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ÖZET

Mikozis Fungoidesin Atipik Formları

Mikozis fungoides (MF), derinin T hücreli lenfomasıdır. MF’li 
olguların çoğunluğunda klasik MF klinik ve histopatolojik 
bulguları izlenmektedir. Olguların az bir kısmında ise klasik 
klinikopatolojik bulgulardan farklı özellik gösteren durumlar 
izlenmiştir ve bunlar atipik MF formları olarak adlandırılmıştır. 
Atipik formlar arasında; foliküler MF, siringotropik MF, büllöz/
veziküler MF, granülomatöz MF ve granülomatöz gevşek 
deri, hipopigmente MF, hiperpigmente MF,  poikilodermik 
MF,  palmoplantar MF,  hiperkeratotik/ verrüköz MF, vejetatif/
papillomatöz MF, pigmente purpura benzeri MF, püstüler MF, 
iktiyoziform MF, tek lezyonlu MF ve tek lezyonlu pagetoid 
retikülozis yer almaktadır.

Atipik MF formları farklı seyir ve prognoz gösterebilmeleri 
nedeniyle klasik MF’den ayırt edilmeleri önemlidir.

Anahtar Kelimeler: Mikozis fungoides, atipik, lenfoma

ABSTRACT 

Atypical Forms Of Mycosis Fungoi

Mycosis fungoides (MF) is the cutaneous T cell lymphoma. 
Classical clinical and histopathological findings of MF are de-
tected in most of the patients. However, some of the patients 
present with clinicopathological findings other than the clas-
sical form, which is defined as atypical MF. The atypical forms 
of MF constitute of  follicular MF, syringotrophic MF, bullous/
vesicular MF, granulomatous MF and granulomatous slack 
skin, hypopigmented MF, hyperpigmented MF, poikilodermic 
MF,  palmoplantar MF,  hyperkeratotic/verrucous MF, vegeta-
tive/papillomatous MF, pigmented purpura-like MF, pustular 
MF, ichthyosiform MF, solitary lesion MF and solitary lesion 
pagetoid reticulosis.

Atypical forms of MF should be differentiated from classical 
MF because of variable prognosis.
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edilebilmektedir. Predileksiyon bölgeleri, yüz, boyun ve gövde 
üst kısmıdır (5-7).
 
Histopatolojide, düzensiz nukleuslu  küçük ila orta boyutlu len-
fositler kıl folikülünde ve etrafında yoğun olarak saptanırken 
folliküller arasında kalan deri genellikle korunmuştur. Bazı 
olgularda folikül epitelinde Pautrier mikroapseleri izlenebilme-
ktedir. Folikülde kistik genişleme, kornifiye tıkaçlar bazen de 
folikül epitelinde  müsinöz dejenerasyon tespit edilmektedir (5-
8). Ekrin bezlerde de lenfositik infiltrat saptanabilmektedir (7). 

Foliküler MF’de folikülotropizm nedeni tam olarak bilinme-
mektedir. Folikül epitelindeki keratinositlerde yoğun olarak 
intersellüler adezyon molekülü 1 (ICAM-1) ekspresyonu tespit 
edilmesi ve  bu ekspresyonun foliküller arasındaki epitelde 
saptanmaması, folikülotropizmde ICAM-1 ekspresyon artışının 
rol oyanabileceği hipotezini düşündürmüştür (9,10). 

Son yıllarda yapılan bir çalışmada, foliküler MF’in klasik MF’den 
daha agresif seyir ve daha  kötü prognoz gösterdiği tespit 
edilmiştir (7).

Foliküler MF, idyopatik foliküler müsinozisten ayırt edilmelidir. 
İdiyopatik foliküler müsinozis genç olgularda görülür, benin 
seyir gösterir, genellikle tedavi sonrası tamamen düzelmek-
tedir. Günümüzde idyopatik MF ile ilişkili foliküler müsinöz 

Mikozis fungoides, derinin non-Hodgkin T hücre lenfomasıdır. 
Olguların çoğunluğunda  klasik MF (Alibert- Bazin hastalığı) 
görülmektedir. Klasik MF’de yama, plak ve tümör olmak üzere 
üç evre bulunmaktadır. Histopatolojide, epidermotropizm 
gösteren küçük serebriform lenfositlerin proliferasyonu 
saptanmaktadır. Bazen bu klasik klinikopatolojik bulgulardan 
farklı durumlar tespit edilebilmektedir; bunlar atipik MF 
formları olarak adlandırılmaktadır. Atipik formlar arasında; foli-
küler MF, siringotropik MF, büllöz / veziküler MF, granülomatöz 
MF ve granülomatöz gevşek deri, hipopigmente MF, hiperpig-
mente MF,  poikilodermik MF,  palmaplantar MF,  hiperkeratotik 
/ verrüköz MF, vejetatif / papillomatöz MF, pigmente purpura 
benzeri MF, püstüler MF , iktiyoziform MF, tek lezyonlu MF ve 
tek lezyonlu Pagetoid retikülozis yer almaktadır (1). 

Foliküler MF 

Literatürde foliküler MF için folikülotropik MF, pilotropik MF, 
folikülosentrik MF, MF ile ilişkili foliküler müsinozis terimleri de 
kullanılmaktadır (1-4).

Foliküler MF’de erkek / kadın oranı 4 – 5 / 1’dir. Klinik olarak 
etkilenen bölgede akneiform lezyonlar, komedon benzeri 
tıkaçlar, epidermal kistler, foliküler papüller, foliküler keratoz, 
eritemli yama ve plaklar, alopesi görülebilmektedir. Bazı hasta-
larda müsinore (folikül ağzından musinöz akıntı olması) tespit 
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sik tedavi sonrası gelişen hiperpigmentasyon yer almaktadır 
(42). 

Poikilodermik MF 

Hipopigmentasyon, hiperpigmentasyon, kuruluk, atrofi ve tel-
enjiyektazi ile giden poikilodermik lezyonlar, genellikle klasik 
lezyon (yama, plak) bölgesinde görülürler. Predileksiyon bölge-
leri kıyafetlerin kronik sürtünme bölgeleridir; göğüs ve kalça 
sıklıkla etkilenir (1,44,45). 

Histopatolojisinde, yama ve plak dönemi MF’de saptanan 
bulguların yanı sıra, epidermiste atrofi, retelerde düzleşme 
veya kaybolma, bazal tabakada vakuoler değişiklikler, papiller 
ve retiküler dermiste melanofajların sayısında artış, yüzeyel kan 
damarlarında dilatasyon izlenmektedir (1,46). 

Prognozu, yama dönemi MF prognozu ile benzerlik gösterme-
ktedir (47).     

Ayırıcı tanısında, lupus eritematozus, dermatomiyozit, Civatte 
poikiloderması, radyasyon dermatiti yer almaktadır (44).

Palmoplantar MF 

Lezyonlar genellikle palmoplantar bölgede sınırlıdır fakat ba-
zen ekstremite ve gövdeye yayılım gösterebilmektedir. Palmo-
plantar bölgede annuler ve hiperpigmente yama ve plaklar, 
hiperkeratotik lezyonlar, veziküller, püstüller, psöriaziform plak-
lar, ülserasyon izlenebilmektedir. Lezyonlara tırnak distrofisi 
eşlik edebilmektedir (1,48). 

Histopatolojisinde, klasik MF bulgularına ilave olarak, hiperk-
eratoz ve parakeratoz   görülebilmektedir. 

Palmoplantar MF, sessiz seyir gösterir, ekstrakutanöz tutulum 
bildirilmemiştir (1,48). 

Ayırıcı tanıda,  mantar infeksiyonları, dizidrotik egzema, kontakt 
dermatit, palmoplantar psöriazis yer almaktadır. 

Hiperkeratotik / Verrüköz MF  

Bacakta, yüzde, gövdede hiperkeratotik ve verrüköz plaklar 
görülmektedir. Bunlara, klasik ve palmoplantar MF lezyonları 
da eşlik edebilmektedir (49,50). 

Vejetatif / Papillomatöz MF  

Lezyonlar, koltuk altı, kasık gibi fleksural bölgelerde, ensede ve 
göğüste (özellikle göğüs ucunda) görülmektedir. Lezyonların 
konfigürasyonları, renkleri ve boyutları seboreik keratoz veya 
akantozis nigrikansa benzerlik göstermektedir. Histopatolo-
jisinde, papillomatöz, belirgin akantoz, bant benzeri veya diffüz 
atipik lenfosit infiltrasyonu  izlenmektedir (1,51,52).  

genç olgularda görülmekle birlikte nadir de olsa açık deri 
rengindeki olgularda da bildirilmiştir (32-37). Hipopigmente 
MF daha genç popülasyonda görülürken (ortalama yaş: 29)  
klasik MF yaşlı popülasyonda (ortalama yaş: 63) görülmektedir 
(38).

Klinik olarak  yalnızca asemptomatik veya hafif kaşıntılı, 
skuamsız, düzensiz sınırlı hipopigmente yamalar görülebileceği 
gibi bu lezyonlara MF’in  klasik eritemli yama ve plakları da 
sıklıkla eşlik edebilmektedir (32,35). 

Hipopigmente yamaların histopatolojisinde, üst dermiste hi-
perkromatik nukleuslu atipik lenfositler, epidermotropizm ve 
epidermiste Pautrier mikroapseleri izlenmektedir (32,33,35). 
Neoplastik hücreler genellikle CD8 ekprese ederler fakat CD4 
ekpresyonu da bildirilmiştir (35,39). 

Hipopigmentasyonun nedeni tam olarak bilinmemekte-
dir. İnflamasyona nonspesifik yanıt olarak melanositlerden 
keratinositlere melanazom transferinde azalma olması ve 
melanositlerdeki dejeneratif değişiklikler sonucu gelişmiş 
olabileceği düşünülmektedir (39,40).    

Hipopigmente MF’in klinik seyri ve prognozu klasik yama döne-
mi MF’e benzerlik göstermektedir (41).  

Tedavisinde PUVA, dar bant UVB, UVA 1 başarılı bulunmuştur 
(32-35). Tedaviye yanıt perifoliküler repigmentasyon şeklinde 
görülmektedir. 

Hipopigmente MF, tinea versikolor, pitriasis alba, vitiligo, le-
pra, sarkoidoz, postinflamatuvar hipopigmentasyon ve  PUVA 
sonrası görülen vitiligo benzeri lökoderma ile karışabilmektedir 
(35,41). 

Hiperpigmente MF 

Hiperpigmente MF nadir görülen atipik formlardan biridir.  Hi-
perpigmente yama ve plaklarla seyreder. Lezyonlar, poikilo-
derma vaskülare atrofikans ve daha önce mevcut olan MF 
lezyonlarının regresyonu ile ilişkili değildir (42,43).

Histopatolojisinde, bazal tabakada yoğun melanin saptanır. Ep-
idermisteki keratinositlerde, Langerhans hücrelerinde, makro-
fajlarda, atipik lenfositlerde  dev melanin granülleri izlenmekte-
dir . Langerhans hücrelerindeki melanin granülleri lizozomlarda 
bulunur veya Langerhans cisimcikleri ile çevrilidir, bu bulgu-
lar MF’in hiperpigmentasyon görünümden sorumlu olduğu 
düşünülmektedir (1,43). 

Literatürde az sayıda olgu bildirilmesi nedeniyle hiperpig-
mente MF’in prognozu tam olarak bilinmemektedir. Klasik MF 
ile benzer prognoz gösterdiği düşünülmektedir (42,43).      

Ayırıcı tanısında pigmente purpura benzeri MF, poikilodermik 
MF, PUVA ve siklofosfamid, busulfan, doksorubisin gibi sitotok-

topikal karmustin tedavileri sonrası gelişen büller gibi) (19,21). 

Büllerin oluşum mekanizması ve neden farklı lokalizasyon-
larda oluştukları günümüzde net olarak bilinmemektedir fakat 
bazı görüşler ileri sürülmüştür: 1) Pautrier mikroapselerinin 
birleşmesi sonucu intraepidermal büller gelişmiş olabilir 2) 
bazal tabakada neoplastik lenfositlerin birikmesi sonucu bazal 
lamina ile bazal keratinositlerin arasındaki bağın kaybolması 
sonucu subepidermal büller gelişmiş olabilir 3) intraepidermal 
neoplastik lenfositlerden lenfokinlerin salınımı sonucu kerati-
nositlerin kohezyonu etkilenmiş olabilir (21).    

Büllöz MF agresif tedaviye rağmen kötü prognoz gösterir, 
olguların yaklaşık % 50’si büllerin görülmesinden bir yıl sonra 
kaybedilmektedir (22). 

Granülomatöz MF ve Granülomatöz Gevşek Deri

Granülomatöz MF, histolojik olarak granülomatöz reaksiyon 
ile karakterize atipik MF formudur. Klinik olarak papüller ve 
nodüllerle seyredebilir. Bazen klinik olarak saptanamaz, diğer 
MF formlarının (klasik, foliküler, hiperpigmente MF gibi) his-
topatolojisinde granülomatöz reaksiyon saptanması ile tanı 
alabilir. Granülomatöz reaksiyon, sarkoidal paternde, granülo-
ma annulare benzeri paternde ve multinükleer dev hücrelerle 
seyreden granülomatöz paternde görülebilmektedir. Sarkoi-
dal paternde, epiteloid granülomlar izlenmektedir (23,24). 
Granüloma annulare benzeri patern, interstisyel MF olarak da 
isimlendirilir, nadir histiyositle birlikte lenfositlerin dermal inter-
stisyel infiltratı ile karakterizedir.  Ayrıca dermal müsin depoz-
isyonunda artış tespit edilebilir (25). 

Granülomatöz MF’in klinik bulguları ve prognozu net olar-
ak bilinmemektedir. Son yapılan çalışmalarda agresif seyir 
gösterdiği, hızlıca ekstrakutanöz yayılıma ve ölüme neden 
olduğu saptanmıştır (26). 

Granülomatöz gevşek deri, granülomatöz MF ile yakın ilişkilidir 
fakat farklı klinikopatolojik bulguların olması farklı antiteler 
olduklarını düşündürmektedir (27-29).      

Granülomatöz gevşek deri,  başta koltuk altı ve kasık olmak 
üzere fleksural bölgelerde gevşek, hipoelastik, atrofik doku ile 
karakterizedir (30). Histolojisinde, üst ve orta dermiste küçük ila 
büyük boyutlu serebriform lenfositlerin bant benzeri ve diffüz 
infiltrasyonu izlenmektedir. Ayrıca dermiste kümelenmiş  veya 
dermise yayılmış multinükleer dev hücreler saptanır.  Elastik 
lifler tama yakın kaybolmuştur (27-29).

Granülomatöz MF’den gevşek deri lezyonları, histolojisinde dev 
hücreler içermesi ve elastolizis ve elastofagositoz saptanması 
ile ayırt edilebilmektedir (31). 

Hipopigmente MF 

Genellikle Afrika-Amerikan, Hindistan kökenli koyu deri rengi 

ayırımını yaptırabilecek güvenilir klinik ve histopatolojik kriter-
ler bulunmamaktadır (11,12). 

Foliküler MF, derin deri ve intrafoliküler neoplastik infiltrat gös-
termesi nedeniyle klasik MF’de kullanılan standart tedavi rejim-
lerine daha az yanıt vermektedir (7).  

Siringotropik MF

MF’in nadir görülen atipik formudur. Literatürde bildirilen 
olguların çoğunluğu erkektir. En belirgin özelliği, periekrin 
bölgedeki yoğun atipik lenfositlerin hiperplastik ekrin kanalının 
duktal ve sekretuvar kısmına invazyon göstermeleridir. Klasik 
MF’de  atipik lenfositlerin ekrin beze tropizmi nadirdir (13,14). 
Siringotropik MF’de  epidermiste fokal atipik lenfositler izlenir 
fakat epidermotropizm belirgin bir özellik değildir ve Pautrier 
mikroapseleri genellikle saptanmaz. Bazen kıl folikülleri de et-
kilenebilir, foliküler müsinöz çoğunlukla görülmez (15,16).         

Klinik olarak, kırmızı-kahverengi yamalar, skuamlı, infiltre plak-
lar, kırmızı veya deri renginde papüller tespit edilmektedir. 
Alopesi etkilenen alanda sıklıkla izlenmektedir. Anhidroz ise 
olguların üçte birinde saptanmaktadır. Ülserasyon oldukça na-
dirdir (16,17).     

Siringotropik MF, alopesi ile giden idyopatik siringolenfoid hi-
perplaziden ayırt edilmelidir (14,15). 

Siringotropik  MF’de sistemik tutulum yoksa radyoterapi, tedavi 
seçeneği olmalıdır (18). 

Büllöz / Veziküler MF 

Büllöz MF, veziküler veya vezikülobüllöz MF olarak da 
adlandırılmaktadır. Genellikle yaşlı olgularda (ortalama yaş 66) 
ve her iki cinsiyette eşit sıklıkta görülmektedir (19). 

Büller çoğunlukla klasik MF’in plakları veya tümöral lezyonları 
üzerinde gelişmektedir fakat normal deride de görülebilmek-
tedir. Predileksiyon bölgeleri gövde ve ekstremitelerdir. Büller 
gevşek olabileceği gibi gergin de olabilmektedir. Gevşek 
büllerde bazen Nikolsky pozitifliği saptanabilmektedir. Tabloya 
nekrotik ülserler eşlik edebilmektedir (1,19-21).    

Histopatolojide klasik MF bulguları (epidermotropizm, Pautrier 
mikroapseleri, serebriform lenfositler) yanı sıra subkorneal, in-
traepidermal ve subepidermal bölgelerde görülebilen büller 
tespit edilmektedir (21).  

Büllöz MF’in 4 tanı kriteri bulunmaktadır: 1) klasik MF lezyonları 
üzerinde veya normal deride görülebilen vezikülobüllöz lezy-
onlar  2) klasik MF histopatolojik bulguları yanı sıra subkorneal, 
intraepidermal veya subepidermal büller 3) direkt ve indirekt 
immünfloresan bulguların negatif olması  4) vezikülobüllöz 
lezyonlara neden olabilecek tüm durumların ekarte edilmesi 
(bakteriyel ve viral infeksiyonlar, iyonize radyasyon, PUVA veya 
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İktiyoziform lezyonların histopatolojisinde, kompakt ortokera-
toz, hipogranüloz, küçük serebriform lenfositlerin oluşturduğu 
bant benzeri epidermotropik infiltrat izlenmektedir. Foliküler 
papüllerin biyopsisinde ise, kıl folikül ağzında kist benzeri 
dilatasyon, kornifiye tıkaç, foliküler epitelyumda neoplastik 
lenfosit infiltrasyon saptanırken epitelyumda müsin birikimi 
saptanmaz (63,64).  

İktiyoziform MF genellikle sessiz seyir gösterir ve tedaviye iyi 
yanıt verir. En etkili tedavi seçeneği oral retinoid ve PUVA kom-
binasyonudur (63,64). 

Tek Lezyonlu MF ve Tek Lezyonlu Pagetoid Retikülozis
(Woringer- Kolopp Hastalığı)

Tek lezyonlu MF, vücut yüzeyinin % 5’inden azını kaplayan, tek 
bir alanda görülen lezyonla karakterizedir. Lezyon, klasik MF 
lezyonlarının da en sık görüldüğü göğüs, koltuk altı ve kalçada 
izlenmektedir. Histopatolojik bulgular, klasik MF’de görülen 
bulgulardır. Topikal kemoterapi ve radyasyon tedavisi ile iyi 
yanıt alınır fakat cerrahi eksizyon sonrası nüks görülebilmekte-
dir (1,65,66).  

Tek lezyonlu pagetoid retikulozis veya Woringer- Kolopp 
hastalığı (WKH) sıklıkla akral bölgede yerleşim gösteren yavaş 
büyüyen tek plakla karakterizedir. Tek lezyonlu MF ile WKH’nın 
farklı antiteler olduğu düşünülmektedir. WKH histopatolojisi 
MF’e bezerlik göstermekle birlikte epidermiste belirgin akan-
toz ve epidermotropizm en önemli bulgulardır. WKH immün-
fenotipi MF’den daha fazla çeşitlilik göstermektedir. Neoplastik 
hücreler sıklıkla CD30 pozitiftir ayrıca CD4 ve CD8 pozitifliği 
olabileceği gibi her ikisi de negatif olabilmektedir. WKH’nın, tek 
lezyonlu MF’den daha yavaş seyir gösterdiği düşünülmektedir. 
Radyasyon tedavisi, PUVA, cerrahi eksizyon tedavi seçenekleri 
arasındadır (1,67,68) . 
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Pigmente Purpura Benzeri MF 

Pigmente purpurik dermatoz (PPD) üç şekilde MF ile ilişkili ola-
bilmektedir; 1) MF, PPD kliniği şeklinde başlangıç gösterebilir  2) 
PPD bir süre sonra MF’e dönüşebilir  3) PPD, MF histopatolojisini 
taklit edebilir (53).  

Birinci durumda, lezyonlar purpurik eritemli veya hiperpig-
mente yamalar şeklinde görülmektedir. Eğer bu lezyonlar 
gövde veya karın gibi atipik lokalizasyonda ise ve dirençli ise 
(bir yıldan uzun süredir varsa) MF’den şüphelenilmeli ve biyopsi 
yapılmalıdır. Histopatolojide, likenoid serebriform lenfositik 
infiltrat, siderofajlar, ekstravaze eritrositler, epidermotropizm 
ve Pautrier mikroapselerin  izlenmesi ile tanısı konulur (53-55). 
Lenfositler, çoğunlukla CD4 bazen de CD8 ekprese ederler (1). 
MF’de purpurik lezyonların oluşumuna neden olan mekanizma 
net olarak bilinmemektedir. CD4 ekprese eden lenfositlerin 
kapiller hasarı indükleyebileceği, CD8 ekprese eden lenfosit-
lerin de damar etrafına yerleşip endotelyal hücrelere yapışarak 
papiller dermiste kapillarite neden olabileceği üzerinde 
durulmaktadır (56). 

İkinci durumda, klinik ve histopatolojik olarak PPD tanısı 
almış lezyonlar bir süre sonra MF’e dönüşebilmektedir (56). 
İlk defa Barnhill ve Braverman MF’e dönüşen PPD olguları 
bildirmişlerdir. PPD lezyonlarının yaklaşık 8.4 yıl sonra MF’e 
dönüştüğünü tespit etmişlerdir (57).    

Üçüncü durumda ise PPD, MF histolojisini taklit edebilmekte 
ve iki hastalığın ayırımının yapılmasını güçleştirmektedir. Toro 
ve arkadaşları dirençli PPD lezyonları olan 56 olgunun 29’unda 
MF histolojik bulguları tespit etmişlerdir. Gen rearajman 
çalışmalarının bu iki hastalığı ayırt etmede yararlı olmadığını 
belirtmişlerdir. Ayırımda klinikopatolojik özelliklerin en yararlı 
yöntem olduğunu bildirmişlerdir (58).  

Püstüler MF  

Palmaplantar bölgede sınırlı veya generalize püstüler lezy-
onlar ile karakterizedir (59,60). Histopatolojisinde, atipik len-
fositler, nötrofiller ve eozinofillerin doldurduğu intraepidermal 
boşluklar izlenmektedir (61). Püstüler lezyonların gelişmesinde 
neoplastik hücrelerden salınan interlökin 8’in rol oynadığı 
düşünülmektedir (62). 

İktiyoziform MF 

Kliniğinde, yaygın iktiyoziform lezyonlara komedon benzeri 
lezyonlar ve / veya foliküler keratotik papüller sıklıkla eşlik et-
mektedir. İktiyoziform lezyonlar genellikle ekstremitelerde 
görülmektedir, fakat diğer bölgelerde de izlenebilirler. Bu atipik 
formda kaşıntı belirgin özelliktir bu nedenle ekskoriyasyonlar 
sıklıkla gözlenir (63,64). Çoğunlukla iktiyotik değişiklikler tek 
başına görülür bazen klasik MF lezyonları tabloya eşlik ede-
bilmektedir (1). 
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