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Özet

Dowling-Degos hastalığı (DDH) esas olarak fleksural
bölgeleri ilgilendiren retiküler hiperpigmentasyon,
hiperkeratotik foliküler lezyonlar ve ağız çevresinde
çökük noktasal skarlar ile karakterize, otozomal
dominant geçişli, nadir görülen bir genodermatozdur.
Son yıllarda başta Kitamura’nın retiküler
akropigmentasyonu olmak üzere başka bazı tabloların da
bu hastalığın değişik görünümleri olabileceği ve bunların
bir spektrum içinde değerlendirilmeleri gerektiği
belirtilmektedir. Bu yazıda klinik ve histopatolojik
özellikleri DDH ile uyumlu ve aile öyküsü bulunan bir
olgu sunulmaktadır.

Abstract

Dowling-Degos disease (DDD) is a rare
genodermatosis with hyperpigmented lesions in the
flexures. It is characterized by reticular
hyperpigmentation, hyperkeratotic follicular lesions
and perioral pitted scars, and presents in an autosomal
dominant inheritance pattern. In recent years, it has
been theorized that a group of different
genodermatoses, including reticulate
acropigmentation of Kitamura, are different
expressions of a single disease and should be regarded
in a spectrum of a complex entity. This is a case report
of a patient with a family history of DDD, who
presented with clinical and histopathological features
correlating with DDD.
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Giriş

Dowling-Degos hastalığı (DDH) 1938’de Dowling, 1954' de Degos tarafından bildirilen olgulardan sonra 1974'de
Wilson-Jones ve Grice tarafından benzer özellikler taşıyan kendi olgularının DDH adı altında tanımlanmasıyla
gündeme gelmiştir1. DDH başlıca fleksural bölgelere yerleşen, retiküler bir desen çizen 2-5 mm çaplı pigmentli
maküllerin görüldüğü ve otozomal dominant geçişli nadir görülen bir genodermatozdur1,2. Hastalığın diğer klinik
bulguları esas olarak ağız çevresine yerleşen deriden çökük, koyu renkli skarlar ve komedonu andıran foliküler
keratotik lezyonlardır 1. Nadir rastlanan bir hastalıktır ve az sayıda olgu bildirilmiştir 3,4.

Olgu Sunumu

Elli bir yaşında kadın hasta boynunda, her iki aksillada, meme altında, intergluteal ve inguinal bölgelerde koyu
renkli lekeler nedeniyle polikliniğimize başvurdu. Hastanın şikayetlerinin 21 yaşında birinci çocuğuna hamile
iken boynundan başladığı ve zaman içinde diğer bölgelere yayıldığı; hiç geçmediği ve giderek artış gösterdiği
öğrenildi. Beş çocuğu olan hastanın çocuklarında da benzer lezyonların olduğu öğrenildi. Dermatolojik
muayenesinde boyunda, her iki kasıkta, her iki göğüs altında, her iki aksiller ve intergluteal bölgede çapları 2-3
mm retiküler desen oluşturan kahverengi maküler lezyonlar; göğüs altında ve inguinal bölgede seyrek kulak
içinde belirgin komedon benzeri lezyonlar, perioral noktasal çukurcuklar gözlendi (Şekil 1-2-3). Mevcut klinik
bulgular ile desteklenen histopatolojik inceleme sonucu ile hastaya DDH tanısı konuldu.
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 Şekil 1 : Boyunda lokalize pigmente maküller.

 Şekil 2 : Aksillada lokalize pigmente maküller.

 Şekil 3 : Her iki göğüs altında pigmente maküller.

Fizik muayenesinde bir özellik yoktu. Tam kan sayımı, rutin kan biyokimyası ve akciğer grafisini içeren
laboratuvar tetkikleri normaldi. Pigmentli maküllerin histopatolojik incelemesinde epidermiste ortokeratoz,
granüler tabakada incelme, retelerde düzensiz uzama, bazal tabakada belirgin pigment artışı, üst dermiste çok
sayıda melanofaj görüldü (Şekil 4).
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 Şekil 4 : Epidermis çıkıntılarının boynuzsu yapısı (H&E 10X10).

Hastanın 30 yaşındaki kızının muayenesinde özellikle boyun ve aksillada benzer koyu lekeler tespit edildi ve bu
lezyonların da gebelikte başladığı öğrenildi. Diğer 4 çocuğu uzak bir şehirde yaşamaları nedeniyle muayene
edilemedi.

Tartışma ve Sonuç

DDH kıvrım bölgelerinde simetrik olarak yerleşen ve birbirleriyle birleşerek retiküler bir desen oluşturan
kahverengi veya gri-siyah maküllerle karakterize otozomal dominant geçişli nadir bir genodermatozdur. DDH'da
diğer bulgular ağız çevresinde aknedekine benzer çökük skarlar, çoğunlukla boyunda görülen komedona
benzeyen foliküler, hiperkeratotik, koyu renkli, toplu iğne başı büyüklüğünde papüller, epidermal ve trikilemmal
kistlerdir 3,4. DDH 'da lezyonlar doğumsal değildir ve başlangıç yaşı çok değişkendir. Hastalık erken ergenlik
döneminden geç erişkin döneme kadar herhangi bir yaşta ortaya çıkabilir 4-7. Bir genodermatoz olması nedeniyle
olguların çoğunda aile öyküsü vardır, ancak sporadik olgular da tanımlanmaktadır 3,5,6.

Olgumuz ve muayene ettiğimiz kızı pigmentli lezyonların gebelik sırasında başladığını belirtmiştir. Kim ve
arkadaşlarının 6 olguluk serisinde bir, Mansur ve arkadaşlarının 6 olguluk serisinde yine bir olguda pigmentli
maküllerin gebelikle ilişkili olduğu belirtilmiştir 4,8.Bu gözlemler hormonal değişikliklerin hastalığın şiddetini
veya ortaya çıkışını etkileyebildiğini düşündürmektedir. DDH'da inatçı kaşıntı ve hipopigmente maküller nadiren
bildirilmektedir 9,10. Olgumuzda kaşıntı şikayeti sadece lezyonların ilk çıktığı dönemde olmuş, ancak daha sonra
yakınması olmamıştır.

DDH 'da özgün histopatolojik bulgular retelerin uzaması ve bazal kısımlarının hiperpigmentasyon göstermesi,
aşağıya doğru uzayan bu epidermis çıkıntılarının filiform veya boynuzsu bir yapı oluşturması ve bu
değişikliklerin çoğunlukla folikül infundibulumunu da ilgilendirmesi ve /veya yer yer folikül tıkaçlarının
izlenmesidir 4,7,11.

Ayırıcı tanıda DDH'na benzer tarzda edinsel retiküler pigmentasyon yapan diğer hastalıklar düşünülmelidir.
Kitamura'nın retiküler akropigmentasyonunda retiküler pigmente maküller el ve ayak gibi akral bölgelerin dış
yüzlerinde yerleşirler, avuçlar ve el parmaklarında noktasal çöküntüler bulunur ve bu alanlarda deri çizgileri
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kesintiye uğrar. Haber sendromunda keratotik folliküller ve bunların yerinde gelişen noktasal çöküntülere ek
olarak, yüzde eritem ve telenjiektaziler görülür. Epiteliyal kistomatozisin eşlik ettiği, boyun ve yüzün retiküler
pigmentasyonunda kahverengi-siyah maküller kulak önü, yanak, çene, alın ve boyunda yerleşmiştir. Sırt ve
göğüste ise çok sayıda epiteliyal kist bulunur. Bizim olgumuzda diğer edinsel retiküler pigmentasyon yapan
hastalıkları düşündürecek ek belirtiler saptanmadı. Hepsi de otozomal dominant geçişli olan ve benzer
histopatolojik özellikler gösteren bu tabloların DDH 'na benzer bulgular içerebileceği ve aynı hastada birden çok
tablonun bulunabileceği bildirilmektedir. Bu nedenle bazı yazarlar bu tabloların bir spektrum içinde
değerlendirilmeleri gerektiğini ileri sürmektedirler 11.

DDH 'nın ve ilişkili olduğu diğer tabloların iyi anlaşılması, bu hastalara doğru tanı konulmasını kolaylaştıracaktır.
Bu olgu, ülkemizde retiküler pigmentasyon yapan hastalıkların az sayıda bildirilmesi nedeniyle sunulmuş ve
retiküler pigmentasyon yapan hastalıklar gözden geçirilmiştir 12,13.
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