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AMAC VE KAPSAM

Turk Dermatoloji Dergisi, Turk Dermatoloji Dernegi'nin
bilimsel igerikli resmiyayin organidir; Mart, Haziran, Eylil ve
Aralik aylarinda olmak tizere yilda 4 sayi yayinlanmaktadir.
Tirk Dermatoloji Dergisinin hedef kitlesi dermatologlardir.
Tirk Dermatoloji Dergisi'nde, bilimsel acidan yiiksek
nitelikli arastirma makalelerinin yani sira, derleme, editor
gorusil, editore mektup ve olgu sunumlarini da kabul
edilmektedir. Yayin dili Turkge olan, bagimsiz ve ényargisiz
hakemlik (peer-review) ilkelerine dayanan bir dergidir.

Tiirk Dermatoloji Dergisi; EMBASE, Scopus, CINAHL, Gale/
Cengage Learning, EBSCO, DOAJ, ProQuest, ve Index
Copernicus tarafindan indekslenmektedir.

Turk Dermatoloji Dergisi, dernek Uyelerimize lcretsiz
olarak dagitilmaktadir. Tim makalelerin icerik, 6zet ve tam
metinlerine www.turkdermatolojidergisi.com adresinden
ulasilabilmektedir.

Baski Izinleri

Baski izinleri icin bagvurular Editor ofisine yapiimalidir.

Editér: Prof. Dr. Serap Utas

Adres: Erciyes Universitesi Tip Fakdltesi

Dermatoloji Anabilim Dali, Kayseri

Telefon: 0352 437 76 15 - 0352 222 02 00

Faks: 0352 437 76 15/15 - 0352 222 08 77

e-posta: sutas@erciyes.edu.tr
seraputas@gmail.com
utass@yahoo.com

Reklam

Reklam ile ilgili bagvurular yayinevine yapiimaldir.

Yayinci: AVES

Adres: Kizilelma cad. 5/3 34096 Findikzade-Istanbul

Telefon: 0212 589 00 53

Faks: 0212 589 00 94

e-posta: info@avesyayincilik.com

Web sayfasi: www.avesyayincilik.com

Yazarlara Bilgi
Yazarlara Bilgi kismina, dergi sayfalarindan ve
www.turkdermatolojidergisi.com adresinden ulasilabilir.

Materyal Sorumluluk Reddi

Turk Dermatoloji Dergisi'nde yayinlanan tim vyazilarda
gorls ve raporlar yazar(lar)in gortsidir ve Editor, editoryel
kurul ya da yayincinin gorisu degildir; Tirk Dermatoloji
Dernegi, Editor, editoryel kurul ve yayinci bu yazilar igin
herhangi bir sorumluluk kabul etmemektedir.

Dergimizde acid-free kagit kullaniimaktadir.

AIMS AND SCOPE

Turkish Journal of Dermatology, is the official scientific
publishing of The Turkish Society of Dermatology; it is
published every three months, in March, June, September
and December. The target audience of the Turkish Journal
of Dermatology, is dermatologists. In addition to high
quality research articles, Turkish Journal of Dermatology,
includes reviews, editor view, letter to the editor and case
reports. It is a periodical, published in Turkish and follows
the rules of independent and unprejudiced peer review.

Turkish Journal of Dermatology is indexed in EMBASE, Scopus,
CINAHL, Gale/Cengage Learning, EBSCO, DOAJ, ProQuest and
Index Copernicus.

Turkish Journal of Dermatology, is distributed free of charge
to the members of the society. All content, summary and
complete texts of the articles can be reached at: www.
turkdermatolojidergisi.com

Reprinting Permissions
Reprinting permission should be made to the office of the editor.
Editor: Prof. Dr. Serap Utas
Address: Erciyes University Faculty of Medicine
Department of Dermatology, Kayseri, Turkey
Telephone: +90 352 437 76 15 - +90 352 222 02 00
Fax: +90 352 4377615/15 - +90 352 222 08 77
e-mail: sutas@erciyes.edu.tr
seraputas@gmail.com
utass@yahoo.com
Advertising
All applications for advertising should be made to the publisher.
Publisher: AVES
Address: Kizilelma cad. 5/3 34096 Findikzade-istanbul, Turkey
Phone: +90 212 589 00 53
Fax: +90 212 589 00 94
e-mail: info@avesyayincilik.com
Web Page: www.avesyayincilik.com

Information for authors

You can access the information for authors section
from the pages of the journal and from
www.turkdermatolojidergisi.com

Rejection of material liability

All views and reports presented in the Turkish Journal of
Dermatology, are the views of their respective authors and
are not the views of neither the Editor nor the publisher; The
Turkish Society of Dermatology, Editor, editorial board and
the publisher assume no responsibility for these articles.

Acid-free paper is utilized for the production of our periodical.
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YAZARLARA BILGI

Tiirk Dermatoloji Dergisi, Tiirk Dermatoloji Dernegi’nin stireli yayin organidir ve yilda 4 sayi olarak
yayinlanir. Tim meslektaslanmiza acik olan Tiirk Dermatoloji Dergisi, kendi alanindaki bilimsel
gelismeleri aktarmak amaciyla, deri ve ziihrevi hastaliklar ile ilgili klinik, epidemiyolojik ve deneysel
arastirmalari, derleme yazilar, ilging olgu sunumlarini, “taniniz nedir?” seklindeki olgu sunumlarini,
klinik ve pratik uygulamalara iliskin yazilari, editére mektuplari ve editor yorumlarini yayinlar.
Yazilarin dergide yayinlanmak tizere kabul edilmesi igin;orijinal, “kaynak” olarak kullaniima sansinin
yiiksek ve bilimsel olarak tist diizeyde olmasi 6n kosuldur.

Tiirk Dermatoloji Dernegi tarafindan diizenlenen bilimsel toplantilarda sunulan bildiriler veya
toplanti konusmalari ek sayilar seklinde yayinlanabilir.

Derginin yayin dili Ttrkge'dir. Yazilarin Tiirk Dil Kurumu Tiirkge S6zliigli'ne ve Yeni Yazim Kilavuzu'na
uygun olmasi gerekir.

Deneysel, klinik ve ilac aragtirmalari icin ilgili uluslararasi anlagmalara uygun (Helsinki Declaration of
1975, revised 2002 - http://www.vma.net/e/policy/b3.htm, “Guide for the care and use of laboratory
animals - www.nap.edu/catalog/5140.html) etik komisyon raporu gerekmektedir. Tiim otérler bilimsel
katki ve sorumluluklarini ve cikar catismasi olmadigini bildiren toplu imza ile yayina katilmalidir.
Arastirmalara yapilan kismi de olsa nakdi ya da ayni yardimlarin hangi kurum, kurulus, ilag-gere¢
firmalarinca yapildigi makalenin tam metin dosyasinin sonunda kaynaklardan 6nce dip not olarak
bildirilmelidir.

Makalelerin formati “Uniform Requirements for Manuscripts Submitted to Biomedical Journals:
Writing and Editing for Biomedical Publication (http:/www.icmje.org/)” kurallarina gore
diizenlenmelidir.

Yayinlanmak (izere gonderilen yazlar baska yerde yayinlanmamis ve vyayinlanmak (zere
gonderilmemis olmalidir. Makaledeki tim yazarlar bilimsel katki ve sorumluluklarini bildiren toplu
imza ile yayina katilmalidir. Daha 6nce bilimsel toplantilarda sunulmus ve kongre kitaplarinda 200
kelimeyi gegmeyen 6zet bildirileri basiimis calismalar, sunuldugu bilimsel toplanti belirtilmek kosulu
ile degerlendirmeye alinir. Dergiye gonderilen yazilara telif hakki 6denmez ve yazar yazinin tim
yayin haklarinin, Tiirk Dermatoloji Dernegi'ne ait oldugunu kabul eder. Yayinlanan yazilarin bilimsel
ve hukuksal sorumlulugu yazarlara aittir. Yayina kabul edilen yazilar igin yazarlar, Tiirkge ve Ingilizce
acisindan oldugu gibi, metinde temel degisiklik yapmamak kayd ile diizeltmelerin editorlerce
yapilmasini kabul etmis sayilir.

Editor, yayin kurallarina uymayan vyazilari yayinlamamak veya diizeltmek iizere yazarina geri
gondermek ya da bicim olarak yeniden diizenlemek yetkisine sahiptir. Gonderilen yazilar, en az 2
danigman tarafindan degerlendirildikten sonra yayin kurulu karari ile yayinlanir. Gerektiginde Ggtincii
bir danismana gonderilebilir.

Yazim Kurallan
Gonderilen yazilarin hemen isleme konabilmesi icin, mutlaka asagida belirtilen yazim kurallarina
uygun olmasi gereklidir:

a. Yazilar ¢ift aralikli ve 12 punto olarak, her sayfanin iki yaninda ve alt ve tist kisminda 3 cm bosluk
birakilarak yazilmalidir. Sayfa numaralari her sayfanin sag alt késesinde yer almalidir.

b. Kullanilan kisaltmalar yaz icerisinde ilk gegtikleri yerde, parantez icinde, agik olarak yazilmali,
6zel kisaltmalar yapilmamalidir. Yazi icindeki 1-10 arasi sayisal veriler yaziyla, 10 ve Ustl rakamla
belirtiimelidir. Ancak, yaninda tanimlayic bir takisi olan 1-10 arasi sayilarla, climle basindaki rakamlar
yaziyla yazilmalidir. Sekil ve tablolar metin icerisinde gegis sirasina gore numaralandirimalidir.
Tablolarin yazilari Uste, sekillerinki alta yazilmalidir. Arastirma makaleleri ve derlemeler metin, sekil,
tablo, kaynaklar dahil 10, kisa bildiriler ve olgu sunumlan 5 sayfay| gecmemelidir.

c. Yazilar asagida belirtilen diizene uygun sekilde hazirlanmalidir:

Orijinal Arastirmalar
Su sekilde diizenlenmelidir:

Kapak sayfasi: Birinci sayfadir ve ayn duzenlenir. Yazarlarin tam ve acik isimleri, son aldiklar
akademik unvanlar ile 50 karakteri gecmeyecek sekilde yazinin baghgi yazilir. Yazarlarin ilgili olduklar
kurum, boliim ve sehir sira ile bildirilir. Birden fazla yerde yapilan calismalar sembollerle aciklanir. Bu
sayfanin altina yazismaya yetkili, dlizeltmeleri yapacak yazarin acik adi, posta ve e-posta adresleri,
telefon ve faks numaralar yazilir. Ayrica calisma bilimsel toplantida dnceden bildirilen kosullarda
teblig edildi ya da 6zeti yayinlandi ise aciklama yapilir.

Boliimlii 6zet (Tiirkge): Kelime sayisi 200G gecmemelidir. Bu 6zet Amag, Yontem, Bulgular ve Sonug
seklinde alt basliklarla diizenlenir. NLM MeSH terimleri ile uyumlu 6 tane anahtar kelime bolimli
6zetin altinda verilmelidir.

Bélimlii 6zet (Ingilizce): Yukandaki sahifelerin kurallarina uymak kosulu ile hazirlanan Ingilizce
Gzettir. Ingilizce anahtar kelimeler Tip Konulan Basliklar'na (Medical Subject Headings: MeSH) uygun
olarak verilmelidir. Tip Konulan Basliklar'ni (MeSH) aramak icin su internet adresine bagvurulabilir:
http://www.nlm.nih.gov/mesh/MBrowser.html.

Metin: Giris, Yontemler, Bulgular, Tartisma ile Sonuclar kisimlarini icermelidir. Bu son kisimda
dretilen bilgiden hekimin ve hastasinin nasil yararlanacag, ¢ikarilan olumlu ya da olumsuz sonucun
mevcut bilgilere etkisi kisaca yazilmalidir. Metnin 6zellikle tartisma kisminin alt bagliklara bélinmesi
yararli olabilir. Farmasotik Uriinler jenerik veya ticari isimleriyle belirtilmelidir (jenerik isimler
yeglenir). Ticari isimler blyiik harfle yazilmali, firma ve firma sehri iriin adindan hemen sonra
parantezde belirtilmelidir. Tesekkir yazilacak ise, bilimsel katki disinda arastirmanin yiriitilmesine
6nemli katkida bulunanlarla, yazinin son seklinin verilmesine yardim edenlerden bahsedilir. Bunu,
kaynaklar, tablo ve sekiller izlemelidir. Tablo ve sekiller metin sonunda yer almalidir. Her tablo
ayn bir sayfada cift aralikli olarak yazilmali ve metin icerisindeki dizine gore Arabik rakamlarla
numaralandinlir. Tablo iceriginin kisa tanimi baslik olarak tablonun istiine yazilmalidir. Sekiller;her
yaz! icin en cok 6 adet kabul edilir. Metinde gectidi siraya gore Arabik rakamlarla numaralanmalidir.
Mikroskopik fotograflarda kullanilan boya, biiyiitme élciitleri, sekil icerisinde uzunluk birimi (internal
scale bar) belirtilmeli ve patolojik piyeslerde santimetrik sablon eklenmelidir. Hasta fotograflarinda
etik degerler korunmalidir. Gerek histolojik gerek klinik fotograflar dijital ortamda yollanmali ve basim

icin uygun netlikte olmalidir. $ekiller, metin icerisinde kullanilacaklan yerlere parantez icerisinde sekil
numarasiyla belirtilmeli, kaynaklar ve tablolardan sonra ayr bir sayfada da liste halinde tiim sekillerin
alt yazilar sunulmalidir. Reprodiiksiyon olan sekiller icin izin mektubu gereklidir.

Kaynaklar: Ayn sayfada cift aralikla diizenlenir. Kaynaklar metin icinde gegis sirasina gore
numaralandirili. Metinde parantez icinde ve climle sonunda belirtilmelidir. Dergi isimleri Index
Medicus'a uygun kisaltilimali, eger Index Medicus'ta yer almiyorsa dergi adi tam olarak yaziimalidir.
Ardisik ikiden fazla kaynak kullaniminda sadece ilk ve son kaynak numaralan belirtilmelidir (4-8
gibi). Kaynak gosterilen makalenin kiinyesinde 4 veya daha fazla yazar oldugunda ilk 3 yazarin
ismi yazilmali, sonrasinda Tiirkce kaynaklarda ve ark., yabanci dildeki kaynaklarda et al. ifadesi
kullaniimalidir. Dért veya daha az yazarli makalelerde tiim yazarlarin isimleri yazilmalidir. Kaynak
sayisinin arastirmalarda 50 ve derlemelerde 100, olgu sunumlarinda da 15 ile sinirlandinlmasina
0Ozen gosterilmelidir.

Kisisel bilgi, yayinlanmamis veriler, baskida gibi ulasilamayan kaynaklar burada degil, metin icinde
parantezile sunulur. ki yildan eski "abstract"lar kaynakgaya alinmamalidir. Kaynaklarin gergekliginden
yazarlari sorumludur.

Kaynaklar Index Medicus'a uygun sekilde asagida 6rneklendigi gibi yazilmalidir:

Dergi Makaleleri

Standart makale
Stinco G, Bragadin G, Trotter D, et al. Relationship between sebostatic activity, tolerability and efficacy
of three topical drugs to treat mild to moderate acne. J Eur Acad Dermatol Venereol 2007;21:320-5.

Ek
Nanney LB, Caldwell RL, Pollins AC, et al. Novel approaches for understanding the mechanisms of
wound repair. J Invest Dermatol 2006;126 Suppl: 132-9.

Mektup, Abstract ve Editorial
Verma SB. Subcutaneous emphysema: a rarity in dermatology. J Eur Acad Dermatol Venereol
2007;21: 248-9.

Kitaplar

Tek Yazarh
Cohen BA. Pediatric dermatology. 2nd ed. London: Mosby;1999.

Yazar olarak editdrler
Rietschel RL, Fowler JF editors. Fisher's contact dermatitis. 5th ed. Philadephia: Lippincott
Williams&Wilkins; 2001.

Kitapta bélim
Zaenglein AL, Thiboutot DM. Acne vulgaris. In: BologniaJL, Jorizzo JL, Rapini RP editors.
Dermatology. 1st ed. St Louis: Mosby;2003. p.531-44.

Internet Makalesi
Hunzeker CM, Fangman W, Latkowski JM. Folliculotropic mycosis fungoides. Dermatology Online
Journal. Available at: http:/dermatology.cdlib.org/131/.

Derleme

Derleme yazilarinda ana metin yer almalidir. Yazida, konunun daha iyi anlagiimasini saglayacak alt
basliklar kullanilmalidir. Bir derleme yazisinda;problemin ieridi, tarihi bilgiler, temel bilgiler, yontem,
hayvan ve insan deneyleri, tartisma, sonug, oneriler ve gelecekte yapilacak ¢alismalar gibi boliimlerin
bulunmasi yararli olacaktir. Yazarinin o konuda deneyim sahibi ve atifta bulunulmus uluslar arasi
yazilarinin olmasi tercih edilir.

Olgu sunumlan . .

Olgu sunularinda toplam sayfa sayisi 5'i gegmemelidir. Tiirkge ve Ingilizce baslik, Tiirkge ve Ingilizce
Gzet, anahtar sozciikler, giris, olgu ve tartisma bolimlerini icermelidir. Cok nadir gériilen, yeni bir
bulgunun ya da yeni bir birlikteligin tanimlandig, tanida ve tedavide giicliik gésteren veya yeni bir
tedavi yonteminin uygulandig ilgi cekici ve 6gretici sunular yayinlanabilir.

“Taniniz nedir?” sunumlarinda kisa bir girisi, problemin tanimlanmasi, ipucu niteligindeki fotograf
ve sekillerin sunulmasi, kesin tani ve bu taninin tartisilarak egitime yonelik mesajlarin vurgulandigi
tartisma bolimu izlemelidir.

Karsit / yandas goériis yazilan g sayfayi; klinik pratik yazilar sekil, resim ve kaynaklarla birlikte ti¢
sayfayl asmamalidir.

Editore mektup

Editére mektup bélimiinde, daha dnce yayinlanmis yazilara elestiri ve katki saglamak amaciyla
yazilar yazilabilir. Yazarlar, yayinlanan makaleler hakkinda yorum iceren mektuplar disinda da
okurlarimizin ilgi alanlarina giren konular veya 6zellikle egitici olgular hakkinda da Editore mektup
formatinda yorumlarini sunabilirler. Bu yazilar 6zet icermemeli, kaynaklari sinirli olmali, kisa ve 6z
olarak bigimlendirilmelidir. Mektubun sonunda yazarin adi ve tam adresi bulunmalidir.

Editoryel Yorum
Dergide ¢ikan bir aragtirmanin o konunun otorii kabul edilen bir uzman veya degerlendirme yapan
hakemi tarafindan kisaca degerlendirilmesi amacini glider. Sonunda klinik anlam ve kisa 6zet bulunur.

lletisim
Editor: Prof. Dr. Serap Utas
Adres: Erciyes Universitesi Tip Fakltesi Dermatoloji Anabilim Dali, Kayseri, Tiirkiye
Telefon: 0352 437 76 15 - 0352 222 02 00
Faks: 0352 437 76 15/15 - 0352 222 08 77
E-posta: sutas@erciyes.edu.tr
seraputas@gmail.com
utass@yahoo.com
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INFORMATION FOR AUTHORS

Turkish Journal of Dermatology, is a periodical published by the Turkish Society of Dermatology
every three months. With the aim of communicating the scientific developments in its field, Turkish
Journal of Dermatology, which is available for all our colleagues;features clinical, epidemiological
and research studies about dermatological and veneral diseases, reviews, interesting case reports,
presentations like “what is your diagnosis?”, articles related to clinical and practical applications,
letters to the editor, and editorial reviews. It is a prerequisite for any prospective article to have
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Kutanoéz Sarkoidozlu 15 Hastanin Geriye Doniik Analizi
A Retrospective Analysis of 15 Patients with Cutaneous Sarcoidosis

Ebru Giiler!, Beril Giiliis Demirel’, Olgun Kontag?

1Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar Anabilim Dali, Kayseri, Tiirkiye
2Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Kayseri, Ttirkiye

Ozet

Amag: Sarkoidoz, sebebi bilinmeyen, kazeifiye olmayan grantlomlarla karakterize multisitemik bir hastaliktir. Bu calismadaki
amacimiz; kutan6z sarkoidozlu hastalarimizin klinikopatolojik 6zelliklerini ve kutandz sarkoidoz ile sistemik sarkoidoz arasinda-
ki iliskiyi incelemekti.

Gereg ve Yontemler: Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar Anabilim Dali’'nda 2005-2010 tarihleri ara-
sinda kutan6z sarkoidoz tanisi almig 15 hastanin tibbi kayitlar geriye doniik olarak incelendi.

Bulgular: On bes hastanin 12'si kadin, 3't erkekti. En sik gortlen deri lezyon nodiloplak form (%66.6) idi. Lezyonlarin en sik
yerlestikleri yerler bas-boyun (%40) ve alt ekstremiteler (%40) idi. Tum hastalarin birincil sikayetleri deri belirtileri olmasina
ragmen 6 hastada pulmoner tutulum da tespit edildi.

Sonug: Calisma verileri kutanoz sarkoidozlu hastalarda ayni anda sistemik hastalik bulgularinin da eslik edebilecegini gostermek-
tedir. Bu yuzden dermatoloji boliimiine bagvuran tiim kutanéz sarkoidozlu hastalarda sistemik tutulumun arastirilmasi uygun
olacaktir. (Turk J Dermatol 2011; 5: 66-70)

Anahtar kelimeler: Sarkoidoz, kutandz, sistemik

Gelis Tarihi: 01.03.2011 Kabul Tarihi: 08.06.2011

Abstract

Objective: Sarcoidosis is a multisystemic disease characterized by non-caseating granuloma of unknown origin. The purpose of
our investigation was to review our patients with cutaneous sarcoidosis in order to evaluate their clinicopathological features and
the relationship of cutaneous sarcoidosis with systemic sarcoidosis.

Materials and Methods: The medical records of 15 patients diagnosed with cutaneous sarcoidosis at Erciyes University,
Dermatology Department between 2005 and 2010 were retrospectively reviewed.

Results: Twelve patients were women, 3 patients were men. The most common presentation of cutaneous sarcoidal lesions was
the nodulo-plaque form (66.6%) and the most common localization of the lesions were the head-and-neck and the lower
extremities in six each (40%, each one). Although all of the patients’ primary complaints were cutaneous symptoms, pulmonary
involvement was noticed in 6 patients (40%) with cutaneous sarcoidosis.

Conclusion: The data of the study suggest that cutaneous sarcoidosis mainly occurs at the onset of the systemic disease. Hence,
all patients presenting to the dermatology departments with cutaneous sarcoidal granulomas require investigations for systemic
sarcoidosis. (Turk | Dermatol 2011; 5: 66-70)

Key words: Sarcoidosis, cutaneous, systemic
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Giris

Sarkoidoz, sebebi bilinmeyen, kazeifiye olmayan grani-
lomlarla karakterize sistemik bir hastaliktir. En sik akciger ve
lenfatik sistem tutulurken deri, goz, dalak, kemik, eklem ve
parotis bezi gibi organlar da tutulabilmektedir (1). Sarkoidoz
sikhgr yasam boyu 25-35 yas ile 45-55 yas arasinda iki
dénemde artis gdsterirken tim yaslarda kadinlarda biraz
daha sik gértlmektedir. Tani igin klinik ve radyolojik bulgular
varliginda bir veya daha fazla dokunun histopatolojik incele-
mesinde kazeifiye olmayan grantlomlarin gorilmesi ve diger
granulom yapan nedenlerin diglanmasi gerekmektedir (1-4).

Deri tutulumu olgularin yaklasik olarak 1/3’lUnde tespit
edilir (1, 2). Kutanéz tutulum; 6zgin olan ve 6zgiin olmayan
deri lezyonlari olmak Uzere siniflandinimaktadir (5). En sik
gorilen 6zgln deri lezyonlar; infiltre plaklar, makullopapuler
dokuntller, eski skarda infiltrasyon, lupus perniyo ve subku-
tan sarkoidozdur. Ozgiin olmayan deri lezyonlan ise siklikla
eritema nodozum, eritema multiforme, kalsifikasyon ve pruri-
godur. Histopatolojik incelemede 6zgln olan lezyonlar tipik
granllom yapilariyla karakterize iken 6zgtin olmayan lezyonlar
tanisal olmayan inflamatuvar bir reaksiyon gosterirler (1, 5).

Kutandz tutulum olgularin bir kisminda hastaligin ilk bul-
gusu olarak ortaya cikabilecegi icin dermatoloji poliklinikle-
rinde bu konunun dikkatten kagmamasi gerekmektedir. Bu
geriye donlk galismada dermatoloji poliklinigimize basvu-
ran kutanéz sarkoidoz tanili 15 hastanin klinik ve histopato-
lojik bulgularinin gézden gegirilmesi ve sistemik tutulum
acisindan hastalarin degerlendiriimesi amaclanmistir.

Gerec ve Yontemler

Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi Deri ve Zihrevi
Hastaliklar Poliklinigi’ne 2005-2010 tarihleri arasinda bagvu-
ran ve kutandz sarkoidoz tanisi almis 15 hastanin dosya bil-
gileri geriye dénuk olarak incelenmistir. Hastalarin dosyalarin-
dan elde edilen yas, cinsiyet, hastalik suresi, lezyon 6zellikle-
ri, histopatolojik ve radyolojik incelemeler, laboratuar tetkikler
ve ekstrakutandz tutulumlar gibi tim veriler analiz edilmistir.

Bulgular

Kutan6z sarkoidoz tanisi alan 15 hastanin ortalama yasi
44.3 (25-70) idi. Hastalarin %80’i kadin (12 hasta) ve %20’si
erkek (3 hasta) idi. Hastalarin ortalama hastalik sireleri
63.5+106.2 ay (0.5-420 ay), ortanca 24 ay idi.

Hastalarin tuma deri belirtileri nedeniyle dermatoloji kli-
nigine basvurmuslardi. Hastalarda en sik rastlanan deri
bulgulari; papll, plak ve nodll iken sadece bir hastada
lupus perniyo, G¢ hastada da eritema nodozum mevcuttu
(Sekil 1). Dort hastada ise birden fazla morfolojide deri bul-
gular tespit edildi. Hastalardaki lezyonlarin yerlesim yerleri
ve morfolojik 6zellikleri Tablo 1'de 6zetlenmektedir.

Akciger grafisi tim hastalarda istenmis olup hastalarin
¢ogunlugunda (%60) akciger grafisi normal olarak saptanir-
ken alti hastada (%20) pulmoner infiltrasyon ile lenfadenopa-
ti tespit edilmisti. On bir hastaya yapilan tiberkdilin deri testi
dokuz hastada negatif olarak tespit edilmisti. Stpheli radyo-

lojik gorintileri olan hastalara toraks bilgisayarli tomografisi
cekilmisti. Ancak radyolojik olarak akciger tutulumu tespit
edilen alti hastanin sadece birinde solunum sikintisi belirtileri
mevcuttu. Bu hastalarin sistemik tutulum agisindan tedavileri
g06gus hastaliklari bolimu ile konsulte edilerek diizenlenmisti.

Sistemik tutulum agisindan hastalara tam kan sayimi,
karaciger ve bdbrek fonksiyon testleri, serum ve idrar kalsi-
yumu, eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) ve kan angiotensin-
converting enzyme (ACE) diizeyini iceren laboratuar incele-
meleri yapilmisti. Sadece bir hastada (%6) I6kositoz varken
Uc hastada (%20) anemi, alti hastada (%40) ESH ytksekligi
tespit edilmisti. Serum kalsiyum seviyesi bir hastada (%6)
ylksek diger hastalarda normal iken idrar kalsiyum seviyesi
tum hastalarda normal sinirlar igerisindeydi.

Yapilan histopatolojik incelemelerde 11 hastada miko-
bakteri ve mantar elemanlarina ait sipheli bulgularin olma-
digi sarkoidoz igin tipik kazeifiye olmayan epiteloid grani-
lomlar tespit edilirken 3 hastada eritema nodozum bulgular
mevcuttu. Sarkoidal granllomlar; bir hastada ytizeysel der-
mis, iki hastada derin dermis, yedi hastada tUm dermis ve
doért hastada subkutan dokuda yerlesim gostermekteydi.
Eritema nodozumlu hastalarda granitlom yapisi saptanma-
di. Hastalarin 13’lUnde (%86.6) dev hicreler varken hicbir
hastada kalsifikasyona rastlanmadi. Sadece bir hastada
(%6.6) yabanci cisim, iki hastada da (%13.3) asteroid cisim-
cik mevcuttu. (Sekil 2). Hastalarin histopatolojik bulgulari
Tablo 2'de 6zetlenmektedir.

Tartisma

Sarkoidoz, sebebi bilinmeyen kazeifiye olmayan granu-
lomlarla karakterize multisistemik bir hastaliktir. Tim dlnya-
da yaygin olarak gorilen bu hastaligin sikligi, kis ve ilkbahar
mevsiminde artis gostermektedir (3, 6). Sarkoidoz yasam
boyu 25-35 yas ile 45-55 yas arasinda iki ddnemde daha sik

Tablo 1. Kutandz sarkoidozisli hastalarin klinik 6zellikleri

Ozellikler n %

Lezyon bdélgesi

Bas-boyun 6 40
Goévde 2 13.3
Ust ekstremite 5 33.3
Alt ekstremite 9 60
>2 bolge 7 46.6

Lezyon morfolojisi
Makdl 3 20
Papdil 5 33.3
Plak 5 33.3
Nodlil 5 33.3
Lupus perniyo 1 6.6
>2 morfoloji 4 26.6

iliskili semptomlar
Yok 12 80
Agrn 2 13.3
Kasinti 1 6.6
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Sekil 1. Sarkoidozlu hastalara ait klinik 6rnekler. A. Sol yanakta eritemli papdller ve plak, B. Cenede eritemli papdiller, C. Gene sol tarafta cev-
resi eritemli, ortasi atrofik plak, D. Gogus 6n ylzde eritemli noddler lezyon, E. Sirtta eritemli papul ve noduiller, F. Alinda eritemli genis plak,

burun ve dudak sag koselerinde eritemli paptller

gortlmektedir. Cocukluk caginda ise nadir olarak goralir.
Dért yas altinda pulmoner tutulumun yani sira deride makuU-
lopapler lezyonlar olarak klinik bulgu verirken 5-15 yas ara-
sinda ise artrit, Uveit ve pulmoner tutulum 6n plandadir (7).
Bizim calismamizda hastalarin yas ortalamasi 44.3 idi.
Hastallk her iki cinsi tutmakla beraber kadinlardaki sikiigi
biraz daha fazladir (1, 4). Yanardag ve ark.’nin (8) 170 kutan6z
sarkoidozlu olguyu inceledikleri ¢calismada kadin hastalarda
tutulum belirgin olarak fazla bildirilmistir (%80 kadin, %20
erkek). Bizim calismamizda da kadinlardaki sarkoidoz siklig
bu calismadakine benzer olarak %80 olarak tespit edildi.
Hastalarin deri lezyonlarin siresi ortalama iki yil iken bizim
hastalarimizda bu stire ortalama 63.5 ay+106.2 (0.5-420) ay
idi. Bu silrenin olduk¢a uzun olmasi nedeniyle hastalarda
sistemik tutulum sansinin artmis olabilecegi dustnulda.
Kutandz tutulum tim olgularin %9-37’sinde gérilmek-
tedir (1, 9). Kutandz sarkoidoz lezyonlari 6zgln olan ve
dzgiin olmayan lezyonlar olarak siniflandirilir (5). Ozgiin olan
lezyonlar histopatolojik olarak belirgin granilom yapilarina
sahip iken 6zgln olmayanlar reaktif inflamatuvar bir reaksi-
yon yaparlar (1, 5). En sik goriilen 6zgiin sarkoidoz lezyon-

lari makulopapdler lezyonlardir (2, 3, 5). Ancak son yillarda
yapllan bazi ¢alismalarda nodiloplak lezyonlarin daha sik
goruldigu bildiriimistir (6, 10). Bizim calismamizda da nodu-
loplak lezyonlar makuilopapuler olanlardan daha sik bulun-
du. Bu bulgu, daha dnce yapilan diger iki galismayla uyum-
luydu. Yanardag ve ark.’nin (8) yaptidi calismada en sik
lezyon eritema nodozum (%20.5) olarak bildirilirken bunu
plak ve nodiller (%4.3), makilopapuler lezyonlar (%3.7),
skar sarkoidozu (%2.9) ve lupus perniyo (%2.7) takip
etmekteydi. Ozgiin kutandz lezyonlarin kombine gériilebil-
mesi nedeniyle lezyonlarn siniflandirmada gui¢glik cekilebilir
(1, 2, 11). Bizim calismamizdaki nodulli hastalarin bir kismi
plak 6zelligi de gdstermekteydi ve bu ylzden nodiloplak
olarak siniflandiriimiglardi. Ayrica eritema nodozumlu olgular
6zgln lezyon olarak kabul edilmediklerinden nodiiloplak
olarak siniflandirilan lezyonlar igerisinde siniflandirimamis-
lardi. Lezyonlar siklikla bas, boyun, sirt, ekstremiteler ve
nadiren oral kavitede yerlesirler (3, 5, 12, 13). Bizim calisma-
mizda da lezyonlar en sik bas-boyun ve alt ekstremitede
yerlesim g&stermekteydi. Ayrica birden fazla anatomik bél-
gede lezyonlar da mevcuttu.
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- N Lo T
Sekil 2. Sarkoidozlu hastalara ait histopatolojik gériintuler.

A. Sardoidozda dermisin tim tabakalarinda yerlesen ¢cok sayida granilomlar (HE,
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x40), B. Sarkoidoz granilomlarinda epiteloid histiyositler, multiniikleer dev hiicreler ve bir dev hiicre sitoplazmasinda asteroid cisimcik goru-
nimi (HE, x400), C. Bir bagka grantilomda dev hiicre icinde Schaumann cisimcigi (HE, x400), D. Sarkoidoz granilomlarinda retikdlin liflerinin

grantlomlarin merkezlerine kadar ilerlemesi (Gimusleme, x200)

Hastalarin buylk cogunlugunda deri lezyonlarina ait
semptomlar bulunmazken sadece iki hastada agr, bir has-
tada kasinti sikayeti mevcuttu.

Lezyonlarin morfolojik ¢esitliliginden dolayi klinik stiphe-
nin yani sira karakteristik histopatolojik inceleme tani igin
gereklidir. Ayirici tanida nekrobiyozis lipoidika, lenfomalar,
Sweet sendromu ve deri eki timorleri gibi birgok hastalik yer
alir (1, 6). Daha 6nce yapilan galismalarda kutandz sarkoidoz
icin karakteristik olan c¢iplak kazeifiye olmayan granilom
varligi bizim galismamizda da eritema nodozumu olan hasta-
lar haric tum hastalarda gosterilmistir (6, 11, 14).
Calismamizda sarkoidal granllomlar; bir hastada yizeysel
dermis, iki hastada derin dermis, yedi hastada tim dermis
ve dort hastada subkutan dokuda yerlesim g&stermekteydi.
Granlilom yerlesimi daha derin olan lezyonlar klinik olarak da
daha infiltreydi. Bu bulgu Mangas ve ark.’nin (11) sonuclariy-
la uyumluydu. Galismamizda Asteroid cisimcik ve/veya
Schaumann cisimcigi varlidi iki hastada (%13.3) tespit edildi.
Bu oran Mangas ve ark.’nin (11) ¢alismasindaki orandan
yuksek, Jung ve ark.’nin (6) calismasindaki orandan disuk-
t0. Multinikleer dev hicre varligi ise 13 hastada (%86.6)

tespit edildi ve Mangas ve ark.’nin (11) galismasindaki oran-
la uyumluydu. Olgularimizin birinde yabanci cisim, birinde de
fokal fibrinoid nekroz vardi ve bu oran énceki ¢alismalardan
daha disuk olarak (%6.6) tespit edildi.

Calismamizda klinik olarak sistemik tutulum suphesi olan
ve solunum sikintisi tarifleyen sadece bir hasta vardi. Ancak
sUpheli akciger grafisi sonrasi c¢ekilen toraks bilgisayarl
tomografi sonuglarina gére, kutanéz sarkoidoz tanili hastala-
rin altisinda (%40) akciger tutulumu tespit edildi. Yanardag ve
ark.’nin (8) yaptidi calismada lupus perniyo ve skar sarkoi-
dozlu olgularda akciger tutulumu diger kutandz lezyonlardan
daha fazla olarak saptanmistir. Onceleri kutandz sarkoidoz ve
sistemik sarkoidoz birlikteligi tartismall kabul edilse de artik
kutan6z sarkoidozlu hastalarin ileride sistemik tutulum gdste-
receklermis gibi takip edilmeleri dnerilmektedir (15-17).

Deri lezyonlar hayati tehdit etmemekle beraber kutan&z
tutulum sistemik tutulumun bir gbstergesi olabilir. Hastalar
genellikle kozmetik acgidan tedavi talebinde bulunurlar.
Kutandz sarkoidozun standart tedavisi topikal, intralezyonel
ve sistemik kortikosteroidler, metotreksat, antimalaryaller ile
tim bu ilaglarin kombinasyonu seklindedir (18, 19). Bizim
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Tablo 2 . Kutandz sarkoidozisli hastalarin histopatolojik bulgulari

Hasta Yas/ Graniilom Fibrinoid Dev hiicre Lenfosit Yabanci | Kalsifikasyon | Asteroid
Cinsiyet yerlesimi nekroz cisim cisimcik

1 56/K DD, SK - + ++ - - -

2 52/E YD - + - - -

3 49/E SK - + - - -

4 25/K D - + - - - -

5 70/K - - + + - - -

6 28/K - - - - - - -

7 53/K - - + - - - -

8 48/K D - + - - - +

9 35/K D, SK + - ++ - - -

10 41/K SK - + - - - -

11 42/K DD - + ++ - - -

12 60/K D - + ++ - - +

13 25/E D - + ++ - - -

14 39/K D - + ++ - - -

15 41/K D - + ++ + - -

K: kadin, E: erkek, YD: ytizeyel dermis, DD: derin dermis, D: dermis, SK: subkutan doku

hastalarmizda bes hastaya topikal kortikosteroid, yedi hasta-
ya sistemik kortikosteroid, birer hastaya da topikal ile sistemik
kortikosteroid, topikal kortikosteroid ile antimalaryal ve siste-
mik kortikosterid ile antimalaryal kombinasyonlari &nerilmistir.

Sonug olarak; ayirici tanisinda ¢ok sayida hastalik yer
aldigi icin kutandz sarkoidozun klinik olarak teshisi hastalik-
tan stiphelenilse bile zordur ve kesin teghis icin mutlaka deri
biyopsisi gereklidir. Ekstrakutandz tutulum nadir olmamakla
beraber klinik olarak belirgin olmayan semptomlar verebilir.
Kutan6z tutulum sistemik hastaligin ilk bulgusu olarak orta-
ya cikabilir. Bu nedenle kutandéz sarkoidozlu hastalari
cogunlukla ilk degerlendiren hekimler olan dermatologlarin
sistemik tutulum acisindan hastalarn dikkatle muayene
etmeleri, gerekirse ilgili bdlumlerle konsulte edilmesi ve has-
talann takiplerinde de bu konunun gbzden kagirimamasin
6nemi vurgulanmak istendi.

Cikar Gatismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemislerdir.
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Konya Ydresindeki Psoriasis Hastalarinin Klinik ve
Sosyodemografik Ozelliklerinin Degerlendirilmesi

Evalution of Clinical and Sociodemogra;Pic Features of Patients with
soriasis in the Konya Region
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Ozet

Amag: Psoriasis, tizerinde sedefi-beyaz renkli skuamlar bulunan eritemli plak veya paptllerle seyreden kronik, inflamatuar bir
dermatozdur. Normal popiilasyonda %1-2 arasinda gorilir. Biz bu ¢alismada bolgemizdeki psoriasis hastalarinin klinik ve
demografik 6zelliklerini sunmayr amacladik.

Gereg ve Yontemler: Mayis 2006 ile Nisan 2010 tarihleri arasinda psoriasis poliklinigimizde takip edilen 640 hasta geriye doniik
olarak degerlendirildi.

Bulgular: Poliklinigimize basvuran hastalarin %0.7'sini psoriasis tanili hastalar olusturmaktaydi. Hastalarin 321’i kadin, 319'u
erkekti. Hastalarin %25.6’sinda birinci veya ikinci derece akrabalarindan en az birinde psoriasis 6ykiisti mevcuttu. Hastalarda
en sik eslik eden sistemik hastalik hipertansiyon idi. Hastalarin %97.6’si psoriasis vulgaris, %2.3’(i pustiler psoriasis idi. Tirnak
bulgusu hastalarin %37.6’sinda psoriatik artrit ise %5.6’sinda saptandi.

Sonug: Calismamizda psoriasis ile ilgili klinik ve demografik 6zellikler Turkiye'de yapilan diger ¢alismalar ve Avrupa toplumla-
riyla benzer bulunmustur. Kadin/erkek orani esittir. Psoriasisin en yaygin tipi plak tip olup en sik gortlen tirnak bulgusu pittingdir.
Hastaligin baslangici ti¢tinct dekatta daha siktir. En sik gortilen komorbidite hipertansiyondur. (Turk | Dermatol 2011; 5: 71-4)
Anahtar kelimeler: Psoriasis, sosyodemografi, klinik bulgular

Gelis Tarihi: 06.03.2011 Kabul Tarihi: 08.09.2011

Abstract

Objective: Psoriasis is a chronic inflammatory dermatosis with silvery-white coloured squamas and is characterized by ery-
thematous papules and plaques. Psoriasis is seen in 1-2% of the normal population. In this study we aim to introduce the clinical
and demographic features of patients with psoriasis in our region.

Materials and Methods: 640 patients being followed in our psoriasis polyclinic between May 2006 and April 2010 were evalu-
ated retrospectively.

Results: Patients diagnosed with psoriasis constituted the 0.7% who visited our polyclinic. Three hundred and twenty one of the
patients were female and 319 were male. A history of psoriasis was observed in at least one of the first or second degree relatives
of 25.6% of patients with psoriasis. The most common concomitant disease in patients was hypertension. 97.6% of the patients
had psoriasis vulgaris and 2.34% had pustular psoriasis. Nail involvement and psoriatic arthritis were detected in 37.6% and
5.62% of the patients.

Conclusion: In our study, the clinical and sociodemographic features of psoriasis is found to be similar to other studies carried
out in Turkey and in European societies. Female/Male ratio is equal.The most prevalent psoriasis type is plaque type and the most
frequent nail finding is pitting. The onset of the disease is more widespread in the third decade. The most common comorbidity
is hypertension. (Turk | Dermatol 2011; 5: 71-4)

Key words: Psoriasis, sociodemography, clinical features
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Giris

Psoriasis, Uzerinde sedefi-beyaz renkli skuamlar bulu-
nan eritemli plak veya paplillerle seyreden kronik, inflama-
tuar bir dermatozdur. Normal populasyonda %1-2 arasinda
gorulur. Kadin ve erkeklerde esit oranda gdzlenmektedir.
Etyopatogenezi hala tam olarak aydinlatlamamistir. Her
hastada farkli klinik ve seyir gdstermekte ve pek ¢ok hasta-
da yasam kalitesini bozmaktadir (1). Biz bu calismada bél-
gemizdeki psoriasis hastalarinin klinik ve demografik dzel-
liklerini sunmayi amagladik.

Gerec ve Yontem

Mayis 2006 ile Nisan 2010 tarihleri arasinda psoriasis
poliklinigimizde takip edilen yaslari 1 ile 77 arasinda degisen
321 kadin, 319 erkek olmak Uzere toplam 640 hasta deger-
lendirildi. Bu sire zarfinda poliklinigimize basvuran toplam
hasta sayisi 88164 idi. Calismada yas, cinsiyet dagihmi, aile
OykusU, hastaligin baslangi¢ yasi, sigara ve alkol kullanimi,
eslik eden komorbiditeler, hastaligin klinik tipi, tirnak bulgu-
lar, eklem tutulumu, aldiklari tedavi ve psoriasis alan ve
siddet indeksi (PASI) skorlari degerlendirildi.

Bulgular

Psoriasis hastalar poliklinigimize basvuran hastalarin
%0.7’sini olusturmaktaydi. Alti yiz kirk psoriasis hastasinin
%51.1’i kadin, %49.8’i erkekti. Kadin/erkek orani 1’di. Yirmi
sekiz (%4.3) hasta 10 yasin altinda, 18 (%2.8) hasta 70
yasin (zerindeydi. Kadin hastalarin yas ortalamasi
33.5+16.5, erkek hastalarin yas ortalamasi 37+15.6 idi.
Kadin hastalarda baslangi¢ yasi 24.2+15.3, erkek hastalar-
da baslangi¢c yasi 26.7+14.6 idi. Hastaligin baslangi¢c yasi
ikinci ve Uglncl dekatlarda yogunluk g0steriyordu.
Hastaligin baslangic yasi 181 (%28.2) hastada Uglncu
dekatta, 155 (%24.2) hastada ikinci dekatta idi.

Hastalarin 164’Untin (%25.6) birinci veya ikinci derece
akrabalarindan en az birinde psoriasis dykisi mevcuttu. Bu
hastalarin 77’si (%46.9) kadin, 87’si (%53) erkekti. Aile
OykusU pozitif olanlarin hastalik baslangi¢c yasi 23.3+12.6
idi. Hastalarin klinik ve demografik 6zellikleri Tablo 1 ve
Tablo 2’de verilmistir.

Hastalarda en sik eslik eden sistemik hastaliklar hiper-
tansiyon, diyabetes mellitus, astim/kronik obstruktif akciger
hastaligi, koroner arter hastaligi ve epilepsi idi. Otuz hasta-
da (%4.6) hipertansiyon, 19 hastada (%2.9) diyabetes mel-
litus, 8 hastada (%2.8) astim/kronik obstruktif akciger has-
taligi ve 6 (%0.9) hastada koroner arter hastaligi ve 6 (%0.9)
hastada epilepsi mevcuttu. Eslik eden komorbiditeler Tablo
3’de verilmistir.

Hastalarin 142’si erkek, 39’u kadin olmak Uzere 1871’i
(%28.2) sigara kullanmaktaydi. Yedi (%1) hastada ise alkol
aliskanligi bulunmaktaydi. Sigara kullanmakta olan 181
hastanin ortalama PASI degeri 8.8+6.8 iken sigara kullan-

Tablo 1. Hastalarin demografik 6zellikleri (n=640)

Cinsiyet n %
Kadin 321 51.1
Erkek 319 49.8

Yas
<10 28 43
10-19 84 13.1
20-29 146 22.8
30-39 124 19.3
40-49 133 20.7
50-59 77 12
60-69 30 4.6
>70 18 2.8

Sigara kullanimi 181 28.2

Alkol aliskanhgi 7 1

Tablo 2. Hastalarin klinik 6zellikleri

n %
Klinik tipler
Vulgaris 625 97.6
Plak 576 90
Guttat 28 4.3
Eritrodermik 9 1.4
Palmoplantar 9 1.4
invers 3 0.4
Pustller 15 23
Lokalize 8 1.2
Generalize 7 1.1
Artropatik 36 5.6
Tirnak bulgusu 241 37.6
PASI
<10 473 73.9
>10 167 26.1

mayan 459 hastanin ortalama PASI degeri 7.2+5.4 olarak
bulundu.

Hastalar klinik olarak siniflandinidiginda 625 (%97.6)
hasta psoriasis vulgaris, 15 (%2.3) hasta pUstller psoriasis
olarak degerlendirildi. Psoriasis vulgaris hastalarinin %90’
plak tip (n=576), %4.3’0 guttat (n=28), %1.4’U eritrodermik
(n=9), %1.4’G palmoplantar (n=9), %0.4’U invers tip (n=3)
idi. PUstller psoriasis hastalarinin %1.2’si palmoplantar
(n=8), %1.1’i jeneralize tip (n=7) idi.

Hastalarin %37.6’sinda (n=241) tirnak bulgusu mevcut-
tu. En sik pitting (%20.9), subungual hiperkeratoz (%14.6),
onikoliz (%14.3) vardi. Artropati 22 kadin, 14 erkek olmak
Uzere 36 (%5.6) hastada bulunmaktaydi. Artropatik psoria-
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sisli hastalarin ise %58.3’Unde tirnak bulgusu mevcuttu.
Hastalarin tirnak bulgular Tablo 4’te verilmistir.

Hastalarda ortalama PASI degeri 7.6+6.6 idi. Hastalarin
%57.9’una (n=371) topikal, %42’sine (n=269) degisik siste-
mik tedaviler verilmigti.

Tartisma

Psoriasis etiyopatogenezi tam olarak aydinlatilamamis
olsa da etyopatogenezde immunolojik, otoimmiin ve gene-
tik faktorler suglanmaktadir. Prevalansi gesitli topluluklarda
ve cografyalarda farkliliklar géstermekle birlikte %0-11.8
arasinda degismektedir. Avrupada %0.6-6.5 arasinda iken,
Amerika Birlesik Devletleri'nde %3.15’dir. Cin’de ise %0.3
civarindadir (1, 2). Dermatoloji kliniklerine bagvuran hastala-
rnn %6-8’ini psoriasis hastalari olusturmaktadir (3). Her
hastada farkli klinik ve seyir géstermesine karsin tani icin
anamnez ve fizik muayene ¢ogu zaman yeterli olur. Ancak
klinik olarak tani konulamayan hastalarda histopatolojik

Tablo 3. Hastalarda eslik eden komorbiditeler (n=640)

Komorbidite n (%)
Komorbidite saptanmayan 564 (88.1)
Komorbidite saptananan 76 (11.8)
Hipertansiyon 30 (4.6)
Diyabetes mellitus 19 (2.9)
Astim/KOAH 18 (2.8)
Koroner arter hastaligi 6 (0.9)
Epilepsi 6 (0.9)
Gegirilmis serebrovaskiiler olay 2(0.3)
Tiroid hastaliklari 2 (0.9
Hodgkin/Nonhodgkin lenfoma 2 (0.3)
Kronik bobrek yetmezligi 1(0.1)
Ailevi Akdeniz atesi 1(0.1)
Colyak hastaligi 1(0.1)
Tablo 4. Hastalarin tirnak bulgulari
n %
Pitting 134 20.9
Subungual hiperkeratoz 94 14.6
Onikolizis 92 14.3
Loékonisi 33 5.1
Sari tirnak 14 2.1
Diskolarasyon 11 1.7
Onikosizi 6 0.9
Splinter hemoraji 4 0.6
Yag lekesi 4 0.6
Beau cizgisi 4 0.6
Onikomadezis 2 0.3

tetkik gerekli olabilir. Deri diginda tirnaklar ve eklemler de
tutulabilir. Psoriasis erken yaslarda baslayanlarda ge¢ bas-
langiclilara gére daha siddetli seyredebilmektedir.

Tiarkiye’'de daha 6nce psoriasis hastalarini sosyode-
mografik olarak inceleyen c¢esitli bélgesel ¢calismalar yapil-
mistir. Kundakgi ve ark. (4) yaptiklan ¢alismada, psoriasis
hastalarinin poliklinige basvuran hastalarin %1.3’Und olus-
turdugunu bildirmislerdir. Bu oran, Tekin ve ark. (5) yaptik-
lar galismada %1.3, Metin ve arkadaslarinin (6) yaptiklar
calismada ise %1.3 olarak bulunmustur. Bizim calismamiz-
da ise psoriasis hastalari poliklinigimize basvuran hastalarin
%0.7’sini olusturuyordu.

Psoriasis her iki cinsi de esit siklikla tutar ancak kadin-
larda daha erken yaslarda baslayabilmektedir (7). Bizim
calismamizda da kadin/erkek orani 1 idi. Kadinlarda hasta-
gin baslangic yasi erkeklere gore daha erkendi. Hastaligin
baslangici 3. ve 6. dekatta olmak Uzere bimodal dagim
gdstermektedir (7). Bizim calismamizda hastaligin baslangici
Uclncl dekatta en yuksek idi. Yapilan poptlasyon calisma-
larinda aile dykusu olmayan bireylerde psoriasis gelisme riski
%1-2’dir. Bir ebeveynde psoriasis mevcutsa bu oran %10’a,
her iki ebeveyninde mevcutsa %50’lere ¢ikmaktadir (8).
Psoriasis hastalarinda aile dykisi %27-33 arasinda degis-
mektedir (4, 5, 9-11). Calismamizda aile dykisu hastalarin
%25.6’sinda mevcuttu. Yapilan bir ¢alismada aile dykusu
bulunanlarda psorisisin daha erken yaslarda baslama riski-
nin arttigi ve erken baslangigh olgularda psoriasisin daha
siddetli seyrettigi bildirilmistir (12).

Psoriasisli hastalarda sigara igme aliskanliginin normal
populasyona gore daha yiksek oldugu tespit edilmistir.
Bununla beraber sigara kullanimi ile psoriasis siddeti arasin-
daki iligki tartismalidir. Yapilan bir calismada giinde 20’den
fazla sigara icenlerde siddetli psoriasis gelisme riskinin 10
kat arttigi saptanmistir. Yine ayni calismada sigara icmeyen,
gecmiste icmis ancak birakmis ve hali hazirda igmekte olan-
lar karsilastinimis ve bu U¢ grup arasinda psoriasis siddeti
acisindan fark bulunamamistir (13). Bizim calismamizda
sigara kullanmakta olan 181 hastanin ortalama PASI degeri
8.8+6.8 idi. Bu oran sigara icmeyenler ile karsilastirldiginda
daha yuksek bulunmustur.

Alkol kullanimi psoriasis seyrini olumsuz etkileyen ve
mortaliteyi artiran bir faktdrdir. Alkol aliskanhgi sikligi psori-
asisli hastalarda %17-30 arasinda degismektedir (14).
Tarkiye’den Kundakgl ve ark. (4) psoriasis hastalarinda alkol
kullanim oranini %12, Tekin ve ark. (5) ise %19.6 olarak
bildirmiglerdir. Bizim ¢alismamizda ise alkol kullanim orani
%1 bulunmustur. Bu dislk oran hastalarin alkol kullanim
aliskanliklarini gizlemelerine baglanabilir.

Psoriasis hastalarina pek ¢ok komorbidite eslik edebil-
mektedir. Hastaliga basta hipertansiyon, depresyon ve kardi-
yovaskuler hastaliklar olmak Uzere diyabet, dislipidemi,
metabolik sendrom, obezite ve kronik akciger hastaliklar
eslik edebilir (15). Yine psoriasis hastalarinda malinite preva-
lansi artmaktadir (15, 16). Amerika Birlesik Devletleri’nde
114512 hastanin degerlendirildigi bir calismada hastalarin
%51’inde bir veya daha fazla komorbidite saptanmistir. Tim
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eslik eden komorbiditeler icersinde %27 ile hiperlipidemi ve
%25 ile hipertansiyon en sik karsilasilanlar olarak rapor edil-
mistir (17). Bizim callsmamizda da hastalarin %11.8’inde
eslik eden bir veya daha fazla komorbidite saptandi.
Hipertansiyon hastalarin %4.6’sinda mevcuttu ve en sik kar-
silasilan komorbiditeydi. Hipertansiyon tim komorbiditelerin
%34’Un0 olusturmaktaydi.

Psoriasis hastalarinda psoriatik artrit gelisme orani cok
kesin veriler olmamakla birlikte %5-8 arasinda kabul edil-
mektedir (18). Biz de calismamizda 22 kadin, 14 erkek olmak
Uzere hastalarin %5.6’sinda artropati saptadik. Psoriasis
vulgaris hastalarinda tirnak tutulumu %?20-50 arasinda
degismektedir (19). El tirnaklan ayak tirnaklarindan daha sik
tutulmaktadir. Siklikla birkag tirnak etkilense de tek tirnak
tutulumu veya tim tirnaklarin tutulumuna da rastlanir (20).
Tirnak tutulumu ile psoriasis siddeti arasinda iligki bulun-
mazken psoriasis slresi uzadik¢a tirnak tutulum insidansi
artmaktadir (19, 20). Kundakgi ve ark. (4) yaptiklan ¢alisma-
da psoriasis hastalarinda tirnak tutulumunu %16 olarak
bildirmisler ve en sik pitting (%13) ve subungual hiperkera-
toz (%7) tespit etmislerdir. Yine Tirkiye’den Tekin ve ark. (5)
yaptiklar ¢alismada tirnak tutulumunu %62.2 hastada bil-
dirmisglerdir. El tirnaklarinda en sik pitting, ayak tirnaklarinda
ise subungual hiperkeratoz gézlemlemiglerdir. Bizim calis-
mamizda ise hastalarin %37.6’sinda tirnak bulgusu mev-
cuttu. En sik pitting (%20.9), subungual hiperkeratoz
(%14.6), onikoliz (%14.3) goérilmekteydi. Artropatik psoria-
sisli hastalarda tirnak tutulum sikliginin %80’lerin Gzerinde
oldugu bildiriimektedir (19). Ancak bizim g¢alismamizda art-
ropatik psoriasisli hastalarin %58.3’tnde tirnak bulgusu
mevcuttu.

Sonug olarak; calismamizda psoriasis ile ilgili klinik ve
sosyodemografik veriler Turkiye’de yapilan diger ¢alismalar
ve Avrupa toplumlariyla benzer bulunmustur. Calismamizda
kadin/erkek orani esit olarak saptanmistir. Hastaligin bas-
langicinin iki ve Ug¢lincl dekatlarda daha sik oldugu gdste-
rilmistir. Kadinlarda daha erken baslayabildigi gortimustur.
Psoriasis hastalarinda en sik gérilen komorbidite hipertan-
siyon, en yaygin gorulen klinik tip plak tip ve en sik gorilen
tirnak bulgusu pitting olarak bulunmustur.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢catismasi bildirmemislerdir.
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Mukokutanoz Pigmentasyonun Nadir Bir Nedeni:
Laugier Hunziker Sendromu

A Rare Cause of Mucocutaneous Pigmentation: Laugier Hunziker Syndrome

Ali Murat Ceyhan, Gonca Meri¢, Vahide Baysal Akaya

Stileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Isparta, Tiirkiye

Ozet

Laugier Hunziker sendromu (LHS) dudak ve oral mukoz membranlarda melanositik pigmente makiiller ve siklikla eslik eden
longitudinal melanonisi ile karakterize olduk¢a nadir goriilen edinsel bir pigmentasyon bozuklugudur. Tamamen benin bir seyir
gosteren LHS altta yatan sistemik anormallikler ile iliskili degildir ve malin dontstim gostermemektedir. Fakat mukokutanoz pig-
mentasyonla seyreden ve detayli arastirma, takip ve tedavi gerektirebilen diger hastaliklarla ayirici tanisi oldukca énemlidir. LHS
oldukga nadir goriilmektedir ve bilgilerimize gore, simdiye kadar literatiirde yaklasik 100 olgu rapor edilmistir. Pubmed ve inter-
net ortaminda ulasilabilen Turk Dermatoloji dergileri tarandiginda ise tlkemizden bildirilen sadece yedi olguya rastlaniimistir.
Burada dil, dudak, bukkal mukoza, gingiva ve el ici ayak tabaninda hiperpigmente makdler lezyonlarla LHS tanisi alan 54 yasin-
da kadin hasta sunulmustur. (Turk | Dermatol 2011; 5: 75-8)

Anahtar kelimeler: Laugier Hunziker sendromu, mukokutanéz pigmentasyon
Gelis Tarihi: 16.06.2011 Kabul Tarihi: 09.09.2011

Abstract

Laugier Hunziker syndrome (LHS) is a rare, acquired pigmentation disorder characterized by macular melonotic pigmentation
of the oral mucous membranes and lips frequently associated with longitudinal melanonychia. LHS is known to be an entirely
benign condition with no underlying systemic abnormalities or malignant predisposition. However, it is very important to make
a differential diagnosis with other mucocutaneous pigmentary disorders which require detailed examination, treatment and fol-
low up. LHS is seen very rarely and to our knowledge, approximately 100 cases have been described in the literature, to date.
There are only seven cases reported from the our country, based on the literature search in PubMed and Turkish Dermatological
journals, avaliable on the web. Herein we report a 54-year-old woman diagnosed as having LHS, with hyperpigmented macular
lesions of the tongue, lip, buccal mucosa, gingiva and palms and soles. (Turk | Dermatol 2011; 5: 75-8)

Key words: Laugier—Hunziker syndrome, mucocutaneous pigmentation
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bilinen bu tablo, eslik eden sistemik bulgularin ve soma-
tik anomalilerin bulunmamasi nedeni ile bazi yazarlarca

Giris

ilk olarak 1970 yilinda Laugier ve Hunziker tarafin-
dan tanimlanmis olan Laugier Hunziker sendromu (LHS)
dudak, dil, bukkal mukoza ve el i¢i ayak tabaninda
benin pigmente makdller ile karakterize, oldukc¢a nadir
gorilen edinsel bir pigmentasyon bozuklugudur.
Mukokutanéz pigmentasyona eslik eden tirnak tutulu-
mu longitudinal pigmente bandlar seklinde olup hasta-
larin yaklasik olarak yarisinda gériilmektedir. idiyopatik
lentikiler mukokutandz hiperpigmentasyon olarak da

Laugier Hunziker pigmentasyonu olarak da adlandiril-
maktadir. Neden oldugu kozmetik problemler disinda
selim seyirli olan lezyonlar premalin dzellik gdsterme-
mektedir (1-4).

Olgu

Elli dort yasinda kadin hasta poliklinigimize dudak,
dil ve yanaklarda kahverengi-siyah renk degisikligi
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yakinmas! ile basvurdu. ilk olarak yaklasik 15 yil énce
dudak Uzerinde kuiguk bir alanda kahverengi renk degisikli-
gi fark ettigini ifade eden hasta, bu renk degisikliginin
zamanla genisleyerek agiz igi dil ve yanaklara dogru yayildi-
gini belirtti. Son iki yil icinde el igi ve ayak tabaninda da
kahverengi-siyah lekelerin gelistigi 6grenildi. Kozmetik
problemler disinda herhangi bir subjektif yakinma tarifleme-
yen hasta on yildir diyabetes mellitus ve hiperlipidemi tanisi
ile takip edilmekte ve oral antidiyabetik ve hipolipidemik ilag
kullanmakta idi. Alkol ve titin kullanim &yklsU yok idi. Soy
gecmis sorgulamasi olagan olarak degerlendirildi.

Dermatolojik muayenede dudak, dil yanlar ve her iki
bukkal mukozada, sert damakta ve gingiva Uzerinde
mavimsi-siyah renkte izole ve diffliz makdller (Sekil 1, 2),
her iki ayak tabani ve el bas parmaklari palmar yiztinde, sol
el 2. ve 4. parmak palmar yuzinde ve subungal alanda 2-3
mm boyutlarinda homojen goérinimli ve daginik yerlesimli
aclk kahverengi makiiler lezyonlar izlendi (Sekil 3).

Tam kan sayimi, elektrolit degerlerini iceren kan biyokim-
yasl ve tam idrar tetkiki sonuclar hiperglisemi (165 mg/dl)
disinda olagandi. Plazma kortizol diizeyi ve ACTH degerleri
normal sinirlarda olan hastanin Ust gastrointestinal sistem
endoskopisi ve kolonoskopisinde patolojik bir bulguya rast-
lanmadi.

Palmar pigmente lezyonun histopatolojik incelemesinde
hiperkeratoz, diizenli akantoz ve graniler tabakada kalin-
lasma ile birlikte bazal tabakada birka¢ alanda fokal pig-
ment inkontinansi saptandi. Melanositik proliferasyon ve
hicresel atipi gézlenmedi. Klinik ve histopatolojik bulgular
esliginde olgumuza LHS tanisi konuldu.

Tartisma

LHS, oral mukoz membran ve dudaklarda benin hiper-
pigmente makdler lezyonlar ve tirnaklarda pigmente longi-
tudinal bantlar ile seyreden bir klinik tablodur. Oldukca
nadir gérulen LHS ile ilgili olarak giinimuze degin ¢cogunlu-

gu Avrupa Ulkelerinden olmak Uzere 100 civarinda olgu
rapor edilmistir (2-6). Literatirde anne ve iki kiz cocugunda
tanimlanan bir familyal olgu disinda ailesel birliktelik ve
genetik gecis gosterilememistir (7). Hastaligin yeni tanim-
landigi dénemlerde kadin erkek orani 2:1 olarak bildirilmis
olsa da gunimuizde cinsiyet ayinmi gdstermedigi kabul
edilmektedir. Siklikla beyaz irkta gézlenen LHS’de bulgular
genellikler 3-5. dekatta ortaya ¢cikmaktadir (3, 8, 9).

Klinik olarak 1-5 mm boyutlarinda ve griden mavimsi-
siyah renge kadar degisebilen izole veya diffliz, diizensiz
kenarli pigmente makdller ile karakterizedir. Mukozal pig-
mente lezyonlar genellikle oral mukozada, dudak, yanak
mukozasi, sert ve yumusak damakta daha nadiren de gin-
giva, dil ve agdiz tabaninda yerlesim gdstermektedir (2-8). El
ici ve ayak tabani, konjunktiva, sklera, perine, perianal
bolge, farenks ve 6zefagus daha nadir olarak etkilenen
anatomik lokalizasyonlardir. Neden oldugu kozmetik prob-
lemler disinda selim seyirli olan lezyonlar premalin 6zellik
gOstermemektedir (4-7). LHS’li olgularin %50-60’inda g6z-
lenen tirnak etkilenimi, distrofik degisikliklikler olmaksizin

Sekil 2. Bukkal mukoza yerlesimli pigmente makiiler lezyonlar

Sekil 1. Alt dudak ve dil yan ylziinde yerlesim gésteren pigmente makdller
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Sekil 3. Palmar, plantar ve subungal yerlesimli 1-2 mm boyutlarinda daginik yerlesimli kahverengi makuler lezyonlar

ince veya kalin longitudinal pigmente bantlar ve daha nadir
olarak tirnak plagininin tamamini etkileyen pigmentasyon ile
karakterizedir (2-5). Laugier ve Hunziker tanimladiklar bes
hastanin tamaminda dudak ve oral mukozada pigmente
makdller, ikisinde ise tirnaklarda longitudinal pigmente
bantlar rapor etmistir (1).

Olgumuzda mukozal pigmente lezyonlar, dudak, dil yan
ylzleri, gingiva, bukkal mukoza ve damakta lokalize idi.
Mukozal lezyonlar disinda, palmoplantar bdlge ve subun-
gual alanlarda da izole pigmente makdler lezyonlar eslik
etmekte idi. Tirnak tutulumu yok idi.

Etiyopatogenez hentiz tam olarak bilinmese de tirozin-
melanin biyosentezindeki enzim hipereaktivitesinin patoge-
nezden sorumlu oldugu dusinulmektedir. Ultrastriktirel
calismalarda bazal keratinosit sitoplazmasi ve dermal mela-
nofajlarda matir melanozomlarin sayi ve boyutlarinda artis
oldugu gosterilmistir (6, 8).

Levodopa ve zidovudin kullanimi sonrasinda ve over
kanseri nedeni ile polikemoterapi alan bir hastada LHS
benzeri pigmentasyonun gelistigi rapor edilmistir (6, 10).
Ayrica agir metaller minosiklin, amiadaron, oral kontrasep-
tifler, antimalaryal ilaglar ve fenotiyazin de oral mukozada
diffuz pigmenter degisikliklere neden olabilmektedir (9).
Belirtileri ilk olarak yaklasik 15 yil 6nce ortaya ¢ikan olgu-
muzda, bulgular gelistikten 5 yil sonra kullanmaya basladig
hipoglisemik ve hipolipidemik ilaclar disinda herhangi bir
ilag kullanim &ykusu yok idi.

LHS tanisi klinik olarak ve diger ayrici tanilarin diglanma-
si ile konmaktadir. LHS ayirici tanisinda siklikla Peutz-
Jeghers sendromu, Addison hastaligi, melanom, fizyolojik
melanoplaki ve ilaca bagl pigmentasyonlar yer almaktadir
(2-4). Ayrica dental amalgam kullanimi, mukozal nevisler
ve Kaposi sarkomu da sebep oldugu lokalize mukozal pig-
mentasyonlar nedeni ile LHS’yi taklit edebilmektedir (9).
McCune-Albright sendromu, Cronkhite-Canada sendromu,
Bandler sendromu, Gardner sendromu, Leopard sendro-
mu, LAMB sendromu ve nérofibromatozis de mukokutanoz

pigmentasyonlarin ayirici tanisinda yer alan ve oldukga
nadir gorilen genodermatozlardir (11).

LHS tanisi Peutz-Jeghers sendromu gibi invaziv girisim-
lerin ve sik takiplerin gerekli oldugu hastaliklardan ayriimasi
acisindan oldukca 6nem tasimaktadir. Otozomal dominant
kalitim gdsteren Peutz-Jeghers sendromunda melanositik
makdller genellikle dogumda ve erken ¢ocukluk dénemin-
den itibaren mevcut olup, hastalarin yaklasik %90’inda aile
OyklUslU olmaktadir. Zamanla gerileme egilimi gosterebilen
pigmente lezyonlar intraoral yerlesimin yani sira ¢cogu
zaman agdiz, burun ve g6z cevresi ve el-ayaklarin dorsal
ylzine de yerlesim gostermektedir. LHS’den farkl olarak
Peutz-deghers sendromunda hamartamatdz, malin potan-
siyeli bulunan gastrointestinal polipozis de eslik etmektedir.
Pigmente tirnak degisiklikleri ise gok nadirdir (4-8, 9, 11).

Belirtileri ilk olarak 4. dekatta ortaya ¢ikan olgumuzun,
endoskopik ve kolonoskopik degerlendirmelerinde polipoid
lezyonlar saptanmamasi, aile dykisinin olmamasi Uzerine
bu tani diglandi.

Addison hastaliginda pigmenter degisiklikler ve koyu-
lasma diffiz olabilecegi gibi travma alanlarinda, basinca
ugrayan anatomik lokalizasyonlarda, areola, perine ve aksil-
ler bélgede daha belirgin olarak izlenmektedir. Ayrica yine
LHS’den farkl olarak halsizlik, yorgunluk kilo kaybi, hipo-
tansiyon, gastrointestinal rahatsizliklar ve serum elektrolit
degisiklikleri de bu tabloya eslik edebilmektedir (3, 4, 9, 11).
Eslik eden sistemik semptomlarin olmamasi ve plazma kor-
tizol ve ACTH dizeylerinin normal olmasi lzerine bu tani-
dan da uzaklasilimistir.

LHS, dermatoskopik ve histopatolojik bulgular ile mela-
nomdan ayrilir. LHS’de gorilen dermatoskopik bulgularla
ilgili literattr bilgileri oldukga sinirli olup, pigmente lezyonla-
rin dermatoskopik 6zellikleri ilk kez Gengoglan ve ark. (12)
tarafindan tanimlanmistir. Yazarlar palmoplantar pigmente
makduler lezyonlarda, deri ¢izgilerini izleyen paralel oluk tar-
zinda lineer pigmentasyon paterni saptarken dudakta para-
lel oluk tarzinda kahverengi noktalar, vulvada ise lineer veya
kivrik 1sinsal cizgilenmeler rapor etmislerdir. Bundan farkl
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olarak son yillarda Ko ve ark. (13) bukkal mukozada diizen-
li retikller paternde kahverengi pigmentasyon, plantar bol-
gede ise paralel sirt paterninde pigmentasyon tanimlamiglar
ve LHS’de pigmente lezyonlarin lokalizasyona gore degise-
bilen farkli dermatoskopik paternler sergileyebileceklerini
vurgulamiglardir.

Histopatolojik olarak homojen pigmenter degisiklikler,
bazal keratinositlerde melanin depozisyonu, dermal pig-
ment inkontinansi ve dermisde melanofaj birikimi, melano-
sit sayl ve boyutlarinin normal olmasi ve hicresel atipi
gbzlenmemesi LHS lehine olan bulgulardir (2-5, 9).

LHS’de pigmenter lezyonlarin tedavisinde etkili bir ajan
bulunmamaktadir. Kriyocerrahi, Nd-YAG lazer ve
Q-switched alexandrite lazer ile basarill sonuglar rapor edil-
migtir (6, 8, 11).

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gatismasi bildirmemislerdir.
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Sac Degisiklikleri ve Periorifisyal Lezyonlarla Seyreden
Biotinidaz Eksikligi: Olgu Sunumu

Biotinidase Deficiency Accompanying Hair Changes and Periorificial

Lesions: A Case Report

Erhan Ayhan, Abdullah Kivrak, Sema Aytekin

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Diyarbakar, Tiirkiye

Ozet

Biotinidaz eksikligi biotin metabolizmasinin bozuklugu olup degisik dermatolojik, oftalmolojik ve norolojik belirtilerle karakte-
rizedir. Otozomal resesif gecisli bir hastaliktir. Deri bulgulari olarak alopesi, periorifisyal dermatit, seboreik dermatit gibi lezyon-
lar gordlir. Klinik bulgular biotin tedavisi ile dramatik olarak iyilesir. Bu makalede periorifisyal lezyonlar, alopesi ve mikroskobik
sa¢ safti defektleri olan 6 yasinda bir erkek hasta sunulmustur. (Turk J Dermatol 2011, 5: 79-81)

Anahtar kelimeler: Alopesi, biotin, biotinidaz eksikligi, periorifisyal dermatit

Gelis Tarihi: 16.06.2011 Kabul Tarihi: 08.09.2011

Abstract

Biotinidase deficiency is impairment of biotin metabolism characterized by various dermatological, ophthalmic and neurological
symptoms. Autosomal recessive trait is a disorder. Skin findings such as alopecia, periorificial dermatitis and seborrhoeic derma-
titis lesions are seen. Clinical signs improved dramatically with biotine treatment. We presented a 6-year-old male patient with

periorificial lesions, alopecia and microscopic hair shaft defects. (Turk | Dermatol 2011; 5: 79-81)
Key words: Alopecia, biotin, biotinidase deficiency, periorificial dermatitis
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Giris

Biotin; asetil KoA karboksilaz, propionil KoA karbok-
silaz, piruvat karboksilaz ve metilkrotonil KoA karboksi-
laz gibi dort karboksilazin kofaktoridur (1). Biotinidaz
eksikligi (BE) ise nadir gorilen (yaklasik 1/60.000 canl
dogumda) otozomal resesif gegisli metabolik bir hasta-
Iiktir (2). Hastalarda, biotin vitamininin serbest hale geg-
mesinden sorumlu biotinidaz enziminde eksiklik vardir.
Karboksilazlarin sorumlu oldugu reaksiyonlarin gerisin-
de kalan Urdnlerin birikmesi sonucu hastalik belirtileri
gelisir. Klinik gérintmleri nérolojik, dermatolojik, immu-
nolojik ve oftalmolojik anormalliklerdir (3). Dermatolojik
literatlirde hastalia ait bilgiler azdir. Etkilenen cocuklar-
da ozellikle periorifisyal ve nemli bdlgelerde &zglin
olmayan eritemli skuamli deri lezyonlar vardir. Siddetli
tutulum olan vakalarda kandida ile enfekte lezyonlar,

parsiyel veya total sag kaybi gorilebilir (4). Bu makalede
alopesi ve periorifisyal dermatiti olan ve biotin tedavisi
sonrasi klinik bulgular tamamen gerileyen 6 yasinda bir
erkek hasta sunulmustur.

Olgu

Altl yasinda erkek cocuk, dudak kdselerinde yara ve
sa¢ dokilmesi nedeniyle poliklinigimize basvurdu.
Dogumda saglikh olup, yaklasik 7 ay anne siti aldiktan
sonra ek gidaya gecilmis ve saclarda dokilme basla-
mistl. Sekiz aylk iken ates ile beraber ndbet gegirme
hikayesi mevcuttu. Mevcut klinik bulgulara dayanarak
yapilan tetkikler sonucunda hastaya pediatristler tara-
findan biotinidaz eksikligi tanisi konmus ve 5-10 mg/gln
biotin tedavisi baslanmisti. Genetik olarak herhangi bir
arastirma yapilmamisti. ilaci kullanmadigi dénemde
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saglarda doékllme, agiz, burun ve gbz gevresinde kizariklik,
kabuklanma olusuyormus. Soy gegmisinde ebeveynlerin
kuzen oldugu ve ailede benzer semptomlari olan kardes
olmadigi saptandi.

Dermatolojik muayenede saclar ince, seyrek ve %95’i
telogen evredeydi. Cekme testi ile saclar kolayca geliyordu.
Ust g6z kapaklar i¢ kantusu, géz kapaklan serbest kenari,
nazal orifisler, dudak kdseleri eritemli, masere ve Uzeri sari
skuaml idi (Sekil 1, 2). Her iki yanakta deri renginde, bazi-
larinin Uzerinde siyah renkli tikacin oldugu agik komedon
benzeri sivri papller lezyonlar gbzlendi.

Laboratuvar incelemede hemogram, karaciger fonksi-
yonlari, serum elektrolitleri, vitamin B12, folat ile serum
cinko ve bakir dizeyleri normal sinirlardaydi. Fenilketonuri
taramasi icin kullanilan filtre kagidina kan emdirilerek yapi-
lan basit kolorimetrik tarama prosediiru ile biotinidaz diize-
yi duslk olarak saptandi. Ancak Universitemizde biotinin
kantitatif olarak olgimU yapillamadigindan sadece tarama
metodu ile biotinidaz eksikligi tespit edilmistir.

Isik mikroskobunda saclarin ¢gapinda incelme, sa¢ kok-
lerinde catallanma, lokalize dizensiz koyulagsma, hipopig-
mentasyon ve trikoreksis nodoza saptandi (Sekil 3).

Mevcut bulgulara dayanarak hastaya biotin 10 mg/gin
baslandi. Bes ay sonra kontrole ¢agrilan hastanin saglarinin
uzayip ¢cogaldidi, periorifisyal lezyonlarin ve yanaklarindaki
aclk komedon benzeri papullerin iyilestigi gézlendi (Sekil 4).

Tartisma

Biotin, yag asit sentezi, glukoneogenezis ve amino asit
katabolizmasi icin énemli olan propionil KoA karboksilaz,
3-metil krotonil KoA karboksilaz, asetil KoA karboksilaz ve
pirtvat karboksilaz enzimlerinin kofaktortdur (5). Biotinidaz
ise sindirim sisteminde, kanda, hicre icinde protein ve
enzimlere bagl bulunan biotini serbest hale getirir. Boylece
biotinin sindirim sisteminden emilmesine ve enzimlere tek-

Sekil 2. Hipopigmente ve seyrek saclar

Sekil 3. Isik mikroskobunda trikoreksis nodoza (beyaz ok) ve sac
koklerinde catallanma (siyah ok)

Sekil 1. GOz kapaklari ve periorifisyal bolgelerde eritemli, Uzeri sar
skuamli lezyonlar

Sekil 4. Biotin tedavisinden bes ay sonra géz gevresi ve periori-
fisyal alanlardaki lezyonlarin tamamen geriledigi ve saglarin tekrar
uzayip ¢ogaldigi goriliuyor
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rar tekrar baglanarak aktif olmalarini saglar (6). Biotinidaz
eksiliginin bati Ulkelerinde insidansi 1/60.000°dir (2).
Ulkemizdeki sikligi akraba evliliginin sikligindan dolay!
1/14.800°dir (6). Eksiklik enzim aktivitesine gdre agir veya
kismi olabilir. Agir tip eksiklikte, aktivite %10’dan daha azdir.
Kismi eksiklikte ise %10-30 arasi bir aktivite vardir (7). BE'nin
diger organik asidemilerden en énemli farki deri bulgularinin
daha belirgin olmasidir. BE’ de ataksi, konvulziyon, gelisme
geriligi, Ust solunum yolu infeksiyonlari, duyma ve gérme
kusuru ile alopesi, eksfoliyatif dokintd, stafilokoksik deri
infeksiyonu, blefarit gérilebilir (8). Ulkemizden yapilan bir
calismada ise hastalarda alopesi, deri kurulugu, seboreik
dermatit, purdlan konjonktivit, eksfoliyatif dokintl ve peri-
nazal eritem saptanmistir (9). BE’deki deri bulgular akro-
dermatitis enteropatika, yag asidi eksikligi, Kwashiorkor ile
karisabilir (4, 8). Biotinidaz eksikliginde sa¢ saftinda gorilen
anormalliklere yonelik bilgiler cok azdir. Vakamizda isik
mikroskobik incelemesinde sa¢ kdklerinde c¢atallanma,
lokalize dizensiz koyulasma ve trikoreksis nodoza gibi
ilging bulgular gézlendi. Hastalk tespit edildiginde biotin
oral yolla 5-30 mg/giin baslanir ve dmur boyu devam edilir.
Kismi biotin eksikliginde ise kesin veriler olmamakla bera-
ber 1-10 mg/glin biotin ile hastaligin semptomlari baskila-
nabilir (5). Tedavi ile dermatolojik ve nérolojik bulgular hizla
gerilerken, duyma ve gérme bozukluklar ise tedaviye daha
direnclidir (10). Olgumuzda da sag dokllmesi ve periorifis-
yal dermatit nedeniyle akrodermatitis enteropatika dusunuil-
du. Ancak serum cinko dizeyinin normal olmasi Uzerine
hikaye derinlestirildi ve hastanin dizensiz biotin kullandig
saptandi.

Sonug olarak; BE ¢ok nadir gorilen bir hastalik olmasi-
na ragmen, erken tani konuldugunda tedavisi mimkun olan
ve dmir boyu biotin kullaniimasi gereken bir hastaliktir. Deri
lezyonlan BE’de ipucu olmasa da uyarici olmasi nedeniyle
erken tanida énemlidir. Konvansiyonel tedavilere yanit ver-
meyen periorifisyal dermatitli yeni doganlar BE agisindan

degerlendiriimelidir. Ayrica hastalik, enzim eksikliginin hafif
oldugu olgularda asemptomatik olabileceginden diger aile
bireyleri de biotinidaz eksikligi yéniinden taranmalidir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢cikar ¢catismasi bildirmemislerdir.
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Eriskin Tip Ksantogranuloma: Bir Olgu Sunumu
Adult Type Xanthogranuloma: A Case Report
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Ozet

Kutanoz ksantogranuloma, klinik olarak papul, nodiil veya plaklarla karakterize, histopatolojik incelemede dermiste yaygin infilt-
rasyon gosteren, vezikiler niveli ve genis sitoplazmali, yer yer ksantomatoz degisiklik gosteren epiteloid hticrelerle birlikte
eozinofil, notrofil ve lenfositleri iceren karisik inflamasyonun gozlendigi bir dermatozdur. Hastalik ¢cogunlukla ¢ocukluk déne-
minde gozlenmekle birlikte ender olarak eriskinlerde de karsimiza ¢ikmakta ve histopatolojik ayirici tanida melanoma da dahil
olmak tzere bir¢ok hastalik ile karisabilmektedir. Bu makalemizde eriskin tip ksantogranuloma tanisi alan olgumuzu literatiir
bulgulari isiginda sunuyoruz. (Turk | Dermatol 2011; 5: 82-4)

Anahtar kelimeler: Ksantogranuloma, kutan6z histiyositozis, erigskin form

Gelis Tarihi: 24.06.2011 Kabul Tarihi: 08.09.2011

Abstract

Cutaneous xanthogranuloma is a dermatosis, clinically presenting as papules, nodules or plaques and histopathologically char-
acterized by diffuse dermal infiltration of epithelioid cells with vesicular nuclei and conspicuous cytoplasm showing focal xan-
thomatous changes, and a mixed inflammation including eosinophils, neutrophils and lymphocytes. Although the disease is
commonly observed in childhood, adult cases have also been reported and may cause confusion with various disorders histo-
pathologically, including malignant melanoma. Herein, we report a case of adult type xanthogranuloma with reference to the
literature. (Turk ] Dermatol 2011; 5: 82-4)

Key words: Xanthogranuloma, cutaneous xanthogranuloma, adult type
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Giris

Kutan6z ksantogranuloma siklikla gocukluk caginda
ortaya c¢ikan, soliter veya multipl papul veya noduller ile
seyreden “Langerhans-disi htcreli histiyositozis” gru-
bunda yer alan bir deri hastaligidir. Literatirde ender
olarak erigkin yasta baslangi¢c gdsteren olgulara rastla-
nabilmektedir. Bu makalemizde 44 yasinda erkek hasta-
da submental lokalizasyonda yerlesim gdsteren, histo-
patolojik ve klinik bulgularla eriskin tip ksantogranuloma
tanisi alan olgumuzu sunuyoruz.

Olgu Sunumu

Kirk dort yasinda erkek hasta bir aydir cene altinda
yerlesim gdsteren asemptomatik kitle yakinmasi ile kli-
nigimize bagvurdu. Ozgecmisinde &zellik saptanmayan
ve ilag kullanim 8ykusl bulunmayan hastanin dermato-
lojik muayenesinde submental lokalizasyonda soliter,
ylzeyi dizgln ve hafif deskuamasyon gésteren, kubbe
seklinde noddler lezyon izlendi (Sekil 1).

Deri tras biyopsi 6rneginin histopatolojik inceleme-
sinde dermiste diffiz infilirasyona neden olan, epitelioid
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Sekil 1. Cene altinda soliter, yarim-kire gorinimiinde, diizgin
nodl

gérinimde, vezikuler nlveli, genis ve soluk eozinofilik
sitoplazmali, yer yer ksantomat6z degisiklikler iceren hiic-
reler gozlendi (Sekil 2, 3). Seri kesitlerin incelenmesinde
ender olarak multinikleer dev hicreler gbze carpti. Bir
diger histopatolojik bulgu ise dokuda karisik formda nétro-
fil, lenfosit ve seyrek eozinofilik inflamasyonun varligiyd.
Hafif diizeyde hiperkeratozis ve akantozis haricinde epider-
mal degisiklige rastlanmadi.

Tartisma

Kutan6z ksantogranuloma ilk kez 1905 yilinda Adamson
tarafindan tanimlanmisg, hastaligin infantil ve cocukluk
déneminde gdézlenmesi nedeniyle 1954’de Helwig ve
Hackney tarafindan juvenil ksantogranuloma olarak adlan-
dinlmistir (1). Lezyonlar kirmizimsi-kahverengi veya sarimsi-
turuncu renkte, Uzeri dizglin, kepeklenme gdésterebilen,
papil, nodil veya plaklardan olusur. Hastallk patogenezi
net olmamakla birlikte neoplastik bir olusumdan ¢ok, histi-
yositik doku yanitina neden olan reaktif bir fenomen oldugu
dusindlmektedir.

Deri haricinde orbital bosluk, santral sinir sistemi, kara-
ciger, dalak ve bobrek tutulumu da gdzlenebilmektedir

Sekil 2. Dermiste epitelioid hiicre topluluklari ve miks formda infla-
matuar hicreler (Hematoksilen ve eozin boyasi X40)

Sekil 3. Yiksek blyttmede kdpuksi sitoplazma degisiklikleri goz-
lenmekte (Hematoksilen ve eozin boyasi X100)

(2-4). Ksantogranuloma genellikle hayatin ilk 3 yiinda ve
cocuk vakalarda gdzlenmekle birlikte, literatlirde ender ola-
rak, olgumuzda oldugu gibi erigkin yasta baslangi¢c goste-
ren olgulara rastlanabilmektedir. Erigkin tip ksantogranulo-
ma olgularinin ¢ogunlugu 2. ve 3. dekadda karsimiza cik-
maktadir. Bununla birlikte 7. dekada kadar ileri yaslarda
baslangic godsteren olgular da bildiriimektedir (1). Eriskin
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formda lezyonlar, juvenil ksantogranulomadan farkl olarak
kendiliginden gerileme egiliminde degildir ve klinik olarak
daha blyuk ¢apl nodullerle seyreder (4).

Histopatolojide, dermiste yogun epitelioid hicre infilt-
rasyonu gdzlenir. Kliguk buyttmede diffuz, likenoid, akan-
tolitik, akantotik ve likenoid, Ulseratif ve perivaskuler patern-
ler bildirilmektedir. Olgumuzda oldugu gibi, retikiler der-
miste diffiz epitelyal hlcresel infiltrasyon, en sik gbzlenen
paterndir. Ksantogranuloma icin bir diger karakteristik
bulgu hticrelerde ksantomatdz degisikliklerle birlikte, celenk
gérinimunde, periferde kdplksu dejenerasyon, santralde
homojen eozinofilik sitoplazma igceren Touton dev hicrele-
rinin varligidir. Dikkatli olunmasi gereken bir konu ise
Touton dev hucrelerinin erigkin tip ksantogranuloma igin
6zgln olmayip, nekrobiyotik ksantogranuloma ve benin
fibréz histiyositoma da gorilebilmesidir (5). Bu noktada
ayirici tanida ek klinik ve histopatolojik bulgularin incelen-
mesi 6nem kazanmaktadir. Ornek olarak nekrobiyotik ksan-
togranulomada kolesterol kleftleri ve kollajen liflerinde nek-
robiyozisin; benin fibrdz histiyositomada ise hemosiderin
depoziti ve epidermal indiksiyonun varhgi ipuglarini olustu-
rabilmektedir. Ayrica, olgumuzda oldugu gibi, kdpulksu
Touton dev hicrelerinin gézlenmemesi eriskin tip ksantog-
ranuloma tanisini ekarte ettirmemektedir, clnki 6zellikle
olgularin bir kisminda dokuda bu formda hticreler izlenme-
mektedir.

Chang ve arkadaslarinin (4), 30 juvenil ksantogranuloma
ve 15 erigkin tip ksantogranuloma olgusunun histopatolojik
bulgularinin karsilastirildigi calismalarinda erigkin ve juvenil
formlar arasinda farkliik bulunmadidi go&sterilmistir.
Olgumuzun histolojik ayirici tanisinda Langerhans hucreli
histitositozis (LHH), epitelioid benin fibréz histiyositoma ve
Rosai-Dorfman hastaligi yer aliyordu. LHH histopatolojisin-
de, olgumuzda oldugu gibi nétrofil ve eozinofilleri igeren
karisik inflamasyon ve epiteloid histiyositlerden olusan der-
mal infiltrasyon gézlenmekle birlikte, epidermotropizm ve
bobrek sekilli (reniform) ntve degisikliginin yoklugu ile ayiri-
cl taniya gidildi. Zor vakalarda LHH tanisi S-100 ve CD1a
immunohistokimyasal boyalariyla desteklenebilmektedir.
Her ne kadar benin fibréz histiyositomanin epitelioid var-
yantinda, olgumuza benzer sekilde genis sitoplazmali epite-
lioid hiicre topluluklan yer alsa da, bu antiteye ait fokal
olarak karakteristik diger bulgularin yoklugu (keloidal kolla-
jen, epidermal indlksiyon vb.) ile ayirici taniya gidildi.
Rosai-Dorfman hastali§yi da eriskin tip ksantogranulomaya
benzer sekilde reaktif bir fenomen olarak bas ve boyun
bélgesinde nodiler lezyonlarla klinik seyir gésterebilmekte-
dir. Bununla birlikte emperipolezis (epitelioid hlcrelerce

lenfosit fagositozu) ve plazma hicre inflamasyonun goézlen-
memesi ile Rosai-Dorfman hastaligi ile ayirici taniya gidildi.

Eriskin tip ksantogranuloma olgularinda histopatolojik
ayiricl tanida disliinilmesi gereken diger hastalik ise ame-
lanotik melanomadir. Busam ve arkadaslarinin ¢alismasin-
da (6), deneyimli dermatopatologlar tarafindan melanoma
tanisi alan iki erigkin ve bir juvenile tip ksantogranuloma
olgusunda, fokal S-100 pozitif boyanma paterninin tanida
yanilgiya neden oldugu, hlicre popllasyonunda ylksek
oranda (%80 ve Uzeri) CD68 pozitifliginin saptanmasinin ise
melanoma tanisinin ekarte edilmesinde édnemli bir yardimci
tani yéntemi oldugu vurgulanmaktadir.

Sonug olarak; ender rastlanilan bir ksantogranuloma
formu olan bu antitenin, klinik olarak juvenil formdan farkli
olarak inatci klinik seyir gbstermesi ve daha buyuk capl
lezyon goérinimine neden oldugunu vurgulamaktayiz.
Eriskin tip ksantogranulomanin, histopatolojik incelemede
Langerhans-digi histiyositozis tablosunun goézlendigi
durumlarda ayirici tanida yer almasi gereken bir deri hasta-
g1 oldugu dislincesindeyiz.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢catismasi bildirmemislerdir.
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