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Ozet

Dowling-Degos hastaligi (DDH) esas olarak fleksural
bolgeleri ilgilendiren retikiiler hiperpigmentasyon,
hiperkeratotik folikiiler lezyonlar ve agiz cevresinde
¢Okiik noktasal skarlar ile karakterize, otozomal
dominant gecisli, nadir goriilen bir genodermatozdur.
Son  yillarda  basta  Kitamura’nin  retikiiler
akropigmentasyonu olmak iizere bagka bazi tablolarin da
bu hastaligin degisik goriiniimleri olabilecegi ve bunlarin
bir spektrum icinde degerlendirilmeleri gerektigi
belirtilmektedir. Bu yazida klinik ve histopatolojik
ozellikleri DDH ile uyumlu ve aile oykiisii bulunan bir
olgu sunulmaktadir.

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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Giris

Dowling-Degos hastaligi (DDH) 1938’de Dowling, 1954' de Degos tarafindan bildirilen olgulardan sonra 1974'de
Wilson-Jones ve Grice tarafindan benzer 6zellikler tasiyan kendi olgularinin DDH adi altinda tanimlanmasiyla
glindeme gelmi§tir1. DDH baslica fleksural bolgelere yerlesen, retikiiler bir desen ¢izen 2-5 mm c¢apli pigmentli
makiillerin goriildiigii ve otozomal dominant gecisli nadir goriilen bir genodennatozdurl’z. Hastaligin diger klinik
bulgular1 esas olarak agiz cevresine yerlesen deriden ¢okiik, koyu renkli skarlar ve komedonu andiran folikiiler
keratotik lezyonlardir '. Nadir rastlanan bir hastaliktir ve az sayida olgu bildirilmistir **.

Olgu Sunumu

Elli bir yaginda kadin hasta boynunda, her iki aksillada, meme altinda, intergluteal ve inguinal bolgelerde koyu
renkli lekeler nedeniyle poliklini§imize bagvurdu. Hastanin sikayetlerinin 21 yasinda birinci ¢ocuguna hamile
iken boynundan bagladig1 ve zaman i¢inde diger bolgelere yayildigi; hi¢ gecmedigi ve giderek artis gosterdigi
ogrenildi. Bes cocugu olan hastanin cocuklarinda da benzer lezyonlarin oldugu ogrenildi. Dermatolojik
muayenesinde boyunda, her iki kasikta, her iki gogiis altinda, her iki aksiller ve intergluteal bolgede caplar1 2-3
mm retikiiler desen olusturan kahverengi makiiler lezyonlar; gogiis altinda ve inguinal bolgede seyrek kulak
icinde belirgin komedon benzeri lezyonlar, perioral noktasal ¢ukurcuklar gozlendi (Sekil 1-2-3). Mevcut klinik
bulgular ile desteklenen histopatolojik inceleme sonucu ile hastaya DDH tanis1 konuldu.
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Sekil 1 : Boyunda lokalize pigmente makiiller.

Sekil 2 : Aksillada lokalize pigmente makiiller.

Sekil 3 : Her iki gogiis altinda pigmente makiiller.

Fizik muayenesinde bir 6zellik yoktu. Tam kan sayimi, rutin kan biyokimyasi ve akciger grafisini iceren
laboratuvar tetkikleri normaldi. Pigmentli makiillerin histopatolojik incelemesinde epidermiste ortokeratoz,
graniiler tabakada incelme, retelerde diizensiz uzama, bazal tabakada belirgin pigment artisi, iist dermiste ¢ok
sayida melanofaj goriildii (Sekil 4).
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Sekil 4 : Epidermis ¢ikintilarinin boynuzsu yapist (H&E 10X10).

N

Hastanin 30 yasindaki kizinin muayenesinde 6zellikle boyun ve aksillada benzer koyu lekeler tespit edildi ve bu
lezyonlarin da gebelikte basgladigi 6grenildi. Diger 4 cocugu uzak bir sehirde yasamalar1 nedeniyle muayene
edilemedi.

Tartisma ve Sonucg

DDH kivrim bolgelerinde simetrik olarak yerlesen ve birbirleriyle birleserek retikiiler bir desen olusturan
kahverengi veya gri-siyah makiillerle karakterize otozomal dominant ge¢isli nadir bir genodermatozdur. DDH'da
diger bulgular agiz cevresinde aknedekine benzer cokiik skarlar, cogunlukla boyunda goriilen komedona
benzeyen folikiiler, hiperkeratotik, koyu renkli, toplu igne bagi biiyiikliigiinde papiiller, epidermal ve trikilemmal
kistlerdir **. DDH 'da lezyonlar dogumsal degildir ve baslangi¢ yasi ¢ok degiskendir. Hastahik erken ergenlik
doneminden ge¢ erigkin doneme kadar herhangi bir yasta ortaya cikabilir 7 Bir genodermatoz olmasi nedeniyle
olgularin ¢ogunda aile Sykiisii vardir, ancak sporadik olgular da tanimlanmaktadir >>°.

Olgumuz ve muayene ettigimiz kizi pigmentli lezyonlarin gebelik sirasinda basladigini belirtmigtir. Kim ve
arkadaslarinin 6 olguluk serisinde bir, Mansur ve arkadaglarinin 6 olguluk serisinde yine bir olguda pigmentli
makiillerin gebelikle iligkili oldugu belirtilmigtir *% Bu gozlemler hormonal degisikliklerin hastaligin siddetini
veya ortaya cikisini etkileyebildigini diistindiirmektedir. DDH'da inat¢1 kasint1 ve hipopigmente makiiller nadiren
bildirilmektedir *'°. Olgumuzda kagint1 sikayeti sadece lezyonlarin ilk ¢iktigi donemde olmus, ancak daha sonra
yakinmasi olmamaigtir.

DDH 'da 6zgiin histopatolojik bulgular retelerin uzamasi ve bazal kisimlarinin hiperpigmentasyon gostermesi,
asagiya dogru uzayan bu epidermis cikintilarimin filiform veya boynuzsu bir yapr olusturmasi ve bu
degisikliklerin ¢ogunlukla folikiil infundibulumunu da ilgilendirmesi ve /veya yer yer folikiil tikaglarinin
izlenmesidir *"'".

Ayirict tanida DDH'na benzer tarzda edinsel retikiiler pigmentasyon yapan diger hastaliklar diisiiniilmelidir.

Kitamura'nin retikiiler akropigmentasyonunda retikiiler pigmente makiiller el ve ayak gibi akral bolgelerin dig
yiizlerinde yerlesirler, avuclar ve el parmaklarinda noktasal ¢okiintiiler bulunur ve bu alanlarda deri c¢izgileri
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kesintiye ugrar. Haber sendromunda keratotik follikiiller ve bunlarin yerinde gelisen noktasal cokiintiilere ek
olarak, ylizde eritem ve telenjiektaziler goriiliir. Epiteliyal kistomatozisin eslik ettigi, boyun ve yiiziin retikiiler
pigmentasyonunda kahverengi-siyah makiiller kulak onii, yanak, ¢ene, alin ve boyunda yerlesmistir. Sirt ve
gogiiste ise cok sayida epiteliyal kist bulunur. Bizim olgumuzda diger edinsel retikiiler pigmentasyon yapan
hastaliklar1 diisiindiirecek ek belirtiler saptanmadi. Hepsi de otozomal dominant gegisli olan ve benzer
histopatolojik 6zellikler gosteren bu tablolarin DDH 'na benzer bulgular icerebilecegi ve ayni hastada birden ¢ok
tablonun bulunabilecegi bildirilmektedir. Bu nedenle bazi yazarlar bu tablolarin bir spektrum iginde
degerlendirilmeleri gerektigini ileri siirmektedirler "

DDH 'nin ve iligkili oldugu diger tablolarin iyi anlagilmasi, bu hastalara dogru tan1 konulmasini kolaylagtiracaktir.
Bu olgu, iilkemizde retikiiler pigmentasyon yapan hastaliklarin az sayida bildirilmesi nedeniyle sunulmug ve
retikiiler pigmentasyon yapan hastaliklar gozden gecirilmistir 1213
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