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Idiyopatik Dermatofibromatozisli Bir Olgu

A Case of Idiopathic Dermatofibromatosis

OZET Dermatofibrom dermisteki fibroz dokunun artisi olup, dermal dendritik histiyositik hiicrele-
rin nonkanser6z biiyiimesinden kaynaklanmaktadir. Dermatofibromlar ¢ogunlukla saglikli birey-
lerde bocek sokmast, kil folikiillerinin haraplanmasi, viral sigiller veya yabanci cisim gibi lokal bir
inflamasyon ya da travmaya sekonder bir doku yamt1 olarak gelisebilmektedir. Siklikla soliter veya
birkag adet lezyon seklinde izlense de nadiren multipl olarak da gozlenebilmektedir. On besten fazla

v«

saylda dermatofibromun varlig1 “dermatofibromatozis” olarak isimlendirilmekte ve 6zellikle im-
miinsupresyona neden olan sistemik hastaliklar ile iliskilendirilmektedir. Idiyopatik olarak bildirilen
nadir olgular olup, bu olgularin pediatrik yas grubunda olusu dikkat gekicidir. Bu ¢alismada, idiyo-
patik dermatofibromatozis tanili 15 yasinda kiz olgu sunulmus ve literatiir egliginde tartigilmistur.

Anahtar Kelimeler: Histiyositom, benign fibréz; fibrom; pediatri

ABSTRACT Dermatofibroma is a common overgrowth of the fibrous tissue situated in the dermis
and caused by non-cancerous growth of dermal dendritic histiocytic cells. Dermatofibromas mostly
present in healthy individuals as a local tissue response to some type of inflammation like insect bite,
hair follicule damage, viral warts, foreign bodies or trauma. Although they commonly occur as a
solitary or few lesions, multiple lesions are rarely observed. The presence of more than fifteen der-
matofibromas is called as "dermatofibromatosis" and especially associated with systemic diseases
that cause of immunsuppresion. Idiopathic cases are very rare, and the occurrence of these cases in
the pediatric age group is remarkable. Herein we report a case of 15 years old female patient diag-
nosed as idiopathic dermatofibromatosis and is discussed with literature.

Key Words: Histiocytoma, benign fibrous; fibroma; pediatrics

Turkiye Klinikleri ] Dermatol 2015;25(2):62-6

ermatofibrom, derinin sik goriilen fibrohistiyositik tiimérlerinden

olup, etiyolojisi net olarak agiklanamamistir. Klinik olarak siklikla

tek, 0,5-1 cm ¢apta, sert, deriden hafif kabarik veya kubbe sekilli
bir papiil olarak izlenmektedir. Yiizeyi parlak veya hiperkeratotik olan lezy-
onlar, deri renginde, agik kirmizidan kahverengiye degisen renklerde ola-
bilmektedir. Genellikle asemptomatik olmakla birlikte, nadiren hassasiyet
ve kasint1 eslik edebilmektedir. Ayirici tanisinda displastik neviis, juvenil
ksantograniilom, keloid, bazal hiicreli karsinom, blue neviis, dermatofi-
brosarkoma protuberans, mastositoz, prurigo nodiilaris ve leiyomiyom
distintilmelidir. Histopatoloji ayirici tanida 6énemli bir yere sahip olup,
vimetin ve kas spesifik aktin ile pozitif reaksiyon gibi immiinohistokimyasal
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yontemlere de gereksinim duyulmaktadir. Liter-
atiirde multipl dermatofibrom olgular: bildirilmig
olmakla birlikte, pek ¢cogunda eslik eden immiin
sistem anomalileri ya da otoimmiin hastaliklar
tanimlanmistir. Bu nedenle ¢ok sayida lezyonu
olan olgularin yakin takibi énerilmektedir.! Idi-
yopatik olgular ise nadir olup, bu olgularin pedi-
atrik yas grubunda olusu dikkat ¢ekicidir. Literatiir
tarandiginda 18 yas altinda multipl dermatofibrom
tanili yedi olguya ulasilabilmis ve konjenital olarak
bildirilen bir olgu da déhil olmak iizere, olgularin
hi¢birinde hastalik birlikteliginin raporlanmadig:
dikkat cekmistir.

OLGU SUNUMU

On bes yasindaki kiz olgu, viicutta ele gelen
kabarikliklar yakinmasi ile bagvurdu. Olgunun
sikayetlerinin iki y1l 6nce sirt bolgesinden basladig:
ve zamanla sayilarinin arttig1 6grenildi. Bilinen sis-
temik hastalik veya ila¢ kullanim 6ykiisii olmayan
olgunun ailesinde benzer sikayetlere sahip kimse
olmadig: 6grenildi. Dermatolojik muayenesinde;
sirt, omuzlar, govde 6n yliz ve gluteal alanlarda
multipl deri renginde papiilonodiiller saptandi
(Resim 1, 2). Olgunun gluteal alandaki ve omuz-
daki papiilonodiiler lezyonlarindan iki ayr:1 deri
biyopsisi alindi. Norofibrom, steatokistoma multip-
leks, pilomatrikoma, keloid 6n tanilar: ile eksiz-
yonel olarak alinan deri biyopsisi dermatofibrom
ile uyumlu olarak sonuglandi. Tam kan, sedimen-
tasyon, C-reaktif protein, tam idrar tahlili, elek-
trolitler, serum immiinglobulin diizeyleri, lipid
paneli, aclik kan sekeri, antiniikleer antikor, tiroid

RESIM 1: Sirt ve omuzlarda eritemli papulonodiiler lezyonlar.
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

fonksiyon testleri ve romatoid faktor tetkikleri nor-
mal degerlerde saptandi. Hepatit B ve C, “human
papilloma virus (HIV)” serolojisi negatif olarak
sonuglandi. Akciger grafisinde patolojik bulguya
rastlanmada.

Histopatolojik incelemede epidermiste hiper-
keratoz, dermiste fuziform vezikiiler nukleuslu, igsi
eozinofilik sitoplazmali, c¢ekirdekleri yer yer
ondiilan seyirli, kisa demetler olusturan mezenki-
mal hiicreler gozlendi. Igsi hiicreler birbirleriyle
caprazlasmakta olup, arada kollajen bantlar ve ince
duvarli vaskiiler yap: izlendi. Nekroz, mitoz ve
atipi saptanmadi (Resim 3). Yapilan immiinohis-
tokimyasal ¢aligmada, aktin ile fokal pozitif, S100
ile negatif immiinekspresyon izlendi (Resim 4, 5).
Lezyonun perifer kisimlarinda az sayida peri-
vaskiiler lenfositik infiltrasyon mevcuttu. Olgunun
bir yillik izleminde mevcut lezyonlarda gerileme
olmaz iken yeni lezyon ¢ikis1 da olmada.

TARTISMA

Dermatofibrom, benign fibréz histiyositom olarak
da adlandirilan, edinsel olarak ortaya ¢ikan, sert,
hiperpigmente nodiil seklindeki selim bir dermal
timordiir.?® Etiyolojisi net olmasa da saglikl kisi-
lerde bocek 1sirigi, yirtilmis kil folikiilii, viral
sigiller veya yabanci cisim gibi inflamatuar durum-
lar veya travmaya sekonder lokal doku reaksiyonu
olarak gelistigi distintilmektedir.* Siklikla geng er-
iskinlerde goriilmektedir.? En sik alt ekstremitede
yerlesmekte ve bunu iist ekstremite ve gévde izle-
mektedir.®> Kahverengi tonlarinda, kirmiz1 veya

RESIM 2: Omuzdaki papiiler lezyonun yakin gordntusu.
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)
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RESIM 3: Epidermiste hiperkeratoz, dermiste birbirleriyle caprazlagan igsi sekilli
mezenkimal hiicreler arasinda kollajen bantlar (Hematoksilen Eozin, x5).
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

siyah renkte olabilen lezyonlar siklikla diizgiin
ylizeyli, sert, kilsiz nodiiller seklinde iken, bazen
akrokordon benzeri deri renginde sapli olabilmek-
tedir.? Tki parmak arasinda sikistirildiginda lezy-
onun biizlislip asagl dogru ¢okmesi “gamze
bulgusu” olarak adlandirilmaktadir.? Siklikla 0,5-1
cm boyutlarinda, soliter veya az sayida izlenirken,
multipl ve eriiptif formlara da nadiren rast-
lanabilmektedir.? Ayirici tanida akrokordon, mavi
neviis, spitz neviis, pilomatrikoma, keloid, epider-
moid kist ve kutanéz metastaz diiginiilmelidir.?
Jeneralize ertiptif histiyositoma yiiz, gévde ve
proksimal ekstremitelerde tekrarlayan kirmizi-
kahverengi paptiller ile mukozal tutulum gos-
terirken, skar veya postinflamatuar hiperpigmen-
tasyon birakarak spontan iyilesme egilimi goster-
mektedir. Histopatolojik olarak histiyositomalarda
monomorfik vakuollii makrofajlar saptanirken,
multipl eriiptif dermatofibrom (MED) vakalarinda
fibroblast ve fibrositler agirlikli bulunan hiicre-
lerdir. Ksantoma disseminatum larengeal, goz, oral
lezyonlar ile karakterize olup diabetes insipidus ile
birliktelik gostermektedir.* Literatiirde 20 yagin-
daki kadin olguda yaygin lokalizasyonlu MED
tanist ile bildirilen bir vakada, histopatolojik olarak
stromal miisin depolanmas: saptanmis ve nadir
goriilen miksoid varyant olarak rapor edilmistir.
Multipl kiimelenmis dermatofibrom tek bir
anatomik bolgede gruplasmig dermatofibrom lezy-
onlarini tamimlamakta olup, bu tam ile sinirh

RESIM 4: Aktin ile pozitif immiin ekspresyon (immuinhistokimya, x10).
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

RESIM 5: $100 negatif (Iimmiinhistokimya, x 10).
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

sayida olgu bildirilmigtir.%” Uzun yillar siiren seyir
sonunda bazi olgularda kendi kendine gerileme
goriilebilmektedir.® Soliter ve az sayidaki der-
matofibromlar sistemik hastalik agisindan 6nem
tasimaz. On bes taneden fazla lezyon varhigi HIV,
mikozis fungoides, sistemik lupuz eritematozis
(SLE), Sjogren sendromu, tlseratif kolit, pemfigus
vulgaris, immiinsupresif tedavi kullanimi ve gebe-
likle birliktelik gosterebileceginden, ani olusan
yaygin lezyonlarda bu sistemik hastaliklar agisin-
dan arastirma yapilmalidir.

Multipl eriiptif dermatofibrom, ilk kez 1970
yilinda Baraf ve Shapiro tarafindan en az 15 adet
dermatofibrom varligi olarak tanimlanmigtir.®
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MED siklikla bacak, gévde ve kollarda yerlesmek-
tedir.’ Literatiirde yiiz, palmar, plantar ve dil yer-
lesimi gibi beklenmedik lokalizasyonlu az sayida
olgu bildirilmistir.*!®!! Siklikla dermise sinirl olan
dermatofibromlar nadiren subkiitan bélgeye ve kas
gibi derin yumusak dokulara da yerlesebilmekte-
dir‘12,13

Nuyama ve ark. tarafindan 1960-2001 yallar
arasindaki literatiir taranarak MED tanil1 50 olgu-
nun toplandig bir caligmada, olgularin %56’sin1n
altta yatan bir sistemik hastaliginin oldugu ve
eslik eden hastaliklarin %80’inden fazlasinin
immiin aracili oldugu, olgularin %46’sinin SLE,
%32’sinin ise HIV enfeksiyonu tanili oldugu ra-
porlanmigtir.” Huang ve ark. tarafindan da 1973-
2006 yillar1 arasindaki literatiir taramasinda
ulasilan 62 MED tanili olgunun %66’sin1n esilik
eden bir hastaliginin bulundugu ve yandas
hastaligi olanlarin %49unun otoimmiin bir
hastaliga sahip oldugu raporlanmistir.'* Otoim-
miin hastaliklar arasinda %85 gibi ¢ok yiiksek bir
oranda SLE tanisinin goze ¢arptig1 vurgulanmigtir.'*
Antal ve ark.nin ¢aligmasinda, 1962-2005 yillar:
arasinda MED tamisi ile bildirilen olgular liter-
atlirde taranmis ve toplam 42 olgunun agirlikh
olarak (%55) kadin cinsiyette oldugu, olgualarin
%97’sinde ekstremite, %45’inde govde tutulumu
oldugu, %28 olguda ise yaygin (dissemine) dagilim
bildirildigi raporedilmistir.”

MED tanisi ile bildirilen olgularda eslik eden
otoimmiin hastaliklar arasinda SLE, Sjogren
sendromu, miyasteni gravis, pemfigus vulgaris,

dermatomiyozit gibi hastaliklar bildirilmigtir.'*?!

Ayrica HIV enfeksiyonu, atopik dermatit, miye-
lodisplastik sendrom ve gebelik iligkilendirilen
diger durumlardir. Iyatrojenik immiinsupresyon
22-28

vakalarinda da MED gelisimi bildirilmistir.

Tablo 1'de literatiirde 18 yas ve altinda
bildirilen multipl dermatofibrom olgular1 goriil-

mektedir.*6:29-31

Literatiir taranarak elde edilen 18 yas alt1
MED tanili olgular incelendiginde cinsiyet agisin-
dan fark saptanmamis olup, olgularin hicbirinde
eslik eden hastalik veya sistemik tedavi kullanimi
bildirilmemistir. Lokalizasyonun agirlikli olarak
govde ve ekstremite dagilimli oldugu gozlen-
migtir.

Tedavi semptomatik veya kozmetik amagh
olup, ylizeyel yag dokusunu da iceren cerrahi ek-
sizyon veya kriyoterapi, elektrodesikasyon, in-
tralezyonel steroid enjeksiyonu gibi yontemler
secilebilirken, bu yontemler sonrasinda kismi re-
zoliisyon, skar, atrofi veya postinflamatuar hiper-
pigmentasyon gibi sekonder sonuglar gézlenebil-
mektedir. Nonablatif “pulsed dye laser” tedavileri
ile degisken etkinlik bildirilirken, bir olguda bes
haftalik aralarla i¢ seans fraksiyone karbondioksit
lazer ile ilk dokuz hafta giinde iki kez flusinonid
90,05 krem (2x1), sonraki dort hafta giinde iki kez
triamsinolon %0,1 krem (2x1) tedavileri kul-
lanilmis ve lazer tedavisinin son seansindan bir ay
sonra kagint1 sikdyetinde azalma ve lezyonda belir-
gin diizelme saptandif1 rapor edilmistir.?? Olgu-
muzun ¢ok sayida lezyonunun olmasi ve travmatik

TABLO 1: Literatirdeki 18 yas ve alti multipl dermatofibrom olgulari.

Yas Cinsiyet Lokalizasyon Sayi Referans numarasi (Tarih)
12 E Palmar 9 29 (1976)

8 E El Multipl 29 (1976)

9 K Palmoplantar 6 29 (1976)

18 K Govde, st ekstremite, alt ekstremite Tanimlanmamis 30 (1998)

13 E Gluteal alan, uyluk Tanimlanmamig (klimelenmis) 31 (2000)

16 E Yiiz, palmoplantar, ekstremiteler 100 4(2010)

16 K Ust ekstremite (dirsek) 18 (kimelenmis) 6 (2013)

15 K Govde, alt ekstremite, gluteal alan 35-40 Bizim olgumuz

E: Erkek; K: Kadin.
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tedavilerin postinflamatuar hiperpigmentasyon
veya skar birakabilmesi riski nedeni ile tedavi ver-

ilmemistir.
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