OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Akantolitik Diskeratoz Goriilen inflamatuvar Lineer
Epidermal Nevus: Bir Olgu Sunumu
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Ozet

Abstract

Fokal akantolitik diskeratoz aralarinda malign ve benign
epitelyal lezyonlar, fibrohistiyositik lezyonlar, melanositik nevus ve
inflamatuvar deri hastaliklarinin bulundugu pek ¢ok deri bozuklugun-
da “tesadiifi bulgu” olarak tespit edilmistir. Akantolitik diskeratoz
epidermal nevuslarda da izlenmektedir. Bu yayinda alt bacak arka
yiiziinde lineer yerlesimli eritemli papiiller ve psoriasiform plaklar
bulunan alt1 yasindaki olgu sunulmaktadir. insizyonel biyopsi drnegi-
nin mikroskopik incelemesinde fokal akantolitik diskeratoz izlenmis-
tir. Klinikopatolojik korelasyon ile olgumuz tesadiifi akantolitik
diskeratoz izlenen inflamatuvar lineer epidermal nevus olarak tanim-
lanmistir.
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Focal acantholytic dyskeratosis has been described in a variety
of cutaneous lesions, including benign and malignant epithelial le-
sions, fibrohistiocytic lesions, inflammatory lesions, and melanocytic
lesions. It has also been observed in epidermal nevus. We report the
case of a six-year-old girl with a linear arrangement of psoriasiform
plaques and erythematous papules on the posterior aspect of lower leg.
An incisional biopsy was performed, microscopic examination
showed focal acantholytic dyskeratosis. By clinicopathological corre-
lation a diagnosis of inflammatory linear verrucous epidermal nevus
with incidental focal acantholytic dyskeratosis was established.
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® nflamatuvar lineer verriikkoz epidermal nevus

(ILVEN) epidermal nevus varyantlarindan biri-

dir. Hastalik genellikle yasamin ilk yillarinda
baslar, eriskin donemde baglangic daha azdir. Hasta-
Iigin psoriasisin bir varyanti olabilecegi diisiiniil-
mekle birlikte ILVEN keratinositik epidermal
nevuslar arasinda tanimlanmaktadir. Lezyonlar gov-
dede ve ekstremitede lineer yerlesimli, psoriasiform
karakterdedir, en belirgin 6zellikleri ise kasintidir.
Yasam boyu devam eden lezyonlar tedaviye direng-
lidirler."” Hastaligi tanimlayan histopatolojik kriter-
leri Dupre ve Christol” tariflemistir. Horizontal ola-
rak degisen parakeratoz ve ortokeratoz alanlarinin
altinda psoriaziform epidermal hiperplazi hastaligin
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karakteristik histopatolojik goriiniimiinii olugturur.
Ortokeratotik alanlara hipergranuloz ve parakeratotik
alanlara agranuloz eslik eder.” Bu yaymda
histopatolojisinde akantolitik diskeratoz bulunan
ILVEN’li bir olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu
Alt1 yasinda saglikli kiz ¢cocugu, alt bacak arka
yiizilnde kagintili dokiintiiler nedeniyle basvurdu.
Oykiisiinden lezyonlarin bir yasindayken ortaya
ciktig1 ve daha once tedavi almadig 6grenildi. Aile
Oykiisii bulunmayan ve bu dokiintli disinda saglikla
oldugu Ogrenilen hastanin dermatolojik muayene-
sinde sag alt bacak arka yiiziinde, ayak bilegi iist
kismu ile diz eklemine kadar uzanan bolgede, lineer
yerlegen, yiizeyleri kepekli eritemli papiiller ve yer
yer de psoriaziform plaklar tespit edildi (Resim 1).

Deri ekleri ve mukozalar1 dogald.

Klinik olarak ILVEN diisiiniilen hastanin
papiiler lezyonlarindan alinan 6rnegin histopatolo-
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Resim 1. Alt bacak arka yiiziinde lineer yerlesimli eritemli
kepekli lezyonlar.

Resim 2 a. Epidermisde belirgin akantoliz, nadir diskeratotik
hiicreler ve yiizeyel dermisde perivaskiiler ve interstisyel,
lenfositten zengin mononiikleer iltihabi hiicre infiltrasyonu
(HEx100).
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jik incelemesinde epidermisde belirgin akantoliz
ve seyrek diskeratotik hiicreler izlendi. Yiizeyel
dermisde perivaskiiler ve interstisyel lenfositten
zengin mononiikleer iltihabi hiicre infiltrasyonu
goriildii (Resim 2a ve 2b). Olgumuz karakteristik
klinik bulgular1 ve akantolitik diskeratoz igeren
histopatolojisiyle akantolitik diskeratoz goriilen
ILVEN tanisi ald1.

Tartisma

Akantolitik diskeratoz (AD) Ackerman’ tara-
findan tanimlanan ve ¢esitli klinik varyantlar1 bu-
lunan 6zel histolojik bir patterndir. Ackerman’
AD’yi epidermiste akantolitik diskeratotik hiicre-
ler, hiperkeratoz, parakeratoz ve suprabaziler ya-
riklar seklinde tanimlamistir. AD’ler lezyon sayisi-
na gore tek ve multipl olarak ayrilir. Soliter form
tic sekilde goriilebilir: I. klinik olarak normal deri-
de histolojik olarak tespit edilen AD, II. papiiler tip
AD (fokal akantolitik diskeratom), III. nodiiler tip
AD (izole Darier Hastaligi, izole follikiiler
diskeratoz, sigilimsi diskeratom). Multipl form ise
Darier hastaliinda gorillen AD, transient
akantolitik dermatozda izlenen AD ve sistematize
tip AD (unilateral, lineer zosteriform) olarak sinif-
lanmustir.’

Darier hastaligi, Hailey-Hailey hastalig1 ve si-
gilimsi diskeratomun karakteristik histolojik 6zel-
ligi yaygin olarak AD bulunmasidir.® Aralarinda

P - £

Resim 2 b. Akantolitik keratinositler ve nadir diskeratotik
hiicrelerle karakterli epidermis; akantolitik hiicreler (tek uglu)
ve diskeratotik hiicreler (¢ift uglu) okla gosterilmektedir
(HEx200).
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malign  ve  benign  epitelyal lezyonlar,
fibrohistiyositik lezyonlar, melanositik nevus ve
inflamatuvar deri hastaliklarinin bulundugu pek
cok deri bozuklugunda “tesadiifi bulgu” olarak AD
tespit edilmesiyle AD’nin bu ii¢ hastalifa 6zgii
olmadig anlagilmistir (Tablo 1).5%

Olgumuzdaki gibi “tesadiifi bulgu” olarak tes-
pit edildigi durumlarda AD genellikle fokaldir.**
Deri hastaliklarinda fokal AD’nin goériilme sikligt
bilinmemektedir. Genellikle papiiler ya da
papiilovezikiiler  hastaliklarda  bildirilmektedir.
Fokal AD, olgumuzdaki gibi primer lezyonlarda ya
da lezyona komsu normal deride goriilebilir.®

Lineer epidermal nevuslarda AD gériilebile-
cegi bilinmektedir."**° Literatiirde ilk olgular,
Darier hastaliginin unilateral yerlesen izole tipi
olarak simflanmustir.'®"” Darier hastalik geninin
mozaisizmi sonucu olustugu diisiiniilen bu olgular
“akantolitik diskeratotik epidermal nevus” olarak
adlandirilmistir.>** Su ve ark.” 160 epidermal
nevustan sadece iki tanesinde (%1,2) fokal AD
tespit etmisler ve epidermal nevuslarin karakteris-
tik histopatolojik 6zellikleri arasinda olmamakla
birlikte, fokal AD’nin epidermal nevuslarin nadir
goriilen bir histolojik bulgusu oldugunu belirtmis-
lerdir.

Transient akantolitik dermatoz disinda fokal
AD eslik eden hastaliklar, siklikla kronik seyirli-
dir.” Fokal AD’nin olusma mekanizmas: bilinme-
mektedir.® Giines 15181, ultraviyole radyasyonu,
viriisler, immiinolojik faktorler, periodontal hasta-
lik, sigara, tiitiin ve genetik defektlerin AD gelisi-

Tablo 1. Akantolitik diskeratoz goriilen hastalik-
lar.

= Sistemik skleroz

= Punktat keratodermi

= Kondiloma akiiminata
= Malign melanoma

= Skar

= Riiptiire follikiil

= Seboreik keratoz

= Psoriasis

= Fibroz papiil

= Darier hastalig1

= Transient akantolitik
dermatoz

Sigilimsi diskeratom
Pitriazis rozea
Pitriazis rubra pilaris
Epidermal nevus
Oral, anal, genital bolgede
papiiler lezyonlar

= Nevuslar

= Trikofollikiilloma
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minde rol oynadigi 6ne siiriilmiistiir.”’ Hayvan
modellerine topikal 4-nitroquinoline-N-oxide uy-
gulanarak deneysel olarak fokal AD olusturulabil-
mesi; AD’nin karsinojenik uyaranlara yanit olarak
gelistigini diisiindiirmiistiir.® Melanositik lezyon-
larda fokal AD’nin melanositik atipiyi isaret ettigi
iddia edilmistir.’

Literatirde AD tespit epidermal
nevuslu olgularda lezyonlarin yerlesimi, hastalarin
yaglart ya da klinik bulgular belirgin farkliliklar
gostermektedir. Bu nedenle epidermal nevus spek-
trumu i¢inde AD izlenen olgularin ayirt edici 6zel-
likleri olup olmadig: bilinmemektedir. Olgumuzda
hastaligin baslama yasi, kasintt ve psoriasiform
plaklar ve papiillerden olusan lezyonlar1 klinik
olarak ILVEN ile uyumlu bulunmus ve
histopatolojisinde fokal AD izlenmesi ilging bulu-
narak rapor edilmistir.

edilen
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