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Olgu Sunumu / Case Report
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Hipopigmente Mikozis Fungoides: Olgu Sunumu
Hypopigmented Mycosis Fungoides: Case Report

Mikozis fungoides (MF) primer kutandz T hicreli lenfomalarn en sk gérUlen fipidir.
Hipopigmente MF nadir gorulen atipik bir klinik varyant olup daha ¢ok Afrika, Hindistan,
Lafin Amerika ve Asya kdkenli koyu tenli bireylerde, 6zellikle cocuk ve geng eriskinlerde
gorulmektedir. Beyaz rkta ¢cok nadir géruimekle birlikte hastalar genellikle gévde ve
proksimal ekstremitelere dagilan asemptomatik, dizensiz sinirl, skuamsiz hipopigmente
yamalar ile basvurmaktadirlar. Govde ve Ust ekstremitelere dagilan yaygin beyaz
lekeler sikayeti ile basvuran, klinik ve histopatolojik olarak hipopigmente MF tanisi konan
yirmi bes yasinda kadin olgu nadir gérilmesi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Mikozis fungoides, hipopigmente, kutandz T hicreli lenfoma,
hipopigmente lezyonlar, deri lenfoma, CD8+

Abstract

Mycosis fungoides (MF) is the most common type of primary cutaneous T-cell
lymphoma. Hypopigmented MF is a rare atypical clinical variant and is mostly seen in
dark-skinned individuals of Africa, India, Latin America and Asian origin, especially in
children and young adults. As well as it is seen very rare in Caucasians, patients usually
consult with asymptomatic, irregular, non-squamous hypopigmented patches which
distributed in the trunk and proximal extremities. A 25-year-old female patient clinically
and histopathologically hypopigmented MF who presented with diffuse white stains on
the trunk and upper extremities was presented because of its rarity.

Keywords: Mycosis fungoides, hypopigmented, cutaneous T-cell lymphoma,
hypopigmented lesions, cutaneous lymphoma, CD8+

Giris intersitisyel, papuler, hipopigmente ve
goériinmeyen MF gibi (1).

Mikozis fungoides (MF) primer kutanoz T

hiicreli lenfomalarin en sik gorilen tipidir.

Kronik ve yavas ilerleyen bir hastalik

Hipopigmente MF, MF'nin nadir gorilen
asemptomatik dlzensiz sinirl, skuamsiz
olup, hastaligin evresine gére yama, plak, hipopigmente yamalarla seyreden atipik bir
tiimér ve eritrodermi seklinde bulgu verir.  Klinik varyantidir. Daha ¢ok cocuk ve geng
Dinya Saghk Orgitirniin (WHO) son eriskinleri ve Afrika, Hindistan, Latin Amerika
kutanéz lenfoma siniflamasinda klasik  kokenli koyu tenli bireyleri etkiler. Beyaz
MFden klinigi, histopatolojik o6zellikleri Irkta gériilmesi daha nadirdir (2).

ve tedaviye yanitlari farkli olan folikiler Hipopigmente MF tedavisinde MF'nin yama

MF, pagetoid retikiiloz ve granilomato6z
gevsek deri olmak Uzere G¢ MF varyanti
tanimlanmistir.  Bu varyantlar disinda
histopatolojik olarak klasik MF bulgusu
gosteren ancak farkli klinik bulgularla
ortaya cikan ve daha nadir gorilen MF
tipleri de tanimlanmistir: Poikilodermik,
pigmente purpuraya benzeyen,
likenoid, hiperpigmente, bill6z/vezikiiler,
palmoplantar,  hiperkeratotik/verriikoz,
vejetatif/papillomatoz, iktiyoziform,

donemine benzer sekilde topikal potent
kortikosteroidler, topikal nitrojen mustard,
topikal karmustin, dar bant ultraviyole B (DB-
UVB) ve psoralen ve ultraviyole A tedavileri
yer almaktadir. Hastalik iyi prognozlu olup
fototerapiye oldukca iyi yanit vermektedir
(3,4).

Gocuklugundan beri devam eden, gévde ve
Ust ekstremitelerde yerlesmis hipopigmente
yamalarla basvuran ve hipopigmente MF
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tanist konan yirmi bes yasinda kadin olgu hastaligin nadir
gorilmesi ve gec¢ tani almasi nedeniyle sunulmustur.

Olgu Sunumu

Yirmi bes yasinda kadin hasta poliklinigimize on yil dnce sirt
orta hatta baslayip 6zellikle son bir yildir gdvde ve kollara
yayllan asemptomatik beyaz lekeler sikayeti ile basvurdu.
Hastanin hikayesinden bu sikayetlerle farkli zamanlarda
basvurdugu merkezlerde mantar tanisikondugu, tekrarlayan
sampuan ve krem tedavileri aldigi ancak bu tedavilerden
fayda gormedigi 0Ogrenildi. Lezyonlarda his kaybi,
telenjiektazi, atrofi, killarda dékiilme yoktu. Oz gecmisinde
primer hipotiroidi, insilin direnci ve hipogonadotropik
hipogonadizm tanilari mevcut olan hastanin diizenli olarak
levotiroksin 100 pcg 1x1, metformin 850 mg 2x1, estradiol
+ drospirenon tablet 1x1 kullandigi ve endokrinoloji
klinigince takip edildigi 6grenildi. Soy ge¢misinde 6zellik
olmayan hastanin dermatolojik muayenesinde sirt orta hat,
gOvde 6n yuzl ve Ust ekstremite proksimallerinde belirgin
olmak Uzere; cogunun capi 1-6 cm arasinda degisen, bir
kismi birleserek daha genis yamalar olusturan ¢ok sayida
hipopigmente makiil ve yamalar mevcuttu (Resim 1a,
b). Lezyonlarin potasyum hidroksit ile hazirlanan nativ
preparatinda mantar negatifti. Hastanin goévde 6n yiizd, sirt
ve Ust ekstremite proksimalinden Ug¢ adet punch biyopsi
alindi. Deri biyopsilerinin histopatolojik incelemesinde
sepetsi ortokeratoz, epidermiste 6zellikle bazal tabakada
olmak Uizere epidermotropizm gosteren vakuollu
sitoplazmali, hiperkromatik, iri nikleuslu atipik lenfoid
hiicreler,yeryerPautrier mikroapseleri saptandi. Ust dermiste
perivaskiler hafif lenfositik infiltrasyon gorildi (Resim 2a,
b). imminohistokimyasal incelemede epidermotropizm
gOsteren atipik lenfoid hiicrelerde yogun CD8 ve papiller
dermisteki infiltrasyonda da CD4 ve CD8 pozitifligi saptandi
(Resim 3). Fizik muayenesi normal olan hastanin periferik
lenf nodu muayenesinde palpabl lenf nodu tespit edilmedi.
Tam kan, rutin biyokimya, laktat dehidrogenaz degeri, tam
idrar tetkiki, periferik yaymasi normal olarak degerlendirildi.
Posteroanterior akciger grafisinde, abdomen ve pelvik
ultrasonografisinde bir 6zellik yoktu.

L 4

Resim 1. (a) Sirt orta hattan baslayip list ekstremite
proksimallerine dogru genisleyen, caplari 1-6 cm arasinda
degisen hipopigmente skuamsizyamalar (b) Ust ekstremite
proksimaline yerlesen hipopigmente yamalarin yakindan
goriinimii

Hastaya klinik, laboratuvar ve histopatolojik degerlendirme
sonucunda hipopigmente MF tanisi konularak evre 1B MF
olarak degerlendirildi. Haftada (ic seans DB-UVB tedavisi
baslandi. Tedavi ile ikinci ayin sonunda hipopigmente alanlar
silinmeye baslamis olup hasta halen yakin takiple tedaviye
devam etmektedir (Resim 4).

Hastanin olgu sunumu hazirlanmak tzere onayi alinmistir.

Tartisma

Hipopigmente MF, klinik olarak daha ¢ok gdvde ve
ekstremitelerin proksimali 6zellikle gluteal bolge gibi genis
alanlara dagilan, degisik caplarda ve degisen derecelerde

Resim 2. (a) Sepetsi ortokeratoz, 6zellikle bazal tabakada
olmak lizere epidermotropizm godsteren vakuollii
sitoplazmali, hiperkromatik, iri niikleuslu atipik lenfoid
hiicreler (okla isaretli), iist dermiste perivaskiiler hafif
lenfositik infiltrasyon (b) Pautrier mikroapseleri (okla
isaretli) (hematoksilen ve eozin, 200x)
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Resim 3. immﬁnohistokimyasal inceleme ile
epidermotropizm gosteren lenfositlerde soluk CD4 ve
yogun CD8 pozitifligi (200x ve 100x)

Resim 4. Tedavinin 2. ayinda sirt ve iist ekstremite
proksimalindeki hipopigmente yamalarda silinme
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skuam ve infiltrasyonun eslik ettigi, kasintisiz, sirkiiler ya da
oval hipopigmente makiiler lezyonlar seklinde gorilmektedir
(5). Bazen lezyonlarda atrofi, telenjiektazi gorulebilir
ve lezyonlar glines maruziyeti ile belirginlesebilir (2).
Hipopigmente lezyonlar MF'nin tek bulgusu olabilecegdi gibi
eritemli yama, plak ve timorlerle birlikte de gorilebilir (6).
Bu mikst klinik tip daha ¢ok hastaligin nadir gorildigi beyaz
irkta bildirilmistir (1). Ayrica degisik tedavi cesitlerinden sonra
klasik MF lezyonlarinin etrafinda bazen hipopigmente bir
halo gorlebilir ve eritrodermik MF alevlenmelerinde de fokal
hipopigmentasyon olusabilmektedir (6). Bizim olgumuzda
yalnizca hipopigmente makil ve yamalar vardi; atrofi,
telenjiektazi skuam ya da eslik eden baska bir MF lezyonu
yoktu.

Hipopigmente MF'nin patogenezi net olarak
anlasilamamistir.  CD8+ fenotip gdsteren  olgularda
neoplastik olan ve olmayan T stipresor lenfositlerin sitotoksik
etkileriyle melanosit hasari sonucunda hipopigmentasyon
olusturdugu  dugtinilmektedir  (5,6).  Keratinositlere
melanozom transferinde defekt, melanozomlarda yetersiz
melanizasyon, enflamasyon sirasinda gelisen hiicre hasarina
karsi nonspesifik olarak hipopigmentasyon gelismesi de 6ne
strlilen diger mekanizmalardir (2).

MF'de histopatolojik olarak; fokal
parakeratoz, epidermotropizm  go6steren  vakuolll
sitoplazmali, hiperkromatik, iri nlkleuslu, halo ile
cevrelenmis atipik lenfoid hiicreler, Pautrier mikroapseleri,
Ust dermiste spongioz olmaksizin lenfositik infiltrasyon
veya orta-siddette dermal lenfositik infiltrasyon
gorulmektedir (2,5). Ayrica hafif psoriaziform hiperplazi,
interfaz dermatit gibi dermoepidermal bileskede vakuoler
dejenerasyon, foliklilotopizm, melanin inkontinansi ve
papiller dermiste melanofajlar gorildigi de bildirilmistir
(2,5,6). Olgumuzda da histopatolojik olarak o6zellikle
bazal tabakada olmak Uzere epidermotropizm gosteren
vakuolll sitoplazmali, hiperkromatik, iri nikleuslu atipik
lenfoid hiicreler, yer yer Pautrier mikroapseleri, Ust
dermiste perivaskuler hafif lenfositik infiltrasyon gorilerek
histopatolojik olarak MF tanisi kondu.

Hipopigmente

Hipopigmente MF tanisinda imminfenotipik hicre
marker’lerinin  kullanimi  tartismahdir  (2). Klasik MF
lezyonlarinda epidermotropizm gosteren hiicrelerde CD4+
T hiicre hakimiyeti bulunurken hipopigmente MF'de ise
cogunlukla CD8+ T hiicreleri baskin olarak bulunmaktadir.
Ancak hipopigmente MF'de CD4+ T hiicre hakimiyeti ya
da normal CD4/CD8 hicre oranlari da bildirilmistir (7).
Olgumuzda immuinohistokimyasal incelemede
epidermotropizm gosteren lenfositlerde CD4 ile soluk
boyanma mevcutken yogun CD8 pozitifligi ve dermal
lenfositik infiltrasyonda da CD4 ve CD8 pozitifligi saptanmistir.

Erken yama evresinde histopatolojik kriterler tanida yetersiz
kalirsa T hiicre reseptor (TCR) gen rearanjmani lenfosit
klonal toplulugunu tanimlamada yararli olabilir ancak TCR
gen rearanjmaninin hipopigmente MF progresyonunu
belirlemedeki roliinii anlamak icin daha genis calismalara
ihtiya¢ duyulmaktadir (2).

Hipopigmente MFnin ayiric  tanisinda klinik  olarak
hipopigmente makil ve yamalarnn goérildigi vitiligo,
postenflamatuvar hipopigmentasyon, atopik dermatit,
pitriazis alba, pitriazis likenoides kronika, progresif makdler
hipomelanozis, Ito'nun hipomelanozisi, halo nevis, sarkoidoz,
lepra, tinea versikolor, sifiliz, onkosersiasis gibi hastaliklar
dustinilmelidir (1-3). Hipopigmente MF tanisi ancak klinik ve
histopatolojik korelasyon ile konulabilir (2,4,8). Bizim olgumuz
daha 6nce deri biyopsisi alinmamasi ve taninin ge¢ konmasi
nedeni ile histopatolojinin tanidaki dnemini vurgulayan glizel
bir drnektir.

Olgumuza haftada li¢ seans DB-UVB tedavisi baslandi. Tedavi
ile ikinci ayin sonunda hipopigmente alanlarda silinme tespit
edildi. Hastalik tedaviye iyi yanit vermesine ragmen aylar
ya da yillar sonra siklikla tekrarlayabilmektedir. Bu nedenle
hastalarin yasam boyu dikkatli takibi gerekmektedir. Bizim
olgumuz da halen takibimizdedir.

Hipopigmente yamalarla bagvuran hastalarda pek c¢ok
hastalikla  karisabildigi  icin  taninin  gecikebilecegini
hatirlatmak, deri biyopsisinin hipopigmente MF tanisindaki
onemini vurgulamak amaciyla olgumuzu sunuyoruz.
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