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GIRIS — MIKOZIS FUNGOIDES NEDIR

* Mikozis Fungoides(MF) deride yerlesen, lenf nodlarini, kan ve i¢ organlari tutma
potansiyeli olan matur T hiicreli non-Hodgkin lenfomadir.

¢ Klinik olarak: Yama——p Plak — Tumor — Eritrodermik ozellik gosteren deri

lezyonlari ile karakterizedir
* Bu lezyonlarda epidermotropik klonal CD4+ T lenfosit infiltrasyonu gorulur.

* Hastalik genellikle yavas seyirli, kronik ve ilerleyici bir tablo gosterir.

OLGU-1
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* MF en sik gorulen kutanoz T hucreli lenfoma turudur.

Genellikle 50 yas ve uzeri eriskinlerde ortaya ¢ikmakla beraber, cocukluklarda da

gorulmektedir.

Erken evrelerde egzama veya benzer dermatolojik hastaliklarla karisabilir.

Tani ¢ogunlukla gecikir; bu durum hastaligin ilerlemesine yol acabilir.

Tani ve izlem icin multidisipliner yaklasim gerekir.
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OLGU

66 yas erkek hasta
Bilinen hastalik: HT

Kullandigi ilag yok

Sikayet: Sirtta 10 yildir gegmeyen yaralar
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FIZIK MUAYENE

* Sirtta, gogus on yuzde ve kollarda folikillerin belirgin oldugu aralarda saglam deri
alanlarinin yer yer korundugu eritemli plaklar ve agik komedonal lezyonlar mevcut.

* Yuzde, ozellikle alin ve sag kas hizasinda eleve eritemli plak.

* Kasinti eslik ediyor.
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DAHA YAKINDAN BAKACAK OLURSAK
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TANISAL SUREC

* Yapilan Tetkikler

» Biyopsi

» Laboratuvar

» Goruntuleme( USG, BT, PET)
» Periferik kan flow sitometri

» Periferik yayma

-12-
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BIYOPSI

- 28.10.2014
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* 12.04.2023
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* 24.06.2024

-15-




2. SMYRNA DERMATOLOJi
SEMPOZYUMU

9 - 11 EKiM 2025
HYATT REGENCY iZMiR iSTINYEPARK - iZMiR 0 LG U - 1

* 17.09.2024
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LABORATUVAR

HEMOGRAM: LOKOSITOZ

KCFT:N

BFT: N

BETA 2 MiIKROGLOBULIN: 3.03(SINIRDA YUKSEK)

LDH: N

-17-
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MF KONSEY TOPLANTISI 24 OCAK 2025

* Konsey karari
> Sag kas hizasindan biyopsi( On tani timoral evre MF)

» Sol inguinal bolgeden evreleme amagh total eksizyonel lenf nodu biyopsisi

-18-
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« 27.01.2025

-19-




2. SMYRNA DERMATOLOJi
SEMPOZYUMU

9 - 11 EKiM 2025
HYATT REGENCY iZMiR iSTINYEPARK - iZMiR 0 LG U - 1

* Lenf nodu biyopsisi
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USG

BULGULAR:

22.10.2024 Bilateral servikal zincirde kisa aksi 1 cm'yi gecmeyen, yagl hilusu segilebilen bazilarinin yagh hilusu incelmis , ovoid
sekilli birkac adet lenf nodu izlenmistir.
Bilateral inguinal bélgede sag da biiyiigii 21x7mm,  solda biiyligii 13x10 mm  olan bazilari lobiile kontiirld, bazilari
kalin korteksli bazilarinin yagh hilusu net secilemeyen cok sayida lenf nodu izlenmistir.
Bilateral aksiller bélgede sag da biiyiigii 25x8mm,  solda biiyiigii 40x8 mm olan ince korteksli yagh hilusu seilen
birkac adet sayida lenf nodu izlenmistir.

Hastanin tarifledigi bolgeye yonelik yapilan yizeyel doku US' de; sag aksiller bolgede buytga 23x14 mm boyutunda yagl
hilusundan kanlanan ovoid sekilli reaktif morfolojide lenf nodu izlenmistir.
20.01.2025 Sol aksiller bolgede 29x13 mm boyutunda yagh hilusundan kanlanan ovoid sekilli reaktif morfolojide lenf nodu izlenmistir.

Bilateral inguinal bélgede buytugu solda 21x7 mm boyutunda bazilan kalin korteksli yagh hilusu secilebilen, ovoid sekilli, oncelikle
reaktif morfolojide oldugu dustnalen birkag adet lenf nodu izlenmistir.

Sag popliteal fossada 47x12 mm boyutunda ve komsulugunda 39.5x11 mm boyutlarinda icerisinde cok sayida septasyonlar
barnindiran, heterojen goériinimde posterioruna akustik guiclenme veren, cevre dokuda yer yer lineer sivi ekojeniteleri barindiran,
RDUS bakida vaskiilarizasyonu alinmayan alanlar izlenmistir ( raptire baker kisti?). Klinik gereklilik halinde ileri incelemesi onerilir.

-21-
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BT

T hiicreli lenfoma tanili hastada, iliak zincirde en biiyiikleri solda kisa aksi 8.5mm dlciilen; solda obturatuar
fossada en biiyiigii 16x12mm olciilen birkag adet lenf nodu mevcuttur.

Bilateral inguinal bdlgelerde kisa akslar 1 cm'den kiiciik multiple nonspesifik lenf nodlar mevcuttur.

-22-
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PET

31/10/2024
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24/09/2025
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TEDAVI

* Topikal kortikosteroidler
* Topikal retinoidler

* Beksaroten jel

- DbUVB

* Asitretin

* Metotreksat

* Elektron beam tedavisi

* Brentixumab

-25-
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TARTISMA

* Folikulotropik MF, klasik MF'den daha derin yerlesimli, kil folikullerini tutan ve genellikle
yuz, sach deri, boyun gibi bolgelerde papul, nodul, alopesi ile seyreden, tedaviye direngli bir
alt tipidir. Prognozu daha kotlidur ve ¢ogu zaman sistemik tedavi gerektirir.

* Elektron beam tedavisi ozellikle MF tedavisinde ileri veya yaygin cilt tutulumlu hastalarda

etkili bir secenektir.

-26-
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SONUC VE MESAJLAR

* Kilinik olarak artan, simetrik olmayan, tedaviye yanitsiz lezyonlarin varligi tanisal supheyi
surdurmemize neden oldu.

* MF tanisinda klinik siipheye giivenerek tekrarlanan biyopsi karari, tani siirecinin en
kritik adimlarindan biridir.

* Tekrarlanan biyopsi zamanla lezyonlarin evrimi histopatolojik bulgularin da
belirginlesmesinden oturu onem arz eder

* MF gibi sinsi ilerleyen hastaliklarda klinik takibin ve hekimin sezgizel israrinin tanidaki
kritik rolunu ortaya koymak istedik.

-27-



2. SMYRNA DERMATOLOJi
SEMPOZYUMU

9 - 11 EKiM 2025
HYATT REGENCY iZMiR iSTINYEPARK - iZMiR 0 LG U - 2

Dr. Mehmet Gokalp Karasu

Prof.Dr. Serap Oztiirkcan
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= 3 yas Erkek

= Denize gittikten sonra baslayan 4
aydir gévdede beyaz renk
degisikligi

OLGU = D1s merkezde 1,5 ay boyunca

topikal kortikosteroid

= Enfeksiyon, ila¢ kullanim oykiisi
yok

= Ek hastalik , aile éykusi yok
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FIZIK MURYENE

= Bilateral
= Lomber bolgeye dogru lineer

= Birlesme egilimindeki yamanin
iclerinde pigmente alanlar

= Wood : Hipopigmente

= [1k uzun siireli giinese
maruziyet sonrasi

-30-
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RYIRICI TANI

= [to Hipomelanozu

= Postinflamatuar
hipopigmentasyon

= MF

= Vitiligo

= Neviis Depigmentozus
= Tinea versicolor

= Pityriasis alba

= Progresif makiiler
hipomelanoz

-31-
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WO00D BAKISI

et okt | bomus T gete ooz | Skuamsiz
Dogumda Lam ile baskida fark , . Acik mavi beyaz VV.OOdZ
Tek tarafli tek lezyon kaybi Wood:Hipopigmente | refle Hipopigmente
Yasam boyu sabit Cisimle ¢izildiginde
- _ kizarmaz
Kirli beyaz belirginlesme Wood ile gériinmez hale
gelir

Nevus depigmentozus Nevus anemikus ito Hipomelanozu Vitiligo Hipopigmente MF

-32-
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[TO HIPOMELANOZU?

= Norokutanoz bir hastalik
= Post zigotik mozaizm
= %10-30 1zole kutanoz

= Norolojik, Genitoliriner, Kas-iskelet, G6z

-34-
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= Multidisipliner yaklasim
= Sistemik muayene olagan
= 3 ay araliklarla takip

= Asemptomatik

= Klinik regresyon

-35-
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1,5 SENE SONRA
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BIYOPSI

MF
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&
S
[=]

MAN\S

KLINIK YAKLASIM

= Tam kan sayimi
= Periferik yayma
= Flow sitometri

= LN muayenesi

= Evre 1A

-38-




2. SMYRNA DERMATOLOJI
SEMPOZYUMU

9 - 11 EKiM 2025
HYATT REGENCY iZMiR iSTINYEPARK - iZMiR 0 LGU-Z

2 B
= |

TEDAVI

= Darband-UVB
= Asitretin
= Yakin klinik takip

-39-
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MF

= Primer kutanéz T hiicreli
lenfomalarin en sik gériilen tipi

= Orta-ileri yas
= Cocuklukta nadir

= Yama , plak , timor

-41-
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= Net degil

= Antijenik uyari, genetik yatkinlik ,
cevresel etkenler

= Histopatolojik olarak T
hiicrelerinin epidermise goé¢ ettigi
Epidermotropizm karakteristik
bulgusudur

-42-
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HIPOPIGMENTE
ME

= Ozellikle cocuk ve genc yas
grubunda

= Agrisi1z, kasintisiz
hipopigmente makiil ve
yamalar

= Yavas klinik seyir
= Sistemik tutulum ¢ok nadir

= Relaps sik ancak lokal

-43-
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Herpes Zoster Sonrasi Gelisen
Liken Planus: Wolf’'un Izotopik
Yaniti Ornegi

Musa Harun Gogmen', Ayris Oztiirk', Simeyye Ekmekci?, Burcu CulhaogIu'

" izmir Sehir Hastanesi — Dermatoloji
2 izmir Sehir Hastanesi — Patoloji
2. Smryna Dermatoloji Sempozyumu
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Giris

Liken planus (LP); deri, mukozalar ve nadiren sa¢ ve tirnaklari tutabilen, T-hiicre
aracili bir inflamatuvar dermatozdur. insidansi genel popiilasyonda %0.5-1
arasindadir.(1) Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, hepatit C enfeksiyonu,
ilaglar, travma ve immunolojik faktorlerle iliskili olabilir.

Wolf'un izotopik yaniti (WIR) ise, iyilesmis bir deri hastaliginin bulundugu boélgede,
farkl bir ikinci hastaligin ortaya ¢ikmasiyla tanimlanir. Bu fenomen ilk olarak
1955 yilinda tanimlanmis ¢ogu vakada birincil hastaligin herpes zoster oldugu
raporlansa da herpes simpleks, varisella ve tromboflebit'e sekonder gelisebilecegi
belirtilmistir.(2) Birincil hastaligin iyilesmesinden sonra granilomatoéz, likenoid
dokuntuler, cilt kanserleri ve enfeksiyonlar gibi genis bir spektrumdaki
hastaliklar gelisebilir.(3)(4)

Buglin paylasacagim olgu, bu fenomenin nadir bir ornegidir.

-47-
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Olgu

70 yasinda erkek hasta, dissemine herpes zoster tanisiyla klinigimize basvurdu.
Hastaya 2 hafta boyunca intraveno6z asiklovir (2x500 mg) tedavisi uygulandi.

Bu suirecte hastada siddetli tutulumun bir belirtisi olarak herpes zoster’'e bagl sol
servikal radikulopati gelisti.

Bilinen hastaliklar: Hipertansiyon

Duzenli kullandigi ilag: Aspirin 100 mg 1x1, amlodipin 10 mg 1x1

-48-
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Klinik bulgular

Tedavi surecinde tim vezikulopustuler lezyonlar krutlanarak iyilesme egilimi
gosterdi. Ancak en siddetli tutulum alani olan sol 6n kolda, lezyonlarin

iyilesmesinden yaklasik 2 hafta sonra, siddetli kasinti ile birlikte yeni deri
lezyonlari ortaya cikti.

Dermatolojik muayenede sol 6n kolda sinirli, pembe-turuncu renkli, anniiler ve
yer yer birlesme egilimi gésteren papiiler lezyonlar saptandi.

Dermoskopide Wickham strialari izlendi.

Yeni lezyonlar sadece eski zona dermatomu ile sinirliydi; oral mukoza ve genital
mukoza olagandi, tirnak ve sach deri tutulumu yoktu.

-50-
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Tani ve Tedavi

On tanilar arasinda liken planus, granuloma annulare,sarkoidoz ve eritema
multiforme diasunuld.

Ayirici taniyi netlestirmek amaciyla punch biyopsi alindi ve biyopside
dermoepidermal bileskeyi de atake eden, interfazda ve
perivaskuler/periadneksiyal alanlarda lenfoplazmositik infiltrasyon, nekrotik
keratinositler, duzensiz akantoz goruldu. Histopatolojik olarak klasik bir liken
planus 6zelliklerine sahip olunmasa da zosteriform liken planus olarak
degerlendirildi.

Hastaya potent topikal kortikosteroid ve oral antihistaminik tedavisi baslandi.

Tedavi sonrasi 1 ay icerisinde kasinti ve lezyonlar belirgin sekilde geriledi. Takipte
nuks gozlenmedi.
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Literaturle karsilastirma

Vaka 1 - Wang ve ark., 2019 (Cin)

57 yasinda kadin, herpes zosterden 12 hafta sonra ayni dermatomda yeni
lezyonlar gelisti. Klinik olarak liken planus dusunuldu ve histopatolojik olarak
dogrulandi. Bu vaka, post-zosterik liken planusun klasik orneklerinden biridir.(4)

Vaka 2 - Ise ve ark., 2015 (Japonya)

55 yasinda erkek, herpes zosterden 4 hafta sonra gelisen likenoid lezyonlarla
basvurdu. Biyopside CD8+ hafiza T huicrelerinin baskin oldugu saptandi. Bu da
patogenezde yerlesik hafiza T hucrelerinin rolinu desteklemektedir.(5)

Vaka 3 - Turel ve ark., 2002(Turkiye)

25 yasinda erkek, herpes zosterden 2 hafta sonra gelisen likenoid dékinti
nedeniyle basvurmus. Klinik olarak liken planus disuniulse de histopatolojide
dizensiz akantoz ve melanin kagagi gérulmustur. Bundan dolayi herpes zoster
sonrasi liken planus farkli histopatolojik 6zellikler gosterebilir.(6)
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Yazar (Yil) Yas/ Zoster — | Lokalizasyon Tani/Histopatoloji Tedavi & Notlar
Cinsiyet LP Sire Sonug
Ise et al., 2015 55/E ~4 hf | Govde Likenoid; Topikal Patogenez: hafiza T
(BJD) (dermatomal) epidermiste CD8" steroid; 4 hlcresi katkisi guclu
resident T-cell hf'de kanit
baskinhgi duzelme
da Silva Queiroz et — — | Govde Klinik + H&P ile LP — WIR’nin LP’ye
al., 2015 (WIR olarak donusebilecegdinin
LP) tipik ornegi
Wang et al., 2019 23-79 | 3—>100 hf | Govde 12’sinde H&P; LP Degiskenli | PHIR'de LP dahil ¢cok
(24 PHIR olgulu seri; (ort. 28 hf) dahil genis Kk sayida dermatoz
LP vakalari igerir) spektrum gosteriyor | bildirilmig
Andijani et al., 2022 — 5 hf | Govde Klinik ZLP; biyopsi — ZLP’nin HZ sonrasi
(Zosteriform LP) ile dogrulanmamig gelisebildigini vurgular
IJCED : “Zosteriform — - | = Biyopsi tipik LP Topikal Guncel bir
LP after healed HZ” steroid; PHIR—ZLP vakasi
(2025) duzelme
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Wolf'un izotopik dontusimu spektrumun genisligi
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Tartisma

Wolf'un izotopik yaniti, post-zosterik immuin mikrocevredeki degisikliklerin bir
sonucu olarak kabul edilir.

Cesitli mekanizmalar tartisiimaktadir:

e Noral Hipotez: Zona sonrasi sinir uclarindaki noéropeptid salinimi (substance
P, VIP) dermal immiin yaniti degistirir
(7,8)

e Viral Hipotez: Kalinti viral antijenler gecikmis hipersensitiviteyi tetikleyebilir.
(9)

e T-hiicre Hipotezi: Deride kalan yerlesik hafiza CD8* T huicreleri, sekonder
lezyon gelisimine katki saglayabilir. (5)
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Izotopik - lzomorfik - Reverse izotopik

Kriter izotopik yanit (Wolf) izomorfik yanit (Koebner) Reverse izotopik
Nerede? Onceden hastalik gegirmis ve Daha once saglam deride Onceden HZ ile tutulmus ve iyilesmis alan
iyilesmis alanin ayni yerinde travma gizgilerinde genellesmis ikinci dermatozdan korunur
Ne olur? Farkli/yeni bir dermatoz gelisir Ayni dermatozun yeni Yeni dermatoz o alana ugramaz
lezyonlari olugur
Tetikleyici Ik olay gogunlukla HZ; ardindan Travmalirritasyon (cizik, ikinci olay: jeneralize ilag eriipsiyonu, eritrodermi,
farkli dermatoz basing, cerrahi) CTCL vb.
Ornek HZ — ayni dermatomda Psoriasis/LP’de cizik hattinda | ilag dékiintiisii ya da eritrodermi sirasinda eski HZ
LP/GA/... lezyon alaninin bos kalmasi
Klinik ipucu “‘Ayni alan, farkli hastalik” “Travma hatti, ayni “‘Bos ada gorunumu: yaygin dokuntu iginde HZ alani
hastalik” sapasaglam”
Mekanizma HZ sonrasi noral/immiin mikro- Travma kaynakli lokal Antijen sunumul/innervasyon farklilgi
(kisaltilmis) nis, CD8* TRM inflamasyon
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Sonuc

Sonuc¢ olarak, herpes zoster sonrasi liken planus gelisimi oldukg¢a nadir gériilen bir klinik
tablodur.

Vakamiz, Wolf'un izotopik yaniti kavramini desteklemekte ve bu fenomenin immiunolojik
dinamiklerini anlamaya katki saglamaktadir.

Wolf'un izotopik yaniti hem klinik pratikte hem de literatirde nadir bulundugundan taninmasi
onemlidir.

Klinik mesaj:

e Zona 6ykusunden haftalar sonra, ayni dermatomda yeni lezyonlar gelistiginde yeni
lezyonlar siklikla zona rekurrensi zannedilebilir.
Liken planus mutlaka ayirici tanida dasinalmelidir.

e Erken biyopsi ve histopatolojik dogrulama, yanlis tani ve tedavilerin 6niline gecer.

e Bazen malignite gibi ciddi hastaliklarin da bu sekilde ortaya ¢ikabilecegi unutulmamahdir
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Akilda tutulmasi gerekenler

1. Herpes zoster sonrasi yeni dermatozlarin ortaya ¢ikmasi “Wolf'un izotopik yanit1”
olarak adlandirilir.

2. Liken planus bu yanitin nadir fakat 6nemli bir 6rnegidir.

3. immiun sistemin lokal yeniden programlanmasi, hafiza T hiicreleri ve néropeptid
salinimi olasi patogenetik mekanizmalardir.

4. Erken tani ve ayirici tani, 6zellikle malignitelerden ayirt etmek acisindan kritiktir.
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Lamellar iktiyoz, Skartisyel Alopesi ve Juvenil Makiiler Distrofiye Eslik Eden CDH3
ve ALOX12B Mutasyonlari Birlikteligi; Literatiurde Bildirilen Ilk Olgu Sunumu

* Serap Oztiirkcan’, Ege Nur Yildiz', Ayca Aykut?, Asude Durmaz?, Peyker Temiz®

1. Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Deri ve Ziihrevi
Hastaliklari Anabilim Dali, Manisa, Turkiye

2. Ege Universitesi Tibbi Genetik Anabilim Dali, [zmir, Turkiye

3. Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Patoloji Anabilim
Dali, Manisa, Turkiye

* Sunumdaki klinik fotograflar hasta onami alinarak paylasilmistir.
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OLGU SUNUMU

* 45yas kadin hastada, dogumdan itibaren cilt kurulugu, cocuklukta baslayan gérme kaybi,
kalici sa¢ dokiilmesi, tirnaklarda sekil bozuklugu ve dik duramama sikayetleri mevcuttu.
Dogumda kollodion bebek oykiisii ve soygecmisinde benzer fenotipli aile Uyelerinin oldugu

o0grenilen hasta, klinigimize iktiyozis tanisi ile interne edildi. Soygecmiste 2. derece akraba evliligi
ve benzer fenotipli bir kiz kardes mevcut.

* Ek hastalik: Osteopeni, hipertrigliseridemi, migren, depresyon

* Kullanilanilaglar: Asitretin 10 mg
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Fizik Muayene,
Goruntuleme ve
Laboratuar
Bulgular

Deri bulgulari: Tum vlcutta yaygin poligonal beyaz-

kahverengi skuamlar, kserozis.

Sac bulgulari: Yaygin alopesi, dermoskopide
folikuler acgiklik kaybi, tufted kil foliktlleri, pull testi
negatif

Tirnak bulgulari: El tirnaklarinda diskromi,
subungual hiperkeratoz ve kivrilma; bilateral ayak
basparmaklarinda onikogrifoz ve purulan akinti.

Go6z bulgulari: Oftalmolojik muayenede makiuler
distrofi ve bilateral korioretinal atrofi

Laboratuar: Karaciger fonksiyon testlerinde hafif
yukseklik, total IgE yuksekligi, D vitamini eksikligi

Goruntiuleme: DEXA’da osteopeni ve X-ray’de
dorsal kifoz

Histopatoloji ve genetik: Lameller iktiyoz ile
uyumlu cilt biyopsisi ve genetik analizde ALOX12B
ve CDH3 mutasyonlari.
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Sagsi1z alanlar, dermoskopide
folikiiler acikhik kaybi, tufted
sac folikiilleri

Pull testi negatif

Indelman, Margarita, et al. "A missense mutation in CDH3, encoding P-cadherin, causes hypotrichosis with juvenile macular
dystrophy." Journal of investigative dermatology 119.5 (2002): 1210-1213.
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Cilt Biyopsi Bulgulari

v Yiizeyde ortokeratoz
v Epidermiste akantoz
v’ Belirgin graniler tabaka

!

Lamellar iktiyoz ile uyumlu
degerlendirildi.
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Yaklasim

* Gilinliik %10 iire igeren emolientler ile nemlendirme

* GOz lubrikanlari

« Kulak damlalari ile otitis eksterna ve buson tedavisi

* Sagh deriye Liniment oleo calcarine (zeytinyagi-kire¢ kaymagi) majistrali

* Bilateral ayak 1. tirnaklara 10 giin boyunca %40 {ire igeren emolient ile okliizyon
sonrasi fenol ile total matrisektomi

* 10 mg asitretin tedavisi (2009 yilindan beri diizensiz araliklarla kullanim)
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Konjenital Hipotrikoz ve Juvenil Makiiler Distrofi ( HIMD)

Otozomal Resesif Kalitim
(16q22.1)

(Homozigot CDH3 Mutasyonu- P-Kaderin Fonksiyon kaybt )

P-Kaderin Kaybindan En Cok Etkilenen Dokular?

-72-




2. SMYRNA DERMATOLOJI
SEMPOZYUMU

9 - 11 EKiM 2025
HYATT REGENCY iZMiR iSTINYEPARK - iZMiR 0 LGU-ln

1. Retina Pigment Epiteli (RPE):

Polarite kaybi, makiilada yiiksek fotoreseptor yogunlugu, artmis metabolik
aktivite ve yogun fototransdiiksiyon nedeniyle fagositoz ytikii artisi

Makiiler Distrofi

* Michaelides M, et al. "Clinical and molecular genetic findings in hypotrichosis with juvenile macular dystrophy (HIMD)." JAMA
Ophthalmology, 2016;134(11):1255-1263.

* Burke, Janice M., et al. "Expression of E-cadherin by human retinal pigment epithelium: delayed expression in vitro." Investigative
ophthalmology & visual science 40.12 (1999): 2963-2970.
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1l Hastamizin Gz Bulgular

Fundus bilateral
yogun atrofik, fundus
otofloresans (FAF) +
Koryoretinal Total

Atrofi

OCT Bulgulari:
Her iki gozde ellipsoid
zon (EZ) bandinda
sureksizlik!

J
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2. Sac Folikdalu:

P-Kaderin, kil kokii biiytime regiilasyonunda rol oynar, E-Kaderinle
beraber eksprese edilirler ancak folikiil i¢ kisimlarinda E-Kaderin daha
az miktardadir.

Sacl1 deri biyopsi serilerinde azalmis
terminal/velliis sa¢ folikiilii, muayenede alopesi
alanlari

* Muller-Roéver, S., et al. "E-and P-cadherin expression during murine hair follicle morphogenesis and cycling." Experimental
dermatology 8.4 (1999): 237-246.

* Sprecher, Eli, et al. "Hypotrichosis with juvenile macular dystrophy is caused by a mutation in CDH3, encoding P-cadherin." Nature
genetics 29.2 (2001): 134-136
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Heterozigot delesyonlarda gorme fonksiyonu, fundus bakisi
ve sagc yapisi olagan izlenmistir,

Kaderin ve iliskili protein fonksiyonlari seks hormonlari ile
duzenlenebildiginden pubertede sag ¢ikigi olan olgular
bildirilmigtir

Kaderin fonksiyonlari yanisira sa¢ folikil morfogenezini
kontrol eden Beta Katenin disfonksiyonunun da HIMD’de rol
oynadigi bildirilmistir.
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Kollodion Bebek, Lamellar Iktiyoz
Otozomal Resesif Kalitim
ARCI-2
(17p13.1)
Homozigot ALOX12B (R-tipi arasidonat 12-lipoksigenaz) Mutasyonu
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ARCI (Otozomal Resesfi Konjenital Iktiyoz )

ALOX12B (Tum ARCVI’lerin %10°’u) mutasyonunda Lamellar iktiyozdan (LI) konjenital

iktiyoziform eritodermaya (CIE) degisen fenotipik spektrum (ayni ailede bile) (Non-
sendromik tipler)

v'Netherton sendromu (NS) (Sendromik tip)
v’ Harlequin iktiyozu (HI)
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KLINIK

* Ektropion, skatisyel alopesi (sacli deri ve kas)

* Skuam, dis kulak yolu ve ter bezlerini tikayabilir (sicak intoleransi, rekurren eksternal
otit izlenebilir.)

e Kivrilmis tirnaklar
e GOz kurulugu
* Kollodion bebek oykusu

* Neonatal komplikasyonlar (sepsis, dehidratasyon, solunum guclugu-bozulmus emme
fonksiyonu)

* Eklem deformitesi (bandlar)
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TEDAVI YONTEMLERI

Semptomatiktir, emolient & keratolitikler (AHA, Greli emolientler, Vitamin D3 turevleri)
Cocuklarda topikal salisilik asit kullanirken dikkatli olunmali (sistemik emilim)

Topikal kortikosteroidler, takrolimus, ve D vitamini analoglari (incelmis cilt bariyerinden
dolayr artmis sistemik emilim riski)

Topikal retinoidler (tazarotene, tretinoin, adapalene) iktiyozu azaltma, ektropion ve
kontrakturleri geri dondurmede etkili

Ciddi Hl iktiyozlarda neonatal donemde sistemik retinoidler dusunulebilir.
Oral retinoidler orta-siddetli ARCI formlarinda

Hiperkeratozu azaltir, eritrodermiye faydasi azdir

Bazi vaka raporlarinda Dar Band UVB etkili ( cilt kanseri riski??)

Tedavide topikal minoksidil??
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Biyolojik Ajanlar ile Yeni Ufuklar

Psoriazise benzer sekilde IL-17/1L-23 yolaginda aktivite artisi [Paller et al 2017].

Vaka raporlarinda IL-17, IL12/ 1L23 yolaklarini hedef alan tedavilerle (ustekinumab veya
secukinumab) eritem ve artropatide iyilesme bildirilmis, hiperkeratoz ve skuama
minimal yanit alinmis [Haiges et al 2019, Poulton et al 2019].

IL-36 receptor (imsidolimab) (Faz 2).

Secukinumab, ustekinumab ve dupilumab etkinligini kargilastiran Faz 4 calismalari
mevcuttur.

v'Faz 2 ve Faz 4 calismalarinin sonuglari bildirilmemistir.
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Olgumuzdan Cikarimlar

Lamellar iktiyoz, skartisyel alopesi ve makuler distrofi bulgulariyla ALOX12B ve CDH3
mutasyonlarinin seyrettigi ilk olgu bildirimidir.

Hastamizda makaula distrofisi cocukluk ¢aginda, asitretin kullanimindan énce baslamistir. Goz
bulgularinin HIMD klinigine bagli oldugu dusunulmektedir. Asitretinin retinotoksik etkisi ve sebep
oldugu RPE degisiklikleri, henlz makulopatinin baglamadigi, gelecekte izlenebilecek bagka
olgularda tedavi secenegi kisitliligl yaratabilir. Asitretin baslanan ancak goz bulgusu olmayan
hastalar daha yakin araliklarla takip edilmelidir.

Biyolojik calismalara daha fazla agirlik verilmesi yeni tedavi alternatifleri olusturulmasi agisindan
onemlidir.
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Ars. Gor. Dr. Omer Dogang

Dog. Dr. Giulhan Girel
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Pemfigus Vulgaris (PV) Nedir?
*Otoimmiin biilloz bir hastalik, mukokutandz tutulumla seyreder

*IgG antikorlar1 desmoglein/desmokolin proteinlerine karsi
gelisir

*Hiicreler aras1 baglantiy1 bozar — biil ve erozyonlar gelisir

*Tetikleyiciler: ilaglar, enfeksiyonlar, neoplazmlar, radyoterapi
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Radyoterapiye Bagli Pemfigus: Nadir ama onemli
*Radyasyon sonrasi PV ¢ok nadir goriiliir
*Genellikle i¢ organ veya deri maligniteleri sonrasi raporlanir

*Patogenez: Radyasyonun antijenik degisiklik olusturmasi —
otoimmiin yanit

*Desmokolin 3’iin ekspresyonundaki bozulma SCC ile iliskilidir
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Olgu: 75 Yasinda Kadin Hastada Radyoterapi Sonras1 Mukozal
Lezyonlar
*Basvuru Sikayetleri:
* Agizici ve ¢ene bolgesinde agrili, erozyonlu plaklar
* Yutma gii¢liigii, konusmada agri
* Son 1 haftada belirgin alevlenme
*Ozgecmis:
* Diabetes mellitus, hipertansiyon
* Hiperlipidemi ve anksiyete bozuklugu 6ykiisii mevcut
* 2018’de dis merkezde bukkal mukozadan biyopsi —
skuamoz hiicreli karsinom (SCC)
* Ayn yil 33 seans radyoterapi uygulanmis
*Radyoterapi sonrasi:
* Lezyonlarda iyilesme beklenirken agiz mukozasinda yeni
erozyonlar gelismis
* 2019’da yapilan biyopsi ve dogrudan immiinofloresan (DIF)
incelemesi ile pemfigus vulgaris (PV) tanis1 konmus

-Laboratuvar Bulgular: Resim 1: Tedavi 6ncesi fotograflarda oral mukoza,

* Hb: 10.7 g/dL (anemi) cene lateralinde ve sol malar bolgede eritemli, erode
» Sedimantasyon: 32 mm/saat, CRP hafif yiiksek plak lezyonlar

7 * Viral serolojiler negatif, diger biyokimya normal

v Klinik Bulgular:

Bilateral bukkal mukozalarda, sert damakta ve dil dorsumunda genis
erozyonlar, ¢cene lateralinde hemorajik krutlu plaklar izlendi.
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Uzun Siireli Konvansiyonel Tedavilere Direncli Seyir:
*Tedavi Ge¢misi (2019-2024):
* Prednol (4-48 mg/giin) — Remisyonlar kisa siireli
olmus
* IVIG: Toplam 16 kiir
* Dapson: Diizensiz kullanim
* Topikal destek tedavileri
Hastahigin Seyri:
* Donemsel aktivasyon ve kismi remisyonlarla ilerlemis
«  Ozellikle mukozal tutulum belirgin kalmis
* Lezyonlarin kroniklesmesi yasam kalitesini ciddi
diizeyde azaltmis
*Hospitalizasyon Nedeni:
* Artan agri, yutma giicliigii, lezyonlarda genisleme
* Konvansiyonel tedavilere yanitsizlik nedeniyle
alternatif tedavi plani yapilmis
. Klinik Yorum:
Bu asamada hastalik tedaviye diren¢li PV formuna evrilmis
olup, immiinmodiilator tedaviler glindeme alinmistur.
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Rituksimab ile Basarih Yanit
*Protokol: Lenfoma protokolii (375 mg/m?, haftada 1 doz x 4)

*Eslik eden tedavi: Prednol 32 mg/giin + antiseptik gargara +
antifungal profilaksi Ilk 2 ayda:

* Mukozal lezyonlarda belirgin gerileme

* Yeni biil olusumlarinda azalma

* Yasam kalitesinde artis
*3. ayda: Yeni biil yok, mukozal lezyonlar biiyiik oranda gerilemis

Rituksimab 1. doz sonrasi Rituksimab 2. doz sonrasi Rituksimab 3. doz sonrasi Rituksimab 4. doz sonrasi
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Benzer Olgular ve Bizim Vakamizin Katkist

*Orion ve ark. (2004):
Radyoterapi sonras1 PV’yi ilk bildirenlerden biri; radyasyonun
otoimmiin yanit1 tetikleyebilecegini vurguladi.

*Kim ve ark. (2013):
Dil SCC sonrast gelisen PV olgusunu rituksimab ile basariyla
tedavi ettiler — bizim olgumuza benzer sonug.

Amber ve ark. (2018):
Direngli PV olgularinda rituksimabin, hedefe yonelik en etkili
ajanlardan biri oldugunu belirtti.

Bizim olgumuzun farki:

*Radyoterapi sonrasi ge¢ baslangicli PV Bu yonleriyle olgumuz literatiirdeki sinirh sayida vakaya
*Uzun siireli (5 y1l) konvansiyonel tedaviye direng ‘ klinik siire ve tedavi yamit1 acisindan 6nemli bir katka
sunmaktadir.

*Rituksimab lenfoma dozu ile klinik remisyon
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Sonuc
*Radyoterapiye bagli pemfigus vulgaris (PV) gelisimi olduk¢a
nadir bildirilmistir.

*Radyasyon, epidermal protein yapisim1 degistirerek otoimmiin
mekanizmalar tetikleyebilir.

*Bu olgularda genellikle agir mukozal tutulum ve
konvansiyonel tedaviye direngli seyir goriiliir.

Steroid ve IVIG tedavileri ¢ogu zaman yetersiz kalabilir.

*Rituksimab, B-hiicre aracili otoantikor liretimini baskilayarak
etkili bir segenek sunar.

*Erken donemde planlandiginda remisyon siiresini uzatabilir
ve yasam kalitesini artirabilir.

*Tedavi, dermatoloji ve onkoloji ekiplerinin yakin is birligi ile
planlanmalidir. Bu olgu, ayn1 zamanda multidisipliner
yaklasimin 6nemini vurgulamaktadir.
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Giris ve Amag

= (Guttat psoriazis akut baslangicli, eritemli skuamh papiil ve
kiicuk plaklarla seyreden bir hastaliktur.

= Hastaligin gelismesi 1¢in risk faktorleri arasinda yakin
a gecirilmis streptokok enfeksiyonu (orofarenks
erianal) veya tist solunum yolu enfeksiyonu yer alir.
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= Janus kinazlar (JAK'lar), bagisiklik savunmasi ve bagisiklik aracili
hastaliklarda rol oynayan tirozin kinazlardir.

= JAK inhibitorleri (JAK1), bu enzimler1 hedefleyen ve agizdan veya
ikdl olarak uygulanabilen kii¢iik molekiillii ilaglardir.

inhibitorleri, romatoid artrit, ankilozan spondilit, psoriatik
rtrit, sistemik lupus eritematozus, inflamatuar bagirsak hastaligi,
atopik dermatit, vitiligo gibi cesitli inflamatuar ve otoimmiin
hastaliklarin yani sira bazi hematolojik bozukluklarin
tedavisinde kullanihir
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= Burada ankilozan spondilit nedenli upadasitinib tedavisi verilen
hastada gelisen paradoksal guttat psoriazis olgumuzu
sunmaktay1z.

-100-




SEMPOZYUMU

9 - 11 EKiM 2025
HYATT REGENCY iZMiR iSTINYEPARK - iZMiR

| 2. SMYRNA DERMATOLOJI

SB-02

Olgu Sunumu

Kirk bir yasinda erkek hasta 1 haftadir olan yaygin dokiintii
sikayetiyle poliklinigimize basvurdu.

Hastanin daha once ankilozan spondilit nedenli 3 y1l boyunca
sekukinumab kullanma oykiisii mevcut olup ilaca sekonder
sebebiyle adalimumab tedavisine gecilmis.

mab tedavisine de sekonder yanitsizlhik olustugundan
sitinib tedavisine ge¢is yapilmus.

Lezyonlar ¢ikmadan Once gecirilmis uist solunum yolu
enfeksiyonu ve baska ila¢ kullanim oykiisii saptanmadi.
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Ozgecmisinde ankilozan spondilit ve astim1 mevcuttu. Hastanin
kendisinde ya da ailesinde bilinen psoriazis oykiisii yoktu.

= Dermatolojik muayenesinde sirtta ve govde on yiizde yaygin
dagimik yerlesimli eritemli skuamh guttat papiil ve kiiciik
plaklar1 mevcuttu.

opide eritemli zeminde regiiler dotlar1 mevcut olan beyaz
arlak skuamlar iceren lezyonlar goriildi.

Labgratuvar tetkikleri normaldi.

Punch biyopsi yapildi. Mevcut verilerle on planda paradoksal guttat
pporiazis diistiniildii. Patoloji sonucu guttat psoriazis lehine
orumlanda.
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= Tedavisinde topikal kortikosteroid ve iire iceren nemlendirici
verildi.

= Upadasitinib tedavisine devam edildi, ila¢ kesilmedi.

irecinde lezyonlar geriledi ve yeni lezyon gelisimi olmadi.

halen takibimiz altindadir.
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Sonuc

= Glintimiizde biyolojik ajanlarin ve hedefe yonelik ilaglarin giderek
kullanimi artmaktadir. Bu nedenle psoriazis basta olmak {izere ¢ok
saylida paradoksal reaksiyonun bildirildigi goriilmektedir.

= Bu baglamda bildigimiz kadariyla literatiirde upadasitinibe bagh
paradoksal guttat psoriazis olgusuna rastlanmamstir. Bu olguyu
nadir goriilmesi nedeniyle sunmay1 uygun bulduk.
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Skuamoz Hiicreli Karsinom Taklitgisi Pseudoepitelyamatéz Hiperplazi: Olgu Sunumu

Gizem Kaya Efe*, Serap Oztiirkcan*
Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi
*Deri ve Zuhrevi Hastaliklari Anabilim Dali

GIiRIiS VE AMAC

Pseudoepitelyamat6z hiperplazi (PEH), genellikle kronik inflamasyon, travma veya enfeksiyon zemininde gelisen, epidermal ve adnexal
yapilarin reaktif proliferasyonu ile karakterize benign bir histopatolojik bulgudur. Klinik ve histopatolojik agidan skuamoz hiicreli karsinom
(SCC) ile karisabilmesi tanisal gliglik yaratir. Bu nedenle dogru tani, gereksiz agresif tedavilerin 6niine gegilmesi agisindan kritik 6Gneme
sahiptir. Burada travma sonrasi olusan ve klinik olarak SCC sliphesi uyandiran bir PEH olgusu sunulmustur, literatlirde bildirilen olgular
gozden gegirilmistir.

OLGU

Resim 1. Vejetatif tilseratif lezyon Resim 2. 1 ay sonraki kontrolde lezyonda iyilesme izlendi

41 yasinda kadin hasta, yaklasik 3 ay dnce sicak egzoz temasi sonrasi gelisen ve giderek biytiyerek kapanmayan yara nedeniyle
poliklinigimize basvurdu. Hasta, bu siiregte 2 ay siireyle aralikli oral ve topikal antibiyotik kullanmis, ancak lezyonda belirgin diizelme
olmamis. Dermatolojik muayenede: Sag bacak tibia arka yizde, yaklasik 4 cm gapinda, periferi mor-kirmizi renkte, zemini eksiida ile kapli,
yer yer nekrotik odaklarin izlendigi vejetatif Ulseratif lezyon saptandi (resim 1). Hastanin bilinen ek hastaligi veya duizenli kullandigi ilag
oykusi yoktu. Yapilan biyokimya ve tam kan sayimi sonuglari normaldi, akut faz reaktanlari patoloji gostermedi.Lezyonun 3 aydir kiiglilme
olmaksizin sebat etmesi Gzerine SCC ve pyoderma gangrenosum on tanilari diisiintldi. Bu amagla, lezyondan 4 mm punch deri biyopsisi
alindi.Histopatolojik inceleme tamamlanana kadar gegen siirede hastaya topikal betametazon dipropiyonat + gentamisin kombinasyon
tedavisi baglandi.Histopatolojik incelemede pseudoepitelyamatoz hiperplazi lehine bulgular izlendi, displazi lehine bulgular izlenmedi.
Malignite ekarte edildi .Bir ay sonraki kontrollinde lezyonda belirgin regresyon goézlendi (resim 2)

TARTISMA

PEH, pek ¢cok duruma karsi gelisebilen reaktif epitelyal proliferasyondur. Malignite, travma (yaniklar, deri butinlGgini bozan
yaralanmalar), yabanci cisim varligi, dovme uygulamalari, mikobakteriyel, fungal, bakteriyel ve viral kaynakli enfeksiyonlar gibi gesitli
durumlarda ortaya ¢ikabilmektedir (1-2). Benign karakterde bir lezyon olmasina ragmen klinik olarak skuamoz hiicreli karsinom (SCC) ile
ayrimi glctir. Bu nedenle literatiirde “psodokarsinamatéz hiperplazi” olarak da adlandirilmaktadir (3).Literaturde bildirilen bir olguda, tg
aydir sag preaurikiler bolgede hizla blylyen vejetatif goriinimli Ulsere bir lezyondan alinan deri biyopsisi SCC olarak yorumlanmistir.
Ancak klinik stiphe Uzerine daha genis ve derin alinan biyopsinin histopatolojik incelemesi PEH lehine degerlendirilmis ve eksizyon
materyalinin seri kesitleri incelenerek SCC dislanmistir (4). Baska bir olguda, sicak su ile olusan termal yanik sonrasi 12. ginde gelisen
multipl nodiiler lezyonlardan yapilan histopatolojik incelemede PEH bulgulari izlenmistir (5). Yine bildirilen bir baska olguda, ortopedik
implant cerrahisi sonrasi implantin yerinden oynamasi nedeniyle lateral malleol tizerinde hiperkeratotik, verriikdz gortiniimli lezyon
gelismis; yapilan histopatolojik incelemede PEH rapor edilmistir (6).

1.Zayour, Maya MD; Lazova, Rossitza MD. Pseudoepitheliomatous Hyperplasia: A Review. The American Journal of Dermatopathology 33(2):p 112-126, April 2011. | DOI: 10.1097/DAD.0b013e3181fcfb47

2.Balfour, E. MD; Olhoffer, 1. MD; Leffell, D. MD; Handerson, T. MD. Massive Pseudoepitheliomatous Hyperplasia: An Unusual Reaction to a Tattoo. The American Journal of Dermatopathology 25(4):p 338-340, August 2003.

3. Valdebran, Manuel MD; Neuhaus, Isaac MD; North, Jeffrey MD. i Epithelial } ia Induced by Imiqui A Mimic of Cutaneous Squamous Cell Carcinoma. Dermatologic Surgery 43(6):p 874-876, June 2017. | DOI:
10.1097/DSS.0000000000000986

4.Chakrabarti S, Chakrabarti PR, Agrawal D, Somanath S. Pseudoepitheliomatous hyperplasia: a clinical entity mistaken for squamous cell carcinoma. J Cutan Aesthet Surg. 2014 Oct-Dec;7(4):232-4. doi: 10.4103/0974-2077.150787. PMID: 25722605;
PMCID: PMC4338470.

5.Fu X, Jiang D, Chen W, Sun Bs T, Sheng Z. Pseudoepitheliomatous hyperplasia formation after skin injury. Wound Repair Regen. 2007 Jan-Feb;15(1):39-46. doi: 10.1111/j.1524-475X.2006.00183.x. PMID: 17244318.

6.Blum FR, D'Souza LS. Cutaneous Pseudoepitheliomatous Hyperplasia from a Displaced Metallic Orthopedic Implant. Case Rep Dermatol Med. 2022 Apr 7;2022:9139213. doi: 10.1155/2022/9139213. PMID: 35433057; PMCID: PMC9010205.
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inatgi Ulsere Lezyonla Baslayan Bir Epiteloid Sarkom
Olgusu: Klinik Kilavuzlar ve Molekuler Hedeflerin Isiginda

Melike Biitiiner1, Ozge Sevil Karstarli Bakay1

Pamukkale Universitesi,Pamukkale Universitesi tip fakiltesi,Deri ve Ziihrevi
Hastaliklari Anabilim Dal

Girig

Epiteloid sarkom (ES), tim yumusak doku sarkomlarinin yalnizca %1’ini olusturan nadir bir timordir. Genellikle geng eriskin erkeklerde
gorilse de,klasik tipe kiyasla daha nadir gorilen proksimal tip daha agresif seyirlidir ve inguinal bolge gibi derin aksiyal alanlarda
yerlesebilir. Ayirici tanida sik¢a enfeksiy6z,enflamatuvar hastaliklarla veya skuamoz hiicreli karsinom ile karistirilabilir. Bu olguda,
baslangicta enfeksiy6z patolojiler veya hidradenitis slprativa dislinilen,ancak ileri gériintiileme,histopatoloji ve immunohistokimya ile
proksimal tip epiteloid sarkom tanisi alan bir eriskin erkek hasta sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

60 yasinda erkek hasta;sag kasikta 1.5 yildir siren

akintili, tlsere,endiire lezyon nedeni ile tarafimiza
basvurmustur.Cok sayida topikal ve sistemik antibiyoterapi
kullanip fayda gormemis olup scrofuloderma,tipik
mikobakteri,hidradenit stpuritiva,SCC,lenfograniiloma venerum
on tanilari ile biyopsi alinmis olup ilk biyopsi psddoepitelyomatoz
hiperplazi seklinde raporlanmis ve ayni 6n tanilarla alinan
rebiyopsi de materyal yetersiz gelmis ve lglinci biyopside Ust-
orta dermiste perifolikiiler alanda yogunlasan igsi hiicreli
proliferasyon ,niikleer pleomorfizm;immiinohistokimyasal
incelemede Vimentin (+),PANCK(+),EMA (+), S100 (-),INI-1 ile
fokal kayip izlenmistir.Ki-67 proliferasyon indeksi %20 gelip hasta
mezenkimal timor tanisi almistir. Onkoloji ve plastik
rekonstriktif cerrahiye yonlendirilen hastaya ¢ekilen FDG-PET’ te
sag inguinal bolgede hipermetabolik cilt alti doku (SUV max:
11.27) ve ihmli lenf nodu tutulumu ;MR’da da 5.5 x 2.5 cm
boyutlu, diizensiz sinirli, kontrastlanan, difiizyon kisitli kitle
seklinde raporlanmistir.Onkoloji cerrahi konseyinde
degerlendirilen hastanin genis cerrahi eksizyon ve flep
yapilmis;eksizyonel biyopsi sonucu histopatolojisi poligonal
rabdoid hiicreler,nekroz,yiiksek mitotik aktivite
;imminhistokimyasal boyamasi ise PANCK, EMA, aktin pozitif;
CD34, 5100, Desmin, CD31

negatif ve tanisal bulgu degeri olan INI-1(SMARCB1)kaybi
bildirilip 7 cm boyutunda lenf nodu reaktifligi bulunan NGS likit
biyopside MET,NRAS,PIK3CA,TP53,KRAS vb mutasyonlarin negatif
oldugu proksimal tip epiteloid sarkom tanisi konmustur.Hasta
yaklasik 9 aydir onkoloji ve radyasyon onkolojisi takibindedir.
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nBe A

Tartigsma

Epidemiyolojik olarak ES %70 oraninda 20—-40 yas arasi erkeklerde gorullr,proksimal tip daha agresif, genellikle pelvik, aksiller ve
inguinal bolgede ¢ikar.

Klinikte distal tipte ylzeyel, agrisiz nodillerle baslarken; proksimal tip derin, infiltratif ve hizla blylyen kitle ile karakterizedir ve ES nadir
de olsa lenf nodu metastazi yapan sarkomlardan biridir.

Tanida imminohistokimya ile PANCK, EMA, vimentin pozitifligi 6nemli ve 6zellikle INI-1 kaybi (SMARCB1) karakteristik ve ayirici bir
bulgudur.Ayirici taniya giren pyojenik granilom,hidradenit stipiritiva,noddler fasiit,sinovyal sarkom basta olamak tizere
inflamatuar,enfeksiyoz nedenler ve diger sarkomlar 6nemlidir.Tedavide cerrahi rezeksiyon ilk adimdir.Timaor >5 cm ve pozitif/stipheli
sinirlar varsa adjuvan radyoterapi dnerilir.Metastatik ve ileri evrede tedavide doksorubisin,ifosfamid,gemsitabin,dosetaksel ya da ikinci
secenek olarak vinorelbin,platin grubu kemoteropatikler planlanabilir.

INI-1 kayipli, cerrahiye uygun olmayan olgularda FDA onayli oral kullanilan EZH2 inhibitéri olan Tazemostat da kullanilabilir

Sonug¢

Bu olgu, epiteloid sarkomun klinik olarak enfeksiy6z/inflamatuvar hastaliklari taklit edebilecegini, tekrarlayan biyopsilere ragmen taninin
gecikebilecegini ve tanida INI-1 kaybinin kritik rol oynadigini ortaya koymaktadir. Tedavide &ncelik cerrahi eksizyon olmakla birlikte,
radyoterapi ve molekiler hedefli ajanlar (EZH2 inhibitorleri gibi) ile multidisipliner yaklasim icinde degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler
Epiteloid sarkom,inatgi Glser, INI-1, SMARCB1, EZH2 inhibitor(, tazemetostat, inguinal kitle, nadir deri tiimorleri

Destek
Herhangi bir finansal destek alinmamistir.
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Agresif Seyirli Bir Kutan6z Lenfoma Olgusu:
Diffliz Bliylik B hiicreli Lenfoma - Bacak Tipi

Ecem Esen, Emine Tugba Alatas, Suzan Demir Pektas, Ceyda Tetik
Aydogdu, Dilek Dasgin

Mugla Sitki Kogman Universitesi, Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi
Hastaliklart AD, Mugla

GIRIS
Kutan6z lenfomalar gastrointestinal lenfomalardan sonra 2. en sik goriilen ekstranodal lenfomalardir.' Nodal
lenfomanin sekonder tutulumu ile primer kutan6z lenfoma ayrimini yapmak icin tam evreleme arastirmalari
gereklidir, bazen bu ayrimi yapmak zorlayici olabilir.

Primer kutan6z B hiicreli lenfomalar (PCBCL) tiim primer kutandz lenfomalarin yaklasik %25 ini olusturur.? WHO-
EORTC siniflamasina goére 3 ana alt tip vardir. Marjinal zon lenfomasi, foliklil merkez hiicreli lenfoma ve diffiiz
biylk b hiicreli lenfoma- bacak tipi (DLBCL-LT). Son siniflamalarda EBV+ DLBCL, NOS ve intravaskdler biiyiik B
hiicreli lenfoma gibi nadir tipler de tamimlanmistir. Primer kutan6z biyiik b hiicreli lenfoma en sik bacakta
gorulir ve diger alt tiplerinden daha agresif seyreder. Genelde 70 yas lizerinde ve kadinlarda daha siktir.3 Hizla
biuylyen agrili nodil ve plaklar gériilir, bazen llserasyon gelisebilir. Tek veya ¢oklu lezyonlar seklinde
gortlebilir. Patolojide epidermotropizm gdstermeyen, subkutan dokuya ilerleyebilen diffiiz lenfosit infiltrati
mevcuttur. Hizliilerledigi ve prognozu kéti oldugu icin erken tani ve tedavi biiylik 6nem tasimaktadir.

Biz de, daha 6nce nazofarenks lenfoma 6ykiisii olan 92 yasindaki kadin hastada gelisen bu nadir lenfoma
olgusunu paylasmak istedik.

92 yasinda kadin hasta, yaklasik 1 aydir sol bacakta eritemli
zemin Uzerinde gelisen agrili, multipl noddl ve plaklar nedeniyle
dermatoloji poliklinigine bagvurdu. Sistemik sorgulamasinda
ates, gece terlemesi ve kilo kaybi yoktu. Ozgecmisinde
hipertansiyon, hipotiroidi ve 22 yil 6nce tani almis, kemoterapi
ile tedavi edilmis nazofarenks lenfoma 6ykiisii mevcuttu.

Rutin hemogram, biyokimya, CRP, sedim ve serolojileri istendi.
Laboratuvar incelemesinde LDH 275 U/L CRP 65 mg/L sedim 57
mm/saat bulundu, diger kan sonuclarinda dikkat ¢ceken bulgular
yoktu. Hastada on planda kutan6z maligniteler disinildd,
kaposi sarkomu anjiyosarkom lenfanjiosarkom
dermatofibrosarkom &n tanilaryla punch bx planlandi.
Patolojide epidermotropizm gostermeyen, dermisi dolduran,
subkutan dokuya ilerleyen malign lenfoid hiicre infiltrati izlendi.
immunohistokimyasal boyamada CD20 (+) CD1o(-) bcl2(+)
MUM1(+) Ki67 indeksi %75-80 olarak hesaplandi.

Sekonder tutulum ekarte edildiginde DLBCL- bacak tipi ile
uyumlu bulundu.

Hasta tedavi diizenlenmesi ve primer odak aranmasi agisindan
onkolojiye yonlendirildi. Onkoloji tarafindan R-CP kemoterapi
protokolii baslandi ve hasta dermatoloji, hematoloji ve onkoloji
kliniklerinin multidisipliner takibi altina alind.
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Primer kutandz diffiiz blyiik B hiicreli lenfoma, bacak tipi ilk olarak 1996 yilinda tanimlanmis olup, tim primer
kutanéz lenfomalarin %1-4’tinl olusturan agresif bir PCBCL alt tipidir.4

Bu olgu, 92 yasinda kadin hastada bacakta gelisen agrili nodiiller ile DLBCL, LT tanisinin tipik klinik 6zelliklerini
ortaya koymaktadir. Literatiirde bu lenfoma tipi cogunlukla alt ekstremitede, yash kadinlarda gériilmekte olup,
CD20(+), Bcl2(+), MUM1(+), CD10(-) fenotipi ile karakterizedir. Bizim olgumuzda da benzer immunoprofil ve
yliksek proliferasyon indeksi (Ki-67 %75-80) saptanmistir. Ayirici tanida diger kutanéz maligniteler diistiniilse de
biyopsi ile kesin tani saglanmistir. Hastanin 22 yil 6nce nazofarenks lenfoma 6ykiisti olmasi dikkat ¢ekici bir bulgu
olup, uzun siireli remisyon sonrasi yeni bir primer kutan6z lenfoma gelistigini diistindiirmektedir.

Sekonder kutan6z B hiicreli lenfomalar, primer kutan6z B hiicreli lenfomalar ile bir¢ok benzer dzellige sahiptir;
bu nedenle, tiim siipheli olgularda primer ve sekonder kutanéz tutulumu ayirt etmek esastir.>% Bu ayrimin
saglanabilmesi i¢in kapsamli laboratuvar incelemeleri ve gériintiileme yéntemleri kullanilmalidir. Tedavide
rituksimab iceren kemoterapi rejimleri (6r. R-CHOP(rituksimab, siklofosfamid, doksorubisin, vinkristin,
prednison), R-CP) standarttir. Hastamizda da R-CP tedavisi baslanmis ve multidisipliner takip strdarilmektedir.
Bu vaka, ileri yas kadinlarda bacakta hizl biiyliyen nodiillerin varliginda PK-DLBCL, LT’nin mutlaka akilda tutulmasi
gerektigini géstermektedir.

1- Diffuse large B-cell ymphoma: clinical implications of extranodal versus nodal presentation - a population-based study of 1575 cases. Mgller MB,
Pedersen NT, Christensen BE. Br J Haematol. 2004;124:151-159. doi: 10.1046/j.1365-2141.2003.04749.X.

2- Willemze, R.; Cerroni, L.; Kempf, W.; Berti, E.; Facchetti, F.; Swerdlow, S.H.; Jaffe, E.S. The 2018 update of the WHO-EORTC classification for primary
cutaneous lymphomas. Blood 2019, 133, 1703-1714.

3- Bradford, P.T.; Devesa, S.S.; Anderson, W.F.; Toro, J.R. Cutaneous lymphoma incidence patterns in the United States: A population-based study of
3884 cases. Blood 2009, 113, 5064-5073.

4-Ronchi, A,; Vitiello, P.; D’Abbronzo, G.; Caccavale, S.; Argenziano, G.; Sica, A.; Alfan, R.; Savarese, G.; Berretta, M.; Cozzolino, I.; et al. Primary
Cutaneous B-Cell Lymphomas with Large Cell Morphology: A Practical Review. Int. J. Mol. Sci. 2023, 24, 6204
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infiltrates and proliferations. Semin. Cutan. Med. Surg. 2018, 37, 61-74

6-Leary, D.O.; Goyal, N.; Rubin, N.; Goyal, A. Characterization of Primary and Secondary Cutaneous B-Cell Lymphomas: A Population-Based Study of 4758
Patients. Clin. Lymphoma Myeloma Leuk. 2022, 22, e269-e278.

-110-




SEMPOZYUMU

9 - 11 EKIM 2025

HYATT REGENCY iZMiR iSTINYEPARK - iZMiR

2. SMYRNA DERMATOLOJi

PB-04

Skar Yerinde Gelisen Lokalize Biilloz Pemfigoid: Farkh
Patogenezler iizerine Bir Degerlendirme

Abdullah Yiimaz, Ceyda Tetik Aydogdu, Suzan Demir Pektas, Emine Tugba Alatas, Dilek Dasgin
Mugla Sitki Kogman Universitesi, Tip Fakultesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari AD, Mugla

Biilloz pemfigoid (BP), en sik goriilen otoimmiin biilloz
dermatozdur ve genellikle ileri yaslarda, yaygn biiller ve kasinti ile
seyretmektedir [1]. Bununla birlikte, nadiren cerrahi skar, travma,
radyoterapi veya kronik inflamasyon bolgelerinde sinirh tutulumla
ortaya ¢ikabilmektedir [2—4]. Bu durum, Ruocco ve arkadaslari
tarafindan tanimlanan “immunocompromised district” (ICD) kavrami
ile agiklanmakta olup, lokal immiin disregiilasyon sonucu otoimmiin
stirecin yalnizca belirli bir alanda sinirli kalmasina yol agabilmektedir
[5]-

Bu olgu sunumunda, 20 yi1l 6nce splenektomi uygulanmis cerrahi
skar hattinda, uzun latent dénem sonrasinda lokalize bullous
pemphigoid gelisen bir hastayi sunmaktayiz.

65 yasinda erkek hasta, karm 6n duvarinda eski splenektomi skari
iizerinde 1 aydir giderek artan kasinti1 ve gerginlik hissiyle bagvurdu.
Oykiisiinde 20 yil énce splenektomi operasyonu, bir y1l 6nce ise ayni
bolgede gelisen benzer lezyonlar nedeniyle biilloz pemfigoid tanist
mevcuttu; ancak tedavi sonrasi kontrollerine devam etmemisti.

Fizik muayenede, skar hatt1 boyunca lineer dizilimli gergin biiller,
eritemli zeminde erozyonlar ve hemorajik krutlar; periumblikal
bolgede ise bir adet gergin biil izlendi(Sekil 1). Nikolsky bulgusu
negatifti, mukozal tutulum izlenmedi. Laboratuvar incelemelerinde
AST ve ALT degerleri yaklasik iki kat yiiksek, eozinofili
saptanmadi; serolojide HCV pozitifligi mevcuttu ve hasta
takiplerinde siroz tanisi aldi.

Histopatolojide subepidermal biil ve perivaskiiler inflamatuvar
infiltrat izlenirken, DIF incelemesi negatifti. Klinik, histopatolojik
bulgular ve tedaviye yanit birlikte degerlendirildiginde biilloz
pemfigoid tanisi desteklendi.

Hastaya 48 mg/giin prednizolon baglanarak doz kademeli olarak
azaltildi ve lokal yara bakimi uygulandi. Takiplerinde yeni biil ¢ikist
gdzlenmedi, lezyonlarda epitelizasyon izlendi. Ugiincii ayda hasta
diisiik doz prednizolon ile stabil seyretmekteydi. (Sekil 2)

TARTISMA

Biilloz pemfigoid(BP), tipik olarak ileri yaslarda yaygimn biillerle
seyretse de, cerrahi skar, travma, radyoterapi veya kronik
inflamasyon alanlarinda gelisen lokalize formlar nadir de olsa
literatiirde bildirilmistir [1-3]. Ozellikle cerrahi skar hattinda BP
gelisimi oldukga enderdir. Ornegin, Balestri ve ark. Total kalga
protezi operasyonundan 6 yil sonra gelisen lokalize BP olgusu
bildirmistir [1]. Benzer sekilde Atalay ve ark. Tiroidektomi skari
iizerinde BP gelisimini yaymlamislardir [2]. Bu olgular, travma veya
cerrahiye bagli lokal immiin disregiilasyonun BP’nin tetiklenmesinde
rol oynayabilecegini gostermektedir.

Bizim olgumuzun ay1rt edici yonii, cerrahi travmadan 20 y1l gibi
uzun bir latent donemden sonra lezyonlarin ortaya ¢ikmis olmasidir.
Literatiirde bu kadar uzun latent déoneme sahip olgu sayisi ¢ok azdir.
Bu durum, BP’nin patogenezinde yalnizca cerrahi travmanin degil,
zaman iginde geligsen ek immiinolojik faktorlerin de rol oynadigini
diisiindiirmektedir.

Bu mekanizmayi agiklamak iizere Ruocco ve arkadaslarinin
tanimladigt “immunocompromised district (ICD)” kavrami 6nemlidir
[5]. Cerrahi skar dokusu, lenfatik drenaj bozuklugu, sinir hasari ve
immiin hiicre fonksiyon bozukluklar1 nedeniyle immiin
disregiilasyon bolgesi haline gelebilir. Bdylece sistemik bir
otoimmiin hastalik, yalnizca sinirli bir anatomik bolgede ortaya
¢ikabilir.

Bunun yani sira, travima sonrasi yeni lezyon gelisimini agiklayan
Koebner fenomeni de BP’de nadiren rapor edilmistir [6]. Koebner
fenomeni, normalde psoriazis, vitiligo veya liken planus gibi
dermatozlarda travma alaninda yeni lezyonlarin ortaya ¢ikistyla
karakterizedir. BP’de ¢ok nadir bildirilmis olup, 6zellikle cerrahi
alanlarda lokalize biil gelisimi bu mekanizma ile iliskilendirilmistir.
Ancak olgumuzdaki 20 y1llik gecikme, klasik Koebner
fenomeninden ziyade ICD kavramina daha uygun goriinmektedir.

Alternatif olarak Wolf’un izotopik yanit1 da dikkate alinabilir.
Normalde bir dermatozun iyilesmis lezyon alaninda baska bir
dermatozun gelismesiyle tanimlansa da, travmatik skar alaninda BP
gelisimi bu kavramla kismen ortiismektedir [7]. Bu agidan, ICD,
Koebner benzeri fenomen ve izotopik yanit arasinda patomekanistik
bir kesisim olabilecegi diistiniilmektedir.
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Bu olgu, cerrahi skar hattinda uzun latent dénem sonrasinda
gelisen lokalize BP’nin literatiirde nadir bildirilen 6rneklerinden
biridir. ICD kavrami, Koebner fenomeni ve Wolf un izotopik yanit1
ile agiklanabilecek patomekanizmalar bu olguda kesigsmektedir.
Ayrica eslik eden HCV enfeksiyonu, kronik immiin
disregiilasyonun katkisini gostermektedir. Bu nedenle, 6zellikle
gegirilmis cerrahi dykiisii olan ve sinirlt biilloz lezyonlarla bagvuran
hastalarda BP akilda tutulmaldir.
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Yedi Yasinda Erkek Hastada Nadir Gorulen Bir
Folliklilotropik Mikozis Fungoides Olgusu

Rasit Ustiintas, Prof.Dr. Serap Oztiirkcan
Manisa Celal Bayar Universitesi, Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar AD

GiRIiS VE AMA

Mikozis fungoides (MF), cogunlukla yetiskinlerde gérilen ve nadiren ¢ocuklar etkileyen (%5’in altinda) yavas ilerleyen bir kutandz T hicreli lenfoma
tiradar.t MF’nin folikiilotropik varyanti; klinikte folikiler papdiller, histolojide ise neoplastik T lenfositlerin kil folikiilin infiltre etmesiyle
karakterizedir.2 Klinik olarak alopesi, kas tutulumu, akneiform lezyonlar veya tiimoral kitlelerle kendini gésterebilir. Bu varyantin prognozu daha
kotudur ve bes yillik sag kalim orani %70 ila %80 arasinda degismektedir. Follikilotropik Mikozis Fungoides (FMF) 50 yas Ustl hastalarda gorilmekle
birlikte cocukluk caginda nadir olarak gérulir. Cocuklarda sikhigi milyonda 0,1-0,3 iken, genel popilasyon dikkate alindiginda milyonda 6,4'tiir.3 Bu
olguda, histopatolojik inceleme sonucunda FMF tanisi konulan 7 yasindaki bir erkek hastayi sunmayi amagladik.

Yedi yas erkek hasta 5 yildir mevcut olan kollarinda ve bacaklarinda gittikge bliylyen kasintili kizarikliklar sikayeti ile tarafimiza basvurdu.
Dermatolojik muayenesinde alt ve Ust ekstremitelerinde numuler tarzda ortasinda follikiler belirginlesme bulunan multipl lezyonlari
mevcuttu.(Resim1-3) Lezyonlarin bir kismina alopesi eslik etmekteydi. Daha 6nce numuler ekzema tanisiyla gesitli tedaviler uygulanmis, ancak yanit
alinamamisti. Sikayetlerinin gegmemesi lzerine tarafimizca FMF 6n tanisi ile biyopsi planlandi ve histopatolojik olarak tani dogrulandi. Sistemik
tutulum arastirilmasi igin pediatrik hematoloji bolimiine yonlendirildi. Hasta darband-UVB ve asitretin tedavisi ile izleme alindi.

Resim- 1 Resim-2 Resim-3

Sag on kol (Resim-1) , sol tibia 6n ylizde (Resim-2) ve sol bacakta (Resim-3) folikiler belirginlesme ve etkilenen bolgelerde alopesik alanlar
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TARTISMA-SONU

Mikozis fungoides, en sik gorilen kutanoz T hiicreli lenfomadir. FMF, tim MF olgularinin yaklasik %10’unu olusturan nadir ve agresif bir varyanttir.*
FMF; akneiform lezyonlar, komedonlar, kistler, alopesi, prurigo nodularis benzeri nodller ve ‘aslan ylzi’ gériinim ile prezente olabilir.> Bu farkl
klinik bulgular, sikhkla diger dermatolojik hastaliklari taklit ederek taniyi gliglestirebilir. Hastamizda follikller belirginlesme ve alopesik alanlarin
bulunmasi ayrica gesitli ekzema tedavilerine yanitsiz kalmasi FMF tanisini diistindiirmustir. Bu olgu, numuler ekzema gibi daha yaygin dermatolojik
hastaliklarla karistirilabilen FMF’nin ayirici tanida mutlaka akilda tutulmasi gerektigini géstermektedir.
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Eruptif Siringoma: Nadir Gorulen Bir
Olgu Sunumu
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Giris

Siringomalar intraepidermal ekrin kanallarin benign tiimérleridir. En sik periorbital
bolgede gortilmekle birlikte atipik lokalizasyonlarda da gelisebilir. Kadinlarda daha sik
rapor edilmektedir ve genellikle puberte sonrasi ortaya cikar. Eruptif formu olduk¢a nadir
olup govde, boyun ve ekstremitelerde goriilebilir. Klinik olarak diger paptiler dermatozlarla
benzerlik gosterebilir; bu nedenle histopatolojik inceleme tanida kritik 6neme sahiptir.

Olgu

Kirk ii¢ yasinda kadin hasta, yaklasik yirmi yildir giderek artan, boyunda ve gévdede ¢ok
sayida deri renginde paptiller ve hafif kasinti yakinmasi ile basvurdu. Dermatolojik
muayenede boyun ve govde sag list bolgede multipl deri renginde papiiller izlendi; klinik
olarak siringoma, liken planus ve verruka plana 6n tanilar1 diistintildii. Govde sag tist
bolgeden insizyonel biyopsi yapildi ve histopatolojik inceleme sonucu tani siringoma olarak
bildirildi. Fraksiyonel lazer tedavisi dnerildi.

Tartisma

Eruptif siringoma nadir goriilmekle birlikte literatiirde benzer olgular tanimlanmistir.
Klinik olarak ¢ogunlukla gévde ve boyunda yerlestigi, kadinlarda daha sik gorildiigii ve
ortalama tani yasinin genc eriskin donemde oldugu bildirilmistir. Akral bolgelerde yerlesim
gosterebilen ailevi olgular da rapor edilmistir.

Ayiricl tanida liken planus, verruka plana, miliya, trikoepitelyoma ve papiiler egzamalar
diistiniilmelidir. Tedavi cogunlukla kozmetik nedenlerle planlanir. CO, lazer, fraksiyonel
lazer, kriyoterapi ve eksizyon gibi yontemler kullanilmakta, ancak niiksler sik
gorilmektedir. Medikal tedaviler arasinda topikal retinoidler, oral izotretinoin ve
trikloroasetik asit yer almaktadir. Son yillarda botulinum toksin A uygulamasi da tedavi
secenekleri arasinda bildirilmistir.

Sonug

Siringoma benign seyirli olmakla birlikte atipik lokalizasyonlarda da ortaya ¢ikabilir. Boyun
ve govdede multipl deri renginde papiillerle basvuran olgularda histopatolojik dogrulama
ayiricl tani icin 6nemlidir. Tedavi yaklasimi hasta tercihi ve kozmetik beklentilere gore
diizenlenmelidir.
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