alopesi®*’ epidermal kist ve komedonl&t,sacl
derinin dissekan seltilit’ eritema anulare sentri-
figum,”*° gangrer’ nekrobiyozis>>® perioral
dermatit benzeri; pyoderma gangrenozufi:®

dermatozdan ayirt edebilmek icin yakin takip ge- sarkoidoz” sarkoma,’ psoriazis}® iskemik ayak

rekmektedir®3°
Pustiler MF

Pastuler erupsiyon palmoplantar alana sinir-

1?"*"veya jeneraliz&* olabilir.

Histolojik olarak intraepidermal ayrilma atipik
lenfosit, noétrofil ve eozinofillerin kagimi ile do-
ludur. Bu hicre tiplerinin orani geskendir ve

inflamatuvar olanlarin sayisi neoplastik olanlardan

daha fazla olabilir. MF'de pustiler lezyonlarin
gelisiminde IL-8'in 6nemli rol oynadii distnul-
mektedir.

Iktiyoziform MF

Nadir gorilen klinik varyant olup son serilerde
%1.8 olarak bildiriimektedir. Yaygin iktiyoziform

Turkiye Klinikleri J Dermatol 2007, 17

benzeri?? pitriyazis alb&’ porokeratozi¥®* bu-
lunmaktadir. Daha sonra literatirde pitriyazis
likenoides® graniiloma aniilar¥,tinea corporig?
fasyal erizipel benzeff, follikiiler hiperkeratoz ve
kistler®” Ofujinin papilo eritrodermasF, lineer
verriikdz epidermal nevus benz&rilLangerhans
hiicreli histiyozi® benzeri MF formlari da tanim-
lanmgtir (Tablo 1).

MF'in subtipleri:

Klinikopatolojik olarak farkl ozelliklere sa-
hiptir, bu nedenle ayri gerlendirilmelidir?

Folikulotropik MF
Folikulotropik MF (en uygun terim olarak ter-
cih edilmektedir), pilotropik MF, foliktilosentrik
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Tablo 1. Mikozis Fungoidesin Kklinik varyetlari.

Akantozis nigrikan¥
Alopesi®

Aniiler eritem”Eritema anulare sentrifiguth
Disekan selillit sacli deriffe
Dizhidrozig®

Eritema multiform&

Erizipel (fasyal{®

Follikiiler hiperkeratoz ve kistl&f
Gangrert

Granilloma aniilare benZ¥ri
Hipopigmenté®°
Hiperpigment&-
Iktiyozis'*?

invizible dermato?

iskemik ayaR®

Komedon, epidermal kit
Keratozis likenoides kronika
Langerhans hiicreli histiyoZfs
Lineer verriikéz epidermal nevus benZeri
Nekrobiyozi§?>?

Ofuji'nin paptilo eritroderma$i
Palmoplantar

Perioral dermatif

Pigmente purpurik dermat5z®
Pitriyazis alb&’

Pitriyazis likenoide®
Poikilodermik®

Psoriazi§®

Pustulet’®

Porokeratozi¥®

Pyoderma gangrenostdm?®
Sarkoidozi8’

Sarkoma®

Tinea corpori®
Vezikiilo-biilloz erupsiyoti
Vejetatif/Papillomats?-*2

MF, MF'in eslik ettigi follikiler misinozis olarak
da adlandirlir. Belirgin olarak erkek dominagth
gosterir E/K=4-5/1. Klinik olarak akneiform lez-
yonlar, komedon benzeri tika¢ formasyonu,
epidermal Kkistler, foliktler papduller, follikiiler

keratoz, eritemattz yama ve plaklar ve etkilenen
hastalarda proliferasyonu ile lokalize yama ve plaklar ile ka-

alanlarda kil kaybi vardir. Bazi
musinore gediir. YUz, govde ve (st govde en sik
etkilenen alanlardiSiddetli kasinti sslik eder.

Histopatolojik olarak kil folikllerini infiltre
eden ve cevreleyen gon lenfositik infiltrasyon
vardir ve genellikle foliktiller arasi deri tutulmaz
veya epidermotropizm bulunabilir. Neoplastik
lenfositler irregiler nikleus ile kiigik-orta boylu-
dur. Bazi vakalarda folikiler epitel icinde Pautrie
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mikroabseleri gorilebilir. Folikiller kistik di-
latasyon, kornifiye tika¢ ve bazi vakalarda fokal
noktasal misin depolarindan folikili tamamen
harap eden ve muisin goéllenmesine neden olan
misindz folikiler epitel dejenerasyonuna neden
olur. Ekrin bezlerin infiltrasyonu gorulebilir.

Alman Lenfoma Grubu’nun son cgiasina
gore folikiiler MF’in klasik MF’e gore daha agresif
davrandgl ve prognozunun daha koti ofilubelir-
tilmistir. TGmor ve eritrodermi gelimi daha siktir.
Alman grubu klinik gérinimiine ganen bu hasta-
larin evrelendirmede tiimoral evre gibiggdendi-
riimesi gerekigini vurgulamaktadiP® Neoplastik
infiltrasyonun derinlgi, peri veya interfolikiler
lokalizasyonundan dolay! klasik MF hastalarinda
kullanilan standart tedavi metodlarina yanit daha
az olabilir.

Follikilotropizmin tam nedeni bilinmemekte-
dir. Interseliler adezyon reseptorlerindeki belirli
degisikliklerin bu fenomene neden olgu varsa-
yilmaktadir. Ozellikle ICAM-1 reseptori MF'de
yuksek sayidaki lenfositler tarafindan salinan LEA-
icin yuksek afiniteye sahiptir. Bir cainada
epidermal keratinositlerde ICAM-1 ekspresyonu
azalirken foliktlotropik LFA-1 lenfositlerinin skk
ettigi foliktler epiteliyal hiicrelerde artgmiCAM-1
ekspresyonu gorulngtiir. Follikiler MF idiyopatik
folikiiler miisinozisden ayirt edilmelidir ™

Pagetoid retikilozis

Bu terim yalnizca lokalize Woringer-Kolopp
tipi icin kullanilmaldir [daha dnceden yaygin for-
mu olarak bilinen “Ketron-Goodman” tipi yeni
siniflamaya gére CD8+ KTHL, kutan6z gam-
ma/delta pozitif T-hticreli lenfoma veya timor evre
MF olarak kabul edilmektedir].

Neoplastik T hicrelerinin intraepidermal
rakterize MF formudur. Tipik lezyonlar viicudun
%5’inden daha azini tutan tek, belirgin keskin si-
nirli lokalize skuamli psériasiform veya hiperkera-
totik plaktir, genellikle ekstremitelerin distaline
yerlesir, yavas blylime gosterir ve ekstrakutantz
tutulum yoktur. Prognozu oldukca iyidir.

Histopatolojik olarak hiperplastik epidermis
belirgin olarak atipik intraepidermal T hicreldg i

Turkiye Klinikleri J Dermatol 2007, 17
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infiltrasyon tek tek veya yuvalageklinde olabilir.
Atipik hucreler orta veya buyuk, go zaman
hiperkromatik ve serebriform nikleus, abondan ve
vakiiollii sitoplazmaya sahiptir. Ust dermiste lenfo-
sit ve histiyositlerden okan miks infiltrasyon
gorulebilir ancak dermal infiltratta neoplastik T
hiicresi yoktur. immunofenotipik olarak CD3+,
CD4+, CD8-/CD4-, CD8-, CD30 genellikle (-

),d|r 1-4,72,73

Granilomat6z gewek deri sendromu

KTHL'larin olduk¢a nadir gorilen bir sub-
tipidir ve major deri kivrimlarinda kivrim veya gev
sek deri gelimi ile karakterizedir. En sik aksilla ve
inguinal bolgede gdorulir.  Bildirilen  vakalarin
1/3’'unde Hodgkin lenfoma ve MF ile birliktelik
rapor edilmgtir. Hastalarin ¢gu iyi seyir gosterir.
Orta yah erigkin kadinlarda daha sik gorulitas-
talarda poikiloderma ile biyik infiltre alanlar igel
sir, atrofik hal alir ve atrofik deri kivrimlarindelas-
tik liflerin kaybi ile sonuclanir. Deride yer yeew
seklik ve sarkikliklar, yer yer fibrotik bantlar \dr.

Histopatolojik olarak tam geailnis lezyonlar
atipik  T-hicreleri, makrofajlar, ve siklikla
multintikleer dev hiicrelerden ghn ygun
granulomatdz dermal infiltrasyon gosterir ve elas-
tik dokuda destriiksiyon vardir. Epidermisde kiguk
atipik T hdcreleri tarafindan fokal infiltrasyon g6
rilebilir. Immunofenotip: Atipik T hucreleri
CD3+, CD4+, CD8-di:®

MF’de Oral Mukozal Lezyonlar

Spesifik mukoz membran tutulumu postmor-
tem seriler dunda nadiren tanimlangtir. Tek
mukoz membran tutulumu en sik oral mukozada
gorilmektedir ve gegibir seride %1 olarak bildi-
rilmistir.”* Literatiirde bildirilen intraoral MF’li
olgu sayisi 35 olup, bunlarin kadin erkek orani
esit, en sik tutulum alanlar; dil, palatum, gingiva,
bukkal mukoza, dudak ve orofarinksdir. Tedavi
olarak radyoterapi ve sistemik kemoterapi kulla-
nilmakta ve bglangigta iyi yanit alinmaktadfr.
Yetmis dort yginda bir kadinda @z cevresinde,
dil ve 6zofagus mukozasinda spesifik infiltrasyon
ve epidermotropizm ile Ulsere nodiller bildiril-
mistir. Bu ilerleme cgitli sistemik tedavilere rg
men fatal seyretngiir.”® intraoral MF klasik ola-
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rak hastalfin ge¢ doéneminde goralir ve kotu
prognozla birliktedir. Vakalarin %50'si bir yil
icinde, hemen tamami da 3 yil icinde kaybedil-
mektedir. Wain ve ark ise 6 ayliktan beri
kutan6z MF'li 12 yainda bir erkek cocukta 3
yildir bulunan oral tlsere MF lezyonlar: bildir-
mislerdir ve bu 3 yil icinde kutantz ve sistemik
hastalik acisindan ilerleme olm@uohi belirtmi-
lerdir.

Cocukluk Cagi ve Addlesan Dénemde MF
Semptomlar ¢ocukluk ¢ga veya adolesan do-

nemde bglayabilir. Yirmi yasindan 6nce bgayan-
larin orani yaklsik %1.8-7 arasinda bildirilmekte-
dir. Bu donemde erkek hakimiyeti yoktur. Lezyon-
lar klasik MFseklinde veya atipik klinik varyantlar
oral lilser?” pitriyazis likenoide¥ seklinde olabilir.
Bunlar arasinda en fazla hipopigmente form go-
rilmektedir'® Alsaleh ve arK’ tarafindan 13 ya-
sinda bir cocuk hastada segmental MF bildirghmi
tir. Hastalarin ¢gunlugu evre IA ve IB'dir’®
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