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Ozet

Abstract

Degos hastaligl ya da diger adiyla malin atrofik papilosiz ¢ok
nadir gorilen otozomal dominant kalitimla gegen mikrovaskiler
oklizyon sendromudur. Gastrointestinal ve merkezi sinir sistemi
basta olmak Uzere i¢ organ tutulumuna yol agan ve Ollimciil
seyredebilen bir hastaliktir. Hastaligin baslangici genellikle 20-40
yas arasindadir. Bu yazida Degos hastaligi olan 33 yasinda bayan
hasta sunuldu. Vicudunda ozellikle bacaklarinda kabuklu yara
sikayeti ile basvuran hastanin sikéayetleri yaklasik 10 yildir varmis.
Dermatolojik muayenesinde her iki bacakta daha yogun olarak
yerlesen eritemli, (izerinde nekrotik kurutun oldugu 3-5 mm ebatli,
keskin sinirli papiller vardi. Ayrica her iki bacakta ve gdvdede
cok sayida porselen beyazi renginde atrofik lezyonlar mevcuttu.
Hastanin eski ve yeni lezyonlarindan biyopsi alindi. Biyopsi sonuglari
Degos hastaligi ile uyumlu olarak degerlendirildi. Hastanin yapilan
tetkiklerinde sistemik tutuluma rastlanmadi. Hastaliga ait aktif ve
eski lezyonlarin histopatolojik farkliliklarini géstermek ve hastaligi
tekrar gézden gegirmek igin sunmayi uygun bulduk.

Anahtar kelimeler: Mikrovaskiiler oklizyon sendromu, degos
hastaligi, vaskilit

Degos disease, also called malignant atrophic papulosis, is a
very rare autosomal dominant microvascular occlusion syndrome. It
is a disease involving the internal organs, mainly the gastrointestinal
and central nervous systems, and can be fatal. Disease onset is
usually between the ages of 20-40 years. In this paper, a 33-year-old
female patient with Degos disease was presented. The patient was
admitted with the complaint of scabbed wounds particularly on her
legs that had been present for the past 10 years. On her dermatologic
examination, she had erythematous scabbed papules measuring 3-5
mm on her both legs. In addition, she had multiple white atrophic
lesions on both her legs and trunk. Biopsies were taken from old
and new lesions. Biopsy results were consistent with Degos disease.
Systemic involvement was not detected on her tests. We wanted
to present this case in order to demonstrate the histopathological
differences between old and new active lesions and review the
disease.

Key words: Microvascular occlusion syndrome, degos disease,
vasculitis

GiRis

Degos hastaligi (DH) diger adiyla malin atrofik papiiloz bir
tikayici arterit sendromudur. Kadin ve erkeklerde esit siklikta goriilen
bu hastalik siklikla 20- 40 yas arasinda ortaya gikar (1). Bazi ailesel
olgular bildiriimekle birlikte genellikle sporadik olarak ortaya cikar (2).
DH'nin ilk bulgulari genellikle deride baslar. Siklikla gévde de soluk
eritemli, yuvarlak, &demli sonrasinda ortasinda nekrotik kurutun
gelistigi papillerle karakterizedir. Lezyonlarin oldugu yerlerde zamanla
porselen beyazi seklinde atrofik skatrisler gelisir. Sistemik tutulumu olan
hastalarda 2-3 yil icinde 6lim gergeklesir (3). Bu yazida 33 yasinda,
sistemik tutulum olmayan DH tanili bir kadin hasta sunuyoruz. Erken
donem ve geg dénem lezyonlarinin histopatolojik farkliliklarini daha iyi
tanimak icin vakay! sunmayi uygun gorduik.

OLGU

Poliklinigimize 33 yasinda bayan hasta vicutta kabuklu yaralar
sikayetiyle bagvurdu. Yaklasik 10 yildir sikayetleri varmis ve kizariklik
seklinde baglayip (zeri kabuklaniyormus. Yaralar iyilestikten sonra
geride beyaz renkli leke birakiyormus. Daha once lezyonlarindan

alinan biyopsi granilomatoz vaskillit olarak degerlendiriimis. Hastanin
bilinen bagka bir hastaligi yoktu. Ara sira agri kesici kullanim éykisi
vardl. Dermatolojik muayenesinde bacaklarda bilateral yerlesimli,
eritemli, nekrotik kurutlu ekskoriye papdiller ile gévde 6n ve arka ylizde
kollarda bacaklarda hipopigmente atrofik lezyonlar mevcuttu (Sekil
1). Eski lezyondan alinan biyopsi materyalinde epidermiste atrofi,
dermiste hafif skleroz ve 6dem goriildi (Sekil 2). Yeni lezyonun biyopsi
orneginde ise epidermiste ilserasyon, dermiste vaskiilit ve siddetli aktif
kronik inflamasyon bulgulari saptandi (Sekil 3). Klinik ve histopatolojik
incelemeler sonucunda hastaya Degos hastali§i teshisi konuldu.
Hastanin bakilan ENA profili negatif olarak degerlendirildi. Ayrica anti-
ds DNA, ANA, AMA, anti-ssa antikorlari negatif olarak degerlendirildi.
Hastaya tedavi olarak asetil salisilik asit 100 mg 1x1, pentoxifilin 400 mg
3x1, diflokortolon valerat+ klorkinandol krem glinde iki kez baglandi.

TARTISMA

1941 de Kohlemeir ve 1942 Degos tarafindan tanimlanmis ve
giinlimiizde malin atrofik papiloz olarak ta bilinen DH vaskdiler okliizyon
hastaliklari icinde siniflandirilir (4). Etiyopatogenezi bilinmeyen bu
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Sekil 1. Bacakta 2-3 mm ebatli keskin sinirli, hafif eritemli,
nekrotik kurutlu papdiller ile hipopigmente porselen beyazi
renginde skatrisler.

hastalikta sistemik tutulum oldugunda ¢ok siddetli seyreder ve bazen
Olumcil olabilir (5). Bazi viral enfeksiyonlar, otoimmiin hastaliklar,
kollogen ve vaskiiler hastaliklar, pihtilasma bozukluklari patofizyolojide
suglanmistir (6). Codunlukla deri, gastrointestinal sistem ve santral
sistemi etkilemekle birlikte diger sistemleri de tutabilir. Genellikle deri
bulgulari daha 6nce baglar (1). Olgumuzun yapilan sistemik tutulum
taramasinda pozitif bulguya rastlanmadi. Dolayisiyla olgu deriye
sinirli DH olarak kabul edildi ve takibe alindi. Hastaligin tipik deri
bulgulari 0.3-1.0 cm ebatli eritemli papillerdir. Bu papdiller baslangigta
nekrotik kurutlu olup daha sonra merkezi porselen beyazi renginde
etrafinda telenjiektazilerin oldugu atrofik hale donistirler (7). Genellikle
asemptomatik seyreden hastalikta bazen kasinti ve yanma olabilir (2).
Olgumuzun lezyonlari gogunla alt extremitede yerlesen porselen beyazi
renginde atrofik skatrisler ve nekrotik krutlu papiiller seklindeydi.
Sistemik tutulum en sik gastrointestinal sistemde (GIS) gériiliir. DH
tanisi almis hastalarin yaklasik %50 sinde GIS tutulumu vardir. Dispepsi,
karin agrisi, bulanti, kusma, karinda siskinlik veya ani akut peritonit
en sik gérilen GIS belirtileridir (6). Oliimler gogunlukla tekrarlayan
gastrointestinal perforasyonlar ve sepsis nedeniyle gelisir. Ancak santral
sinir sistemi ve kardiyak tutuluma bagli gelisen dlimler de bildirilmistir
(8). Tipik bir laboratuar bulgusu yoktur. 15 vakalik bir calismada 4 vakada
artmis serum fibrinojen diizeyi, 3 vakada uzamis eoglobin zamani ve

Sekil 2. Aktif lezyona ait kesitte epidermiste (lserasyon;
dermiste vasklilit ve siddetli aktif kronik inflamasyon (HE X 10).
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Sekil 3. Eski lezyona ait kesitte epidermiste atrofi; dermiste
hafif skleroz ve 6dem (HE X 20).

trombosit adhezyonunun artti§i saptanmis. Ancak verilen antitrombotik
tedavilere basarili cevap alinamamigtir (9). Tani ¢ogunlukla deri ve
GIS biyopsisi ile konur. Histopatolojik incelemede dermise dogru
uzanan kama seklinde iskemi olup dermiste uniform hipereozinofilik ve
aseltiler bir gorintu vardir. Hafif veya orta siddetle perivasktler mikst
hiicre infiltrasyonu goriilir. Epidermis atrofik olup bazen hiperkeratoz
eslik edebilir. Erken lezyonlarda dermiste alcian mavisi ile boyanan
bol miktarda mukopolisakkarit birikimi vardir (10). Olgumuzun porselen
beyazi seklindeki eski atrofik lezyonlarinin histopatolojisinde epidermiste
atrofi, sepetsi ortokeratoz, hipograniiloz, epidermiste incelme ve
retelerde silinme saptandi (Sekil 2). Ayirici taniya giren hastaliklar atrofi
blanche, dermal miisindz, romatoid artrit, liken sklerosiz et atrofikus,
guttat morfea, skleroderma ve atrofi blanche benzeri sistemik lupus
eritematozus seklinde siralanabilir (7). Olgumuzun yapilan antikor
incelemelerinde bu hastaliklarla ilgili pozitif bulguya rastlanmadi. Bircok
tedavi yontemi denenmis olmasina ragmen basarili sonuglar elde
edilmemistir. Bu tedaviler arasinda topikal kortikosteroidler, aspirin,
dipiridamol, klopidogrel, pentoksifilin, heparin, warfarin, antibiyotikler,
oral kortikosteroid, azatioprin, metotreksat ve siklosporin sayilabilir.
Ozellikle erigkin hastalarda intravendz immiinglobulin ve anti-TNF
alfa denenmis ancak tutarli sonuglar elde edilmemistir (2). Pulmoner
arteryal hipertansiyon da kullanilan treprostinil birkag vakada subkutan
kullanilmis ve santral sinir tutulumunun dramatik olarak iyilestigi ne
strilmisttr (5). Biz hastamiza pentoksifilin ve aspirin bagladik.

Sonug olarak DH nadir gorilen, sistemik tutulum oldugunda gok
agresif seyirli ve dlimcl olabilen bir hastaliktir. Simdiye kadar basarili
bir tedavi yontemi bulanamamustir. Aktif dénem lezyonlarindan alinan
biyopsi 6rneklerinde tani gdzden kagabilir. Bu nedenle eski olan porselen
beyazi lezyonlarin biyopsisi mutlaka yapilmalidir. Dermatologlarin DH
tanili hastalarin deri bulgularini iyi tanimalarini ve sistemik tutulum
acisindan ayrintili incelemelerinin énemli oldugunu distiniyoruz.
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