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Siiperfisyel granliomatdz tip piyoderma gangrenozum:
ki olgu sunumu

Superficial granulomatous pyoderma gangrenosum: A report of two cases

e e
Isin Sinem Bagci, Mehmet Salih Giirel, Ash Turgut Erdemir, Ummiihan Kiremitci, Esra Pasaoglu*

o

wsa
NEG

" benneci

e

istanbul Egitim ve Arastirma Hastanesi Dermatoloji, *Patoloji Klinigi, istanbul, Tiirkiye

Ozet

Stperfisyel granllomatéz tip piyoderma gangrenozum (SPG), nadir gorilen bir piyoderma gangrenozum (PG) formudur. Klinigin yavas ve daha
az agresif seyretmesi, histopatolojisinde graniilom yapilarinin gorilmesi, tedaviye daha hizli cevap vermesi ile klasik PG'den ayrilir. Uzun stiredir
iyilesmeyen, antimikrobiyal tedavilere cevap vermeyen ve slrekli perifere dogru genisleyen yara sikayetiyle basvuran biri 74 digeri 43 yasinda iki
erkek SPG olgusu sunulmaktadir. Hastalarin 9 aydir ve 20 yildir var olan lezyonlari strekli perifere dogru genislemekteydi. Histopatolojilerinde
PMN lIokositler, lenfosit ve histiyositlerden olusan infiltrasyon ve dermisde non-kazeifiye grantlom yapilari gériildu. Her iki olguya da klinik ve
histopatolojik ¢zelliklerle SPG tanisi konuldu. Sistemik kortikosteroid tedavisi ile lezyonlar hizla iyilesti. Hastalarin birinde niiks olup adjuvan
siklosporin tedavisi gerekirken digerinde relaps gorilmedi. Kronik Ulseratif lezyonlarin ayirici tanisinda nadir gorilen bir varyant olarak SGP'yi
akilda tutmak ve uzun sureli steroid tedavisi gerektiren hastaliklarda hasta takibinin 6nemini bir kez daha vurgulamak amaciyla olgulari sunmayi
uygun bulduk.(Tirkderm 2014; 48: Ozel Sayi 2: 130-2)

Anahtar Kelimeler: Piyoderma gangrenozum, slperfisyel grantilomat6z tip, kortikosteroid

Summary

Superficial granulomatous pyoderma gangrenosum (SPG) is an uncommon variant of pyoderma gangrenosum (PG). It differs from classic
pyoderma gangrenosum in its less aggressive clinical course, histological findings of granulomatous structures and the relatively faster response
to therapy. Herein, we report two male patients aged 74 and 43 years with long-term unhealed, progressive wounds resistant to antimicrobial
therapy. The lesions were present for 9 months and 20 years and gradually enlarged peripherally. Histopathological examination showed
infiltration of PMN leukocytes, lymphocytes, and histiocytes as well as dermal noncaseating granuloma granuloma formation. Both cases were
diagnosed as having SGP with clinical and histopathological features. The lesions healed rapidly with systemic corticosteroid therapy. During
the therapy, one patient relapsed and required adjuvant cyclosporine and the other patient stayed in remission. The patients are presented to
remind SGP as a rare variant for the differential diagnosis of chronic ulcerative lesions and to emphasize the importance of follow-up of patients
on long-term steroid treatment. (Turkderm 2014; 48: Suppl 2: 130-2)
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Giri§ yatan hastaliklarla iliskisinin zayif olmasi ve klasik tedavilere
blytk oranda cevap vermesi gibi 6zelliklerle klasik PG'den

Piyoderma gangrenozum (PG) sebebi bilinmeyen kronik,
ayrilirt.2,

rekiirren, Ulseratif bir deri hastaligidir Ulseratif, biilléz,

pUstller ve stperfisyel granllomatéz (vejetatif) olmak Uzere Uzun stiredir lyilesmeyen ve strekli - perifere ~dogru

birbirinden farkli 4 klinik formu tanimlanmistir. Stiperfisyel genisleyen Ulser sikayetiyle klinigimize bagvuran, klinik ve
grantilomatoz tip piyoderma gangrenozum (SGP) formu histopatolojik bulgularla SGP tanisi konulan iki erkek olgu
daha yizeyel yerlesimli olmasi, yavag progresyon gdstermesi, klinik &zellikleri, tani streci ve tedavi sonuclari ile sunulmakta
histopatolojisinde grantlom vyapilarinin  gérilmesi, altta ve tartisiimaktadir.
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Olgu Sunumlari

Olgu 1

Yetmis dort yasinda erkek hasta sol elde agrili yara sikayetiyle klinigimize
basvurdu. Lezyonu 9 ay Once sol elinde papilo-pUstil seklinde
baslayarak Ulserlesmis ve perifere dogru sirekli genisleyerek el sirtinin
blyik bolimind kaplamis. Bu dénemde sirasiyla sag el bilegi, sol kol
ve sol bacakta da 1-2 cm capinda noddlo-Ulseratif lezyonlar ortaya
ckmis. Hasta topikal ve sistemik antibiyotik ve antifungaller, topikal
kortikosteroidler kullanmis, hiperbarik oksijen tedavisi gérmis; ancak
lezyonlarinda belirgin diizelme olmadidi gibi genisleme devam etmis.
Ozgecmisinde myelofibrozis, diyabet ve koroner arter hastaligi
mevcuttu. Fizik muayenesinde splenomegali disinda patoloji saptanmadi.
Dermatolojik muayenesinde sol el ve parmaklarin dorsal yizinin
neredeyse tamamini kaplayan, purilan akintili, yer yer nekrotik Ulsere
lezyon, sag el bilegi ve birinci parmak proksimalinde tzerinde ¢ok sayida
milimetrik pUstullerin gordldiga eritemli, hipertrofik plak lezyonlar, sol
kol ekstansor yiiz ve sol bacak fleksor ylzde cevresi eritemli, lizerinde
nekrotik krut bulunan, zemini sari fibrin doku ile kapli yaklasik 2 cm
capinda Ulsere lezyonlar mevcuttu. Sag bukkal mukozada ytizeyel Ulser,
skrotum Uzerinde yaklasik 1 cm capinda erode alan, perianal bdlgede
ise 0,5 cm caplarinda keskin sinirl 4 adet ylzeyel Ulser izlendi (Resim 1).
Laboratuvar incelemesinde hemoglobin, hematokrit, demir ve total
demir baglama kapasitesi dlslk, ferritin dlzeyi yiksekti. Paterji ve
PPD testi negatifti. Yara sUrUntlstinin Gram ve EZN boyamasinda
mikroorganizma saptanmadi, kiltlrde Greme olmadi. Mikobakteri PCR'si
negatifti. Sol el dorsumundan alinan biyopsi érneginin histopatolojik
incelemesinde epidermisin altindan baslayip dermisin tamamini dolduran
histiosit ve PMN Iékositlerden zengin infiltratrasyon, epidermisin hemen
altinda multintkleer dev hiicreler ve epiteloid histiositlerden zengin non-
kazeifiye granllom yapilari gorildu (Resim 2).

Hastanin tetkiklerinde mikrobik bir ajanin saptanamamasi, antibiyoterapi
altinda lezyonun normal deriye dogru aktif sinirla ilerlemesi, lezyonun
klinik 6zellikleri ve histopatolojik bulgulari birarada degerlendirildiginde
hasta SGP olarak degerlendirildi ve metilprednizolon 60 mg/gln
baslandi. Tedavinin 2. gininde lezyonun purdlan akintisi azaldi, 1.
haftanin sonunda Ulserin progresyonu durdu ve epitelizasyon basladi.
Yaklasik 3 ay takip edilen hastanin metilprednizolon dozu 16 mg/glin‘e
kadar disuldi, bu esnada yeni lezyon ¢ikisi olmadi. Bu slire sonunda
takibimizden c¢ikan hastanin tedavinin 6. ayinda kollar, bacaklar
ve peniste yeni lezyon cikislari olmasi Uzerine baska bir merkeze
basvurdugu ve tedavisine siklosporin eklenerek lezyon cikisi kontrol
altina alindigi 6grenildi. Yaklasik 1 senedir siklosporin 125 mg/gin ve
metilprednizolon 16mg/glin alan hasta kol ve bacaklarinda yeni lezyon
ckislarinin olmasi (izerine tekrar klinigimize basvurdu. Ure ve kreatinin
yuksekligi nedeniyle siklosporin kesilerek metilprednizolon dozu 60mg/
guin’e ¢ikarildi. Hastanin lezyonlarinda 2 hafta icinde belirgin diizelme
izlendi ancak takibinde gelisen pndmoni ve akut respiratuar distres
sendromu sebebiyle hasta kaybedildi.

Olgu 2

Kirk Ug¢ yasinda erkek hasta karin, gluteal bolge ve bacaklarda
tekrarlayan ve iyilesmeyen yaralar sikayetiyle klinigimize basvurdu.
Lezyonlarin yaklasik 20 yil 6nce basladigi ve surekli genisledigi, bazi
doénemlerde antimikrobiyal tedavilerle sikatris birakarak iyilestigi ancak
sonrasinda tekrarladigi hasta tarafindan ifade edildi. Hastanin 6zge¢mis,
soygecmisinde ve sistemik muayenesinde bir ézellik saptanmadi.

Dermatolojik muayenede umblikus altindan baslayip belin sag tarafina
dogru kusak seklinde uzanan ve sol uyluk On-i¢ ylziine yerlesen,
Uzerlerinde kahverengi papliller, periferinde deriden kabarik, lividi renkli
aktif bir zon izlenen sklerotik plaklar ve postinflamatuvar hiperpigmente
yamalar izlendi. Gluteal bdlgede hidradenitis supurativanin eski Ulser
ve sinls olusumlarina bagli olusan cekintiler, fibroz bantlar ve diizensiz
sinirh atrofik sikatrisler saptandi (Resim 3). Laboratuvar tetkiklerinde
sedimantasyon ve hafif CRP ylksekligi disinda patoloji saptanmadi.
Paterji testi negatifti. Uyluk ve abdomendeki lezyonlardan alinan biyopsi
drneginin histopatolojik incelemesinde epidermisde psddoepitelyomatdz
hiperplazi, Ust ve orta dermisde ve adnekslerin ¢evresinde ¢ok sayida
plazmosit, lenfosit ve arada polimorflonlkleer I6kositlerin izlendigi
iltihabi hiicre infiltrasyonu ve granilom olusumlari izlendi.

Tablonun uzun sureli olmasi surekli genislemesi, klinik &zellikler ve
histopatolojik bulgular bir arada degerlendirilerek hastaya SPG tanisi
konuldu. Hastaya metilprednizolon 40mg/giin tedavisi baslandi. iki
hafta sonra lezyonlarin boyutlarinda kiiciime, periferlerindeki deriden
kabarik alanlarin infiltrasyonunda azalma, ¢ ay sonra ise sikatrisle tama
yakin gerileme izlendi. Metilprednizolon tedavisi doz azaltilarak alti ay
sonunda kesildi. Hastanin 1 yildir stiren takiplerinde yeni lezyon ¢ikisi
izlenmedi.

Resim 1. A: Sol el dorsumunu kaplayan dlsere plak B: Sag el birinci
parmakta hipertrofik plak C: Sag el bileginde UGizerinde puUstdller izlenen
plak

Resim 2. Dermiste multinikleer dev hiicreler ve epiteloid histiositlerden
zengin non-kazeifiye graniilom yapilari
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SGPilk olarak 1988 yilinda Wilson-Jones ve Winkelmann tarafindan nadir
gorilen bir PG varyanti olarak tanimlanmistir2. Klinik ve histopatolojik
ozellikleri, altta yatan hastaliklarla iliskisi, prognozu ve tedaviye iyi yanit
gibi klasik PG'den ayrilan ¢zellikleri ile PG'nin daha az agresif olan bir
varyanti olarak kabul edilir. SGP genellikle eriskin donemde ortaya cikar
ve lezyonlar en sik gévdede yerlesir. Genellikle yiizeyel granilomatdz
zeminli, vejetatif sinirli, cevreye dogru yavasca blylyen tek bir lezyon
seklinde gordlirken, nadiren multiple lezyonlar izlenir3. Lezyonlar
paterjik baslangi¢ gosterebilir.

SPG icin temel Ozellik histopatolojisinde granilomlarin goriimesidir.
Merkezde nétrofilik inflamasyon veya abse formasyonu, cevresinde
granllomatéz inflamasyon zonu ve en dista plazma hicrelerinden
olusan ‘3 tabakali granilom’ yapisi SGP icin karakteristik olarak
tanimlanmistir2.3. Bu karakteristik bulgu bitin SGP lezyonlarinda
gorilmeyebilir ancak grantlom yapilari olmazsa olmazdir. PG'den farkli
olarak pan-dermal tutulum ve vaskulitik degisiklikler SGP'de genellikle
gorilmez4.

SGP'nin altta yatan sistemik hastaliklarla iliskisinin olmadigi kabul
edilse de hastalarin %18’inde diabetes mellitus, romatoid artrit,
kronik lenfositik 16semi, polisitemia vera, paraproteinemi ve pulmoner
sarkoidoz gibi eslik eden hastaliklar saptanmistir5. inflamatuvar
barsak hastaliklari ile iliskisi bildirilmemistir. Bizim birinci olgumuzda
myelofibrozis, diyabetes mellitus ve koroner arter hastaligi mevcuttu,
ikinci olgumuzda ise eslik eden hidradenitis supurativa bulunmaktaydi.
SGP tanisi icin diagnostik ©zellikte belirti veya bulgular yoktur.

Resim 3. A: Alt abdomen ve sag bacakta periferleri aktif sklerotik
plaklar B: Umblikus altindan lomber bolgeye kusak tarzinda uzanan
sklerotik plak C: Gluteal boélgede hidradenitis supurativaya bagl
skatrisler
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Histopatolojik ve klinik bulgularla taniya gidilir. Ancak serolojik tetkikler
ve kiltir yéntemleriyle ayirici taniya giren bakteriyel ve fungal ajanlarin
mutlaka dislanmasi gereklidir. Ayirici taniya tlberkdlozis verriikoza kutis,
atipik mikobakteri infeksiyonu, aktinomikoz, derin mantar infeksiyonlari,
amebiyazis gibi enfekiy6z hastaliklar disinda yabanci cisim grantlomu,
vaskdlitler ve deri neoplazileri alinabilir.

SGP’nin prognozu klasik PG'ye gore oldukca iyidir ve genellikle tamamen
iyilesme gorilir. Cogu hastada lezyonlar tedavi baslangicindan 6 hafta
ile 2-3 yil sonra rezorbe olur2. Literatiirde bildirilen en uzun hastalik
sliresi 18 yil6 olmakla birlikte bizim ikinci olgumuzda hastalik tedavi
olmadan relaps ve remisyonlarla seyrederek 20 yil boyunca stirmustar.
Klasik PG'nin aksine, SGP tedavisinde topikal tedaviler ve intralezyonel
kortikosteroidlerle konservatif tedavilere cogunlukla cevap alinir ve
immunsupresiflere nadiren ihtiyag duyulur?. Siklosporin?, infliksimab8
ve topikal takrolimus? ile de basarill sonuglar alindigi bildirilmistir. Her
iki olgumuzda da hastalarin uzun siredir degisik tedavilerden sonug
alamamalari ve yasam kalitelerinin bozulmasi nedeniyle dogrudan
sistemik kortikosteroid tedavisi basladik ve butln lezyonlarda kisa
slirede belirgin gerileme oldugunu gérdik. Olgularimizin birinde tedavi
kesildikten sonraki yaklasik bir yillik dénemde relaps gdzlenmezken
diger olgumuzda takibimizden ¢ktgi donemde disik doz tedavi
alirken reaktivasyon gelisti.

Sonug

Kronik Ulseratif lezyonlarin ayirici tanisinda nadir gérilen bir varyant
olarak SGP'yi akilda tutmak ve kronik steroid tedavisi gerektiren
hastaliklarda hasta takibinin Gnemini bir kez daha vurgulamak amaciyla
olgularimizi sunmay uygun bulduk.
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