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OZET

Aellas™ Skin Renaval Platform Beyaz Siingersi Nevus

mmyasaf peeﬁngte yBﬂ,l' bfr de V.I'.,Ir Beyaz siingersi nevus kornifiye olmamis cok katli yassi epiteli
etkileyen otozomal dominant gegisli, nadir gdzlenen benign
s [vaulamaya hazir ronler bir bozukluktur. Klinik olarak yanak, labiyal ve gingival muko-
o ' zalar ile agiz tabaninda beyaz, stingerimsi plaklarla karakter-
* fedavi sirasinda kolay uygulama izedir. Ayirici tanisi glic olabilir ve en iyi tani ydntemi biyopsi ile

konabilmektedir. Burada 42 yasinda yanak mukozasinda beyaz
stingersi nevus tanisi koydugumuz bir olgumuzy, literattr
bilgileri esliginde tartismaktayiz.

 (esitll tedavi alanian ve estetik amagiar igin Urin kombinasyoniar
» Kisa (edavi sures!

» (fzun ral O saglayan kimyasal stabilite Anahtar Kelimeler: Beyaz singersi nevus

ABSTRACT

White Sponge Nevus

White sponge nevus is a rare, benign, autosomal-dominant
disorder that affects the noncornified stratified squamous epi-
thelia. Clinically, the presence of white, spongy plaques mostly
in the buccal, labial, and gingival mucosa and the floor of the
mouth characterize the lesions. The differential diagnosis of
the lesion may be difficult and it is best diagnosed by biopsy.
We report a case of white sponge nevus in the buccal mucosa
of a 42-year-old man and review of the literature.
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Girig

Beyaz slingersi nevus, otozomal dominant gecisli ve mukozal
keratinizasyon bozuklugu ile karakterize bir hastaliktir. Kalitsal
bir kusur olarak bu hastalikta bazi mukozal keratin parcalarina
karsi mutasyonlar tanimlanmis (K4 ve K13). Oral mukoza en sik
etkilenen alan olup bunun disinda orofarenks, nazal, rektal, vaji-
nal alanlarda da goriilebilir. En belirgin degisiklikler yanak mu-
koza ve dil lateralinde olup diffiiz olarak kalin beyaz bir mukoza
goriinimu olusur. Burada nadir rastlanilan bir antite olmasi
nedeniyle hastamiz literatir bilgileri esliginde sunulmustur.

Olgu

Kirk iki yasinda erkek hasta bilateral yanak mukozasini tamamiyla ka-
playan beyaz renkte plak lezyonlari nedeniyle poliklinigimize basvurdu.
Hastanin kizinda ve birinci derece akrabasinda benzer lezyon anamnezi
mevcuttu. Dermatolojik muayenesinde dilde de beyaz bir gorinimu
disinda diger mukozal alanlarda bir bulgu saptanmadi (Resim 1). Hi-
kayesinde lezyonlarinin ¢ok 6nceden de mevcut oldugu fakat son
6 yil icinde belirgin olarak yayildigini belirtiyor. Hastanin sigara, alkol
kullanimi ve ek bir hastalik ykiisti yoktu. Oncelikli olarak liken planus,

I6koplazi ve beyaz slingerimsi nevus 6n tanilar diisiiniilen hastanin

yanak mukozasindan alinan biyopsinin histopatolojik bulgular

arasinda hiperkeratoz, parakeratoz, skuamoz epitelyal hiperplazi,

Estetik Tedavide Tiksotropik Ozellik ve Nanoteknoloji ile Yeni Teknoloji

siddetli spongiyoz, epitelde vakuolize hiicrelerde intrastoplazmik eoz-

Te{javf Oj'aﬂakfaﬁ inofilik inkliizyonlar izlenirken, bulgular arasinda displazi saptanmadi

(Resim 2). Hastaya oral seri yama testi uygulandi ve duyarli oldugu bir

. & madde saptanmadi.
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Resim 2: H&E X 200
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Tartisma

Beyaz slingersi nevus kornifiye olmamis ¢ok katli yassi epiteli
etkileyen otozomal dominant gegisli benin bir bozukluktur (8).
Hastaligin adi Cannon tarafindan ilk vaka raporunda kullaniimis
olup cesitli alternatifler sunulmasina ragmen halen diinya
capinda en sik olarak bu adlandirma kullanilmaktadir (10). Tipik
fenotipi orofaringeyal, nazal, 6zefagiyal ve anogenital alanlarda
gorulebilen yaygin beyaz stingerimsi plaklar seklindedir. En be-
lirgin ve sik tutulan alan oral mukoza olup mukoza disi tutulum
gorilmez. Dogumda ortaya cikar ve ergenlikte en genis haline
ulasarak yasam boyunca genellikle stabil olarak kalir. Etkilenen
alanlarin palpasyonu yaygin yumusaklik hissi verir ve lezyonlar
gerildigi takdirde goriinimiinde degisiklik olusmaz (8,10).

Plaklar histolojik olarak hiperproliferasyon, akantoz ve tonofila-
ment bulgularini gosterir (8). Bu tipteki patojenik degisiklikler
cogu epidermal keratin bozuklugu ile seyreden hastaliklarin
karakteristik 6zelligidir (8). Yanak mukoza, nazal, 6zefageyal ve
anogenital epitelin dnemli farklilasmis spesifik keratinleri K4 ve
K13'tlr (8). Beyaz stingersi nevuslu hastalarda lezyonlarin yapisi
ve doku dagilimi bozuklugun nedeni olarak K4 ve K13 keratin
tiplerindeki mutasyon sonucu olabilecegi ileri strGlmustir
6,7).

Histopatolojik olarak epitelyal kalinlasma, akantoz, parakera-
toz, spindz tabakadaki keratinositlerde vakuolizasyon ve kiicuk
eksantrik-piknotik nikleus yapisi, fokal eozinofilik sitoplazmik
inkllzyonlar vardir ve sitolojik atipi gorilmemesine ragmen
birkac vakada basiler hiperplazi ve hafif-orta mitotik aktivite
tanimlanmisti (3). Elektron mikroskopik c¢alismalarda tonofi-
bril dizilimi ve dagiiminda bozukluk ve keratohiyalin graniil-
lerinin dagihmi ve saliniminda anormallikler gozlenmistir (3).
Elektron mikroskobu ile birikmis olan tonofilamentlere bagl
keratinosit stoplazmalarinda asidofilik yogunlagmalar gorul-
ebilir (1). HPV-16 DNA bazi hastalarda saptanmis olup heniiz
bunun 6nemi netlik kazanmamistir (4). Lezyonlar agrisizdir ve
hastalar kozmetik olmayan gériinimi ve mukozanin degisen
yapisindan kaynaklanan semptomlardan sikayet ederler (8).

Tanisi icin detayli bir hikdye ve biyopsi gereklidir. Ayirici tanisi
konjenital pakionisi, herediter benin intraepitelyal diskera-
toz, I6koddem, liken planus, I6koplaki ve kronik kandidiyazis,
titlnln indlkledigi keratotik lezyonlar, kronik yanak i1sirma
gibi diger beyaz lezyon olusturan hastaliklarla yapilmalidir (3,
9). Ayirici tanida disinilen diger hastaliklardan daha 6nce
ortaya ¢ikmasi ve genellikle aile hikayesinin olmasi 6nemlidir.
Pakionisiya konjenitadaki karakteristik palmoplantar hiperker-
atoz ve tirnak degisiklikleri bu hastalikta yoktur ve [6koddemin
aksine lezyonlarin gerilmesi ile beyazlikta azalma olmaz (3). Bu
iki hastalikla 151k mikroskopisi bulgular ¢ok benzer olabildigi
icin, klinik ayrim énemlidir (3). Kalitsal benign intraepitelyal dis-
keratozda siklikla ayni zamanda bulber konjuktivit de goraldr.

Kot sekeller gostermez ve malign dontsimi olmayip

gelisimsel benin bir bozukluk olmasi nedeni ile aktif tedavi ger-
ektirmez. Sistemik antibiyotik tedavisinin ozellikle tetrasiklin
kullaniminin 6nemli iyilesme sagladigini gésteren birkag hasta
izerinde degerlendirilen bazi calismalar mevcuttur (2,5).

Bilateral yanak mukozasini kaplayan beyaz renkte plak
lezyonlari olan erkek hastanin alinan biyopsisindeki histopa-
tolojik bulgulari, lezyonlarin semptomsuz olarak yillardir var
olmasi ve aile 6ykiisii vermesi nedeni ile hastanin tanisi beyaz
stingersi nevus olarak kesinlestirildi.

Olgumuzda mevcut olan oral mukoza yerlesimli kalin beyaz
plaklari ile uyumlu bulunan bu nadir gérilen bozuklugun oral
mukozada goriilen tim beyaz lezyonlarin ayirici tanisinda géz
onlinde bulundurulmasi agisindan sunulmaya deger gorilda.
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OZET

Yerel Takrolimus ile Tedavi Edilen Darier Vakasi

Darier hastaligi kismen sik gorilen bir genodermatoz olmasina
ragmen Turkge literatiirde oldukca az bildirilmistir. Biz

burada klinik ve histopatolojik olarak Darier hastaligi teshisi
koydugumuz ve yerel takrolimus tedavisine iyi cevap veren 25
yasinda erkek vakayi sunduk.

Anahtar Kelimeler: Darier, Akrokeratozis verrusiformis, Takrolimus

ABSTRACT

Darier Disease Treated with Topical Tacrolimus

Although Darier disease is one of the most common geno-
dermatoses, there are very few report in Turkish literature. We
present the case of a 25-year-old, male patient, with clinically
and histologically confirmed as Darier disease treated with
topical tacrolimus, with good response.

Key Words: Darier, Acrokeratosis verruciformis, Tacrolimus

Giris

Darier hastaligi ilk defa Darier ve White tarafindan 1889 da
tanimlanan, otozomal dominant gecisli bir genodermatoz-
dur. Diskeratozis follikularis, keratozis follikularis, Darier-White
hastaligi olarak ta bilinir. Agir vakalarin tedavisinde sistemik
retinoidler tercih edilmektedir. Biz burada yerel retinoid ve kor-
tizonlu kremlere cevap vermeyen ancak yerel takrolimus teda-
visine iyi cevap veren bir olgu sunduk.

Olgu

25 yasinda erkek hasta, boyunda, sac¢li deride ve yiizde olusan yaralar
nedeniyle poliklinigimize miracaat etmistir. Dermatolojik muayenede
hastanin sacli deri yiiz ve boynu yaygin, eritemli ve yagl sar skuam-
larla kapl idi (Sekil 1). El dorsalinde 3-4 mm c¢apinda, deri renginde,
yaygin papduller gorilda (Sekil 2). El tirnaklarinda longitudinal bantlar
ve distal centiklenmeler gézlenmistir. Anamnezde el lezyonlarinin uzun
stire var oldugu, yaralarin ise 16 yas civarinda boyundan baslayip git-
tikce dagildigr 6grenildi. Daha 6nce hastaligin aktif oldugu dénemde
tretinoin %0.05 krem ve cesitli kortizon iceren kremler kullandigi an-
cak bunlarin yara iyilesmesinde bir faydasi olmadigi, yaralarin yazin
artip kisin tamamen diizeldigi 6grenildi. Aile hikayesinde anne ve kiz
kardesinin el ve yliziinde ara ara lezyonlar ¢iktigi ama daha hafif ve daha
az siklikta oldugu, erkek kardesinde ise herhangi bir problem olmadigi
ogrenildi. Hastanin diger fizik muayenesi ve laboratuvar testleri normal
sinirlarda idi. Boynundaki lezyondan biyopsi alinmistir. Histopatolojik
incelemede; diskeratoz, suprabazal akantoliz, yariklanmalar ve lakiin
olusumu izlendi. Stratum spinozumda niikleuslar agik renkte halo ile
cevrili, cift kontorli, diskeratotik hiicreler (corps ronds) goriildi. Ayrica
lakilinlere dogru tek sirali bazal epitelle doseli papillalarin irregiiler pro-
liferasyonu ve dermiste kronik inflamatuar infiltrasyon izlendi (Sekil
3). Klinik ve histopatolojik bulgular 1siginda Darier hastaligi teshisini
koydugumuz hastaya takrolimus %0,1 krem 2x1 baslanmistir. Bir hafta
sonra lezyonlarin geriledigi goriilmustiir (Sekil 4). Bir hafta sonunda te-
daviye eklenen giinesten koruyucu ile birlikte lezyonlar 3 hafta sonra
tamamen gegmistir.
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Sekil 1: Hastanin yiiz ve boyun bodlgesinde yaygin eritem ve yagh
sukuamlar

Sekil 2: El dorsalinde 3-4 mm capinda, deri renginde, yaygin papdiller.




