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Ozet

Fox-Fordyce hastaligi nadir gérulen, sporadik, apokrin ter bezi retansiyonu sonucu
olusan, kagintili, folikller paplllerle karakterize bir dermatozdur. Patogenezindeki en
6nemli basamak apokrin ter bezi duktuslarinin tikanmasi ve rupTUrudur.

Bu makalede, Fox-Fordyce tanisi alan bir olgu sunulmus ve literatlr 1s1ginda
klinikopatolojik dzellikleri tartigiimigtir.
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Summary

Fox-Fordyce disease is a rare and sporadic cutaneous disorder characterized by
pruritic follicular papules as a result of apocrine sweat retention. The most important
step in the pathogenesis of the disease is the keratinious obstruction and rupture of
apocrine ducts.

Herein we report a typical case of Fox-Fordyce disease and discuss the
clinicopathological features of the disorder in view of the medical literature.
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Fox-Fordyce hastaligi apokrin bezlerin bulundugu deri bélgelerinde yerlesen, kasintili
folikGler papullerle seyreden, kronik, sporadik, nadir gérulen bir deri hastaligidir1-8.
Hastalik ilk kez 1902 yilinda Fox ve Fordyce tarafindan tanimlanmistir9.

Makalemizde, Fox-Fordyce hastaligi tanisi alan bir olgu sunulmus ve literatir gézden
gecirilerek klinik ve histopatolojik dzellikleri tartigiimistir.

Olgu Sunumu
27 yasinda kadin hasta, koltuk altlari, meme etrafi, gbbek cevresi, kasiklar ve genital

bblgede ufak sivilceler yakinmasi ile poliklinigimize bagvurdu. 6ykisinden
yakinmalarinin ergenlik déneminden beri devam ettigi, dénem dénem siddetli kasinti



ile seyrettigi, koltuk altindaki lezyonlarin killarda ve terlemede azalmaya yol agtigi ve
lezyon sayisinin zaman i¢inde arttigr 6grenildi.

6zgecmisinde 6zelligi olmayan hastanin soyge¢cmisinde benzer hastalik éykisi ve
sistemlerin sorgulanmasinda yakinmasi yoktu.

Fizik incelemede genel durumu iyi, vital bulgular stabil, sistem bulgulari normaldi.

Dermatolojik incelemede bilateral aksiller ve areolar bdlgelerde, gdbek ¢evresinde,
pubis Uzeri ve perine bdlgesinde sert, parlak, koni bigiminde, perifolikller gok sayida
papul ile her iki aksillada killanmanin seyrek oldugu gézlendi (sekil 1).

Laboratuvar testlerinde tam kan sayimi, eritrosit sedimentasyon hizi, rutin biyokimya
tetkikleri, tam idrar tetkiki, tiroid fonksiyon testleri ve hormon profili normal
sinirlardaydi.

Aksiller boélgeden alinan iki adet pang biyopsi érnegdinin histopatolojik
degerlendiriimesinde kil folikllerinin boyun kisminda keratin tikagla obstriksiyon ve
kistik dilatasyon, infundibular epitelde minimal spongioz, apokrin bezlerde dilatasyon
ve dermiste inflamatuvar lenfohistiyositik infiltrasyon géralda (sekil 2,3).

Klinik ve histopatolojik veriler 1siginda Fox-Fordyce tanisi konan hastaya 6striol
vajinal krem (1mgr/gr) giinde iki kez topikal olarak baslandi. Tedavinin 3. ayinda
tekrar degerlendirilen hastanin kagintisinda kismi diizelme, papuler lezyonlarinda
didzlesme oldugu géralda.

Resim 1: Olgunun sol aksillasinda huni seklinde
parlak folikller paplller ve killarda seyreklesmenin
gorinim
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Resim 3: Kil folikiilliniin boyun kismindakeratin
tikag ve resmin alt kisminda apokrin bezde
dilatasyon(H&E 100)

Resim2: Kil folikiiliiniinboyun kisminda keratin
tikagla obstriiksiyon (H&E *100)

Tartisma

Fox-Fordyce hastaligi her irkta gorulebilen, kadinlarda erkeklere gére dokuz kat daha
sik rastlanan, genellikle ergenlikten sonra 13-35 yaslar arasinda baglayan bir
dermatozdur1-3,5,8,10,11. ¢cocuklukta veya menapoz sonrasi baslayan ender olgular
da bildirilmistir1-3,10-13. Olgumuzda hastaligin baglama yasinin ergenlik dénemi
oldugu 6grenildi.

Hastalik klinik olarak apokrin bezlerin bulundugu deri bolgelerinde simetrik olarak
yerlesen, koni veya kubbe geklinde, parlak, gri veya ten renginde, bazen ortalari
punktumlu, ayrik perifolikler papullerle karakterizedir1,3-8. Lezyonlar siklikla aksiller
ve pubik bdlgede goriimekte, ancak meme basgi, sternum 6n ytzi, gébek gevresi,
labia majora, anogenital bélge ve Ust bacaklarin orta kisimlari da
tutulabilmektedir1,3,5-7.0lgumuzda lezyonlar bilateral aksiller ve areolar bdlgelerde,
gbbek cevresinde, pubis Uzerinde ve perinede yerlesim gdsteriyordu.

Etkilenen deri bolgelerinde apokrin terleme, apokrin koku ve kil yogunlugu
azalmigtir4,5,7,8,10. Killanmadaki azalmanin geri dénistimld ve kasintiya ikincil
oldugu dusunilmektedir12.0lgumuzda da lezyonlarin killarda ve terlemede azalmaya
yol actidi 6grenildi. Kasinti epizodik ve siddetlidir. Apokrin terlemeyi uyandiran
emosyonel stres, egzersiz, cinsel aktivite gibi genel faktorlerle, ya da lokal fiziksel ve
farmakolojik (deodorant kullanimi) uyaranlarla kasinti olusabilmektedir2,3,5,7,10. Yaz
aylarinda, premenstriiel veya menstriiel dénemde kasintinin arttigi
bildirilmektedir6,7,12,14. Olgumuzun da dénem ddénem olan siddetli kasintisi
mevcuttu.Hastalik bakteriyel folikulit ve hidradenitis supurativanin eklenmesiyle
komplike olabilmektedir8,10,12. Olgularda hastaliga eslik eden baska bir patoloji



genellikle saptanamamigstir. Bununla birlikte hipertiroidi, Addison hastaligi ve Turner
sendromu ile birliktelik gésteren ve tiroidektomi sonrasi iyilesen Fox-Fordyce
hastaligi olgulari bildirilmistir5,10,14.0lgumuzda birliktelik gésteren bir hastaliga
rastlanmamistir.

Hastaligin etyolojisi henlz bilinmemektedir2,3. Klinik yakinmalarin baslamasi igin
apokrin bezlerin fonksiyonel olmasi gerekmekte, bu da hastaligin ergenlik sonrasi
ortaya ¢ikigini agiklamaktadir3,8. Hastaligin patogenezinde en énemli basamak
apokrin duktuslarin intraepidermal kisimlarinin keratin tikaci ile obstriksiyonu ve
ropTUrtddr. Bunun sonucunda apokrin ter bezi retansiyonu olugmakta, klinik
yakinma ve bulgular ortaya ¢ikmaktadir4,8,11.

Hastaligin tek yumurta ikizlerinde ve ayni aileye mensup bireylerde bildiriimesi
genetik faktérlerin dGnemli olabilecegini disindirmektedir2,5,7,10. Hormonal
faktorlerin patogenezde 6nemli rol oynadidi distndlmekte, ancak olgumuzda oldugu
gibi cogunlukla primer bir hormon anormalligi saptanamamaktadir2,12. Ginimuzde
Fox-Fordyce hastaligi apokrin bezlerin miliariasi olarak da kabul edilmekte ve
bilinmeyen konjenital veya akkiz faktérlerin hastaligr baglatabilecegdi
dustntlmektedir3,8.

Histopatolojik incelemede kil folikillerinin st 1/3 boyun kisminin ortokeratotik
hiicrelerce tikandigi, apokrin duktusun infundibuluma agildigi noktada obstrikte
oldugu, tikanmanin altinda duktusta dilatasyon ve ripTUr gelistigi ve bunun
sonucunda apokrin ter mikrokistlerinin olustugu, infundibular epitelde akantoz ve
spongioz bulundugu bildiriimistir.Olgumuzun histopatolojik degerlendirmesinde
keratin tikacla obstriksiyon, kistik dilatasyon,minimal spongioz ve apokrin bezlerde
dilatasyon saptandi. Komsu dermisde ise kan damarlari ve kil folikGlinin Ust kismi
etrafinda lenfohistiyositik musindz, inflamatuvar infiltrasyon ve fibrozis oldugu
gosterilmistir1-4,6,7,10,11.0lgumuzda da dermisde inflamatuvar lenfohistiyositik
infiltrasyon saptandi. Spongiotik vezikiller ekrin bezlerin akrosiringiumunda da
bulunabilir5,13. Bu histopatolojik bulgular yatay kesitlerde daha belirgin olarak
g6zlenirler6. Hastaligin histopatolojik tanisi i¢in yalnizca apokrin duktusun
intraepidermal kisminda vezikilasyon bulunmasinin yeterli oldugu bildirilmistir10.
Musin boyalari ve metakromatik tekniklerle de dermal degisiklikler belirgin sekilde
gbsterilebilmektedir10.

Fox-Fordyce hastaligi kronik seyirli olup menapoza dek iyilesme gdstermezken,
hamilelikte diizelme olabilecegi bildiriimistir1,2,6,7,10.

Hastahgin etkili bir tedavisi yoktur1,2. dstrojen iceren dogum kontrol haplari siklikla
6nerilmekte, olumlu ya da olumsuz yanitlar alinabilmektedir1,6,7,14. Stashower ve
arkadaglari 6strojen vajinal krem (0.625 mgr/gr) tedavisi 6nerdikleri bir olguda yanit
alamamiglardir6. Topikal steroidlerin okllizyonla uzun dénem kullanimi, intralezyonel
ve oral steroidler, topikal antibiyotikler (Neomycin ve Clindamycin), propilen glikol,
vitamin E 12, testosteron propiyonat, kortikotropin, dietilstilbesterol, UV fototedavisi
(Quartz 15191), X-181n1 tedavisi denenmis ve degisken sonuglar
alinmistir1,3,7,10,12,14. Tretinoinin tek bagina veya hidrokortizon ile alternan
kullaniminda, 4-6 hafta iginde tam veya kismi yanit alindigi bildirilmigtir4,5,14. Bir
olguda, sistemik isotretinoin 30 mgr/gin tedavisine, 4 ay icinde tam yanit alindigi
rapor edilmistir3. Retinoidler epidermal hicrelerin proliferasyon ve farklilagsmasini



dizenleyerek anormal keratinizasyonu baskilamakta, antiinflamatuvar mekanizma ile
iyilesme saglamaktadirlar3. Olgularin tedavi sonrasi kontrollerinde, tedavi
sonlandirildiginda siklikla nikslerin olabilecegi bildirilmistir3,10. siddetli olgularda
dermabrazyon, cerrahi eksizyon ve apokrin bezlerin subkutan yaklagimla ¢ikariimasi
Onerilmektedir2,7.

Olgumuzda, alinan éyku ve deri lezyonlarinin karakteristik gériinima ile Fox-Fordyce
hastaligi distntlmus, yapilan histopatolojik inceleme ile bu tani dogrulanmis ve
Ostriol vajinal krem gunde iki kez topikal olarak baslanmigtir.Tedavinin G¢incu
ayinda, olgumuzda kasintinin siddetinde azalma ve lezyonlarda dizlesme oldugu
saptanmis ve 0Ostriol vajinal kremin kasintili ve direngli olgularda bir tedavi segcenegi
olabilece@i dusundlmustar.
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