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Olgu Sunumu / Case Report

Dowling-Degos Hastaligi: Bir Olgu

Dowling-Degos Disease: A Case Report

Selma Emre!, Gulsen Akoglu', Ahmet Metin', Saliha Kirbas!, Sibel Orhun Yavuz?

Ozet

Dowling-Degos Hastaligi (DDH), otozomal dominant gegisli, nadir
rastlanan bir pigmentasyon hastaligidir. Karakteristik deri lezyonlari, ak-
sillalar, inguinal kivrimlar, perine ve meme altlari gibi intertriginéz bol-
gelerde, yillar icinde yavas yavas gelisen, benekli veya retikiler tarzda
pigmentli makullerdir. Hastalik puberteden sonra, ¢zellikle de hayatin
dordinct dekadinda baslar. Kirk iki yasinda bayan hasta, boyun, meme
altlar, inguinal bolgeler ve perinede gittikge artan koyu kahverengi le-
kelerin varligi ile poliklinigimize basvurdu. Histopatolojik incelemede
epidermisten dermise dogru uzamis retelerin filiform veya dantel ben-
zeri gorintd olusturdugu gozlendi. Retelerin uglarinda artmis melanin
pigmenti ve papiller dermiste ¢ok sayida melanofaj gortldi. Bu bulgu-
larla hastaya DDH tanisi konuldu. Dowling-Degos Hastaligi fleksuralarin
pigmentasyonu ile karakterize hastaliklarin ayirici tanisinda goz éniinde
bulundurulmalidir. (Turk J Dermatol 2012; 6: 55-7)

Anahtar kelimeler: Dowling-Degos Hastaligi, benekli pigmentasyon,
fleksural bolgeler

Abstract

Dowling-Degos Disease (DDD), is a rare, autosomal dominantly in-
herited pigmentation disorder. It is characterized by slowly progres-
sive mottled or reticulated pigmented macules on the axillag, groins,
perineum, inframammary regions and other flexural areas. The disease
appears after puberty, most frequently during the fourth decade of
life. Herein, we report a 42-year old female patient who presented with
dark brown hyperpigmented macules on her groins, perineum and
inframammary areas at our outpatient clinic. The histopathological ex-
amination showed elongation of rete ridges from epidermis to dermis
with a filiform or antler-like pattern. Increased melanin pigmentation
on the peak of the rete ridges and melanophages in the papillary der-
mis were seen. Depending on these clinical and histopathological find-
ings, DDD was diagnosed. DDD should be considered in the differential
diagnosis of disorders with flexural pigmentation.

(Turk J Dermatol 2012; 6: 55-7)
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Giris

Dowling-Degos Hastaligi (DDH), otozomal dominant gegisli,
nadir rastlanan bir pigmentasyon hastaligidir. Hastaligin karak-
teristik deri lezyonlari, benekli veya retikuler, koyu kahverengi,
siyah pigmente makdllerdir (1). Yillar icinde yavas yavas gelisen
lezyonlar, en sik aksillalar, inguinal kivrimlar, inframammarian
bolge gibi intertrigindz bolgelerde yerlesir. Daha seyrek olarak,
boyun, gégus, perine, intergluteal alan, gdvde, skalp ve ekstre-
mitelere de yayilabilir (2, 3). Pigmente makdllerden daha seyrek
olmak Uzere, hastaligin diger bulgular, 6zellikle perioral bolge
ve boyun cevresinde yerlesen komedon benzeri lezyonlar,
kuguk atrofik skar veya cukurcuklardir (4). Erken puberteden
eriskin yasa kadar herhangi bir zamanda goérilebilen hastalik
daha ¢ok hayatin dérdiinct dekadinda ortaya ¢ikar. Otozomal
dominant kalitim bildirilmis olmakla birlikte vakalarin bir kismi
sporadik olarak ortaya ¢ikmaktadir (3).

Olgu Sunumu

Kirk iki yasinda kadin hasta poliklinigimize boyun, kasiklar,
meme altlari ve perinede kahverengi, siyah lekeler sikayeti ile
basvurdu. Sikayetlerinin yaklasik 6 yil 6nce basladigini ve gide-
rek arttigini ifade etmekteydi. Lezyonlarda kasinti, agr gibi

subjektif sikayetler tariflemeyen hasta, lekelerin yaz mevsimin-
de glines goren bolgelerde azaldigini, fakat kislar arttigini
belirtmekteydi. Dermatolojik muayenesinde, en fazla perine ve
inguinal bolgelerde, daha az olarak meme alti, aksillalar ve
boyun cevresinde 1-5 mm ¢aplarinda, kahverengiden siyaha
degisen tonlarda, keskin sinirli makdler lezyonlar mevcuttu
(Resim 1, 2). Perioral bolgede ve uyluk 6n yizlerde az sayida 0.5
mm capli komedon benzeri lezyonlar ve kahverengi makdiller
gozlendi. Ozge¢misinde, 15 yildir hipertansiyonu oldugu, 4 yil-
dir tip 2 diabetes mellitus oldugu, 2 yildir astim tanisi ile tedavi
gordugd, 1 yil énce multinodiler guatr nedeniyle opere oldu-
gu ogrenildi. Bu hastaliklari nedeniyle metformin, levotiroksin,
salbutamol, budesonid, teofilin ve ipratropiyum bromur kullan-
maktaydi. Soyge¢misinde annesinde de benzer deri lezyonlari-
nin oldugu 6grenildi. Pigmente lezyondan alinan deri biyopsi-
sinin histopatolojik incelemesinde epidermisten dermise dogru
skuamoz hicrelerden olusan ince uzantilarin varligl, dantel
benzeri gériinti meydana getirdigi gozlendi. Rete uglarinda
melanin pigmentinde artis ve papiller dermiste makrofajlarin
¢ok sayida melanini fagosite ettigi gorilda. Epidermiste kiigtk
bir keratinize kist ve dermiste komedon benzeri yapi mevcuttu
(Resim 3, 4).
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Resim 1. inguinal bolge ve vulvada benekli pigmente makiiller

Resim 2. inframammarian bolgelerde hiperpigmente makiiller

Tartisma

Dowling-Degos Hastaligi ilk kez 1978'de Jones ve Grice tarafindan, flek-
sural bolgelerin akkiz, retiktler pigmentasyonu ile karakterize yeni bir
genodermatoz olarak tanimlanmistir. llgili literatliri gézden geciren
yazarlar, 1938'de Dowling ve 1954'te Degos tarafindan farkli akantozis
nigrikans olgulari olarak bildirilen iki ayri hastanin da ayni antite oldugu-
nu farkederek, bu yazarlara atfen hastaligi Dowling-Degos hastaligi ola-
rak isimlendirmislerdir (4, 5). Bununla birlikte bugin, 1932'de Hulusi
Behget tarafindan bildirilen ve “malignansi ile iliskili olmayan akantozis
nigrikans" olarak tanimladigi olgunun, bildirilen ilk DDH olgusu oldugu
dustndlmektedir (4).

Dowling-Degos Hastaligi'nin keratin 5 geninde fonksiyon kaybina yol
acan bir mutasyon ile ortaya ¢iktigi gosterilmistir. Keratin 5 geninin,
keratinositlerin hicre adhezyonunda, keratinositler icine melanozom
alinmasinda, organel transportunda ve nikleer yapinin desteklenmesin-
de 6nemli rol oynadigi tespit edilmistir (6). Bu gendeki mutasyon sonu-
cunda DDH'da klinik olarak asemptomatik, benekli veya retikuler tarzda
pigmente makuller gézlenir. Lezyonlar en sik aksillalar, inguinal kivrimlar,
meme altlari, boyun gibi intertrigindz bolgelerde ortaya ¢ikar. Bazen ylz,
gogus, perine ve bileklere yayilabilir (1). Hastamizda karakteristik deri
lezyonlari en fazla inguinal bolgeler ve perinede, daha hafif olarak ise
meme altlari ve boyun yan kisimlarinda bulunuyordu.

Hastaligin baslangi¢ yasi ergenlikten itibaren herhangi bir zamanda
olabilirse de en sik baslama yasi hayatin dérdiinct dekadidir (3). Mevcut
hastamizin sikayetleri 36 yasinda baslamisti. DDH' nin otozomal domi-
nant gectigi bildirilmistir. Buna ragmen bildirilen vakalarin cogunlugu
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Resim 3. Rete uzantilarinin olusturdugu dantel benzeri goriintii ile
epidermiste kiiciik bir keratinize kist ve dermiste komedon benzeri
yapi (X40, HE)
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Resim 4. Rete uglarinda melanin pigmentinde artis ve papiller der-
miste melanini fagosite etmis cok sayida makrofajlar (X400, HE)

kadindir. Burada sunulan hasta ile birlikte bugtine kadar tlkemizde top-
lam 11 vaka bildirilmis olup bunlarin 9'u kadindir (7, 8). Hastamizin soy-
ge¢misinden ayni hastaligin annesinde de oldugu ogrenildi. Ancak
annesi, uzak bir bdlgede yasamasi ve ¢ok yasl olmasi nedeniyle hastane-
ye getirilemedi. Bununla birlikte elimize ulasan fotograflarda hastamizin
lezyonlari ile cok benzer lezyonlarinin oldugu gortlda.

Histopatolojik olarak, retelerde uzama, bazal kisimlarinda degisik derece-
lerde hiperpigmentasyon gozlenir. Uzayan reteler filiform veya boynuz
seklinde yapr olusturur. Folikul infundibulumu ¢ogunlukla etkilenir (7).
Suprapapiller epitelde incelme, orta derecede hiperkeratoz, dermal
melanozis ve dermiste perivaskiler lenfosit infiltrasyonu gordlur (2).

Dowling-Degos Hastaligi intertrigindz bolgeleri tutmasi nedeniyle, akan-
tozis nigrikans (AN) ile ayirici taniya girer. Hastamizda ayni zamanda
diabetes mellitus olmasi nedeniyle AN ile ayirici tanisi yapildi. AN lezyon-
lari daha kadifemsi ve plak tarzinda olmasinin yani sira histopatolojik
ozellikleri ile de DDH'dan farklidir (1, 4). Hastamizin lezyonlarinin histopa-



tolojik incelemesinde AN'ta olmayan pigment artisi mevcuttu, ayrica
foliktler anomaliler eslik ediyordu. DDH ile ayni hastaligin farkl klinik
spektrumlart oldugu dusinulen, Kitamura'nin retikiler akropigmentas-
yonunda pigmente makdller fleksural bolgelerden ziyade akral bolgeler-
de, el ve ayaklarin dorsalinde yerlesir (1). Yine DDH'nin nadir rastlanan
akantolitik bir varyanti olarak kabul edilen Galli-Galli hastalig ile de klinik
ve histopatolojik olarak ayrim yapildi.

Hastaligin kesin ve etkili bir tedavisi yoktur. Topikal kortikosteroidler,
depigmentasyon yapan ajanlar, topikal retinoidler ve Er-YAG lazer ile
gegici iyi sonuglar bildirilmistir (9, 10). Biz hastamiza topikal tretinoin ile
birlikte 3 seans kriyoterapi uyguladik. Belirgin bir iyilesme elde edilme-
mesi ve hastanin tedavi talebinin olmamasi nedeniyle tedaviye daha
fazla devam edilmedi.

Sonu¢

Nadir gorilen bir hastalik olmasi, bildirilen vakalarin sinirli sayida olmasi ve
fleksural bolgelerin pigmentli lezyonlari olan vakalarda ayirici tanida akilda
bulundurulmasi amaciyla olgumuzun bildirimi uygun gértlmustdr.
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