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Ozet

Prurigo pigmentoza (PP) Japonya'da sik rastlanan ve etyolojisi bilinmeyen bir hastaliktir. Japonya disindaki vakalarin cogu Ak-
deniz ulkelerinden bildirilmistir. Bu calismada prurigo pigmentozanin klinik ve histopatolojik bazi 6zelliklerinin belirlenmesi
amaclandi. Bu amacla Hacettepe Universitesi Tip Fakultesi ve Acibadem Hastanesi Dermatoloji Poliklinikleri'ne basvuran klinik
ve histopatolojik olarak prurigo pigmentoza tanisi almis, yaslari 18-41 yas arasinda degisen 7 hastanin verileri retrospektif ola-
rak degerlendirildi. Histopatolojik érnekler Béer ve arkadaslarinin tariflerine gore evrelendirildi. Tumi yogun kasinti ve leke-
ler birakan dokintt yakinmasiyla basvuran hastalarin dermatolojik incelemelerinde gévde 6n yiiz, sirt ve boyunda yerlesen
eritemli papuller ve retikuler hiperpigmentasyon saptandi. Hastalarin timunde birden fazla evreye ait histopatolojik 6zellik-
ler bir arada izlendi. PP halen nadir rastlanan bir hastalik olarak kabul edilmektedir, ancak vakalarimiz, simdiye kadar Turki-
ye'den bildirilen diger vakalar ile birlikte degerlendirildiginde, prurigo pigmentozanin Turkiye'de sanilandan daha sik gozlen-
digini dusindtrmektedir. Histopatolojik bulgular hastaligin oldukg¢a dinamik bir stre¢ oldugunu desteklemektedir.
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Summary

Background and Design: Prurigo pigmentosa (PP) is a common disease in Japan. Most reports other than those from Japan
include Mediterranean countries. The aim of this report was to determine clinical and histopathologic features of seven cases
seen in our outpatient clinics.

Materials and Methods: Data that belong to 7 patients (6 female, 1 male), age range 18-41, who had been administered to
outpatient clinics of Hacettepe University Faculty of Medicine Deparment of Dermatology, and Acibadem Hospital between
1998-2003, and had been diagnosed as PP clinically and histologically was retrospectively evaluated. Histopathologic findings
were classified as suggested by Boer et al.

Results: All patients complained about intense pruritus and pigmentation, and presented clinically with erythematous papules
and reticular hyperpigmentation on the chest, back, and neck. Histopathological findings in all patients included features that
belong to more than one stage.

Conclusion: Although PP is accepted as a rare disease, when the patients presented here, and those previously reported from
Turkey are taken into consideration, we suggest that PP might be more common than its supposed frequency in Turkey. The
histopathological findings support that the disease has a quite dynamic process.
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Prurigo pigmentoza (PP) ilk olarak Nagashima ve arka- lezyonlar, kasintili kirmizi papaller, papulovezikiller ve
daslari tarafindan 1971 yilinda tanimlanmistir’. Japon-  vezikulleri takiben gelisen retikller hiperpigmentas-
ya'da daha sik rastlanan ve etyolojisi tam olarak agiga  yondur. Klinik gérinimu kronik ekzema veya tekrarla-
kavusmamis inflamatuvar bir hastaliktir. Karakteristik ~ yan fungal enfeksiyonlara benzerlik gosterebildigin-
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den cogunlukla yanls tani alabilmektedir’. Gebelik, ketoasi-
doz ve diabetes mellitusa®* eslik edebilen PP'nin fiziksel trav-
ma, akapunktur ve kontakt dermatit®’ ile tetiklenebildigi de
bildirilmistir. Tedavide tetrasiklin grubu antibiyotikler, dapson,
topikal steroidler ve antihistaminler kullanilmaktadir*s.

Bu calismada, 1998- 2003 yillari arasinda Hacettepe Universi-
tesi Tip Fakultesi Dermatoloji Anabilim Dali ve Acibadem Has-
tanesi Dermatoloji B6limi'ne basvuran klinik ve histopatolo-
jik olarak PP tanisi almis hastalarin 6zelliklerinin belirlenmesi
ve tedaviye yanitlarinin degerlendirilmesi amaclandi.

Gereg ve Yontem

1998- 2003 yillari arasinda Hacettepe Universitesi Tip Fakdltesi
Dermatoloji Anabilim Dali'nda (n=6) ve Aclbadem Hastanesi
Dermatoloji Bolumu'nde (n=1) klinik ve histopatolojik olarak PP
tanisi almis 7 hastanin demografik, klinik, histopatolojik 6zellik-
leri ve tedaviye ait verileri retrospektif olarak degerlendirildi.
Her hastadan tek bir biyopsi alindi. Hastalara ait histopatolojik
veriler Béer ve arkadaslarinin® tarifledigi lezyon evrelerine gore
siniflandirildi. Uygulanan tedavi sonrasinda elde edilen yanitlar
parsiyel ve tam yanit olarak siniflandirildi. Semptomlarda ve de-
ri lezyonlarinda %50 ila %95 arasindaki gerileme parsiyel yanit
olarak kabul edilirken; semptomlar ve deri lezyonlarinda
%95'den fazla gerileme tam yanit olarak kabul edildi.

Bulgular

Yedi hastanin 6'si (% 85.7 ) kadin, sadece 1'i (% 14.3) erkekti.
Hastalarin yas ortalamasi 27.4+8.9 idi. Hastalarin timinde der-
matolojik incelemede eritemli papuller ve retikiler hiperpig-
mentasyon izlendi (Sekil 1). Lezyonlarin yerlesim yerleri ve has-
talara ait bazi demografik 6zellikler Tablo I'de 6zetlenmistir.
Tablo ll'de izlendigi gibi hastalara ait histopatolojik veriler B6-
er ve arkadaglarinin tarifledigi lezyon evrelerine gore siniflan-
dirildi. Bu siniflandirmaya gére hastalarin timunde (7/7), bir-
den fazla evreye (erken, gelismis ve gecg) ait histopatolojik
ozellikler bir arada izlendi. Yedi hastanin 5'inde her g evreye,
2'sinde ise iki farkl evreye ait histopatolojik 6zellikler bir ara-
daydi. Tedavide kullanilan ajanlar, tedavi streleri ve elde edi-
len yanitlar Tablo lll'de 6zetlenmistir. Kullanilan tedavilerin
hicbiri ile tam yanit elde edilemedi. Onerilen tedavilerden ba-
gimsiz olarak hastalarin 6'sinda parsiyel yanit izlendi, énerilen
tedaviyi dizensiz kullanan bir hastada ise yanit yoktu.

Tartisma

PP ¢cogunlukla geng Japon kadinlarda gérulen, beyaz irkta na-
dir rastlanan bir hastaliktir. Simdiye kadar Japonya'dan bildi-
rilen vakalarin sayisi gdz énine alindiginda PP icin Japon-
ya'da etnik bir predispozisyon oldugu agikca gérilmektedir.
Ulasabildigimiz kaynaklara gore Japonya disindaki vakalarin
buyik cogunlugu Turkiye (9 vaka)®®, Sicilya (5 vaka)?, italya (2
vaka)", Ispanya (1 vaka)" gibi Akdeniz Ulkelerinden bildiril-
mistir. Bu nedenle PP icin benzer bir etnik predispozisyonun
Turkiye ve diger Akdeniz Ulkeleri icin de s6z konusu oldugu-
nu dustinmekteyiz.

Hasta grubumuzda sari irktakine benzer sekilde 7 hastanin
6's1, yaslari 18-30 yas arasinda degisen kadinlardi. PP'nin klinik
seyrinde cogunlukla sirt, gévde 6n yiiz, boyun ve omuz bdlge-
sinde yerlesen kasintili papuller zamanla yerlerinde kasintisiz

——

Sekil 1: Sirtta eritemli papuller ve retiktler hiperpigmentas-
yon (Hasta no: II)

Tablo I: Demografik ve klinik veriler

Eritemli papaller ve retiktler

Basvuru sirasinda hiperpigmentasyonun yerlesim yeri
Hasta No Yas/Cinsiyet hastalik stresi (ay) Boyun Gévde 6n yuz Sirt Omuzlar
I 37/K 1 + +
Il 30/K 72
11} 18/K 24
v 20/K 24 + +
\Y 20/K 3 + +
VI 26/K 24 +
VI 41/E 12 + +
K: Kadin, E: Erkek
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retikler bir hiperpigmentasyon birakarak iyilesmektedir®c. Bu
bilgiyle uyumlu olarak hastalarimizin timinde lezyonlar PP
icin tipik alanlar olan sirt, gévde 6n ylz, boyun ve omuz bél-
gesinde yerlesmisti. Dermatolojik incelemede tutulan alanlar-
da kasintili, eritemli papuller ve yer yer retikller hiperpig-
mentasyon gorulmekteydi.

PP etyolojisi tam olarak aciklanamamis bir hastaliktir. Ancak
simdiye kadar olgularin ¢cogunun Japonya'dan bildiriimesi bu
hastalik icin o bolgede cevresel faktoérlerin etyolojide rol oy-
nayabilecegini disiindirmektedir?.

Simdiye kadar yapilan ¢alismalarda PP histopatolojisinin ka-
rakteristik 6zelliklere sahip olmadigi belirlenmistir'2®. Ancak
Boer ve arkadaslari tarafindan yapilan bir ¢calismada PP his-
topatolojisi lezyon evresine gore erken, gelismis ve geg lez-
yon olmak Uzere 3 grupta incelenmistir. Bu calismanin i1s1gin-
da arastirmacilar PP'nin sonradan dermal papillalara ve epi-
dermise yayilacak olan nétrofilden zengin perivaskuler ve
interstisyel noétrofilik bir infiltrasyon ile basladigini, ardin-
dan notrofillerin epidermise go¢l sirasinda apse olusumu,
spongiozis ve nekrotik keratinositlerin izlendigini belirtmis-
lerdir. Sonrasinda dermisteki nétrofillerin yerini eozinofiller
ve lenfositlerden olusan likenoid bir infiltrasyona biraktigini
ve spongiozisi vakuoler degisikliklerin izleyebilecegini bildir-
mislerdir. Epidermisin hiperplastik, parakeratotik olmasiyla
birlikte melanofajlarin dermisin Ust tabakalarina yerlestigini
izlemislerdir®'s. Calismamizda hastalarin histopatolojik 6zel-
likleri Béer ve arkadaslarinin da énerdikleri sekilde erken,

gelismis ve geg evre 6zelliklerine gore siniflandiriimistir. An-
cak Boer ve arkadaslari tarafindan tariflenenin aksine PP his-
topatolojisinin ayni hastada, ayni zamanda hem erken, hem
gelismis, hem de geg evre 6zellikleri tasiyabildigi gérilmus-
tdr. Kanimizca bu veri yine de PP histopatolojisinin Boer ve
arkadaslari tarafindan bildirildigi gibi ¢cok dinamik bir streg
oldugdu fikrini desteklemektedir.

PP tedavisinde en ¢ok kullanilan ajanlar topikal steroidler ve
antihistaminlerdir. Sulfonamid grubu ilaglar denenmis ve etki-
li bulunmustur. Tedavide etkinligi gosterilmis diger bir ajan
ise tetrasiklin grubu antibiyotiklerdir'. Norihiti ve arkadaslari
tarafindan yapilan bir calismada ise hem antiinflamatuvar,
hem de antibakteriyel etkinlikleri olan makrolid grubu antibi-
yotikler kullanilmis, 2 hastada roksitromisin ve 2 hastada da
klaritromisin ile basarili sonuclar alinmistir’”. Calismamizda da-
ha 6nce PP tedavisinde kullanilan ajanlarin yani sira oksijen
radikallerinin olusumunu inhibe ettigi bilinen benzoil perok-
sit” de kullanilmistir, ancak uygulanan tedavi ne olursa olsun
hastalarin hicbirinde tam iyilesme saglanamamistir.

PP Turkiye'de beklenenden daha sik gorulse de nadir bir has-
tahktir. Bu nadir hastaliga tani koymak, ancak PP ayirici tani-
da akla geldiginde mimkuln olabilmektedir. Hastaligin etyo-
patogenezi halen aydinlatilamamistir. Histopatolojik 6zellik-
ler kesin tani icin yeterli olmamakla birlikte hastaligin dina-
mik bir sire¢ oldugunu desteklemektedir. Ginimuzde teda-
vide 6nerilen ajanlarin etkinligi oldukga sinirhdir. PP tim bu
ozellikleriyle dermatologlar icin halen merak uyandiran bir
hastalik olma 6zelligini korumaktadir.

Tablo II: Hastalara ait biyopsilerin histopatolojik incelemelerinden elde edilen veriler

Hasta | Hasta | Hasta | Hasta | Hasta | Hasta | Hasta

Lezyon . No No No No No No No
ozellikleri | Histopatolojik Ozellikler I I m v \' Vi Vil

Perivaskuler ve/veya interstisyel nétrofilik infiltrasyon + + +
Erken Papillalarda 6dem ve spongiozis + +

Nekrotik keratinositler +

Vakuoler degisiklikler + +
Gelismis | Dermoepidermal bileskede veziktlasyon + + +

Lenfosit ve eozinofilden zengin likenoid infiltrasyon +
Geg Epidermiste hiperkeratoz ve parakeratoz

Melanofajlar + + + +

Tablo lll: Calisma grubunun tedaviye ait verileri

Tedaviye Yanitin

Tedavi Degerlendirilmesi

sUresi Semptomlardaki Deri lezyonlarindaki Genel
Hasta No. Tedavi (ay) gerileme gerileme Yanit
I Topikal steroid, antihistamin 1 PY PY PY
I Benzoil peroksit jel %10 3 PY PY PY
i Topikal steroid, antihistamin - Hasta takip edilemedi
vV Antihistamin duizensiz YY YY YY
Vv Minosiklin (200mg/gtin) 2 PY TY PY
VI Doksisiklin (200 mg/giin) 1 PY PY PY
Vil Tetrasiklin (1000mg/gtin) 4 PY PY PY

PY: Parsiyel yanit, YY: Yanit yok

-
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