Olgu Sunumu

Hipopigmente Mikozis Fungoides
Yard. Dog. Dr. Serap GUNES BILGILI*, Dog. Dr. Ayse Serap KARADAG*, Dog. Dr. Omer CALKA*, Dr. Serhat OZDEMIR*,
Uzm. Dr. Giilay BULUT**

* Yiiziincii Y1l Universitesi, Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklart Anabilim Dali, Van
** Yiiksek Ihtisas Hastanesi, Patoloji Klinigi, Van

OZET

Hipopigmente Mikozis Fungoides

Hipopigmente mikozis fungoides, mikozis fungoidesin nadir
bir varyanti olup genellikle siyah irk veya koyu derili birey-
lerde ve 6zellikle cocuklarda gorilir. Hipopigmente mikozis
fungoides sadece koyu derili veya siyah irktaki kisilerde degil
ayni zamanda beyaz irkta hipopigmente lezyonlarin ayirici
tanisinda dustiniilmelidir. Nadir gériilmesinden dolayi klinik ve
histopatolojik olarak hipopigmente mikozis fungoides tanisi
konulan iki olgu sunulmaktadir.
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ABSTRACT

Hypopigmented Mycosis Fungoides

Hypopigmented mycosis fungoides is a rare variant of mycosis
fungoides usually observed in black or dark-skinned individu-
als, especially children. Hypopigmented mycosis fungoides
must now be included in the differential diagnosis of hypo-
pigmented macular lesions not only in black or dark-skinned
patients but also in white patients. Due to its rarity we report
these two cases of hypopigmented mycosis fungoides which
diagnosed clinically and histopathological.

Key Words: Hypopigmented mycosis fungoides, mycosis fungoides, hypopig-
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Girig

Mikozis fungoides (MF) kutanéz T hicreli lenfomalarin en yaygin
gorilen tipidir. Tipik deri bulgulan yama, plak, timér ve eritrodermi
asamalarindan olusmaktadir. Erken yama evrelerinde genellikle tek
veya birden fazla asemptomatik veya minimal kasintili skuamli makiil-

ler ve yamalar ile birlikte deride hafif atrofiler olabilmektedir (1).

Pustler, billoz, purpurik, hiperpigmente, follikiler, verriikdz gibi gesitli
atipik morfolojide klinik formlari gézlenmistir. Daha nadir gérilen bir
varyant olan hipopigmente MF genellikle koyu tenli ve siyah irktaki bi-
reylerde, 6zellikle cocuklarda gorilir ve siklikla T supresor CD8-pozitif

fenotipik 6zellikler gosterir (2).

Hipopigmente MF tanisi konulan iki erkek hasta hastaligin nadir goril-

mesi ve fototerapiye iyi yanit vermeleri nedeni ile sunulmaktadir.

Olgu 1

Yirmi alti yasinda erkek hasta poliklinigimize dort ay once sirtta
baslayip zamanla kol ve bacakta da ortaya ¢ikan asemptomatik beyaz
lekeler sikayeti ile basvurdu. Hikayesinden bu sikayetler nedeniyle
gittigi doktorlar tarafindan mantar oldugu séylenerek cesitli sampuan
ve krem tedavileri verildigi fakat bu tedavilerden fayda gormedigi
ogrenildi. Hastanin dermatolojik muayenesinde sol kolda, sirtta ve sol
bacak fleksural alanda en biiytigu 3x2 cm ebatli, wood 151§ muayen-
esi ile hipopigmente goriinen, makil ve yamalari mevcuttu (Resim-1).
Periferik lenf nodu muayenesinde palpabl lenfadenopati tespit edil-

medi. Hipopigmente lezyondan alinan deri biyopsisinin histopatolojik

incelemesinde, sepetsi ortokeratoz, folikiiler plugging, epidermiste
hafif akantoz, epidermiste 6zellikle bazal tabakada olmak lizere vaku-
olli sitoplazmali inci gerdanligi seklinde tutunmus olarak izlenen
atipik lenfosit ekzositozu, bazal tabakada fokal vakuoler dejenerasyon,
pigmentasyonda artis ve fokal harabiyet, tist dermiste 6dem, mela-
nin pigment inkontinansi ve melanofajlar, Gst dermiste perivaskuler
hafif-orta derecede siddetli lenfosit infiltrasyonu saptandi (Resim-2).
immiinohistokimyasal incelemede, lenfoid hiicrelerde CD3 ve CD4
pozitif, CD8 negatif olarak saptandi (Resim-3). Hastanin laboratuvar
tetkiklerinden hemogram, biyokimya, tam idrar tetkiki ve periferik
yaymasi normal olarak degerlendirildi. Batin ultrasonografide (USG)
patoloji saptanmadi. Hastaya klinik ve histopatolojik degerlendirme
sonucu hipopigmente MF tanisi konuldu ve haftada 3 seans PUVA te-
davisi baslandi. Tedavi ile 2 ayin sonunda hipopigmente plaklarda re-

pigmentasyon basladigi gorildi. Hasta il degisikligi nedeni ile tedaviyi

biraktigi icin daha sonraki takipleri yapilamadi.

Resim 1: Sirtta yaygin hipopigmente makdller (Olgu 1).
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Resim 2: Epidermiste ve bazal tabakada vakuolli stoplazmali atipik
lenfosit ekzositozu (HE x 400)

Resim 3: immiinohistokimyasal incelemede CD4 pozitifligi (x400),
(Olgu 1).

Olgu 2

Otuz yasindaki erkek hastanin 2 yildan beri 6nce kirmiz,
daha sonra kahverengi, en son olarak beyaz renge doéniisen
leke sikayeti olup bu sebeple 5 ay 6nce vitiligo 6n tanisiyla 2
ay topikal takrolimus tedavisi almisti. Hastanin dermatolojik
muayenesinde lomber ve genital bolgede, bacaklarda, sag ak-
siller bolgede, alt ekstremite proksimallerinde, en biytga sol
iliak alanda 5 cm ebatl, numuler tarzda, lizerinde ince beyaz
skuamlarin oldugu, wood 151§1 muayenesi ile hipopigmente go-
zlenen plaklari vardi (Resim-4). Sol uyluk bélgesindeki lezyon-
dan alinan deri biyopsisinin histopatolojik incelemesinde, or-
tokeratotik kompakt hiperkeratoz, follikiiler plugging, graniler
tabakada incelme, epidermiste yer yer akantoz ve yer yer atrofi,
minimal spongiyoz, epidermiste lenfosit egzositozu ve seyrek
nekrotik keratinositler izlendi. Epidermiste bu lenfositlerin der-
misteki lenfositlerden daha biyik oldugu, degisik diizeylerde
bulunduklari, hafif pleomorfizm ve atipi gosterdikleri, yer yer
vakuolli bir stoplazmaya sahip olduklari ve mitotik aktivite
gosterdikleri izlendi. Papiller dermiste yer yer 6dem ve fibrozise
bagh genisleme, dermiste yer yer nétrofillerin de eslik ettigi
lenfositlerden zengin mikst tipte iltihabi hiicre infiltrasyonu
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mevcuttu (Resim-5). Immiinohistokimyasal incelemede, len-
foid hiicrelerde CD3 ve CD4 pozitifken CD8 negatifti (Resim-6).
Rutin laboratuvar tetkikleri normal sinirlardaydi. Batin USG'si
normaldi. Periferik yaymasinda atipik hicreye rastlanmadi.
Klinik ve histopatolojik olarak hipopigmente MF tanisi konulan
hastaya haftada 3 seans darband UVB fototerapisi baslandi. Te-
davi ile 3 ayin sonunda hipopigmente plaklarda énemli dere-
cede repigmentasyon gozlendi (Resim-7).

Resim 4: Her iki glutealde ve lomber bdlgede hipopigmente makiil ve
yamalar (Olgu 2).

Resim 5: Ozellikle bazal tabakada vakuolli sitoplazmali atipik lenfosit
ekzositozu, dermiste yogun lenfosit infiltrasyonu (HE x 400).

Resim 6: immiinohistokimyasal incelemede CD4 poritifligi (x400), (Olgu 2).
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Resim 1: Olgu 2'nin tedavi sonrasi klinik gérinima.

Tartisma

MF polimorfik 6zellik gosteren bir deri hastaligi olup hipopig-
mente MF nadir bir varyantidir (3). Yapilan bir caismada MF'in
hipopigmente varyanti hastalarin % 22'sinde saptanmistir.
MFin diger klinik tiplerine kiyasla daha geng yaslarda ortaya
cikar ve nispeten daha benign seyreder (3,4). Hastalarimiz 26 ve
30 yaslarinda genc hastalardi.

Bazen acik tenli kisilerde de gorilebilmesine ragmen hipo-
pigmente MF genellikle Hindistan ya da Afro-Amerika kokenli
geng ve koyu tenli kisilerde gorulir (4, 5). Hastalar asemp-
tomatik veya hafif kasintili diizensiz sinirli skuamsiz yamalar ile
basvururlar (5). MF'in hipopigmente lezyonlari hastahigin tek
bulgusu olarak ortaya c¢ikabilecegi gibi eritemli yama, plak ve
timoarler ile birlikte olabilir (2).

Hipopigmente MF'in patogenezi tam olarak anlasilamamistir.
Fakat olusum mekanizmasi olarak etkilenen deride neoplastik
ve neoplastik olmayan T lenfositlerce melanositlerin yikimina
ugradigi veya melanositlerden keratinositlere melanozomlarin
transferinde defekt oldugu dusinilmektedir. Ultrastriktirel
calismalar, MF hcrelerinin epidermise fokal invazyonu ile
komsu melanosit ve keratinositlerdeki dejeneratif degisiklikleri
ortaya koymustur (2, 6). Ayrica farkli tedavi tiplerinden sonra
bazen MF lezyonlari cevresinde hipopigmente halo goriile-
bilmekte ve eritrodermik MF alevlenmeleri sirasinda fokal hipo-
pigmentasyon gozlenebilmektedir (2).

MF'in histopatolojisinde hiicresel atipi gosteren T lenfositler-
inin epidermotropizmi, bu hicrelerin kiimelenerek mikroapse
formasyonu (Pautrier mikroapseleri) olusturdugu ve st der-
miste anormal hiicrelerin de oldugu band seklinde infiltrasyon
gorilir (7). Hipopigmente MF'te papiller dermiste az sayida
melanofajlar goruldigi de bildirilmistir (8). Hastalarimizda
atipik lenfosit ekzositozu mevcut olup, ilk olguda melanofajlar
ve ikinci olguda mitotik aktivite gézlendi. Her iki olguda da mik-
roapse formasyonu mevcut degildi.

Hipopigmente MF tanisi icin immunofenotipik hiicre be-
lirteglerinin incelenmesi ve tanisal degeri halen tartismalidir.
Hipopigmente MF'li 15 olgunun bulundugu bir ¢alismada 10

olguya immunohistokimyasal inceleme yapilmis ve 8 olguda
belirgin CD8 pozitifligi saptanmistir (6). Bazi calismalarda ise
lenfoid hiicrelerin immunofenotipik incelemesi klasik MF'teki
gibi CD4 pozitif T hiicrelerini gosterir (10). Yaptigimiz immu-
nohistokimyasal incelemede her iki olgumuzda CD3 ve CD4
pozitifligi saptanirken, CD8 negatifti.

Hipopigmente MF'in ayirici tanisinda pitiriyazis versikolor, pit-
iriyazis alba, vitiligo, lepra, sarkoidoz, postinflamatuar hipopig-
mentasyon, pityriazis likenoides kronika yer almaktadir (3,7-9).
Pitiriyazis versikolorda makil veya lekeler genellikle govde
yerlesimli olup lizeri skuamli, hipopigmente veya hiperpig-
mente olabilir. Skuamlardan alinan kazintinin KOH (potasyum
hidroksit) ile incelenmesinde hifalar gozlenir (10). Hipopig-
mente MF'te makiillerde skuam genellikle g6zlenmez. KOH ile
inceleme negatiftir. Leprada goriilen hipopigmente plaklarda
anestezi, alopesi ve anhidroz vardir. Ayrica lepra periferal sinir
kalinlasmasinin varligi ve histopatolojik incelemede perinoral
infiltrasyonun gorllmesi ile MF'den ayirt edilebilmektedir (6).
Vitiligodan ayriminda wood lambasi ile depigmente makdil-
lerin gorilmemesi ile histopatolojisinde melanosit sayisinin
normal olmasi 6nemlidir. Hipopigmente MF ayrica govdede
nadiren bas-boyunda, ekstremite proksimallerinde 6ncesinde
inflamasyon 6ykisu olmayan, asemptomatik, diizensiz sinirli,
numuler, skuamsiz hipopigmente lekeler seklinde ortaya ¢ikan
progresif makiler hipomelanoz ile karisabilir (6). Tani konula-
bilmesi icin histopatolojik inceleme mutlaka yapilmahdir (9).

Hipopigmente MF'in tedavisi MF'in yama ddnemine benzerdir.
PUVA tedavisine hizli ve iyi yanit vermektedir. Bunun yani sira
ultraviyole-B ve topikal mekloretamin de kullanilmaktadir. Te-
daviye iyi yanit vermesine ragmen hastalik tekrarlayabilmekte-
dir (9,11). Hastalarimiza PUVA ve darband UVB tedavisi baslandi.
Tedavi sonucunda hipopigmente lezyonlarda iyilesme gorilda.
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