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VITILIGONUN OTOIMMUN BIRLIKTELIKLERIi: TEK MERKEZ
DENEYIiMi

Avysegiil Tel Kankilig, Omer Karakoyun,Erhan Ayhan
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Diyarbakir, Tiirkiye

Giris-Amac¢: Dermatolojide bazi hastaliklarin ayn1 bolgede birlikte goriilmesi son derece nadir olmakla
birlikte 6nem arz eder. Ozellikle otoimmiin hastalik olan vitiligoya diger otoimmiin dermatozlarim eslik ettigi
nadir olarak literatiirler de bildirilmistir. Bu olgu sunumunda toplumda %0,5-1 oraninda nadir goriilen
vitiligoya eslik eden liken planus , pitriyazis rubra pilaris ve tirtiker olmak iizere 3 ayr1 olgu sunularak bu ii¢
hastaligin seyrek de olsa, ayni bireyde vitiligo lezyonu iizerinde ortaya ¢ikmasi, benzer etiyopatogenetik
ozellikleri nedeniyle bu birlikteligin rastlantisal olup olmadigmi diisiindiirtmektedir. Toplumda %0,5-1
oraninda nadir goriilen vitiligonun nadir goriilen bu 3 hastalikla birlikteligi bazilarinca rastlantisal olarak
gorlilmekle beraber Ozellikle vitiligonun etyopatogenezinde otoimmiinitenin 6n olanda olduguna dair
diisiinceleri de destekledigine dair literatiirlerdeki yayinlara da rastlamak miimkiindiir. Bu olgu serisi ile birlikte
literatiirde oldukc¢a nadir bildirilen 3 farkli dermaztozun vitiligoya eslik etmesinin ortak etyopatogenezin 6n
planda olduguna dair diisiinceleri destekledigi goriisiindeyiz.

Olgu-1:Pitriasis rubra pilaris (PRP), pitriaziform skuamli kirmizims: turuncu plaklar, folikiiler tikaglar ve
palmoplantar keratodermanin goriildiigli nadir bir kronik hastalik grubudur. PRP nadiren diger hastaliklarla
iligkili olabilmektedir ve bazi antijenik uyaranlara kars1 anormal bir bagisiklik yaniti sonucu olusabildigi
tahmin edilmektedir. Erigskin baslangicli PRP; bazi kutan6z ve non-kutandz hastaliklarla iligkili olabilmektedir.
Bunlar arasinda vitiligo, alopesi universalis,liken planus, miyozit, myastenia gravis, tiroidit gibi otoimmiin
hastaliklar, kaposinin variselliform eriipsiyonu, sero-negatif artritler, HIV gibi enfeksiyonlar ve internal
maligniteler yer alir. Literatiire bakildiginda vitiligo ile iliski bildirilmesine ragmen bazi nadir vaka
bildirimleriyle sinirhidir ve 55 yasindaki hastamizda histopatolojik inceleme ile de kanitlanan PRP direkt
olarak eski vitiligo lezyonlar iizerinde(Resim-1) gelistigi i¢in ortak etyopatogeniz bagli yeni bir antite
olabilecek bu birliktelige dikkat cekmek istedik.

Resim-1
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Olgu-2: Liken planus baslica deri ve agiz, genital bolge mukozalarini etkileyen kasintili, genellikle kirmizi-
mor lezyonlarla seyreden bir enflamatuvar bir deri hastaligidir. Liken planus basta diabet, hepatit olmak {izere
vitiligo,alopesi areata,morfea,liken skleroz gibi bir¢ok hastalikla birlikteligi bilinmektedir. Hem liken planus
(LP) hem de vitiligo prevelanslar1 yaklagik 9%0,5-1 aralaginda olan nadir goriilen hastaliklar olmakla beraber
iki hastaliginda ayni1 anda goriilme olasiliginin diisiikliigiinden literatiirdeki baz1 yayinlarda bu birlikteligin
rastlantisal, bazi yayinlarda ise iki hastaliginda etyopatogenezinde ortak otoimmiinite yolaginin olmasindan
dolay1 rastlantisal olamayacagi savunulmustur. Olgumuz da ise liken planus 42 yasindaki kadin hastanin iist
ekstremitelerindeki vitiligo lezyonlarinin direkt iistiindeliken palnus benzeri lenzyonlar(Resim-2) geligmistir.
Yapilan histopatolojik incelemede ile de liken planus tanis1 konmustur. Bu birlikteligin ise diger olgulardaki
gibi basta otoimmiinite olmak iizere ortak etyopatogenez ile baglantili oldugu diisiinmekteyiz.
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Olgu-3: Urtiker, tiim toplumlarda ve her yas grubunda gériilebilen, aniden ortaya ¢ikip ayni giin i¢inde
kendiliginden kaybolan kagintili ve 6demli plaklar ile karakterize bir deri hastaligidir. Lezyonlarin 1-24 saat
icinde kendiliginden kaybolmas tipiktir. Hastaligin 6 aydan uzun stirmesi ise kronik {irtiker olarak adlandirilir.
Etiyolojide ¢ok sayida faktdr rol oynamakla beraber, ¢cocuklarda ve kronik durumlarda neden ¢ogu kez
belirlenemez .Kronik iirtiker; tiroid hastaligi, ¢olyak hastaligi, romataid artrit, sjogren hastaligi, pernisioz
anemi, vitiligo birgok otoimmun hastaliklarla birlikte  gortldigi literatiirde bildirilmistir. Kronik
urtiker %0,5-5 oraninda insidansa sahiptir. Vitiligo ile birlikte goriildiigii durumlar literatiirde bildirilmis olup
ortak otoimmiin zeminden dolay1 kronik otoimmiin iirtiker olarakta adlandirilmistir. Bu olgumuz da ise 16
yasinda yillardir var olan vitiligo lezyonlar iizerinde iirtikeryal plak mevcut olup(Resim-3) bu sikayetinin ise
7 aydir stliregeldigi anemnezi alinmigtir. Bazi literatiirdeki yayinlara istinaden kronik otoimmiin iirtiker
olarakta adlandirilabilen bu durum vitiligo ile ortak etyopatogeniz kaynakli oldugiu diisiincesindeyiz

Resim-3

Tartisma-Sonuc: Litaratlirde vitiligoya eslik eden bircok dermatoz bildirilmekle beraber bu birlikteligin
sebebi iizerine ¢esitli goriisler bildirilmistir. Ozellikle toplumda %0,5-1 oraminda nadir olarak goriilen
vitiligonun ayn1 veya daha nadir insidansa sahip hastaliklarla birlikte goriilme riskinin ¢ok nadir oldugundan
dolay1 bu birliktelikleri rastlantisal olarak goren bir¢ok yaym mevcuttur. Bu goriise kars1t Thl yolag1 basta
olmak iizere otoimmiinite zemininde ortak etyopatogenez iizerinde duran yayinlarda mevcuttur. Bu olgu
serisinde ise 3 farkli dermatozun vitiligo ile birlikteligi sunularak ortak etyopatogenez goriisii desteklenmek
istenmistir.
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SB02

SIRADISI KLINIK VE DERMOSKOPIiSi ILE MAKULER AMILOIDOZLU
BiR OLGU

Erhan Ayhan
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar: Ana Bilim Dali, Diyarbakir

Primer kutandz amiloidoz (PCA), Asya ve Gliney Amerika popiilasyonlarinda, i¢ organ tutulumu olmaksizin deride
amiloid fibrillerinin hiicre dis1 birikmesi ile karakterize yaygin bir durumdur. Hastalik kasinti ve deride renk
degisikliklerine sebep olabilir ve bu nedenle ciddi psikolojik sikintiya yol agabilir. PCA, makiiler amiloidoz, liken
amiloidoz, nodiiler amiloidoz, bifazik amiloidoz, amiloidozis kutis diskromika ve anosakral amiloidoz dahil olmak
iizere ¢esitli klinik varyantlari igerir. Bu vaka klinik bulgularin farkedileyecek kadar silik ve ilging dermoskopisi
nedeniyle sunulmustur.

Bes yasinda kiz hastanin, yaklasik 8 aydir sag bacaginda kasintisiz beyazimsi renk degisikligi mevcuttu. Dermatolojik
muayenede sag alt ekstremite lateralinde yakindan bakmakla bile zor farkedilen, silik beyaz renkli, birka¢ milimetre
boyutlarinda, yer yer birlesmis ¢cok sayida makiiler lezyonlar saptandi (Resim 1). Dermoskopik muayende ise beyaz
zeminde grimsi lineer, dot ve globiiler yapilar gozlendi (Resim 2). Histopatolojik incelemede ise hiperkeratoz, melanin
inkontinansi, papiller dermiste birka¢c adet amorf eozinofilik homojen materyal birikimi izlendi. Kristal viyole
boyamasinda amiloid P pozitif tespit edildi.

Primer kutandz amiloidoz tanis1 vakalarin ¢ogunda klinik olarak konulabilir. Bu durum Kafkasyalilar’da nispeten nadir
oldugundan ve atipik bir goriiniime sahip olabileceginden, teshis agisindan zorluk teskil edebilir. Hem liken hem de
makiiler amiloidozda ¢ok farkli dermoskopik yapilar olsa da her iki klinik varyantta da beyaz ve kahvrengi zeminler ile
serpilmis karabiber, kiime seklinde ve ayrik goriiniimde dot veya globiiller goriilmektedir. Vakamizda lineer diizende
grimsi dotlar da mevcuttu. Sonug olarak atipik goriiniimlii makiiler amiloidozlu vakalarda dermoskopi yardime1 bir tani

araci olarak kullanilabilir.
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Resim 1

Resim 2
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SB03
ERUPTIF PSODOANJIOMATOZIS: iKi OLGU SUNUMU

Kadir Kaya
Diyarbakir Ozel Baglar Hastanesi, Diyarbakir

Giris-Amag: Eriiptif Psddoanjiyomatozis(EP) nadir, 6zellikle ¢ocuklarda goriilen, benign, spontan gerileyen bir
hastaliktir. Ger¢ek anjiomlardan farkli histolojik bulgulara sahip, genellikle soluk bir halo ile gevrili, eritemli, anjiom
benzeri papiiler erilipsiyonla karakterizedir. Tipik goriiniimlii EP lezyonlar1 olan iki ¢ocuk olgu, hastaligin kolay
taninabilmesi amaciyla sunulmaktadir.

Olgu 1: 10 yasinda kiz ¢ocuk, bir hafta 6nce aniden yiiziinde ve ellerinde beliren kirmiz1 kabarikliklar i¢in poliklinigimize
getirildi. Herhangi bir sistemik hastalik dykiisii olmayan hastanin yaklasik 10 giindiir hafif bas agris1 ve bogaz agrisi
sikayetlerinin oldugu Ogrenildi. Hastanin lezyonlar1 asemptomatikti. Hastanin dermatolojik muayenesinde ylizde,
bilateral el sirtlar1 ve dnkollarda anjiomatdz papiiller ve 6zellikle eldeki lezyonlar1 ¢evreleyen soluk halo goriildii (Resim
1,2). Tedavisiz takiple 1 hafta sonra hastanin lezyonlar1 tamamen geriledi.

Olgu 2: 11 yasinda kiz ¢ocuk, dort giindiir aniden ortaya ¢ikip artan kirmizi kabarik noktalardan dolay1 poliklinigimize
getirildi. Ozge¢misinde ve soygecmisinde herhangi bir 6zellik olmayan hastanin lezyonlardan ii¢ giin dnce baslayan
halsizlik ve kirginlik dykiisii vardi. Lezyonlardan goriintii disinda sikayeti yoktu. Hastanin dermatolojik muayenesinde
el sirtlarinda belirgin olan, ylizde de az sayida mevcut olan, ¢evreleri belirgin anemik halo ile ¢evrili anjiomatdz
goriiniimlii papiiller goriildii (Resim 3). 10 giin sonraki kontrol muayenesinde lezyonlarin tamamen kayboldugu goriildii.

Tartisma: EP, ilk kez 1969'da Cherry ve arkadaslari tarafindan dort pediatrik hastada akut baslangicli ve kendiliginden
diizelen bir dermatoz olarak tanimlandi. EP, gecici dermal kan damari dilatasyonunun bir sonucu olarak kiigiik anjiyom
benzeri lezyonlarin ortaya ¢ikmasi ile karakterize olan asemptomatik bir deri hastaligidir. Etiyolojisi hala belirsizdir,
ancak mevcut hipotez, EP'nin viral kokenli bir ekzantem oldugu yoniindedir. Baz1 arastirmacilar, Epstein-Barr viriisii
(EBV) ve ECHO viriis i¢in pozitif seroloji bulmuslardir. Ates gibi prodromal semptomlardan sonra ortaya cikan deri
lezyonlar viral etyolojiyi diisiindiiriir. Cocuklarda EP neredeyse her zaman halsizlik, ates, bas agrisi, kusma, ishal veya
iist solunum yolu enfeksiyonlar1 bulgular1 gibi prodromal semptomlarla kendini gosterse de yetiskin olgularda durum
farklidir. Olgularimiza viriis serolojisi bakamadik ancak bizim olgularimizda da prodromal belirtilerden sonra dokiintii
ortaya ¢ikmisti. Olgularin ¢cogu pediatrik hastalardir. Soluk bir halo ile ¢evrili, 2-4 mm ¢apinda asemptomatik parlak
kirmizi papiiller seklinde ortaya ¢ikar. Cogunlukla saatler iginde ani baslangicli olarak yanaklar1 ve ekstremiteleri tutar.
Histolopatolojik olarak, dermisteki kan damalarinda dilatasyon, vaskiiler proliferasyon veya vaskiilit olmaksizin dolgun
endotel hiicreleri ve baslica lenfositlerden olusan perivaskiiler infiltrat goriiliir. Baz1 mevsimsel veya epizodik niiks
raporlari bildirilmesine ragmen, EP kendi kendini sinirlayan, 2-18 giinde iyilesen, tedavisi olmayan bir hastaliktir. Bizim
olgularimizda da giinler icerisinde lezyonlar geriledi.

Sonug: Ozgiin klinik goriiniim ve anamnez ile tanis1 kolayca konabilen hastalig tanimak, gereksiz ileri tetkik ve tedavi
yaklasimlarmin 6niine gegmesi agisindan énemlidir. iki tipik olgu, bu agidan katki saglamasi icin sunulmustur.

Anahtar kelimeler: anjiom, eriiptif psodoanjiomatozis, soluk halo
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SB04

EKTODERMAL DiSPLAZI TANILI OLGULARIN RETROSPEKTIF
ANALIZIi: TEK MERKEZ DENEYIM

Omer Karakoyun, Aysegiil Tel Kankilig,Erhan Ayhan
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Diyarbakir, Tiirkiye

Giris-Amac¢: Ektodermal displazi epidermis,deri ekleri, digler gibi ektodermal orjinli doku ve organlan etkileyen
150°den fazla hastalik iceren konjenital hastaliklar grubudur. En sik hipo ya da anhidrotik ektodermal displazi (Christ-
Siemens-Touraine Sendromu) tablosu goriiliir. Nadir bir genodermatoz olan ektodermal displazinin 6zelliklerini
sunarak dermatoloji hekimleri arasinda sendromun bilinirligini arttirmak amaglanmaktadir.

Materyal Metod: Bu olgu sunumunda klinigimiz ve pediatri klinigi ile ortak takipli ektodermal displazi tanili yedi
olgunun epidemiyolojik verileri, klinik 6zellikleri ve tedavileri retrospektif olarak incelendi.

Sonuclar: Tablo 1’de goriildiigii gibi toplam 7 hastanin besi erkek(%71.43) iken ikisi kadin(%28.57) olmak tizere yas
ortalamasi yaklasik 6,14 idi. Hastalarin tan1 yaslarinin ortalamasi ise yaklasik 2,57 olarak tespit edilmistir. 7 hastanin
besininde tanisini ¢ocuk hastaliklar1 boliimii(%71.43) tarafindan konuldugu, dermatoloji ve dis hekimligi boliimlerin
ise sadece birer hastanin(%14.29) tanisin1 koydugu goriilmiistiir. Dermatolojik muayenede seyrek sag,kas ve kil kayb,
oral mukozada dis kayb1 tiim olgularda(%100), 5 olguda(%71.43) ise karakteristik yiiz goriiniimii saptanan 6zellikler
idi. Kullanilan tedaviler incelendiginde; hastalar genel olarak  topikal nemlendirici ve suni goz yaslar
kullanmaktaydi.Hastalarin tedavileri ise genel olarak topikal tedaviler ve sicak ortamlardan uzak tutulmasi ile sinirh
idi.

Tartisma: Ektodermal displazi (ED) iki veya daha fazla ektodermal kaynakli anatomik yapinin tutuldugu 150’den
fazla hastalik igerebilen bir konjenital hastaliklar grubudur. Ektodermal displazi otozomal dominant, otozomal resesif
ve X-bagh resesif gibi cesitli genetik modelde kalitilabilen 1/100000 insidansina sahip oldukc¢a nadir bir hastalik
grubudur. Bu hastalik grubu ter bezlerinin tutulumu durumuna goére hipohidrotik/anhidrotik ED (Christ-Siemens-
Touriane sendromu) ve hidrotik ED (Cloustone sendromu) olmak tizere iki ana gruba ayrilir. Ektodermal displazili (ED)
hastalar tutulan ektodermal yapiya gore; dis-tirnak kaybi, alopesi, terleyememe gibi semptom ve bulgular gosterebilir.
Caligmamizda da goriilebilecegi gibi tutulan bolgeye bagli olarak olusan semptom ve bulguya gore ilk basvuru
nedenleri ve tan1 koyan tibbi boliim faklilik gosterebilir. Genetik testler ile kesin tanis1 konan hastalarin literatiirdeki
yayinlarda da gorildiigii gibi gen defektlerine de gore tutulan ektodermal orjinli doku ve semptomlart farklilik
gosterebilir. Dig ve tirnak tutulumu, ¢alismamiza paralel olarak bu hastalik grubunun ¢ogunlugunda gézlenir. Etkin bir
tedavisi olmamakla birlikte son zamanlarda genetik defekte yonelik tedavi arastirmalari yapiliyor olup tedavisinde
topikal nemlendiriciler,suni g6z yaslar1 gibi semptomlara yonelik yaklagimlar ve koruyucu oOnlemler 6n plana
cikmaktadir. Bu hastalik gurubuna ait bireyler o6zellikle yazin aylarinda serin ve klimali ortamlarda bulunmalidir.

Ayni zamanda bu hastalik grubundaki bireylere multidisipliner yaklasilmali ve farkli boliimler tarafindan ortak takip
altina alinmalidir.
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OLGU-1 OLGU-2 OLGU-3 OLGU-4 OLGU-5 OLGU-6 OLGU-7
Yas 3 2 2 12 14 4 6
Cinsiyet Erkek Erkek Erkek Erkek Erkek Kadin Kadin
Tam Yas1 2 1 2 2 2 3 6
ilk Basvuru Sag,kas ve Ates,kusma Sag,kas ve Dislerde Dislerde eksiklik , | Dislerde Sag,kas ve
Nedeni kirpiklerin ataklar1 ve kirpiklerin eksiklik , sekil | sekil bozuklugu eksiklik ve kirpiklerin
seyrek Sag,kag,kirpiklerin | seyrek olmast, bozuklugu ve ve sekil seyrek olmast,
olmast seyrek olmasi ates ataklari sag,kas,kirpikle | sag.kaskirpiklerin | bozuklugu
rin seyrek seyrek olmasi
olmast
Tam Koyan Cocuk Cocuk Hastalilar1 | Cocuk Cocuk Deri ve Ziihrevi Dis Cocuk
Tibbi Boliim Hastalilar1 Hastalilar1 Hastalilar1 Hastaliklar1 Hekimligi Hastalilar1
Soygecmis Anne-baba Anne-baba Anne-baba Anne-baba Anne-baba Anne-baba Anne-baba
4.dereceden | 4.dereceden 4.dereceden 4.dereceden 4.dereceden 4.dereceden | 4.dereceden
akraba,aile akraba, akraba,aile akraba,aile akraba,aile akraba,aile akraba,aile
Oykiisii ektodermal Oykiisi mevcut Oykiisii meveut | Oykiisii mevcut Oykiisii Oykiisii mevcut
mevcut degil | displazi tanili degil degil degil mevcut degil | degil
kuzeni mevcut
Cilt Kserotik Kuru,atesli Kserotik, atesli Kserotik Kserotik Kserotik Kserotik
donemde yaygin donemde yaygin
eritemli plak eritemli zeminde
lezyonlar makiilopapiiler
lezyonlar
Sag/kag/kirpik Asirt Seyrek | Asirt Seyrek Asirt Seyrek Seyrek Asirt Seyrek Normal Seyrek
Dis Sadece 3 Sadece 6n 2 disi Sadece 5 disi Sadece 6 disi Sadece 6 disi Sadece 7 disi | Sadece 5 disi
disi mevcut | mevcut mevcut mevcut mevcut mevcut mevcut
Tirnaklar Ince, Kiigiik,Ince, Ince, kirilgan Ince, kirilgan Ince, kirilgan Normal Kiigiik,Ince,
kirilgan kirilgan kirilgan
Goz Normal Kseroftalmi Normal Normal Kseroftalmi Normal Kseroftalmi
Ekrin Ter Hipohidroz Anbhidroz Hipohidroz Hipohidroz Hipohidroz Normohidroz | Hipohidroz
Bezleri
Aktivitasyonu
Yiiz Goriiniimii | Karakteristik | Karakteristik yliz | Karakteristik yliz | Karakteristik Karakteristik yliz | Normal Normal
yliz gOriintimi gOriintimi yliz goriiniimii | goriintimi
gortinimi
Tedavi Sicak Sicak ortamlardan | Sicak Sicak Sicak ortamlardan | Sicak Sicak
ortamlardan | uzak ortamlardan uzak | ortamlardan uzak ortamlardan ortamlardan
uzak tutulmasi,suni tutulmast, uzak tutulmasi, | tutulmasi,suni uzak uzak tutulmasi,
tutulmast, gozyast gbzyast damlasi, | tutulmasi suni  gozyasi
damlas,Cilt Cilt damlas1,Cilt
nemlendiricileri nemlendiricileri nemlendiricileri




ANTAKYA

>DERMATOLOJi GUNLERi 13-15 EYLUL 2024
HIiLTON OTEL, MERSIN

OLGU-3 OLGU-4




ANTAKYA

>DERMATOLOJi GUNLERi 13-15 EYLUL 2024
HIiLTON OTEL, MERSIN

OLGU-5 OLGU-6




ANTAKYA
DERMATOLOJi GUNLER;

13-15 EYLUL 2024
HILTON OTEL, MERSIN

- e
o .



ANTAKYA

>DERMATOLOJi GUNLERi 13-15 EYLUL 2024
HIiLTON OTEL, MERSIN

POO01

HISTOPATOLOJIK VE DERMOSKOPIK BULGULARLA iKi YAS ERKEK
COCUKTA SISTEMIK TUTULUM OLMAYAN NADIR BiR KUTANOZ NON-
LANGERHANS HUCRELI HiSTIiOSITOZ OLGUSU: OLGU SUNUMU

Mehmet Ali Alakash!, Tubanur Cetinarslan', Peyker Temiz?, Aylin Tiirel Ermertcan’
'Manisa Celal Bayar Universitesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar Ana Bilim Dal1, Manisa
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Histiositik sendromlar, monosit/makrofajlarin kontrolsiiz ¢ogalmasi ile gelisen bir grup bozukluktan olusur.
Histiositozlar genellikle Langerhans hiicreli histiositoz (LHH) ve non-Langerhans hiicreli histiositoz (NLHH) olmak
iizere iki gruba ayrilir. NLHH nadir goriilen benign bir hastaliktir. Cogunlukla yasamin ilk yilinda ortaya ¢ikar. Klinik
spektrum, deri ile sinirli durumlardan yiiksek morbidite oranina sahip ciddi, multiorgan tutulumu ile seyreden hastaliklara
kadar uzanir. Deri lezyonlar tipik olarak eritemli papiil-nodiiller seklinde baslar ve sari-turuncu nodiillere dogru ilerler.
Lezyonlarin ¢ogu yillar iginde atrofik bir skar birakarak iyilesir. Tan1 ¢ogu durumda klinik ile konar. Zor vakalarda
histoloji ve immiinohistokimya yararli olabilir. Dermoskopik inceleme de NLHH ve LHH hastalarinin tanisinda yardimc1
olabilir. Bu olguda klinik, dermoskopik ve histolojik olarak kanitlanmis ve sistemik tutulumu olmayan bir NLHH hastas1
sunulmustur.

2 yas erkek hasta 9 aydir devam eden sirt, kol, koltuk alt1 ve karin bdlgesinde kagintili lezyonlar nedeniyle klinigimize
yonlendirildi. Daha 6nce uyuz tanisi ile majistral formiilasyon tedavisine baslanmis ancak semptomlarinda diizelme
olmamis. Dermatolojik muayenede sag omuz, kol, sirt ve karin bolgesinde ekskoriye sarimsi-eritemli papiiller ve nodiiller
mevcuttu. Dermoskopik muayenede turuncu-kahverengi homojen pigmentasyon goriildii. Sirttaki papiilden mastositoz,
LHH ve NLHH 06n tanilari ile biyopsi alindi. Hastaya topikal kortikosteroid ve oral antihistaminik tedavileri baslandu.

Histopatolojik inceleme; T lenfosit ve histiosit benzeri langerin (-) hiicrelerden olusan, dermal damarlar etrafinda
yogunlasan ve dermiste interstisyel yayilim gosteren, normal epidermisin altinda, yiizeyinde ortokeratoz bulunan yaygin
bir infiltrat olarak sonuglandi. Klinik ve histopatolojik bulgularla birlikte 6n planda NLHH diisiiniildii. Hasta ileri
tetkiklerin yapilmas1 agisindan pediatrik hematoloji boliimiine yonlendirildi. Abdominal usg ve periferik yaymada
sistemik tutulum saptanmadi. Lenfadenopati yoktu. Sistemik tutulumun olmamas1 ve lezyonlarda gerileme olmamasi
iizerine pediatrik hematoloji ve dermatoloji boliimleri tarafindan diizenli takip 6nerildi.

Nadir goriilen ve LHH'den ayirt edilmesi zor bir hastalik olan NLHH'de izole kutanéz tutulum literatiirde nadir olarak
bildirilmistir. Paolino G. ve ark. NLHH hastalarinin dermoskopik incelemesinde en sik beyaz bir hale ile ¢evrili sar
yapisiz opak alanlar ve batan giines goriiniimii oldugunu bildirmistir. Hastamizin dermoskopik muayenesinde de benzer
bulgular vardi.

Kutandz bulgular genellikle atrofik skar birakarak kendiliginden geriler. Olgumuzda sadece kutandz bulgular oldugu i¢in
topikal streoidler kullanildi. Sistemik tutulum durumlarinda eksizyon, kemoterapi veya radyoterapi diger potansiyel
tedavi yontemleridir. ~ Sarims1 eritematdoz papiil ve nodiillerle basvuran cocuklarin ayirici tanisinda NLHH
diisiintilmelidir. Dermoskopi, cilt tutulumu olan histiositoz i¢in uygun maliyetli ve kolay bir tam1 yontemi olarak
kullanilabilir.
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KRONIK MIYELOFIiBROZ iLE BIiRLIKTE OLAN NADIR BIiR SOLITER
EKSTRAMEDULLER PLAZMOSITOM OLGUSU
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Kronik miyelofibroz (KMF), ilerleyici fibroz ve ekstramediiller hematopoez ile karakterizedir. KMF'de 10semik
doniisiimler ¢ogunlukla miyeloid kdkenlidir; ancak eritroid ve lenfoid kokenli de olabilir. Soliter ekstramediiller
plazmositom (SEP) ise litik kemik lezyonlari, sitopeni, hiperkalsemi veya bobrek yetmezligi gibi multipl myelom
bulgularinin olmadig1 osseéz olmayan plazma hiicreli neoplazmlardir. Penis i¢inde ortaya ¢ikan plazmositomlar, 6zellikle
multipl miyelomun bir belirtisi olmadiklarinda son derece nadirdir. Bu raporda KMF ile birlikte olan nadir bir penis
yerlesimli SEP olgusu sunulmaktadir.

Bilinen KMF tanili 81 yasinda erkek hasta 4 aydir penisin koronal sulkusunda olan oval, eritematdz, erode plak ve
inguinal lenfadenopati ile dermatoloji boliimiine sevk edildi. Hastanin KMF ile uyumlu olarak splenomegalisi mevcuttu.
Histopatolojik incelemede yiizeyde iilserasyon ve yiizeyel dermisi tamamen kaplayan neoplastik plazma hiicre
infiltrasyonu gériildii. immiinofenotipik incelemede CD38 ve CD138 pozitif, CD56 negatifti; kappa immiinhistokimyasi
(IHC) ve kappa in situ hibridizasyonu (ISH) pozitifti, lambda IHC ve lambda ISH negatifti. SEP’i plazma hiicreli
miyelomdan ayirt etmek icin laboratuvar ¢alismalari, iskelet incelemesi ve tiim viicut taramasi yapildi. Hastada anemi,
16kositoz ve JAK2 gen mutasyonu tespit edildi. Klinik ve histopatolojik bulgulara dayanarak multipl miyelom ile bir
iliski saptanmadi ve SEP tanis1 dogrulandi. Hasta SEP'in eksizyonu i¢in Plastik Cerrahi boliimiine ve radyoterapi
gerekliligi konusunda Onkoloji boliimiine danisildi.

SEP ¢ogunlukla bas ve boyun bdlgesinde, nadiren de ciltte goriiliir. Bilindigi lizere peniste SEP vakalar1 azdir ve bu rapor,
literatiirde KMF ile birliktelik gosteren penis yerlesimli SEP vakalarinin ilkidir. Cerrahi eksizyon, radyoterapi ve
kemoterapi olas1 tedavi yontemleridir. Hastalar tekrarlama ve multipl miyeloma doniisiim riski agisindan diizenli olarak

takip edilmelidir. Iskelet incelemesi ve tiim viicut taramalar1 multipl miyelom gelisme olasilig1 agisindan 6nemlidir.
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