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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.




Olgu Sunumu

Sekil 3: Suprabazal yariklanmalar, lakiin olusumlari ve stratum spino-
zumda corps rondlar . H&E X40

Sekil 4: Hastanin takrolimus %0,1 krem tedavisinden bir hafta sonraki

goruntusa.

Tartisma

Darier hastalgi sik goriilen genodermatozlardan biridir (1).
Siklikla otozomal dominant gecis gostermekle birlikte yeni mu-
tasyon olan cok sayida olgu tanimlanmistir (2). Hastalik genel-
de erkeklerde bayanlardan daha ciddi seyreder. Hailey- Hailey
hastaliginda oldugu gibi kalsiyum homeostazisinde bozukluk
vardir. Kalsium pompasini kodlayan 12g23-24.1 kromozo-
mundaki ATP2A2 geninde hasar sonucu epidermal homeostazi-
sin bozulmasiyla dezmozomlarda ve tonofilament-dezmozom
kompleksinde bozulma olusur. Klinik olarak tipik lezyonlar
daha ¢ok boyun, g6gus ortasi, koltuk altlari ve kasik aralari gibi
seboreik alanlarda, sacli deri ve ekstremitelerde birka¢ mili-
metre capinda Uzeri siki yapisik gri-kahverengi keratin kurutla
kapli, ince keratotik papullerdir. Zamanla lezyonlar birleserek
daha kalin ve kirli bir gériintl olustururlar. Derinin kivrim yer-
lerindeki lezyonlar masere, kotii kokulu ve siklikla da sekonder
infekte olurlar. Cok sik olmamakla beraber nodiiler lezyonlar ve
vezikller olusabilir. Sach deride yaygin kabuklanmalar, kiictik
keratotik tikaclarla birlikte palmoplanter cukurcuklar olusabilir

(1). Tirnaklarda subungual keratoz, kirmizi beyaz longitudinal
cizgilenmeler ve tirnak distalinde V seklinde centiklenmeler
olusabilir. Agiz icinde beyaz grupe papuller gozlenir (2, 3). El
sirtlarinda ve yanlarinda klasik olarak “acrokeratosis verruci-
formis” olarak bilinen ince diiz yiizeyli papdller gorilir (1).

Koebner fenomeni pozitifliginden dolayi, giines 1sinlari, travma,
kimyasal irritanlar, hastaligi siddetlendirebilir.

Darier-White hastaligi patolojisinde hem diskeratoz hem de
akantolizis gorulir. Hiicrelerin keratinizasyonu st epidermiste
degisik anormal keratinositlerin olusmasina yol acar: stratum
spinozum icindeki yuvarlak eozinofilik hiicreler corps ronds
olarak bilinirken, stratum graniilozum icinde kliclik nikleer
kalintilar grains olarak bilinir. Subrabazal keratonositlerde
ayrisma olur. Bazal tabaka bazen muhafaza olarak pemphi-
gus vulgaris de oldugu gibi kaldirimtasi paterni olusturabilir.
Dermiste siklikla belirgin enflamasyon hiicreleri goralar (1).
Ayirici tanida seboreik dermatit, Hailey-Hailey hastaldi, Grover
hastaligi, pemphigus vejetans, akantozis nigrigans, sacli deriyi
tuttugunda favus, pitiriyazis amiantasea, el sirtindaki lezyonlar
verruka planus ile karisabilir.

Toplumda kismen sik goériilen genodermatoz olmasina ragmen
Tiirkce literattirde az bildirilmesinin nedeni, 6zellikle bu olguda
oldugu gibi hafif seyreden vakalarin atlaniyor olmasi olabilir.

Darier hastaliginin tedavisinde; hafif formlarda gtinesten koruy-
ucular, kortizonlu kremler, yerel retinoidler, takrolimus, yaygin
lezyonlarda asitretin kullanilmistir (4, 5). Sistemik retinoidler
ozellikle agir seyreden Darier hastalarinda hala en etkili tedavi
yontemi olmasina ragmen hafif vakalarda ya da yan etkilerin-
den dolay sistemik tedavi veremedigimiz hastalarda, bir ¢ok
immun sistemle ilgili deri hastaliginda basari ile kullanilan yerel
takrolimusun iyi bir alternatif olacagi kanaatindeyiz.
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OZET
Tirnak Liken Planuslu Bir Olgu

Liken planus ¢cocukluk ¢caginda nadir goriilen, baslica deri ve
mukozalarda tutulum gdsteren bir hastaliktir. izole tirnak tutu-
lumu liken planusta oldukga nadir gériilmektedir. Cocuklarda
tirnak tutulumu en sik tipik tirnak liken planusu, yirmi tirnak
distrofisi ve tirnaklarin idiyopatik atrofisiyle karakterizedir.
Literatlrde bildirilen az sayida ¢ocuk tirnak liken planuslu olgu
bulunmaktadir. Klinik ve histopatolojik bulgulariyla tirnak liken
planusu olan ondoért yasindaki olgumuzda sistemik kortikos-
teroid tedavisi baslanmis ve kismi fayda saglanmistir. Olgumu-
zun nadir gérilmesi nedeniyle bildirilmesi uygun gérilmastir.

Anahtar Kelimeler: Kortikosteroid, liken planus, tirnak

ABSTRACT
A Case of Nail Lichen Planus

Lichen planus is a rarely seen disorder in childhood and
presents with primarily skin and mucosa involvements. Lichen
planus with an isolated nail involvement is seen very rarely.
The nail involvement related to lichen planus in children has
different presentations including the typical nail lichen planus
(that is the most common form), the twenty nails dystrophy,
and idiopathic nail atrophy. In the literature, a few case reports
presenting with nail lichen planus during childhood were
reported. We report a 14-year-old boy who presented with
nail lichen planus and had a partial response to corticosteroid
treatment. This case was reported because of its rarity.

Key Words: Follicular musinosis, alopecia mucinosa

Girig

Liken planus ¢ocukluk ¢aginda nadir gorilen, baslica deri ve
mukozalarda tutulum goésteren bir deri hastaligidir. Cocuk-
larda tirnak liken planusu baslica 3 klinik sekilde gorilmekte-
dir. Bunlar tipik tirnak liken planusu, yirmi tirnak distrofisi ve
tirnaklarin idyopatik atrofisidir (1). Deri tutulumu olmaksizin sa-
dece tirnak liken planusu oldukg¢a nadir gériilen bir durumdur.
Literatlrde bildirilen az sayida ¢ocuk tirnak liken planuslu olgu
bulunmaktadir.

Olgu

Ondort yasinda erkek hasta tim ayak tirnaklarinda bir yildir meydana
gelen bozulma ve kayip nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Fiziki
muayenesinde tim ayak tirnaklarinda atrofi ve pterijyum mevcuttu
(Sekil 1). Olgunun basparmak tirnagindan biyopsi alindi. Histopatolojik
incelemede kompakt hiperkeratoz, granuler tabakada belirginlesme,
epidermiste nekrotik keratinositler, bazal tabakada vakuoler dejenera-
syon ve dermiste perivaskuler lenfositik infiltrasyon saptandi. Tani liken

planus ile uyumlu olarak degerlendirildi (Sekil 2).

Hastaya kortikosteroid tedavisi sistemik (0.5 mg/kg/giin) ve okliizyon
seklinde baslandi. iki aylik izleminde bir miktar diizelme gézlendi.
Her iki ayak 2. parmak tirnaklarinda yeni tirnak cikisi ve basparmak
tirnaklarinda kutikilada sertlesme basladigi goruldi (Sekil 3). Hasta
halen takibimiz altindadir.
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Sekil 1: Olgunun tedavi 6ncesi tim ayak tirnaklarinda kayip ve
pterijyum mevcut.

Sekil 2: Kompakt hiperkeratoz, granller tabakada belirginlesme,
epidermiste nekrotik keratinositler, bazal tabakada vakuoler dejenera-
syon ve dermiste perivaskiiler lenfositik infiltrasyon (HEx100)




