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Kiilkedisi Dermatozu: Bes Yasinda Bir
Eritema Diskromikum Perstans Olgusu

Cinderella Dermatosis: A Five-Year-Old
Erythema Dyschromicum Perstans Case

OZET Eritema diskromikum perstans, gévde, ekstremiteler, yiiz ve boyunda simetrik dagilim gos-
teren, asemptomatik ve yavas ilerleyen kiil grisi renginde makiiler pigmentasyonla karakterize nadir
goriilen, benign, kronik ve etiyolojisi tam olarak bilinmeyen bir dermatozdur. Hastalik daha gok deri
fototipi 3 ve 4 olan Latin Amerikalilar ve Asyalilarda goriilmekle birlikte, tilkemizde de az sayida
olgu bildirilmistir. Genellikle hayatin birinci ile ti¢lincii dekadlar: arasinda baglar. Kadin-erkek
orani esittir. Etkili bir tedavi segenegi heniiz mevcut degildir. Ancak prepubertal olgularda eris-
kinlerden farkli olarak spontan gerileme olabilmektedir. Deri bulgular1 disinda herhangi bir siste-
mik semptomu veya bilinen bir i¢ organ tutulumu olmayan hastalik, kozmetik kaygiya ve tedavi
arayisina yol agmaktadir. Literatiirde puberte 6ncesi ¢ocuk olgu bildirimleri sinirh sayida oldu-
gundan c¢alismamizda, eritema diskromikum perstans gelisen bes yasinda kiz ¢ocuk olgu sunul-
mustur.

Anahtar Kelimeler: Eritem; pigmentasyon bozukluklar

ABSTRACT Erythema dyschromicum perstans is a rare, benign, chronic, asymptomatic and slow-
growing dermatosis of unknown etiology characterized by an ash-gray macular pigmentation with
symmetrical distribution of trunk, extremities, face and neck. The disease is mostly seen in Asians
and Latin Americans with skin phototype 3 and 4, and only few cases have been reported in our
country. It frequently appears during the first to the third decade of life. The male to female ratio
is equal. An effective treatment option is not yet available. However, unlike adults in prepubertal
patients it may regress spontaneously. The disease without any known systemic symptoms or in-
ternal organ involvement leads the patient to seek treatment and to feel cosmetic concern with
skin manifestations. Herein, a five-year-old female patient was presented since a limited number
of prepubertal cases have been reported in the literature.

Key Words: Erythema; pigmentation disorders
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ritema diskromikum perstans (EDP); yiiz, boyun, govde ve ekstre-
mitelerin proksimalinde, simetrik yerlesimli, yavas ilerleyen, kiil grisi
makdillerle karakterize, nadir goriilen, idiyopatik ve kronik bir pig-
mentasyon bozuklugudur.'® Kagint1, yanma, batma gibi belirgin yakinma-
lar olusturmayan hastalik kozmetik olarak dis gériiniim bozukluguna yol
acar.* EDP deri fototipi 3 ve 4 olan Latin Amerikalilar ve Asyalilarda daha
sik goriilmekle birlikte, nadiren beyaz irkta da gelisebilmektedir.>” Her yas
grubunda goriilebilmesine karsin, genellikle 40 yagindan 6nce baglamakta-
dir.” EDP tedavisine yonelik pek ¢ok topikal ve sistemik ajan denenmis olsa
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da etkin bir tedavisi bulunmamaktadir.>®° Ancak
puberte 6ncesi gelisen hastalarda spontan gerileme
olabilmektedir.!®!? Literatiirde puberte Oncesi
¢ocuk olgu bildirimleri sinirli sayida oldugundan
caligmamizda, eritema diskromikum perstans geli-
sen bes yasinda kiz ¢cocuk olguyu sunmay1 uygun
bulduk.

OLGU SUNUMU

Bes yasinda kiz ¢ocugu, viicudunda iki aydir mevcut
olan gri-kahverengi lekeler ile klinigimize getirildi.
Ailesi lekelerin boyun ve gévde arka yiizden basla-
yarak zamanla gévde 6n yiize, kollara ve bacaklarin
st kisimlarina dogru yayildigimi belirtti. Hastanin
bu lekeleri baglamadan 6nce herhangi bir deri do-
kiintiisii, topikal veya sistemik ila¢ kullanim 6ykiisii
yoktu. Oz gegmisinde bagka bir 6zellik belirlenme-
yen olgunun soy ge¢misinde ve diger sistem sorgu-
ozellik
Fitzpatrick deri tipi III olan hastanin dermatolojik

lamasinda herhangi bir saptanmad.
muayenesinde boyun, gévde 6n-arka yiiz ve ekstre-
mitelerin proksimal kisimlarinda daha belirgin
olmak iizere, simetrik, silik simirli, ¢aplar1 0,5-1 cm
arasinda degisen, yaygin, gri-kahverengi makiiler
lezyonlar saptandi (Resim 1). Mukozalar, tirnaklar
ve palmoplantar alanlar normaldi. Hasta bu gika-
yetleri nedeni ile daha 6nce herhangi bir medikal
tedavi almamaigti. Yapilan laboratuvar incelemele-
rinde tam kan sayimy, eritrosit sedimentasyon hizi,
karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, kan elektro-
litleri, tiroid fonksiyon testleri, tam idrar analizi
normal sinirlarda saptandi. Anti-HBs pozitif, HBs
Ag, anti-HCV, VDRL, anti-HIV, ANA ve gaitada
parazit incelemesi negatif bulundu. Olgunun gévde
arka ytiziindeki lezyonundan EDP ve liken planus
pigmentozus 6n tanilarn ile 4 mm’lik bir adet
“punch” biyopsi 6rnegi alindi. Histopatolojik ince-
lemede atrofik yapidaki epidermiste bazal tabakada
yer yer vakuolar dejenerasyon, seyrek lenfositoz,
melanositlerde sayisal artis ve fokal nekrotik kera-
tinositler izlendi. Dermiste melanin inkontinans: ve
perivaskiiler hafif derecede lenfosit reaksiyonu
mevcuttu. Yapilan immiinohistokimyasal incele-
mede; bazal tabakadaki ve perivaskiiler alandaki
lenfositler CD3 ve CD8 pozitif, CD4 ile boyanma
saptanmamistir. Bazal tabaka ve dermiste yer alan
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RESIM 1: Gévde 6n yiiz, boyun ve list ekstremitelerin proksimal kisimlarinda
simetrik, silik sinirli, caplari 0,5-1 cm arasinda degisen, yaygin, gri-kahverengi
makdler lezyonlar.

(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

melanositler S100 ile pozitif boyanmigtir (Resim 2).
Bu bulgularla hastaya klinik ve histopatolojik ola-
rak EDP tanis1 konuldu. Hastaya giines koruyucu
disinda herhangi bir tedavi verilmedi.

TARTISMA

11k kez 1957 yilinda El Salvador’da Ramirez, yavas
ilerleyen, asemptomatik, kiil renkli makdiler hiper-
pigmente lezyonlar: olan hastalar: Los Cenicientos
(kiil renkliler) olarak tanimlamigtir.!® Bu terim (La
Cenicienta) ayni zamanda bir masal kahramam
olan “Kiilkedisi” anlamina da gelmektedir. Bu ne-
denle ayni klinik tabloya daha sonralar1 “dermati-
tis cenicienta” ve “ashy dermatoz” isimleri de
verilmigtir.'* Eritema diskromikum perstans teri-
mini ilk kez Marion B. Sulzberger kullanmigtir.>'3
Nadir goriilen bir dermal melanozis olan EDP ge-
nellikle koyu derili Latin Amerikalilar1 ve Asyali-
lar1 etkilemekle birlikte, tilkemizden de az sayida
olgu bildirilmistir.>*"> Gortilme siklif1 agisindan
cinsiyet ayrim: gozetmemektedir. Baglangic yas1
degisken olmakla birlikte, genellikle 40 yasindan
once baglar. Puberte 6ncesi gelisen EDP olgular: si-
nirl sayidadir ve iilkemizde de simdiye kadar pre-

pubertal hasta bildirimleri yapilmamigtir.>¢!0-12

Etiyolojisi kesin olarak bilinmeyen hastaligin
patogenezinde sorumlu oldugu diisiiniillen bazi
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RESIM 2: Atrofik yapidaki epidermiste bazal tabakada melanositierde sayisal
artis ve fokal vakuolar dejenerasyon, dermiste melanin inkontinansi ve
perivaskiiler alanda seyrek lenfosit infiltrasyonu (HE, X20).

(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

olas1 faktorlerden literatiirde bahsedilmistir. Sindi-
rim yolu ile amonyum nitrat alimi, kamgili kurt te-
davisi i¢in ditiazid iyodid kullanimi, bir fungusid
olan klorotanil maruziyeti, baryum stilfat gibi ront-
gen kontrast maddelerinin oral alimi, mesleksel ko-
balt allerjisi, endokrinopatiler, vitiligo, HIV
enfeksiyonu ve kronik hepatit C ile birliktelik gos-
teren bazi olgular bildirilmistir.!>!®121¢21 Bununla
birlikte potansiyel tetikleyici kesin olarak belli de-
gildir. Hastaligin bu faktorlere bagh olarak bir
inflamatuar reaksiyonun erken dénemi ile bagla-
dig1 ve kalici gri renkli hiperpigmentasyon ile
devam ettigi diigtiniilmekte, hiicresel immiinitede
ortaya ¢ikan anormalliklerin lokal alanlarda pig-
ment birikimi ile sonuglandig1 6ne siirtilmektedir.
Yapilan ¢aligmalarda 16kosit fonksiyon iligkili an-
tijen (LFA)-1B, interselliiler adezyon molekiilii-1
ve major histocompatibility complex (MHC)-II”
molekiilleri gibi adezyon molekiillerinin anormal
melanosit gelisimine yol a¢tig1 ve bunun sonu-
cunda da bazal tabaka hasarinin meydana geldigi
diisiiniilmiistiir. Interl6kin-2, interferon-a, dogal
oldiriici killer hiicreleri ve sitotoksik T hiicreleri
gibi hiicrelerin EDP lezyonlarina yol agtig1 ve bun-
dan da hiicresel immiinitenin sorumlu oldugu
kabul edilmistir.”” EDP lezyonlar1 olan Meksikali
olgularda yapilan bir ¢alismada, hastaligin genetik
zeminde Ozellikle MHC genlerinden HLA-DR4
aleli iliskili olabilecegi gosterilmistir.”? Ozellikle
erken donemde eslik edebilen kagint1 yakinmas: di-
sinda asemptomatik olan lezyonlar siklikla gri-
mavi makiiller seklinde baslamasina ragmen
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eritemli lezyonlar da goériilebilmektedir. Baz1 olgu-
larda erken donemde goriilen 1-2 mm genisliginde
hafifce kabarik eritemli kenar 6zelligi birkac ay ice-
risinde kaybolarak hiperpigmente makiiler karak-
ter almaktadir."® Biiytikliikleri olduk¢a degisken
olan yuvarlak, oval veya polisiklik sekilli lezyonlar
esas olarak govde ve ekstremitelerin proksimal ki-
simlarini, daha az oranda da yiiz ve boyun bolgesini
tutmakla birlikte, avug icleri, ayak tabanlari, sagch
deri, tirnaklar ve mukozalar disinda tim viicudu
etkileyebilmektedir. Nadiren unilateral tutulum
olabilir."716 Bizim olgumuzda da boyun, gévde 6n-
arka yiiz ve ekstremitelerin proksimal kisimlarinda
daha belirgin olmak {izere simetrik, silik sinirls,
caplar1 0,5-1 cm arasinda degisen, yaygin, gri-kah-
verengi makiiler lezyonlar saptanmis olup, kasint1
bulunmamaktayda.

Histopatolojik bulgular karakteristik olmakla
birlikte, patognomonik degildir. Erken dénemde
veya eritemli aktif alandan alinan biyopsi 6rnekle-
rinde temel goriiniim bazal tabakada vakuolar deje-
nerasyondur. Papiller dermiste melanofajlar ve
damar cevrelerinde hafif-orta derecede lenfohisti-
yositik infiltrat goriiliir. Bazal tabakaya lenfosit ek-
zositozu, nadir nekrotik keratinositler ve liken
planusa benzer sekilde kolloid cisimcikler goriilebi-
lir. Bu gériintimii ile histopatolojik tablo interfaz
dermatitinin 6zelliklerini ortaya koyar ve bu gorii-
nimi yapan hastaliklarla karigabilir.>121619222 Geg
lezyonlarda papiller dermiste melanofajlarin biri-
kimi ile beraber hafif epidermal atrofi ve rete ¢ikin-
tilarinda normal yapinin kayboldugu goriiliir.m?2
Bizim olgumuzda da benzer histopatolojik bulgular

izlenmigtir.

EDP’nin ayirici tanisinda liken planus pigmen-
tosus, idiyopatik eriiptif makiiler pigmentasyon,
multipl fiks ilag¢ eriipsiyonu, pitriazis rozea, Pinta
hastaliginin birinci ve ikinci donem lezyonlari, ar-
girya, karbamazepin gibi medikasyonlardan kay-
naklanan pigmentasyon, Addison hastaligi, makiiler
amiloidoz, postinflamatuar hiperpigmentasyon ve
diger kutan diskromiler diistiniilmelidir Pitriazis ro-
zeada iyilesme EDP gibi dermal degil, epidermal hi-
perpigmentasyona neden olur.>'¢?*» Olgumuzda
VDRL testinin negatif olmas: nedeni ile Pinta has-
talig1 distiniilmemistir. EDP histopatolojisi ge¢
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donem fiks ilag eriipsiyonu bulgularina benzeyebi-
lir. Ancak olgumuzda ilag 6ykiisiiniin bulunmamasi,
lezyonlarin kenarlarinin diizensiz ve sinirlarinin be-
lirsiz olmasi nedeni ile ilaca bagh pigmentasyondan
uzaklagilmigtir. Ayiricr tanida en ¢ok karigiklik ve
tartisma yasanan iki hastalik, liken planus pigmen-
tosus ve idiyopatik eriiptif makiiler pigmentasyon-
dur. Liken planus pigmentosus, yiiz, fleksural
bolgeler ve mukozalarda yerlesen, aktif eritemli
sinir Ozelligi gostermeyen, kasintili, koyu-kahve-
rengi renkli makiillerin olmasi ve histopatolojisinde
subepidermal bant tarzinda lenfositlerden zengin
infiltrasyon, kama seklinde hipergraniiloz ve kom-
pakt ortokeratoz gozlenmesi nedeni ile EDP’den ay-
rilir. 31826 Cocukluk ve adolesan donemde izlenen
idiyopatik eriiptif makiiler pigmentasyon ise boyun,
govde ve ekstremitelerin proksimalinde kahveren-
gimsi-siyah, daginik, birbiri ile birlesme egiliminde
olmayan, 6ncesinde inflamatuar lezyonlarin olma-
d1g1, asemptomatik makiillerle karakterizedir. Na-
diren erigkinlerde de gozlenebilen idiyopatik eriiptif
makiiler pigmentasyon, tedavi verilmeksizin yavas
yavas birkag ay-yil icerisinde rezidiiel pigmentas-
yon veya skar birakmadan kendiliginden iyilesir.
Histopatolojisinde epidermiste bazal tabakada hi-

gozlenir.” Bizim olgumuzda ise lezyonlar kil grisi
renginde, konfluent olup dncesinde eritem gozlen-
memesine ragmen histopatolojisinde epidermal ve
dermal perivaskiiler alanlarda seyrek lenfosit infilt-
rasyonunun olmasi nedeniyle idiyopatik eriiptif ma-
kiiler pigmentasyon diisiiniilmemistir.

Tam olarak etkili bir tedavisi bulunmayan
EDP’de ultraviyole 1sinlarindan korunma, antibi-
yotikler, antihistaminikler, keratolitikler, kimyasal
soyucular, hidrokinon, topikal ve sistemik korti-
kosteroidler, vitaminler, izoniazid, klorokin, dap-
son, klofazimin, Ostrojen, lazer, psikoterapi ve
plasebo gibi bir¢ok tedavi secenegi denenmis ol-
makla birlikte, dapson ve klofazimin diginda ¢ogu-
nun basarisiz oldugu goralmistir."3>#%1¢ EDP
lezyonlar erigkinlerde kalic1 olup, yillar igerisinde
yeni lezyonlar geliserek kozmetik kaygiya neden
olmasina kargin puberte 6ncesi ¢ocuklarda iki-ii¢
yil igerisinde kendiliginden geriledigi bildirilmek-
tedir.>'%1216 Biz de olgumuzun bes yasinda olmasi
nedeniyle sadece giines koruyucu 6nererek klinik
olarak takibe aldik.

Puberte 6ncesi donemde nadir goriilmesi ne-
deniyle, kiil grisi kahverenkli makiiler pigmentas-
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