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Vulvar Crohn Hastalig::
Iki Olgu Sunumu ve
Literatiiriin Gozden Gecirilmesi

Vulvar Crohn Disease:
Two Case Reports and
Review of the Literature

OZET Crohn hastaligi (CH), genellikle barsak dis1 bulgulari olabilen ve gastrointestinal sistemin
herhangi bir boliimiinii etkileyen, kronik seyirli inflamatuar graniilomatéz bir hastaliktir. CH’nin
eritema nodozum ve piyoderma gangrenozum gibi barsak dis1 tutulumlari iyi bilinmektedir. CH; fis-
tiil veya apselerle birlikte barsak inflamasyonunun semptom ve bulgularini verebilecegi gibi, etki-
lenen barsak bolgesinden tamamen bagimsiz bir alanda da semptom ve bulgular verebilir. Son
bahsedilen form “Metastatik CH” olarak adlandirilmaktadir. Vulvar CH'nin tanisi, 6zellikle klasik
barsak semptom ve bulgularinin olmadig: durumlarda oldukga zordur. Bu ¢aligmada, genital sislik
ve akint1 sikayetleriyle gelen, inflamatuar barsak hastalig1 Gykiisii ve barsak sikdyeti olmayan, iki
olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Crohn hastaligy; vulvit; deri bulgular:

ABSTRACT Crohn’s disease (CD) is a chronic inflammatory granulomatous disorder that may af-
fect any part of the gastrointestinal tract and is often associated with extra intestinal manifesta-
tions. Extraintestinal manifestations of Crohn’s disease such as erythema nodosum and pyoderma
gangrenosum are well recognized. It can also present with signs and symptoms of bowel inflam-
mation with or without the presence of fistulas/abscesses, or as a distant lesion independent from
the affected bowel. The latter form is named as “Metastatic CD”. The diagnosis of vulvar CD is chal-
lenging, especially in the absence of classical intestinal symptoms. Here we report two cases who
presented with genital swelling and discharge and without history of inflammatory intestinal dise-
ase and intestinal complaints.

Key Words: Crohn disease; vulvitis; skin manifestations
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rohn hastaligi (CH), gastrointestinal sistem (GIS)’in agizdan aniise

kadar olan boéliimlerinin herhangi bir pargasini tutabilen kronik,

niikslerle seyreden graniilomatéz, inflamatuar seyirli bir barsak has-
taligidir.! CH’nin goriilme siklig1 yilda 8/100 000 iken, deri tutulumu has-
talik grubunda %2-3 olarak ifade edilmektedir.? CH; gastrointestinal
kanaldaki primer tutulum alanindan fistiil trakt1 veya perineal tutulum ile
birlikte dogrudan deriye yayilabilir. Bu durum “kutanéz CH” olarak ad-
landirilmaktadir. Bazen de barsaktaki tutulum alanindan tamamen farkh
bir alanda deri tutulumu yapabilmektedir. Bu durum ise “metastatik CH”
olarak ifade edilmektedir. Metastatik CH’ye baglh deri tutulumu gézlenen
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olgularin %56’s1 genital yerlesimlidir. Diger tutu-
lum alanlar ise ekstremiteler, govde, yiiz, intert-
rijin6z ve fleksural alanlardir. CH’ye bagl vulva
tutulumu oldukc¢a nadirdir ve bugiine kadar lite-
ratiirde yaklagik olarak 100 olgu bildirilmigtir.? Biz,
literatiirde bildirilen olgu sunumlarinin 30’una
ulasilabildik. Bunlarin 23 (%76)’i metastatik CH
idi.

Vulva ile ilgili bulgular hastaligin ilk belirti-
leri olabilmekle birlikte, siklikla CH seyri esnasinda
ortaya ¢ikmakta ve dermatolojinin biiyiik taklitgi-
lerinden biri olarak kabul edilmektedir.* Ozellikle
inflamatuar barsak hastaligi 6ykiisii veya barsak si-
kayeti olmayan vulvar CH olan olgulara yanlis tani
konulabilmekte ve uygun olmayan tedaviler veri-
lebilmektedir.

Bu caligmada; vulvada eritemli ve 6demli plak-
larla gelen ve sonrasinda CH tanis1 konulan iki olgu
literatiire katk: amaciyla sunulmustur.

OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

Yetmis yasindaki kadin olgu, klinigimize ti¢ ay
oncesinde sol kasik bolgesinden baglayip genital
bolgesinin tamamina yayilan sislik, ayda bir kez
agizda aft ¢tkmasi ve makattan aralikli olarak kan
gelmesi sikdyetleriyle bagvurdu. Dermatolojik
muayenesinde vulvar boélgede, sol inguinal bolge-
den perianal bolgeye dogru uzanan kirmizi-mor
renkli infiltre plak mevcuttu (Resim 1). Palpas-
yonda hafif sekilde agr1 tariflemekte idi. Lenf nod-
lar1 dogaldi. Laboratuvar tetkiklerinde tam kan
sayimi, karaciger fonksiyon testleri, anjiyotensin
konverting enzim (ACE) seviyesi ve bobrek fonk-
siyon testleri normal bulundu. Akciger grafisi
dogal, saflagtirilmig protein tiirevi (PPD) testi ne-
gatif idi. Doku kiiltiiriinde iireme olmadi. Labium
majus bolgesinden alinan deri biyopsisinde; histi-
yositik nonkazeifiye graniilomalar, lenfositler ve
daginik multiniikleer dev hiicreler gozlendi ve ku-
tanoz CH ile uyumlu olarak degerlendirildi (Resim
2). Bunun iizerine; olgunun GIS tutulumu agisin-
dan gastroenteroloji konsiiltasyonu istendi. Rekto-
sigmoidoskopi esliginde yapilan doku biyopsisi
neticesinde kalin barsaktaki iilsere mukoza alan-

o

RESIM 1: Her iki labium ve sol perinede eritemli demli plak.
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

RESIM 2: Dermiste histiyositik nonkazeifiye granllomalar, lenfositler ve
daginik multintikleer dev hicreler (H-E, x100).
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

RESIM 3: Barsaktaki mukoza alanlarinda agregat olusturmus mononukleer
hiicre toplulugu (H-E, x10).
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)
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larinda agregat olusturmus mononiikleer hiicre
toplulugu goriildii ve CH ile uyumlu bulundu
(Resim 3). Baryumlu kolon radyografik inceleme-
sinde herhangi bir fistiil odag1 saptanmadi. Mev-
cut bulgular ile birlikte; olgu metastatik CH olarak
kabul edildi. Izlem siirecinde elde ettigimiz so-
nugclar olguya bildirildi ve bu sonuglarin olgu su-
numu olarak yayinlanabilmesi i¢in olgudan yazili
onam formu alindu.

OLGU 2

Kirk iki yasindaki kadin olgu; klinigimize yaklagik
olarak alt1 aydir devam eden, ilk olarak anal bol-
geden baglayip genital bolgeye dogru uzanan sis-
lik, ayda dort-bes kez aft ¢ikmasi ve makattan
aralikli olarak kan gelmesi sikayetleriyle bagvurdu.
Dermatolojik muayenede; bilateral vulvar bolge-
den perianal bolgeye dogru uzanan livid renkli in-
filtre plak ve anal bolgede bir kitle saptand: (Resim
4). Palpasyonda orta siddetli agr tariflemekte idi.
Laboratuvar tetkiklerinde tam kan sayimi, karaci-
ger fonksiyon testleri, ACE seviyesi ve bobrek
fonksiyon testleri normal bulundu. Akciger grafisi
dogal, PPD testi negatif idi. Doku kiiltiiriinde
iireme olmadi. Labium majus bolgesinden alinan
deri biyopsisinde; tim dermis boyunca uzanan

RESIM 4: Ozellikle sol labium ve perinede belirgin eritemli 6demli plak ve
anal bélgede kitle.
(Renkli hali icin Bkz. http:/www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

lenfo- plazmositik hiicreler ve ¢ok sayida nonka-
zeifiye epiteloid hiicreli graniilomlar saptand: ve
kutanoéz CH ile uyumlu olarak degerlendirildi.
Anal bélgedeki kitle ve GIS tutulumu agisindan
genel cerrahi konsiiltasyonu istendi. Yapilan rek-
tosigmoidoskopik incelemede, barsakta {ilsere
alanlar saptandi ve doku biyopsisi alindi. Histopa-
tolojik degerlendirmede; kalin barsaktaki iilsere
mukoza alanlarinda agregat olusturmus mononiik-
leer hiicre topluluklar1 goriildii ve bu bulgular ku-
tanoz CH ile uyumlu bulundu. Mevcut bulgularla
birlikte, olgu kutanéz CH olarak kabul edildi.
[zlem siirecinde elde ettigimiz sonuglar olguya bil-
dirildi ve bu sonuglarin olgu sunumu olarak ya-
yinlanabilmesi i¢in olgudan yazili onam formu
alindi.

TARTISMA

Vulva tutulumuna bagl metastatik CH tanisini
koymak, klinik tablonun ¢ok degisken olmasi ve
nadir goriilmesi agisindan olduk¢a zordur. CH,
sliresi ve tipine bagl olarak vulvar tutulumu 6n-
gormek miimkiin degildir. Vulvar CH tanis: alan
hastalarin %25’inde 6nceden barsak semptom-
lar1 olmadig: saptanmigtir.> Berkowitz ve ark.,
CH’nin intestinal tutuluma ¢ ay-sekiz yil kadar
oncelik edebilecegini belirtmislerdir.® Bugiine
kadar literatiirde bildirilen hastalarin yaslar1 8-
64 yil arasinda degismektedir. Bu agidan Olgu 1
literatiirde bildirilen yag aralig1 diginda yer al-
maktadir.®’

Vulvar CH’nin asimetrik vulvar sislik, aftoid/
bicak izi seklinde iilserasyon, hipertrofik ekzofi-
tik lezyon ve vulvar apse olmak tizere dort ana
dermatolojik muayene bulgusu bulunmaktadair.
En sik olarak labiumlarda lokalize veya yaygin
6demli indiire alanlar saptanmaktadir. Klinik
tablo ilerledikge 6zellikle labiumlarda agrili, il-
seratif plaklar meydana gelebilmektedir.® Bazi
ilerlemis hastalarda; kronik 6deme baglh olarak
lenfédem, kondilom benzeri lezyonlar ve soft
fibromlar olusabilmektedir. Anogenital bolgede
kronik inflamasyonla seyreden diger hastalik-
larda oldugu gibi, kronik dénemde skuaméz hiic-
reli karsinom gelisebilme ihtimali diisiik de olsa
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vardir. Ayrica, kutanéz CH’de meydana gelen
fistiil trakti, intestinal karsinomlarin vulvay: in-
vaze etmesine neden olabilir.’ Hastalarda, vajinal
akinti, kasinti, disparuni, agrili iilserasyon gibi
yakinmalar olabilmektedir. Bizim olgularimizda;
vulvar agri, vajinal akinti, labium majuslarda eri-
tem ve 6dem mevcuttu, ancak tilsere alan sap-
tanmadi.

CH’ye bagh vulva tutulumlu olgularda nadi-
ren histopatolojik degerlendirme yapilmaktadir.
Dolayisiyla; bu olgularda ne oranda grantilomatdz
infiltrasyon veya pasif konjesyona bagli lenfédem
oldugu bilinmemektedir. Bununla birlikte, gas-
trointestinal semptom ve bulgular1 olmayip vul-
vada graniilomatéz infiltrasyonu olan hastalar;
graniilomat6z vulvit, idiyopatik grantilomatéz
vulvit ve Melkersson-Rozental hastalig1 gibi ce-
sitli bagliklar altinda literatiire sunulmustur.
CH’nin bu hastalarin bir kisminda zaten olabile-
cegi veya sonradan gelisebilecegi de diigiintilmek-
tedir.!?

Melkersson-Rosenthal sendromu, tipik intes-
tinal semptom ve bulgularinin olmadig: vulval tu-
tulumlu hastalarda klinik ve histopatolojik yonden
metastatik CH ile benzerdir. Baz: hastalarda bu iki
hastalig1 tam olarak ayirt etmek son derece gii¢ ola-
bilmektedir. Hatta bu hastalarin bir kisminin as-
Iinda CH olabilecegi diistiniilmektedir. Ayirici
taniya giren diger hastaliklar; sarkoidoz, tiiberkii-
loz, lenfograniiloma venereum, piyojenik enfeksi-
yonlar, hidradenitis siippiirativa, intertrigo, sifilitik
lezyonlar, yabanci cisim graniilomlari, pelvik veya
retroperitoneal bolgenin neoplazmlaridir."' Doku
kiiltiirliniin, akciger grafisinin ve tiiberkiilin testi-

nin ayirici tanida 6nemli oldugu, ayrica intestinal
bulgusu olmayan hastalarda kolonoskopinin, has-
taligin ortaya konmasinda gerekli olacag: ifade edil-
mistir.'? Bizim olgularimizda akciger grafisi
dogaldys, tiiberkiilin testi negatif idi ve doku kiltii-
riinde iireme olmada.

Vulvar CH tedavisinde ilk olarak intestinal tu-
tulum olup olmadig1 ortaya konulmalidir. Intesti-
nal tutulumun mevcut oldugu durumlarda,
metronidazol, kortikosteroidler, siilfasalazin, tali-
domid, azotioprin ve siklosporin gibi ilaglar kulla-
nilmaktadir. Son zamanlarda sistemik tedavilere
yanit alinamayan hastalarda adalimumab, infliksi-
mab gibi biyolojik ajanlar da tedavi segenekleri ara-
sinda yerlerini almaya baglamiglardir. Sistemik
tutulumu olmayip vulvaya sinirh olgularda intra-
lezyonel triamsinolon asetonid (10 mg/mL), apse ve
fistiil saptanan hastalarda ise cerrahi yontemler te-
davi segenekleri arasinda yer almaktadir.'*" Biz
her iki olgumuza da ayda bir kez olmak iizere intra
lezyonel steroid tedavisi planladik. Ayrica gastro-
enteroloji klinigi rektosigmoid tutulum agisindan
da izlem altina ald:.

Sonug olarak; inflamatuar barsak hastalig:
Oykiisii veya barsak sikdyeti olmayan vulvar
CH’li hastalara yanlis tan1 konulabilmekte ve
uygun olmayan tedaviler verilebilmektedir. Vul-
vada eritemli 6demli plaklarla seyreden, tedavi-
lere direncli, kronik seyirli hastalarda, CH tanisi
akilda tutulmalidir. Bu olgularda histopatolojik
degerlendirme yapilmali ve nonkazeifiye granii-
lomatoz infiltrasyon saptanan durumlarda CH ta-

nis1 i¢in multidisipliner yaklasim tercih edilme-
lidir.
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