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Dowling-Degos Hastaligi
Dowling-Degos Disease

Dowling-Degos hastagl baslica fleksural bdlgelerde yerlesim gdsteren, retikUler
hiperpigmente makduller ile karakterize nadir gérilen bir genodermatozdur. Siklikla
otozomal dominant gecisli olmasina ragmen az sayida edinsel olgular da bildirilmistir.
Keratin 5 genindeki mutasyon sonucu ortaya cikhigr disundimektedir. Dowling-Degos
hastaligina bazen perioral atrofik skarlar, hiperkeratotik folikbler lezyonlar, komedo
benzeri papuller gibi kutandz bulgular da eslik edebilir. Burada klinik ve histopatolojik
olarak hastaligin tipik bulgularini tasiyan 44 yasinda bir bayan olgu sunulmaktadir.
Anahtar kelimeler: Dowling-Degos Hastalidi, pigmentasyon bozuklugu, retikiler
pigmentasyon

Abstract

Dowling-Degos disease (DDD) is a rare genodermatosis characterized by reticular hy-
perpigmented macules that mainly involve the flexural areas. Although it frequently
occurs an autosomal dominant frait, sporadic cases have also been reported. It has
been thought to occur due to mutations in the keratin 5 gene. Dowling-Degos disease is
somefimes accompanied by other cutaneous abnormalities as perioral atrophic scars,
hyperkeratotic folliculer lesions, comedo-like papules as well. Herein, a 44-yr-old woman
with typical clinical features and histopathologic findings is presented.

Key words: Dowling-Degos disease, pigmentation disorder, reticular pigmentation

Girig sikayetinin 4,5 yil 6nce koltuk altlarinda

basladigini,zamanicerisindeartisgosterdigini
Dowling-Degos hastagi  (DDH) baslica ve benzer lezyonlarin boyun, meme alti, diz
aksilla, inguinal bélge, popliteal fossa gibi arkasi ve dirsek ic yiizde de ortaya ciktigini
fleksural bolgelerde yerlesim gosteren, ifade etmekteydi. Hastanin herhangi bir
retikiiler  hiperpigmente  makiller ile subjektif yakinmasi ve 6zge¢misinde mevcut
karakterize otozomal dominant gecisli sikayeti disinda o6zellik yoktu. Soygeg¢misi
bir genodermatozdur. Hiperpigmente sorgulandiginda benzer lezyonlu olan aile
makiillere agiz cevresine yerlesen atrofik bireyi olmadigi, anne ve babasinin akraba
skarlar ve komedo benzerifollikiiler keratotik ~ olmadigi  &grenildi.  Sistemik muayenesi
lezyonlar da eslik edebilir. Hastalik olduk¢a Ve rutin laboratuar tetkiklerinde de 6zellik
nadir goriiliir ve bugiine dek bildirilen olgu  saptanmadi. Permatolqjik muayenesinde
sayisi olduk¢a azdir (1, 2). Burada klinik boyun yan yizler, ak5|IIa,. meme altinda
ve histopatolojik olarak hastaligin tipik 24 mm capl, yer yer retikiler bir desen

bulgularini tasiyan bir olgu sunulacaktir. olusturan, koyu kahverenkli, subjektif bulgu
vermeyen makiiller izlendi (Resim 1, 2). Ayrica

Olgu ust dudakta 2 adet 1-2 mm capl atrofik skar
saptandi (Resim 3). Hastanin aksillar bolge

Kork iki yasinda bayan hasta poliklinigimize
boyun ve koltuk altlarinda kahverenkli
koyulagmalar sikayeti ile basvurdu. Hasta

pigmentli lezyonlarindan alinan biyopsinin
histopatolojik incelemesinde hiperkeratoz,
retelerde uzama, bazal tabakada melanin
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artisl, dermoepidermal bileskede hafif derecede vakualizasyon,
dermiste perivaskiiler lenfositik infiltrasyon saptandi. Klinik
ve histopatolojik bulgular ile hastaya DDH tanisi konuldu.
Hastanin tedavi istedi olmadidi icin sadece hastalik konusunda
bilgilendirildi ve tedavisiz izlem onerildi.

Tartisma

Fleksuralarin  retikller pigmentli anomalisi akantozis
nigrikanstan farkh olarak ilk kez Dowling ve Freudenthal
tarafindan 1938 yilinda tanimlanmistir (1). Dermatozun
otozomal dominant gecisli oldugu dustntlmekle birlikte
edinsel olgular da bildirilmistir (2-5). Bildirilen olgu ve olgu
serilerinde kadinlarda erkeklerden daha sik gorildigu ifade
edilmistir (2-7). Hastaligin tipik lezyonu 3-5 mm caplarinda acik
veya koyu kahverenkli, retikiiler desen olusturan makdillerdir.
Baslangi¢ lezyonu ¢ocukluk ve erken cocukluk déneminde
ortaya citkmasina ragmen bizim vakamizda oldugu gibi gec
baslangich olgular da bildirilmistir (3-5). Tutulum, sunulan
olguda oldugu gibi bir fleksural alanda baslayip daha sonra
progrese olur. Tutulan bélgeler siklikla koltuk altlari, kasiklar,
uyluk i¢ ytzleri, meme altlaridir. Antekibital fossa ve kalca
daha az siklikla tutulan alanlardir. Bizim olgumuzda boyun,
aksilla, meme alti, popliteal ve antekiibital fossada tutulum
mevcuttu. Olgularin ¢cogunda tutulum fleksural alana sinirli

Resim 1. Boyun yan yiizde, koyu kahverenkli, retikiiler bir
desen olusturan makiiller

olsa bile el ve ayaklarin dorsal ylzi, ekstremite distalleri,
skrotum ve vulvada lezyonlar gorilebilir (3, 4, 8, 9). Ancak
bizim olgumuzda bdyle bir olagan digi tutulum izlenmedi.
Dowling-Degos Hastaligi siklikla asemptomatik olmasina
ragmen siddetli kasintinin eslik ettigi olgular da bildirilmistir
(10). Bildirilen bazi olgularda lezyonlarin sicak, ultraviyole
isinlarna maruz kalma, surtiinme gibi lokal faktorlerin
etkisiyle daha cok belirginlestigi ve arttigi gdzlemlenmistir
(11). Olgumuzda da ayni sekilde lezyonlarin yaz mevsiminde
koyulastigi ve artis gosterdigi 6grenilmistir.

Bazi hastalarda ylizde, 6zellikle agiz cevresinde akne skarina
benzer cukurcuklu atrofik skarlar, boyun ve goévde st kisimda
hiperkeratotik folikiiler papdiller, yiiz, boyun ve sirtta buyik
koyu komedonlar, epidermal ve trikilemmal kistler, hidradenitis

Resim 3. Ust dudakta akne skarina benzer cukurcuklu
atrofik skar

Resim 4. Epidermiste hiperkeratoz, retelerde uzama,
dermal melanozis, bazal kisimlarda hiperpigmentasyon,
perivaskiiler mononiikleer hiicre infiltrasyonu

Resim 2. Meme altinda, koyu kahverenkli, tek tek, yer yer
birlesme egilimi gosteren makiiller
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sUpurativa eslik edebilen bulgulardir (6, 7). Olgumuzda da Ust
dudakta birkag adet akneiform skar saptandi.

Hastaligin 6zglin ve ayirt edici histopatolojik bulgulari
iki yayinda toplam 16 hastada ayrintili sekilde tarif
edilmistir (2, 7). Bunlar retelerde uzama, bazal kisimlarda
hiperpigmentasyon, epidermal uzantilarin boynuz benzeri
goriintl olusturmasi, dermal melanozis ve yer yer folikil
tikaglaridir. Bazi olgularda perivaskiiler mononukleer hiicre
infiltrasyonu, hiperkeratoz izlenebilir. Suprapapiller epitelde
incelme, keratin iceren folikuler kistler, folikiiler dilatasyon
DDH'da goriilebilen diger bulgulardir. Bizim olgumuzda
da hiperkeratoz, retelerde uzama, dermal melanozis, bazal
kissmlarda hiperpigmentasyon, perivaskiler mononukleer
hiicre infiltrasyonu mevcuttu (Resim 4).

Dowling-Degos Hastaligi'nin fizyopatolojik mekanizmasi tam
olarak bilinmemekle birlikte hem ailesel hem de sporadik
vakalarda keratin 5 (KRT5) geninde mutasyonlar tespit
edilmistir. Dowling-Degos Hastaligi'nda keratinositlerin
elektron mikroskobik incelemelerinde, melanozomlarin
melanositlerden tasinmasinda ve dagihminda anormallikler
izlenmistir (12, 13). Bunlar KRT5 geninin, melanosit
tasinma ve lokalizasyonunda 6nemli bir rol oynadigini
dusundirmektedir ve bu da hastaligin klinik goriinimiindeki
hiperpigmentasyonu  aciklayabili. ~DDH'nda  yukarida
bahsedilen folikiler degisiklikler KRT 5 geninin folikl
gelisiminde de etkili oldugunu distindiirmektedir.

Hastaligin ayirici tanisinda retikiiler hiperpigmentasyon
gosteren diger hastaliklar distintlmelidir. Bu hastaliklardan
olan diskeratozis konjenitada retikiler hiperpigmentasyona
mukozalarda I6koplaki, kemik iliginde fonksiyon bozuklugu,
dis ve tirnak anomalileri eslik eder. Tutulan alanlar fleksural
bolgeler degildir. Bizim olgumuzda bu ozelliklerin higbiri
yoktu. Klinik Ozellikleri DDH'na ¢ok benzeyen Galli-Galli
hastaliginin (GGH) histopatolojisinde suprabazal akantoliz
goralir. Bizim olgumuzun histopatolojisinde akantoliz
saptanmamisti. Bu konuda yapilan ilk yayinlarda DDH'nin
akantozis nigrikansin bir varyanti oldugu bildirilmistir (1).
Ancak Akantozis nigrikansta retikiler tarzda pigmentasyon
izlenmez ve histopatolojik olarak DDH'ndan ayrimi yapilabilir.
Ayirici tanida dustinebilecek olan Kitamura'nin retikiler
akropigmentasyonu'nda  retikiiler  hiperpigmentasyon,
hastahigin adindan da anlagsilabilecegi gibi el ve ayaklarin
dorsal ylzeylerinde yerlesim g0sterir. Pigmente lezyonlar
hafifce c¢oklktir. Bazi yazarlar iki hastaligin birbiri ile
iliskili oldugunu ifade etmislerdir (14, 15). Histopatolojik
goriintiisi DDH'na benzerlik gosterir. Son olarak ayirici
tanida akla gelebilecek Dohi'nin akropigmentasyonunda
da(diskromatozis simetrika herediterya) hipo-hiperpigmente

makduller el ve ayaklarin dorsal ylzeylerinde vyerlesim
gosterirler (16). Histopatolojisinde retelerde uzama yoktur.

Hastaligin tedavisinde etkinligi kanitlanmis bir ydntem
yoktur. Topikal steroidler hidrokinon ve oral retinoidler etkisiz
bulunmustur. Bir olguda topikal adapalenin etkili oldugu, bir
olgunun ise erbium YAG lazer ile tedavi edildigi bildirilmistir
(17, 18). Bizim hastamiz tedavi olmayi kabul etmediginden
sadece hastalik hakkinda bilgilendirilmis ve tedavisiz izlemine
karar verilmistir.
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