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Degerli Meslektaglarimiz,

Pediatrik dermatoloji alaninda bilimsel gelismeleri paylagmak, klinik deneyimleri aktarmak
amaciyla diizenledigimiz 12. Ulusal Pediatrik Dermatoloji Gunleri, 7-10 Mayis 2026 tarihleri
arasinda Vogue Hotel Supreme — Bodrum’da gerceklestirilecektir.

Bu 6nemli toplanti, alaninda deneyimli meslektaslarimizin katkilariyla zenginlesecek; ¢cocukluk
¢agiderihastaliklarina dair glincel tani, tedaviveizlemyaklagimlari cok yonli olarak ele alinacaktr.
Gerek akademik icerik, gerekse vaka paylasimlariyla glgla bir bilimsel zemin hedeflenmektedir.

Geleneksellesen bu bilimsel bulusmamiz, siz degerli sektor paydaslarimizin destegi ve katkisiyla
daha da gliclenecektir. Baharin tazeligiyle canlanan Bodrum’un buyileyici atmosferinde, bilimsel
paylasimlar kadar dostluklarin da yeserecegi bu 6zel bulusmada sizleri aramizda gérmekten
blylk memnuniyet duyariz.

Diizenleme Kurulu



Puof. Dr. Umit Uksal

S 12. Ulusal

Tork Pediatrik

gy Pediatrik Dermatoloji Gunler

Dernegdi

ORGANIZASYON KURULU

Dr. Deniz Yucelten
Dernek ve Kongre Bagkani

Dr. Serap Utas
TPDD Onursal Baskani

KONGRE DUZENLEME KURULU

Dr. Dilek Seckin Gencosmanoglu
Dr. Hayriye Saricaoglu
Dr. Neslihan Sendur
Dr. Rebiay Kiran
Dr. Sevgi Bahadir
Dr. Tdlin Ergun

BiLIMSEL DEGERLENDIRME KURULU

Dr. Ayse Oktem
Dr. Ayten Ferahbas Kesikoglu
Dr. Can Baykal
Dr. Demet Kartal
Dr. Deniz Akkaya
Dr. Esra Sarag
Dr. Giiliz Ikizoglu
Dr. Hatice Erdi Sanli
Dr. Savas Yayli
Dr. Sibel Ersoy Evans
Dr. Tubanur Cetinarslan
Dr. Zeynep Topkarci



Puof. Dv. Umit Uksal

e 12. Ulusal

Tork Pediatrik

gy Pediatrik Dermatoloji Glinler

Dernegdi

7 MAYIS 2026, PERSEMBE

13.00-15.40  KURS 1: VASKULER LEZYONLAR
Moderatorler: Deniz Yiicelten, Deniz Akkaya

13:00-13:30  Vaskdler Malformasyon mu? Vaskiler Timér mi?
Deniz Yiicelten

13:50-14:00  Hemanjiom Taklitcileri
Deniz Akkaya

14:00-14:20  Tartisma
14:20-14:40  KAHVE ARASI w

14:40-15:00  Infantil Hemanjiomda Tedavi
Deniz Akkaya

15:00-15:20  Vaskiler Malformasyonlarda Tedavi
Deniz Yiicelten

15:20-15:40  Tartisma
15:40-16:00 KAHVE ARASI w

16:00-17:50  KURS 2: TANIDAN TEDAVIYE
Moderatérler: Ozgiir Kasapgopur, Sezgi Sarikaya Solak

16:00-16:30  Otoinflamatuvar Hastaliklar
Ozgiir Kasapgopur

16:30-17:00  Bulgudan Taniya, Tanidan Tedaviye Tirnak Hastaliklari
Sezgi Sarikaya Solak

17:00-17:30  Tanidan Tedaviye Sik Gorilen Bakteriyel Deri Enfeksiyonlari
Tugba Atci

17:30-17:50  Tartisma
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08.30-09.00 AGILIS TORENI

8 MAYIS 2026, CUMA

09.00-10:30 1. OTURUM: NASIL YONETIYORUM?
Oturum Baskanlari: Serap Utas , Savas Yayh

09:00-09:15  Molluskum Kontagiozum ve insan Papilloma Viriisii infeksiyonlari
Konusmaci: Emine Tamer

09:15-09:30 [’!elano§itik Nevuslar
0zlem 0zbadgeivan

09:30-09:45 Pediatrik Mikozis Fungoides
Hatice Sanli

09:45-10:00 Pediatrik Bulli Hastaliklar
Savas Yayh

10:00-10:15  Vitiligo
Osman Kose
10:15-10:30  Tartisma

10:30-10:45 KAHVE ARASI w»

10:45-12:00 2. OTURUM: DERMATOLOJIK ACILLER
Oturum Baskanlari: Ayten Ferahbas Kesikoglu, Sibel Ersoy Evans

10:45-1:00  Siddetli ilac Reaksiyonlari ve Enfeksiyonlar

Mehmet Salih Giirel
11:00-1:15  Eritroderma

Sibel Ersoy Evans
M:15-1:30  Urtiker, Anjiodem

0zlem Su Kiigiik

11:30-11:45  MISC, Kawasaki, RIME
Evren Odyakmaz Demirsoy

1:45-12:00  Tartisma
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8 MAYIS 2026, CUMA

12:00-13:00 ~ KONFERANS-1: KRONiK INFLAMATUAR HASTALIKLARDA
GUNCEL METAANALIZLER

12:00-12:45  Kronik inflamatuar Hastaliklarda Giincel Metaanalizler
Oturum Baskani: Hatice Sanli
Konusmaci: Tiilin Ergun

12:45-13:00  Tartisma
13:00-14:00 OGLE YEMEGI @)

14:00-14:30  UYDU SEMPOZYUMU
Dupixent ile Atopik Dermatit Tedavisinde Etki ve Giiven
Moderator: Demet Kartal

Konusmaci: Zeynep Topkarci SO n O fl

14:30-14:45  KAHVE ARASI @

14:45-16:30 3. OTURUM: MERAK ETTIKLERiMiz
Oturum Baskanlari: Géniil Ergenekon, Sevgi Bahadir

14:45-15:15  Atopik Dermatitte Beslenme
Koray Harmanci

15:15-15:45  Kronik Deri Hastaliklarinda Psikolojik Destek
Ayse Burcu Erdogdu Yildirnm

15:45-16:15  Pediatrik Kullanima Uygun Temiz Icerikli Kisisel
Bakim Url']nlgri ve Kozmetikler
Elif Comert Ozer

16:15-16:30  Tartisma
16:30-16:45 KAHVE ARASI &
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8 MAYIS 2026, CUMA

16:45-17:45  SERBEST BILDIRILER
Oturum Baskani: Osman Kose

SS-1  Erken baslangich grantlomatoz hastalik: iki pediatrik Blau sendromu olgusu
Arzu Ferhatosmanoglu

SS-2  Asitretin tedavisi ile basarili yonetim saglanan harlequin tip konjenital iktiyozis
olgusu: ABCA12 gen mutasyonu ile dogrulanmig nadir bir olgu
Mahir Digirg

SS-8  Down Sendromlu Cocuklarda Gorilen Tirnak Bulgularinin Degerlendirilmesi:
Gok Merkezli Bir Olgu-Kontrol Calismasi
Sezgi Sarikaya Solak

SS-4  Alopesi universalis, palmoplantar hiperkeratoz ve yaygin iktiyoz ile prezente olan
kardiyokutanoz sendrom: Kisa bir olgu serisi
Erhan Topal

SS-5  Kutanoz grantlomlarin ardindaki nadir etiyoloji: TAPT gen mutasyonu iliskili
MHC sinif 1yetmezligi
Aybike Buse Kalkay

SS-6  Atopik Dermatit Tanili Adolesanlarda Bilingli Farkindalik i¢sellestirilmis
Damgalanmaya Karsi Koruyucu Bir Faktor Olabilir mi? - 255 Hastalik Cok Merkezli
Prospektif Calisma
Muhammed Ali Mergen

SS-7  Infantil halo skalp ring (Bebekligin sach deride halka sekilli alopesisi):
Gereksiz tanisal girisimlerden kaginmada klinik farkindaligin onemi

Simge Bayral

SS-8  Alti Aylik Bir Bebekte Kulak Lobilinde Pilomatrikoma: Nadir Bir Olgu Sunumu
Mahir Digirg

SS-9  Graft Versus Host hastaliginin nadir bir oral bulgusu: Yiizeyel mukosel
Ahmet Atas

EP-1  [R1] Ataksi-telanjiektazide lupus vulgarisi taklit eden kutandz granilomlar:
olgu sunumu ve tanisal yaklagim
Hilmi Kilgin
EP-2  Pediatrik ve Adélesan Epidermolizis Biilloza Olgularunda Topikal B-VEC Uygulamasi:
Vaka Serisi
Sila Sahin
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9 MAYIS 2026, CUMARTESI

08:30-09:45 4. OTURUM: PEDIATRIK PSORIASIS
Oturum Baskanlari: Neslihan Sendur, Esra Adisen

08:30-08:45 Komorbiditeler Acisindan Nasil Degerlendiriyor, Nasil izliyorum?
Leyla Baykal Selcuk

08:45-09:00 Geleneksel Ajanlarla Nasil Tedavi Ediyorum?
Zeynep Topkarci

09:00-03:15  Fototerapiyi Nasil Uyguluyorum?
Incilay Yildizhan

09:15-09:30  Biyolojikleri ve Kiiglk Moleklleri Nasil Kullaniyorum?
Esra Adisen

09:30-09:45 Tartisma
09:45-10:00 KAHVE ARASI &

10:00-1:00 5. OTURUM: BiYOLOJIK VE KUGUK MOLEKULLER
Oturum Baskanlari: Aylin Tiirel Ermertcan, Rebiay Kiran

10:00-10:15  Pediatrik Atopik Dermatitte
Demet Kartal

10:15-10:30  Pediatrik Alopesi Areatada
Cigdem Oba

10:30-10:45  Olgularla ihtiyozda ve Diger Genodermatozlarda
Erhan Topal

10:45-11:00  Tartisma
1:00-11:15  KAHVE ARASI =
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9 MAYIS 2026, CUMARTESI

M:15-12:15  KONFERANS-2: IMMUNYETMEZLIKLERE YAKLASIM
Oturum Baskani: Deniz Yiicelten

M:15-12:00  immiinyetmezliklere Yaklasim
Safa Barig

12:00-12:15  Tartisma

12:15-12:45  UYDU SEMPOZYUMU
RINVOQ ile Atopik Dermatit Tedavisinde Siirdiiriilebilir Etkililik
Moderator: Ayse Akman

Konusmaci: Leyla Baykal Selguk Qb b\/l e

13:00-14:00 OGLE YEMEGI @)

13:30-14:30  KONFERANS-3: PEDIATRIK DERMATOLOJIDE YAPAY ZEKA
KULLANILABILIR MI?

Oturum Baskani: Meltem Onder

13:30-14:15  Pediatrik Dermatolojide Yapay Zeka Kullanimi (Video Konferans)
Elif Keles

14:15-14:30  Tartisma
14:30-14:45 KAHVE ARASI &
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9 MAYIS 2026, CUMARTESI

14:45-16:00 6. OTURUM: GENODERMATOZLAR
Oturum Baskanlari: Hayriye Saricaoglu, Hiilya Kayserilioglu

14:45-15:00  ihtiyoz Hastasinin Yénetimi

Tubanur Getinarslan

15:00-15:15 Epide[molizis Billoza Hastasinin Yonetimi
Ayse Oktem

15:15-15:30  Cafe au Lait ve Pigmenter Mozaisizm
Can Baykal

15:30-15:45  Genetik Sonug Raporunun Yorumlanmasi ve Terminoloji
Sehime Giilsiin Temel

15:45-16:00  Tartisma
16:00-16:15  KAHVE ARASI @

16:15-17:30 7. OTURUM: ZOR OLGULARIN OGRETTIKLERI
Oturum Baskanlari: Tubanur Getinarslan

16:15-16:30 1. OLGU: Zeynep Topkarci
16:30-16:45 2. OLGU: Deniz Yiicelten
16:45-17:00 3. OLGU: Sibel Ersoy Evans
17:00-17:15 4. OLGU: Arzu Ferhatosmanoglu
17:15-17:30  Tartisma

10
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10 MAYIS 2026, PAZAR

08:30-09:45 8. OTURUM: iLAGLAR HAKKINDA MERAK ETTIiKLERIMiz
Oturum Baskanlari: Mualla Polat

08:30-08:45 Biyolojik Ajan ve Kiigtik Molekil Kullanan Pediatrik Hastalarda
Asilama ve Yan Etkilerin Yonetimi
Rebiay Kiran

08:45-09:00 Paradoksal ilac Reaksiyonlari
Selcen Tekin

09:00-09:15  Kortikosteroidlerin Optimal Kullanim
Mualla Polat

09:15-09:30  Viral Ekzantem mi? llag Reaksiyonu mu?
llkin Zindanci

09:30-09:45 Tartisma
09:45-10:00 KAHVE ARASI w

10:00-12:00 9. OTURUM: YENiLiKLER. .
Oturum Baskanlar: Giiliz Ikizoglu, Ilkin Zindanci

10:00-10:20  Klinikte Yenilikler

Giiliz ikizoglu
10:20-10:40  Genetikte Yenilikler
Ferda Pergin
10:40-11:00  Tedavide Yenilikler
Ayda Acar

N:00-1:15  Tartisma

11.15-12.00  KAPANIS

11
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SS-01

ERKEN BASLANGICLI GRANULOMATOZ HASTALIK: iKi
PEDIATRIK BLAU SENDROMU OLGUSU

Arzu Ferhatosmanoglu?, Elifnur Glinaydin?, Safak Ers6z?,
Gizem Teoman?, Ayberk Tirkyilmaz?

Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi
Hastaliklar Anabilim Dali, Trabzon

?Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakdiltesi, Tibbi Patoloji
Anabilim Dali, Trabzon

3Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakltesi, Tibbi Genetik
Anabilim Dali, Trabzon

Blau sendromu (BS), Uveit, granilomat6z dermatit ve si-
metrik artrit triadi ile karakterize, CARD15/NOD2 gen
mutasyonuna bagli gelisen nadir bir otozomal dominant
otoinflamatuar hastaliktir. Kesin prevalansi bilinmemek-
le birlikte literatlirde yaklasik 63 aileye ait 193 olguda
bildirildigi belirtilmektedir. Bu calismada, yalnizca kuta-
noz bulgularla basvuran ve genetik inceleme sonucun-
da Blau sendromu tanisi alan iki olgu sunulmaktadir.
On bir yasinda iki erkek hasta, erken ¢ocukluk déneminden
itibaren mevcut olan asemptomatik deri lezyonlari nede-
niyle klinigimize basvurdu. ilk hastada lezyonlarin yaklasik
1 yasindan, ikinci hastada ise 2 yasindan beri bulundu-
gu Ogrenildi. Dermatolojik muayenede her iki hastada da
kollarda dirseklere uzanan, uyluklarda, bacaklarda, ayak
dorsumlarinda ve gobek gevresinde yerlesmis, eritemli
papullerden olusan plak tarzinda lezyonlar izlendi (Resim
1). Hastalarin bilinen sistemik hastaligi ve diizenli kullan-
diklari ilag yoktu. Giines hassasiyeti ve atopi oykisi bu-
lunmuyordu. iki olgu arasinda akrabalik iligkisi mevcuttu.
Laboratuvar incelemelerinde genis biyokimya, tiroid fonk-
siyon testleri, serolojik incelemeler ve IgE diizeyleri normal
saptandi; ANA ve prick testleri negatifti. ikinci olguda ACE
dlzeyi yuksek (128 U/L) olarak bulundu. Klinik degerlen-
dirmede her iki hastada deri sarkoidozu, liken planus, po-
limorf 151k erGpsiyonu ve guttat psoriasis 6n tanilari diisi-
nilerek deri biyopsileri alindi. Histopatolojik incelemede
her iki olguda da nonnekrotizan granilomatdz dermatit
saptandi. Blau sendromu acisindan yapilan genetik deger-
lendirmede iki hastada ve annelerinde NOD2 p.Glu383Lys
(c.1147G>A) heterozigot mutasyonu tespit edildi. Bunun
Uzerine hastalar Blau sendromu olarak degerlendirile-
rek olasi goz ve eklem tutulumlari acisindan pediatrik ro-
matoloji ve goz hastaliklari; ayrica NOD2 mutasyonu ile
iliskili olabilecek Crohn hastaligi agisindan pediatrik gast-
roenteroloji boéliimlerine yonlendirildi. Takiplerinde hasta-
larin deri lezyonlarinin spontan olarak geriledigi gozlendi.

Blau sendromu erken ¢ocukluk doneminde ortaya ¢ikabilen
nadir bir otoinflamatuar hastaliktir ve hastaligin klasik tria-
dini olusturan dermatolojik, okiler ve artikiler bulgular her
zaman es zamanli olarak gériilmeyebilir. Bu nedenle 6zellikle
yalnizcakutandzbulgularlabasvuranolgulardatanigecikebilir.
Olgularimizda histopatolojik olarak nonnekrotizan gra-
nlilomatdz dermatit saptanmasi, granilomatdz hastalik-
larin ayirici tanisini giindeme getirmis ve Blau sendromu
olasihgini dusindlirmistir. Genetik incelemede NOD2
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mutasyonunun gosterilmesi taniyi desteklemistir. Hasta-
larimizda degerlendirme sirasinda okiler veya belirgin
eklem tutulumu saptanmamis olsa da literatiirde kutanoz
bulgularin hastaligin erken déneminde ortaya cikabildi-
gi, okiler ve artikiler tutulumun ise ilerleyen yillarda ge-
lisebilecegi bildirilmektedir. Bu nedenle hastalarin uzun
donem takiplerinin 6nemli oldugu disinilmektedir.
Annelerde ayni gen mutasyonunun bulunmasina ragmen
klinik bulgu olmamasi ise Blau sendromunda tanimlanan
inkomplet penetrans ile uyumludur. Sonug olarak ¢ocukluk
¢aginda baslayan, tedavilere direncli ve histopatolojik ola-
rak graniilomat6z dermatit ile uyumlu kutandz lezyonlarin
ayirici tanisinda Blau sendromu akilda tutulmali ve uygun
olgularda genetik degerlendirme yapilmalidir. Bu yaklasim,
olasi okiiler ve artikller komplikasyonlarin erken taninmasi
ve dlizenli izlem agisindan 6nem tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢agi dermatozlari, graniiloma-
t6z dermatit, NOD2 mutasyonu, otoinflamatuvar

ekil 1

Kol ve bacaklarda yerlesmis eritematéz papiiller ve papiil-
lerin birlesmesiyle olusan plaklar
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SS-02

ASITRETIN TEDAVISi iLE BASARILI YONETiM SAGLANAN
HARLEQUIN TiP KONJENITAL iKTiYOZiS OLGUSU: ABCA12
GEN MUTASYONU iLE DOGRULANMIS NADIR BiR OLGU

Ali Osman Metintas!, Mahir Digis?

TAgn E_gitim ve Arastirma Hastanesi,Dermatoloji Klinigi,Agr
Firat Universitesi Tip Fakultesi, Dermatoloji Ana Bilim Dal,
Elazig

Amac: Harlequin tip konjenital iktiyozis (Hi), ABCA12 genin-
deki homozigot mutasyonlara bagli olarak gelisen, otozomal
resesif kalitilan ve yasamin erken doneminde yiksek mor-
talite orani ile seyreden nadir ve agir bir keratinizasyon bo-
zuklugudur. Hastaligin insidansi yaklasik 1/300.000 dogum
olarak bildirilmektedir. Asitretin tedavisinin erken donemde
baslanmasinin sagkalimi artirdigi gésterilmistir; ancak uzun
doénem takip verileri sinirlidir. Bu olguda, erken dénemde
asitretin tedavisi baslanan ve tim ekzom dizileme (TED) ile
ABCA12 gen mutasyonu dogrulanan bir Hi olgusunun klinik
seyri, tedavi yaniti ve 6 aylik takip sonuclarinin sunulmasi
amaglanmistr.

Gereg ve Yontem: 33 yasindaki annenin 11. gebeliginden, 5.
yasayan cocuk olarak, 32 hafta 4 ginlik gestasyonel yasta
sezaryen ile 2145 gram dogan erkek yenidogan; premati-
rite ve dogumda saptanan belirgin cilt bulgulari nedeniyle
Yenidogan Yogun Bakim Unitesi'ne (YYBU) yatirildi. Anne-
nin oykusinde iktiyozis nedeniyle gerceklestigi bildirilen
Ug abortus mevcuttu. Anne ve baba arasinda kuzen evliligi
bulunmaktaydi. Dogum sonrasi fizik muayenede; belirgin
eklabium, bilateral ektropion, kulak ve burun yapilarinda
diizlesme, tim vicut ylzeyini kaplayan kalin, sari renkli,
sert ve zirh benzeri hiperkeratotik plaklar izlendi (Figlr 1a).
Ekstremitelerin distal kisimlarinda 6édemle iliskili kompart-
man bulgulari ve yer yer nekrotik alanlar mevcuttu.

Bulgular: Klinik bulgular dogrultusunda hastada Hi 6n tani-
st duslintlerek yogun nemlendirici tedavi ile birlikte giincel
kilosuna uygun dozda (1 mg/kg/glin) oral asitretin baslan-
di. Tedavi sirecinde hasta baslangicta haftalik, devaminda
iki haftalik araliklarla diizenli olarak degerlendirildi. Ug ay
siiren YYBU yatisi siiresince kan kiiltiirlerinde Giremeler sap-
tanmasi Uizerine birden fazla kez genis spektrumlu ve kom-
bine antibiyoterapi uygulandi. izlem siiresince enfeksiyon
parametrelerinde artislar ve mevcut cilt bariyer bozuklugu-
na sekonder elektrolit dengesizlikleri gozlendi. Biyokimyasal
parametrelerde anlamli bir bozulma izlenmedi ve asitretin
tedavisini kisitlayacak bir durum gelismedi. Tedavinin 2,5.
ayinda dogumda mevcut olan zirh benzeri plaklarin belirgin
sekilde kayboldugu goézlendi (Figlr 1b-c). Hastada ektropi-
on gerilemisti, ancak iktiyoziform eritrodermik goriiniim
devam etmekteydi. Takip slirecinde sol elde distal otoam-
putasyon gelisti (Figlir 1c). Yapilan TED analizinde ABCA12
geninde homozigot NM_173076.3: c.4512_4515del; p.Glu-
1504AspfsTer39 varyant tespit edilmistir. Bu varyant dort
bazlik bir delesyon olup gergeve kaymasina neden olmakta
ve 39 kodon sonrasinda prematiir stop kodonu olusturmak-
tadir. S6z konusu varyant saglikh populasyonda bildirilme-
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mis olup ClinVar veri tabaninda (ID: 2769473) “Patojenik”
olarak siniflandirilmistir. Hasta halen 6 aydir sistemik asitre-
tin tedavisi altinda olup klinik izlemine devam edilmektedir
(Figar 1d).

Sonug: Harlequin tip konjenital iktiyozis, erken donemde
yasami tehdit edebilen agir bir keratinizasyon bozuklugu-
dur. Olgumuzda erken donemde baslanan sistemik asitretin
tedavisinin hiperkeratotik plaklarin gerilemesinde belirgin
klinik yarar sagladigl gézlenmistir. Bununla birlikte, iktiyo-
ziform eritrodermik goériinimin devam etmesi ve distal
otoamputasyon gibi komplikasyonlarin gelismesi hastaligin
yuksek morbiditesini ortaya koymaktadir. TED ile dogrula-
nan ABCA12 genindeki patojenik varyant (c.4512_4515del;
p.Glul504AspfsTer39), hastaligin genetik temelini netlestir-
mis ve genotip-fenotip korelasyonuna katki saglamistir. Hi
olgularinda erken tani, multidisipliner yaklasim, enfeksiyon
kontroli ve uygun dozda sistemik retinoid tedavisi prognoz-
da belirleyici rol oynamaktadir.

Kaynaklar
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of Harlequin Ichthyosis with a Short Literature Re-
view. Case reports in dermatological medicine, 2024,
8729318. https://doi.org/10.1155/2024/8729318
2. Rajpopat S, Moss C, Mellerio J, et al. Harlequin ichthyo-
sis: a review of clinical and molecular findings in 45 cases.
Arch Dermatol. 2011;147(6):681-686. doi:10.1001/arch-
dermatol.2011.9

Anahtar Kelimeler: ABCA12, asitretin, harlequin iktiyozis,
konjenital iktiyozis

figure 1
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SS-03

DOWN SENDROMLU COCUKLARDA GORULEN TIRNAK
BULGULARININ DEGERLENDIRILMESIi: COK MERKEZLI BiR
OLGU-KONTROL GALISMASI

Sezgi Sarikaya Solak?, Filiz Cebeci Kahraman?, isa An?, Hilal
Kaya Erdogan’, Selma Emre®, Rukiye Yasak®, ilkin Zindanc’,
Ferdi Oztiirk®, Sevilay Kili¢?, Eda Oksiim Solak®, Sevil Savas
Erdogan?!, Tugba Kontbay Cetin®?, Kiirsad Bora Carman??,
Mehmet Boyraz**, Nurullah Celik®®, Ozlem Akgiin Dogan®®,
Tugberk Akga'”, Durmus Dogan®®, Ulki Giil Siraz'®, Suna
Kiling?°

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastalik-
lar AD, Edirne

2Saglik Bilimleri Universitesi, Kartal Dr. Litfi Kirdar Egitim
ve Arastirma Hastanesi, istanbul

3Sanliurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi,Deri ve Zihrevi
Hastaliklar AD, Sanhurfa

*Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve
Zihrevi Hastaliklar AD, Eskisehir

Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve
Zihrevi Hastaliklar AD, Ankara

8Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihre-
vi Hastaliklar AD, Sivas

’Saglk Bilimleri Universitesi, Haydarpasa Numune Egitim
ve Arastirma Hastanesi, istanbul

8Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastalik-
lar AD, Bursa

djstanbul Medipol Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihre-
vi Hastaliklar AD, istanbul

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hasta-
liklar AD, Kayseri

11Saglik Bilimleri Universitesi,Sultan 2. Abdiilhamid Han
Egitim ve Arastirma Hastanesi, istanbul

2Sanhurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Endok-
rinoloji Klinigi, Sanliurfa

BEskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik
Noroloji Klinigi, Eskisehir

Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi,Pediatrik
Endokrinoloji Klinigi, Ankara

15Sjvas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik En-
dokrinoloji Klinigi, Sivas

Acibadem Mehmet Ali Aydinlar University, Pediatrik Ge-
netik Klinigi, Istanbul

7Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji
Klinigi, Bursa

8Canakkale On Sekiz Mart Universitesi, Pediatrik Endokri-
noloji Klinigi, Canakkale

9Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi, Pediatrik Endokrinoloji
Klinigi, Kayseri

205aglik Bilimleri Universitesi, Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk
Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi, istanbul

Amag: Down sendromu (DS), yaklasik her 700 dogumda
bir gorilen ve multisistemik etkileri olan en yaygin kromo-
zomal anomalidir. Literatlirde DS'de goériilen dermatolojik
hastaliklarla ile ilgili calismalar olmakla birlikte, 6zellikle
tirnak bulgularina odaklanan ¢alisma bulunmamaktadir. Bu
¢alismada, DS'li cocuklarda tirnak hastaliklarinin sikligini ve
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dagihmini degerlendirmek, ayrica bu bulgularin eslik eden
sistemik hastaliklarla iligkisini arastirmak amaglanmistir.

Gereg-Yontem: Cok merkezli olgu-kontrol ¢alismamiza,
Turkiye genelinde dokuz lglincli basamak merkezden 0-18
yas arasi 221 DS’li cocuk ve yas-cinsiyet uyumlu 160 saglik-
Il kontrol dahil edilmistir. DS tanisi tim olgularda genetik
olarak dogrulanmistir. Katiimcilarin demografik ve klinik
ozellikleri kaydedilmis, dermatologlar tarafindan ayrintili
tirnak muayeneleri yapilmis ve tirnak bulgulari kaydedilmis-
tir. Elde verilen veriler istatistiksel olarak analiz edilmistir.

Bulgular: En az bir tirnak bulgusu goérilme orani DS gru-
bunda %57, kontrol grubunda ise %13,1 olup,bu fark ista-
tistiksel olarak anlamli saptanmistir (p<0,001). DS grubun-
da ayak tirnaklarinda tirnak bulgusu sikhgi, el tirnaklarina
gore daha sik bulunmustur (p=0,03). En sik gorilen tirnak
hastaligi kirilgan tirnak (%19) olup, bunu Beau cizgileri ve
onikomadezis (%16,2), longitudinal gizgilenme (%12,7) ve
kendi kendine olusturulan tirnak bozukluklari (onikofaji
ve onikotillomani) (%10) izlemistir. Bu bulgularin tamami
kontrol grubuna gore anlamli derecede yliksek saptanmis-
tir. DS'li gcocuklarda herhangi bir tirnak bulgusu goéilme
riski yaklasik 3 kat artmis bulunmustur. En sik eslik eden
sistemik hastaliklar hipotiroidi (%51,6) ve kardiyak has-
taliklar (%44,8) olup, yalnizca hipotiroidi ile longitudinal
gizgilenme arasinda anlamh iliski saptanmistir (p=0,03).

Tartigma: Calismamiz, DS'li ¢ocuklarda tirnak bulgularinin
saghkli cocuklara gore belirgin sekilde daha sik saptandigi-
ni gostermektedir. Literatlrdeki diger ¢alismalarda tirnak
bulgulari spesifik olarak degerlendiriimemis ve daha disik
oranlarda bildirilmistir. Bu fark calismamizda tirnaklarin ay-
rintih degerlendirmesinin hedeflenmesi ve genis 6rneklem
blyiklGgu ile agiklanabilir. Kirllgan tirnagin en sik goriilen
bulgu olmasi, DS’li cocuklarda hipotiroidi, vitamin ve mik-
robesin eksiklikleri, dolasim bozukluklari ve tekrarlayici
travma gibi faktorlerin daha sik gorilmesiyle agiklanabilir.
DS’li cocuklarda onikofaji ve onikotillomani gibi kendi ken-
dine olusturulan tirnak bozukluklari artmis olmasi, DS'de
stk gorilen kendine zarar verici davranislarin dermatolojik
yansimasi olabilir. Beau gizgileri ve onikomadezisin artisi
ise DS'li cocuklarda sik gérilen immin sistem disfonksiyo-
nu, buna bagh artmis enfeksiyon yatkinhgi ile iliskili olabilir.

Calismanin bazi kisitliliklari bulunmaktadir. Kesitsel tasarim
nedeniyle, tirnak bulgularinda nedensellik ve zaman iginde-
ki degisimler degerlendirilememistir. Calismamiz kapsamin-
da beslenme ve mikrobesin eksiklikleri analiz edilmemistir.
Ayrica, DS’li ve saglikli cocuklarin kor olarak degerlendiril-
memesi, gozlemci yanliligina neden olmus olabilir. Buna
karsin, cok merkezli tasarimi, genis orneklem ve tirnak
bulgularina odaklanilmasi ¢alismanin glicli  yonleridir.

Sonug: DS’li ¢cocuklarda tirnak hastaliklari sik gérilmekte
olup, ozellikle kirilgan tirnak, Beau cizgileri, onikomadezis,
kendi kendine olusturulan tirnak bulgulari ve longitudinal
gizgilenme 6n plandadir. Bu bulgularin yiksek sikligl, hem
sistemik hastaliklarin hem de davranigsal faktorlerin etkisini
diisindirmektedir. Tirnak muayenesi, DS’li cocuklarda altta
yatan sistemik durumlarin ve kendine zarar verici davranis-
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larin erken saptanmasinda 6nemli ipuglari saglayabilir. Bu
nedenle DS'li gocuklarin ayrintili tirnak muayenelerinin ru-
tin olarak yapilmasi 6nem arz etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Down sendromu, tirnak hastaliklari,
pediatrik dermatoloji

Resim 1
a :

Resim 1a.Down sendromlu bir ¢ocukta “kirilgan tirnak”;
serbest tirnak kenarinda horizontal, lameller ayrilma ile ka-
rakterize onikosizi. 1b. Down sendromlu bir ¢ocukta Beau
cizgileri;tirnak matriks aktivitesinin gegici olarak durma-
sina bagli gelisen, siklikla enfeksiyonlar, travma, sistemik
hastaliklar veya bazi ilaglarla iliskili olan transvers oluklar

Tablo 1. Down sendromlu ve saglikli gocuklarda goriilen
tirnak bulgularinin karsilastinnimasi

Down Saghkh
Sendromu Kontrol deseri
(n=221) (n=160) pdes
n (%) n (%)
Tirnak bulgusu varhigi 126 (57.0) 21(13.1) <0.001*2
Tirnak bulgusu lokalizasyonu
El tirnag 31(24.6) 11 (52.49 0.03*
Ayak tirnagi 62 (49.2) 7 (33.3)
El ve ayak tirnagi 33(26.2) 3(14.3)
Tirnak bulgusu
Kirilgan tirnak 42 (19) 2(1.3) <0.001%*
Beau gizgileri ve/veya 36 (16.3) 1(0.6) <0.0012*
onikomadezis
Longitudinal gizgilenme 28 (12.7) 2(1.3) <0.0012*
Kendi kendine olusturulan 1%
tirnak bozukluklar 22(10.0) 7(4.4) 0.04
Lokonisi 8(3.6) 3(1.9) 0.37
Trakionigi 3(1.4) 3(1.9) 0.7
Ki-kare
test
2Fisher’s
Exact Test
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ALOPESi UNIVERSALIS, PALMOPLANTAR
HIPERKERATOZ VE YAYGIN iKTiYOZ iLE PREZENTE OLAN
KARDIYOKUTANOZ SENDROM: KISA BiR OLGU SERISi

Erhan Topal?, Figen Akalin?, Ayse Deniz Yiicelten®

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Deri ve Ziihrevi Hasta-
liklari Anabilim Dali

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyolojisi
Bilim Dali

Giris: Desmozomal proteinlerdeki defektler, kardiyokuta-
n6z sendromlar(KKS) olarak adlandirilan bir genodermatoz
spektrumuna yol acabilir. Bu sendromlar, genellikle ylinsi
sa¢ bulgusu ile taninirlar. Burada, desmozomal protein gen-
lerinden DSP ve JUP geninde mutasyonu ve alopesi Univer-
salisi olan (g pediatrik kardiyokutan6z sendromu olgusunu
sunuyoruz.

Olgu 1: 1,5 yasindaki erkek hasta klinigimize sa¢ ¢ikmamasi
ve yaygin cilt kurulugu sikayetleriyle basvurdu. Sikayetleri-
nin yaklasik 1,5 aylikken basladig 6grenildi. ilk muayenesin-
de yaygin kserozis, diffliz palmoplantar keratoderma, diz ve
dirseklerde hiperkeratotik papiiller ve folikiiler belirginles-
menin eslik ettigi alopesi tniversalis saptandi. Kas ve kirpik-
ler seyrek iken tirnaklar normal goriiniimdeydi. Trikoskopik
incelemede folikiiller icinde kirik ve distrofik sag saftlari iz-
lendi. Kardiyokutan6z sendrom on tanisi ile takibe alindi. 4
yasindayken kserotik deri lzerinde gelisen ylizeyel bil ve
bil artiklari ortaya ¢ikti. 8 yasinda yapilan kardiyolojik ince-
lemesinde sag kalp bosluklarinda dilatasyon, sag ventrikiil
duvarinda diskinezi ve polimorfik ektopik ventrikiler akti-
vite izlendi. Periferik kandan yapilan genetik incelemede
chr17q21.2 bolgesinde homozigot delesyon saptandi; bu
delesyon JUP geninin 9—-12. ekzonlarini kapsiyordu ve pla-
koglobin bitlinlGglu ile desmozomal stabilite icin kritik bir
bolgeydi. Bu bulgular dogrultusunda hastaya Naxos hastali-
g1 tanisi koyuldu.

Olgu 2: 2 yasindaki erkek hasta, dogumdan beri devam
eden kalici cilt kurulugu ve sa¢ ¢cikmamasi sikayetleriyle kli-
nigimize basvurdu. Anne baba Uglincli derece akrabaydi.
Hasta termde dogmustu ve eritrodermik deri ile kirilgan
ve anormal goriiniimli sag bulgulari nedeniyle yenidogan
doneminde bir hafta slreyle yenidogan yogun bakimda
izlenmisti. Hastanin yeni dogan kiz kardesinde(Olgu 3) de
benzer bulgular oldugu 6grenildi. Hastanin muayenesinde
tim vicutta ince deskuamasyonla birlikte yaygin kserozis,
diffiz palmoplantar keratoderma, distal onikoliz ve alope-
si Universalis saptandi. Kas ve kirpikler seyrekti. Sagl deri
trikoskopisinde folikller belirginlik ve foliklllerden g¢ikan
kirik, distrofik sa¢ saftlari izlendi. 7 yasindayken periferik
kandan yapilan genetik incelemede DSP geninde homozi-
got c.1445G>A (p.Cys482Tyr) varyanti saptandi. Bu bulgular
ile hastaya Carvajal sendromu tanisi koyuldu ve pediatrik
kardiyolojiye yonlendirildi. Yapilan kardiyolojik muayenede
hafif triklispit ve mitral yetmezlik disinda yapisal patoloji iz-
lenmedi.

Olgu 3: Dogumdan beri sikayetleri olan kiz hasta, cilt ku-
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rulugu ve saglarin ¢cikmamasi nedeniyle klinigimizde izlen-
mekteydi. Hastanin agabeyi(Olgu 2) benzer klinik ozellik-
lere sahipti. ilk muayenesinde yaygin kserozis ve alopesi
universalis saptanmis olup trikoskopik bulgular kardesi ile
benzerdi. Erken ¢ocukluk donemindeki takiplerde hastada
palmoplantar keratoderma ve el ile ayak tirnaklarinda hafif
distal onikoliz gelisti. 3 yasinda yapilan genetik incelemede
kardesinde saptanan ayni DSP mutasyonu tespit edildi ve
boylece Carvajal sendromu tanisi dogrulandi. Kardiyolojik
degerlendirmede fizik muayene, ekokardiyografi, elektro-
kardiyografi ve holter monitérizasyonu normal bulundu.

Tartisma: KKS, kutandéz ve kardiyak bulgular ile pre-
zente olabilen bir genodermatoz grubudur. Bu grup-
taki hastalarda genellikle yilinsii sag(woolly hair), pal-
moplantar keratoderma ve yaygin iktiyoz gérilir. Ug
gendeki mutasyonlar kardiyokutan6z sendromlara yol
acabilir: DSC2, JUP ve DSP. Bu genlerin trini olan prote-
inlerin bazi izoformlari kardiyak miyositlerde de eksprese
edildiginden deri bulgularina kardiyomiyopati eslik edebilir.
Cocukluk déneminde gorilen ylinsi sag bulgusu klinisyen-
lerde KKS stiphesi dogurur. Ancak olgularin bir kisminda kil
saftindaki hasarin siddetine bagh olarak yiinsi sa¢ yerine
alopesi Uiniversalis goriilebilmektedir. Bu ylizden, ¢ocuklar-
da alopesi Universalis, palmoplantar keratoderma ve iktiyoz
birlikteliginde KKS akla gelmelidir. Biz de olgularimiz aracili-
giyla desmoplakin ile iliskili sendromlarin klinik spektrumu-
nun anlasiimasina katkida bulunmayi ve bu sendromlarin
atipik klinik sunumlarina dikkat cekmeyi amagladik.

Anahtar Kelimeler: alopesi, iktiyoz, kardiyokutanéz, kardi-
yomiyopati, palmoplantar keratoderma

3 olguya ait inn'ik fotograflar.

Oigu 1] ol 2 : v Dign 3
Olgu 1’de alopesi universalis ve iktiyoz zemininde erode
lezyonlar. Olgu 2 ve 3’de izlenen alopesi universalis ve pal-
moplantar keratoderma.
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KUTANOZ GRANULOMLARIN ARDINDAKi NADIR
ETIYOLOJi: TAP1 GEN MUTASYONU iLiSKiLi MHC SINIF 1
YETMEZLiGi

Aybike Buse Kalkay", Ayse Deniz Yucelten*, Leyla Cinel?,
Irem Memis?, Elif Karako¢ Aydiner?, Safa Baris®

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hasta-
nesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari Anabilim Dali,istanbul
2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hasta-
nesi, Patoloji Anabilim Dall,istanbul

3Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hasta-
nesi, Cocuk Alerji ve immiinoloji Anabilim Dali,istanbul

Amag: Kutan6z granilomlar; enfeksiyoz etkenler, yabanci
cisim reaksiyonlari, otoimmun/otoinflamatuvar hastalik-
lar ve primer immin yetmezlikler gibi genis bir etiyolojik
spektrumda gorilebilmektedir. TAP1 gen (OMIM#170260)
mutasyonuna bagli MHC Sinif | yetmezligi, otozomal re-
sesif kaliimla gegen, nadir bir primer immin yetmezlik-
tir. Primer immiin yetmezlik tanili hastalarda granilom
saptanma prevalansi %1-4 olarak bildirilmistir. TAP1 yet-
mezligi iliskili kutanéz granilomlar ise 20’den az vaka-
da tanimlanmis olup sarkoidoz, otoimmin vaskdlitler
gibi diger granilomat6z hastaliklar ile karisabilmektedir.
Bu olgu ile kutan6z granilom ayirici tanisinda primer im-
min yetmezliklerin 6nemini vurgulamayi,klinik,histopato-
lojik 6zelliklerini ve alternatif tedavi segeneklerini tartisma-
yi amagladik.

Olgu: Bilinen TAP1 gen mutasyonuna bagli MHC siI-
nif 1 yetmezligi sebebiyle takip edilen 8 yas erkek
hasta, 2 aydir olan burun ve agiz icerisindeki lezyonlar se-
bebiyle basvurdu.Fizik muayenesinde oral mukoza sert da-
mak Uzerinde aftdz lezyon, sol malar alanda, burun dorsu-
munda,lomber bolgede,kolda morumsu-eritemli papliller
gorildi. immiin yetmezlige eslik eden granilom,immiin
yetmezlige eslik eden egzama,herpes,mikobakteri,leish-
mania,mantar,sarkoidoz 6n tanilariyla 1 adet koldan ve 1
adet lomber bdlgeden 4 mm punch biyopsi; 1 adet doku
mikobakteri, piyojen ve mantar kultiiri alindi. Doku kil-
tirinde mikroorganizma izlenmedi. Histopatolojisinde
koldan alinan 6rnekte ylizeyde ortokeratoz,epidermiste
olagan bulgular,dermiste ylizeyel ve orta dermiste bir alan-
da interstisyel histiyositik ve lenfositik inflamasyon, zayif
granilom formasyonu; lomber bolgeden alinan Ornekte
ylzeyde ortokeratoz,epidermiste olagan bulgular, dermis-
te subkutan yag dokuda da izlenen tiim dermiste ksanto-
matoz histiyositleri de iceren lenfohistiyositik nodilasyon
ve zayif granlilom yapilari, subkutan yag dokuda orta cap-
Il muskuler damar duvarinda da histiyositik inflamasyon
gorildi.imminhistokimya panelinde lenfoid hiicrelerde
CD8 immiinekspresyonu CD4’e oranla iki kat fazla goraldi.
Konvansiyonel histokimya panelinde PAS/AB, EZN ve Gro-
cott boyamalarinda 6zellik izlenmedi. Bulgular kronik gra-
nlilomat6dz dermatit olarak degerlendirilerek, olgu klinik ve
histopatolojik bulgularla immiin yetmezlige eslik eden gra-
nilomatdz dermatit ile uyumlu olarak yorumlandi. Topikal
tedavilerden yanit alinamayan hastaya hidroksiklorokin 3
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mg/kg/gliin ve metilprednizolon 0,5 mg/kg/glin baslandi.
Takiplerinde govde ve ekstremitede yeni lezyonlar gelisti.
Hidroksiklorokin dozu 5 mg/kg/gtin’e cikarildi; yeterli yanit
alinamamasi tzerine sulfasalazin 15 mg/kg/giin eklendi. Te-
davinin ardindan lezyonlarda gerileme izlendi.

Sonug: TAP1 mutasyonuna baghh MHC Sinif | yetmezli-
gi, oldukca nadir gorilen primer immin yetmezlik tiple-
rinden olup hastaligin ilk bulgusu olarak kutanéz grani-
lomlar karsimiza cikabilmektedir. Klinik tablonun diger
granilomat6z hastaliklari taklit etmesi tanisal giglik ya-
ratabilmektedir. Olgumuzda diger granilomat6z patoloji-
lerden ayirimina yonelik yapilan tetkiklerde; lezyonlardan
alinan doku kdltirlerinde Ureme saptanmamasi, PPD/
Quentiferon testi negatifligi, histopatolojik incelemede
CD8 lenfosit baskinhigl ve zayif granilom formasyonunun
goriulmesi,konvansiyonel histokimya panelinde mikroor-
ganizma saptanmamasi taniyl desteklemektedir. Literatir-
de Rubella viris iliskili olgular bildirilmis olup ilgili kitlerin
olmamasi sebebiyle hastamizda degerlendirilememistir.
TAP1 yetmezligine bagh kutan6z granilomlar igin standart
bir tedavi yaklasimi olmamakla birlikte sistemik ve topi-
kal kortikosteroidler, IVlg ve c¢esitli immiinomodulator
ajanlar kullanilabilmektedir. Olgumuzda hidroksiklorokin
ile metilprednizolon kombinasyonuna yanit alinamamis;
silfasalazin eklenmesi sonrasinda lezyonlarda belirgin ge-
rileme gorllmdistlr. Literatlirde TAP1 yetmezligine bagli
kutan6z granilomlarda siilfasalazin kullanimi daha 6nce
bildirilmemis olup direncli olgularda alternatif tedavi sege-
negi olarak 6ne cikabilir.

Sonug olarak; cocukluk ¢aginda ortaya gikan kutan6z grani-
lomlarda TAP1 yetmezligi gibi primer immiin yetmezliklerin
ayirici tanida goéz oniinde bulundurulmasinin yanhs tani ve
tedavilerden kaginma noktasinda énemli oldugunu disiin-
mekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Granilom, TAP1 mutasyonu, primer
immin yetmezlik

Resim 1

Yiizde yer alan kutanéz graniilomlar Ust: Tedavi 6ncesi Alt:
Tedavi sonrasi

Prof. Dn. Umit Ukesal
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ATOPiK DERMATIT TANILI ADOLESANLARDA BILINGLI
FARKINDALIK iCSELLESTIRILMiS DAMGALANMAYA KARSI
KORUYUCU BIiR FAKTOR OLABILIR Mi? — 255 HASTALIK
COK MERKEZLi PROSPEKTIF CALISMA
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Saricaoglu®®, Ummiihan Seker?, Burce Can Kuru?!, Dilara
ilhan Erdil?, Kadir Kiigiik??, Selda Pelin Kartal??, Andag
Salman®

Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve
Zihrevi Hastaliklari Ana Bilim Dali, Manisa, Tirkiye
2Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk ve
Ergen Ruh Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Manisa,
Turkiye

3Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Halk Saglig
Ana Bilim Dali, Manisa, Tiirkiye

“istanbul Medipol Mega Universite Hastanesi, Deri ve
Zihrevi Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul, Tiirkiye
5Giresun Universitesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari Ana Bilim
Dali, Giresun, Tiirkiye

éSanliurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi, Deri ve Ziihrevi
Hastaliklari Klinigi, Sanlurfa, Tirkiye

’Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari
Ana Bilim Dali, Ankara, Turkiye

8Karadeniz Teknik Universitesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari
Ana Bilim Dali, Trabzon, Tirkiye

Atatiirk Universitesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari Ana Bilim
Dali, Erzurum, Tirkiye

O\Marmara Universitesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari Ana
Bilim Dali, istanbul, Tiirkiye

UBakircay Universitesi Cigli Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Deri ve Ziihrevi Hastaliklari Anabilim Dali, izmir, Tiirkiye
2Ankara Yildirim Beyazit Universitesi, Deri ve Ziihrevi
Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara, Turkiye

3Bezmialem Vakif Universitesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari
Anabilim Dali, istanbul, Tiirkiye

1Sakarya Universitesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari Anabilim
Dali, Sakarya, Tiirkiye

5Sjvas Cumhuriyet Universitesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar
Anabilim Dali, Sivas, Turkiye

15Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Deri ve Ziihrevi Hastaliklari Klinigi, istanbul, Tirkiye

7Agri Patnos Devlet Hastanesi, Pediatri Klinigi, Agri,
Turkiye

8Ankara Sehir Hastanesi, Pediatrik Alerji ve immiinoloji
Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara, Tirkiye

stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip
Fakultesi, Deri ve Zihrevi Hastaliklari Anabilim Dali,
istanbul, Turkiye

20Byrsa Uludag Universitesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari
Anabilim Dali, Bursa, Tiirkiye

2listanbul Sultan Abdiilhamid Han Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari Anabilim Dali,
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istanbul, Turkiye

22Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklari
Klinigi, Ankara, Turkiye

BAcibadem Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi
Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul, Tiirkiye

Giris: Atopik dermatit tanisi (AD) olan adolesanlarda yasam
kalitesinde (YK) belirgin bozulma ve igsellestirilmis damga-
lanma dahil olmak lzere 6nemli psikososyal yiik gorilebilir.
Bilingli farkindalk olasi koruyucu bir psikolojik faktor olarak
One sirilmekle birlikte, adolesan AD’de; 6zellikle ebeveyn
bilingli farkindahgini da iceren kanitlar sinirlidir.

Amacg: AD’li adolesanlarda igsellestirilmis damgalanma ris-
kini degerlendirmek, adolesan ve aile YK etkilenimini nice-
lendirmek ve damgalanma ve bilingli farkindalik ile klinik/
sosyodemografik degiskenler arasindaki iliskileri incelemek.

Yontem: Bu prospektif, cok merkezli gbzlemsel ¢alismada
(22 merkez; Kasim 2024—Mayis 2025), Hanifin—Rajka kriter-
lerine gore klinik olarak AD tanisi alan adolesanlar ve ebe-
veynleri dahil edildi. Hastalik siddeti SCORAD ve EASI ile de-
gerlendirildi (SCORAD: hafif <25, orta 25-50, siddetli >50).
Adolesanlarda AD’ye uyarlanmis Igsellestiriimis Ruhsal
Hastalik Damgalanmasi Olgegi (ISMI-AD), Adolesanlar icin
Bilingli Farkindalik ve Dikkat Olcegi (MAAS-A) ve Cocuk Der-
matoloji Yasam Kalitesi indeksi (CDLQI); ebeveynlere Aile
Dermatoloji Yasam Kalitesi indeksi (FDLQI) ve Adolesan ve
Yetiskin Bilingli Farkindalik Olgegi (AAMS) uygulandi. Uygun
parametrik/nonparametrik testler ve Spearman korelasyon
analizleri kullanildi.

Bulgular: Toplam 255 adolesan dabhil edildi (ortalama yas
14.6+1.8 yil; %47.8 erkek). Medyan CDLQIl ve FDLQI sira-
siyla 8 (0-27) ve 9 (0-29) olup EASI arttikga bozulma gos-
terdi (her ikisi igin p<0.001) ve SCORAD siddet gruplari
arasinda anlamh farklilk saptandi (CDLQI p=0.021; FDLQI
p=0.031). Medyan ISMI-AD 47.0 (12-98) idi ve cinsiyete
gore farkliik gostermedi (p=0.45). ISMI-AD skorlari adole-
san ve aile YK bozulmasi ile pozitif iliskiliydi (her ikisi igin
p<0.001) ve ergen bilingli farkindaligi (MAAS-A) ile ters ilis-
kiliydi (p<0.001). Damgalanma, daha yiksek hastalik siddeti
(SCORAD p=0.002; EASI p<0.001) ve daha disik tani yasi
ile iliskiliydi (p=0.011). MAAS-A erkeklerde daha yliksekti
(p=0.035), ebeveyn bilingli farkindahgi (AAMS) ise kiz has-
talarin ebeveynlerinde daha yiksekti (p=0.009). Bilingli far-
kindalik dlizeyleri SCORAD siddet gruplari arasinda farklihk
gostermedi (timd icin p>0.05). Bas-boyun tutulumu ergen
YK’sinde daha fazla bozulma ile iliskiliydi (CDLQI p=0.015)
ancak icsellestirilmis damgalanma artsi ile iliskili degildi.
Dusuk sosyoekonomik durum daha kétu YK ve daha yiiksek
damgalanmaile iliskiliydi (timd igin p<=0.002).

Sonug: AD’li adolesanlarda igsellestirilmis damgalanma, er-
gen ve aile YK’sindeki bozulma ile yakindan iliskili olup has-
talik siddeti ve daha erken tani yasi ile artmaktadir. Daha
yuksek ergen bilingli farkindaligi, klinik siddetten bagimsiz
olarak daha dislik icsellestirilmis damgalanma ile iliskili bu-
lunmustur; bu bulgu, dermatolojik bakima ek olarak bilingli
farkindalik temelli psikososyal degerlendirme ve miidahale-
lerin olasi yararina isaret etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Atopik Dermatit, Adolesanlar, igselles-
tirilmis Damgalanma, Bilingli Farkindalik, Yasam Kalitesi

19

Prof. Dn. Umit Ukesal
12. Ulusal Pediatrik Dermatoloji Guinleri

$S-07

iINFANTIL HALO SKALP RiNG (BEBEKLiGiN SACLI
DERIDE HALKA SEKILLi ALOPESISi): GEREKSIZ TANISAL
GIiRISIMLERDEN KAGINMADA KLiNiK FARKINDALIGIN
ONEMI

Simge Bayral, Rebiay Kiran

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi
hastaliklari A.B.D, Kocaeli

Amag: infantil halo skalp ring (bebekligin sacli deride halka
sekilli alopesisi), bebeklerde nadir gorilen, benign ve ken-
dini sinirlayan bir alopesi nedenidir. Klinik olarak dogumsal
diger alopesi nedenleri ile karisabilmesi ailede belirgin kay-
glya ve gereksiz invazif tanisal girisimlere yol agabilmekte-
dir. Bu olgu ile hastaligin iyi huylu seyri, spontan gerileme
potansiyeli ve uygun klinik yaklagimin 6nemi vurgulanmistir.

Olgu: iki yil dort aylik erkek hasta, dogumdan itibaren mev-
cut olan alopesik alan nedeniyle basvurdu. Dermatolojik
muayenede oksipitotemporal bolgede yarim daire seklinde
lineer alopesik yama izlendi (Figlir 1). Hastanin sezaryen
ile dogdugu, 20 ginlikken enfeksiyon nedeniyle yenido-
gan yogun bakim Unitesinde yatis 6ykiisi oldugu 6grenildi.
Laboratuvar incelemelerinde hemoglobin 11.4 g/dL olup
TSH, ferritin, vitamin B12 ve folik asit dizeyleri normal si-
nirlarda saptandi. Ek olarak sacl deri verteksinde milimetrik
alopesik makdller de izlendi. Sistemik muayenede ek pato-
loji saptanmadi.

Klinik bulgular dogrultusunda hastada infantil halo skalp
ring tanisi disindldu. Aileye hastaligin benign dogasi ve
spontan diizelme olasiligl hakkinda bilgilendirme yapilarak
invazif tanisal islemleri planlanmadi ve izlem 6nerildi.

Bulgular: izlem siirecinde ana lezyonda progresyon izlen-
medi. Aile kaygisinda belirgin azalma gozlendi. Bir ay sonra
kontrol 6nerilmis olup hasta heniiz kontrole bagvurmamaistir.

Tartisma: Infantil halo skalp ring, yenidogan dénemin-
de sagh derinin dogum sirasinda serviks veya mater-
nal pelvik yapilara uzun sireli basisina bagh gelisen lo-
kal iskemi sonucu ortaya c¢iktigi dislinilen nadir bir
alopesi formudur. Literatlirde bugline kadar yaklasik
30-40 civarinda olgu bildirilmis olup hastaligin gergek in-
sidansi bilinmemektedir ve spontan gerileme egilimi ne-
deniyle muhtemelen oldugundan daha az taninmaktadir.
Klinik olarak g¢ogunlukla parieto-oksipital bdlgede halka
veya lineer konfiglirasyonda alopesik alan ile karakterizedir.

Bildirilen olgularin blyilik kisminda alopesi non-skatrisyel ka-
rakterde olup zaman iginde spontan sag cikisi gelistigi bildi-
rilmistir. Bu nedenle ¢ogu hastada aktif tedavi gerekmemek-
te, izlem ve aile bilgilendirmesi yeterli kabul edilmektedir.
Bununla birlikte nadiren dogum travmasina bagh gelisen
nekrotik veya hemorajik “kaput suksedenum” sonrasi sa¢
foliklllerinde kalici hasar olusmasi nedeniyle skarlasan alo-
pesi gelisen olgular da bildirilmistir. Ayrica halo skalp ringin
klinik ayirici tanisinda aplazia kutis konjenita ve diger konje-
nital alopesilerde yer almaktadir. Bu olguda tipik klinik go-
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rinim ve stabil seyir nedeniyle izlem tercih edilmistir.

Sonug: Infantil halo skalp ring benign ve kendini sinirlayan
bir durumdur. Tipik klinik 6zelliklerin taninmasi gereksiz in-
vazif tetkik ve tedavilerden kaginilmasini saglar ve aile kay-
gisini azaltir. Klinik farkindalik, uygun bilgilendirme ve izlem
¢ogu olguda yeterlidir.

Kaynakca

Ustiiner P, Balevi A, Ozdemir M, Tiirkmen i. Persistent halo
scalp ring alopecia in a 9 months old infant: case report.
Turkiye Klinikleri ) Dermatol. 2017;27(1):1-5.

Tanzi EL, Hornung RL, Silverberg NB. Halo scalp ring: a case
series and review of the literature. Arch Pediatr Adolesc
Med. 2002;156(2):188-190.

Kulhari M, Pathak P, Singh PK. Halo scalp ring: an un-
diagnosed neonatal scalp alopecia. Int J Res Dermatol.
2024;10(1):50-52.

Heugel J, Spiro D, Meckler GD. Halo scalp ring with purulent
drainage in a newborn. Pediatr Emerg Care. 2010;26(1):46-47.

Martin JM, Jorda E, Alonso V, Villaldn G, Montesinos E. Halo
scalp ring in a premature newborn and review of the litera-
ture. Pediatr Dermatol. 2009;26(6):706-708.

Anahtar Kelimeler: infantil halo skalp ring, neonatal alope-
si, non-sikatrisyal alopesi

Figiir 1

Oksipitotemporal bélgede yarim daire seklinde lineer alopesi.
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ALTI AYLIK BiR BEBEKTE KULAK LOBULUNDE
PILOMATRIKOMA: NADIR BiR OLGU SUNUMU

Ali Osman Metintas?, Mahir Digis?

'Agri Egitim ve Aragtirma Hastanesi,Dermatoloji Klinigi,Agri
2Firat Universitesi Tip Fakiltesi, Dermatoloji Ana Bilim Dal,
Elazig

Amag: Pilomatrikoma (kalsifiye epitelyoma), kil folikili
matriks hicrelerinden kdken alan nadir bir benign deri ti-
moriadir. Tim kutandz neoplazmlarin %0,12’sini olusturur
ve en sik bas-boyun bolgesinde goriliir. Ancak kulak lobiili
yerlesimi son derece nadir olup literatlirde sinirli sayida olgu
bildirilmistir. Ozellikle siit cocuklugu déneminde kulak lobii-
IG yerlesimli pilomatrikoma oldukga istisnai bir durumdur.
Bu olguda, alti aylik bir erkek bebekte sag kulak lobiliinde
gelisen ve dermoskopik bulgular esliginde degerlendirilen
bir pilomatrikoma olgusunun sunulmasi amaglanmistir.
Yontem: Alti aylik erkek bebek, sag kulak lobilinde yaklasik
10 glindlr mevcut olan, giderek biylyen mavi-kirmizi renkli
sert nodiler lezyon sikayetiyle dermatoloji poliklinigine bas-
vurdu(Resim1). Ozge¢misinde ve soyge¢misinde 6zellik yok-
tu. Dermatolojik muayenede sag kulak lobuliinde yaklasik
1 cm capinda, sert kivamli, Gizeri eritemli, mavi-mor renkli,
agrisiz, mobil subkutan nodil saptandi. Dermoskopik ince-
lemede lezyonun merkezinde eritemli, mavi-mor homojen
alan ile ortada turuncu yapisiz alan izlendi; yer yer beyaz
klodlar (kalsifikasyona karsilik gelen) ve periferde gcevrele-
yen dallanan damarlanmalar dikkati cekti(Resim1). On tani-
lar arasinda epidermoid kist, dermoid kist, infantil heman-
jiom ve pilomatrikoma dislintldi. Hasta cerrahi eksizyon
amaciyla kulak burun bogaz (KBB) béliimiine yonlendirildi.
Bulgular: KBB bélimi tarafindan kitle eksize edildi. Makros-
kopik incelemede 2x1,5x1 cm boyutlarinda krem-kahve-
renkli doku ornekleri elde edildi. Histopatolojik incelemede
matiir adipoz doku iginde neoplastik lezyon izlendi. Ne-
oplastik yapi, periferde bazaloid hiicre proliferasyonu ve
merkezde nikleuslarini kaybetmis golge (shadow) hiicre-
lerden olusmaktaydi. Araya uzanan fibréz septalar tGzerinde
multinikleer dev hicreler ve inflamatuar hiicreler iceren
odaklar mevcuttu. Genis alanlarda kalsifikasyon saptandi.
Hiicresel atipi ve maligniteyi distindlirecek bulgu izlenme-
di. Patolojik tani pilomatrikoma/kalsifiye epitelyoma olarak
raporlandi. Postoperatif 10. glin kontrollinde yara iyilesme-
si sorunsuz seyretti ve niiks bulgusu gézlenmedi(Resim 1).
Sonug: Pilomatrikoma, sit cocuklugu déneminde kulak
lobili yerlesimli oldugunda klinik olarak epidermoid kist,
dermoid kist veya infantil hemanjiom ile kolaylikla karisabi-
lir. Literatlirde kulak lobull yerlesimli pilomatrikoma olgu-
lari sinirli sayida bildirilmis olup pinna yerlesimli olgularin
tim pilomatrikomalarin yalnizca %4,5’ini olusturdugu belir-
tilmistir (1). Benzer sekilde kulak lobuliinde pilomatrikoma-
nin siklikla yanlis tani aldigi ve ayirici tanida mutlaka disi-
nllmesi gerektigi vurgulanmistir (2). Olgumuz, alti aylik bir
bebekte kulak lobiiliinde pilomatrikoma gelisiminin mim-
kiin oldugunu gostermekte ve pediatrik yas grubunda kulak
lobili kitlelerinin ayirici tanisinda pilomatrikomanin akilda
tutulmasi gerektigini desteklemektedir. Dermoskopik ince-
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leme, Ozellikle kalsifikasyona karsilik gelen beyaz noktalar
ve periferik dallanan damarlanma paterni ile taniya yonelik
noninvaziv bir degerlendirme araci olarak katki saglayabilir.
Tedavide tam cerrahi eksizyon kiratiftir ve niiks orani %0-3
arasinda bildirilmistir (1).

KAYNAKLAR

1. Timna CJ, Chandrika D. Pilomatricoma in the pinna:
a case report. Int J Otorhinolaryngol Head Neck Surg.
2019;5(1):199-201.

2. Akhoundian Yazd M, Mousavi Mohammadi E, Afzalzade
M. Auricle pilomatricoma in ear lobule: a case report. Iran J
Otorhinolaryngol. 2023;35(2):97-99.

Anahtar Kelimeler: Dermoskopi, kulak lobiil{i, pilomatriko-
ma, sit cocugu

resim1

\\RY
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GRAFT VERSUS HOST HASTALIGININ NADIR BiR ORAL
BULGUSU: YUZEYEL MUKOSEL

Ahmet Atas, Ayse Deniz Yicelten

Marmara Universitesj Tip Fakiltesi, Deri ve Zihrevi Hasta-
liklar Ana Bilim Dali, Istanbul

Giris-Amag: Yizeyel mukoseller (YM), oral mukozada gori-
len kiguk, translisen, gergin karakterde tek veya multipl
olabilen vezikillerdir. YM oral liken planus, Graft Versus
Host hastaligi (GVHH), alerjik stomatit ve bas-boyun rad-
yoterapisi ile iliskilendirilmistir. Burada kronik graniloma-
toz hastalik nedeni ile takip edilen ve allojenik kemik iligi
transplantasyonu sonrasi GVHH gelisen bir hastada goriilen
multipl ylizeyel mukoseller ¢ok bilinmeyen bir tablo olmasi
nedeniyle sunulmaktadir.

Olgu: 17 yas erkek hasta, 5 aydir olan oral mukoza lezyonlari
nedeniyle gorildi. Kronik graniilomat6z hastalik nedeniyle
Ekim 2024’te allojenik kemik iligi transplantasyonu yapilan
hasta gastrointestinal ve deri GVHH ile dis merkez tarafin-
dan takip edilmekteydi. Pediatri klinigi tarafindan ates, Gst
solunum yolu semptomlari ve nazofaringeal aspiratta Influ-
enza A pozitifligi nedeniyle interne edildi. Sistemik olarak
ampisilin-sulbaktam, oseltamivir, sulfaperazon, teikoplanin;
topikal olarak oral mukozaya nistatin gargara ve benzidamin
gargara kullanilmaktaydi. Oral mukoza lezyonlarinin zaman
zaman spontan geriledigini ve tekrarladigini tarif etmektey-
di. Fizik muayenesinde yumusak damakta mukoza rengin-
de, parlak gorinimli milimetrik multipl vezikiler lezyonlar
izlendi. Klinik olarak YM tanisi konuldu. Ek tedavi oneril-
medi. Histopatolojik inceleme planlandi ancak hasta solu-
num yetmezligi sebebiyle exitus oldugundan yapilamad:.

Tartisma: YM ve GVHH arasindaki iliski gliclii olup Treister
ve ark.(1) tarafindan yapilan ¢alismada 331 GVHH hastasi
degerlendirilmis ve 141 hastada YM saptanmistir. Hegu-
edusch ve ark.(2) tarafindan yapilan baska bir c¢alisma-
da incelenen 16 YM olgusunun 4’iinde GVHH mevcuttur.

YM en sik yumusak damak, retromolar bolge, labial mu-
koza ve bukkal mukozada gorilir. Lezyonlar genellikle
asemptomatiktir. Spontan riptire olma ve tekrar etme
egilimindedir, spontan riptir sonrasi agrili ylzeyel eroz-
yonlar olabilir. YM epitel ile bag dokusu arasindaki ara-
ylzde olan subepitelyal sialomisin ekstravazasyonuna
karsilik gelir. Etiyopatogenezde, tukirik kanallarinda art-
mis intraduktal basincin obstriiksiyon ya da riptire yol
acmas! veya likenoid inflamasyonun tukirik kanallarini
tikayarak veya hasara neden olarak YM olusumuna neden
olabilecegi one sirilmustir. Histopatolojik olarak, grani-
lasyon dokusu ile cevrili ekstravaze misin iceren psédo-
kistik bir kavite seklinde izlenir. Ekstravaze musin igerisin-
de siklikla epiteloid kdpiksi histiyositler, akut ve kronik
inflamatuvar hicreler ile ekstravaze eritrositler gozlenir.

Kendi kendini sinirlayan karakteri nedeniyle ve o6zellikle
semptomsuz olgularda biyopsi veya tedaviye gerek olmadi-
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g1 distinlilmektedir. Semptomatik durumlarda tedavi sece-
nekleri arasinda topikal kortikosteroidler, topikal kalsindrin
inhibitorleri, kriyoterapi, CO,/ Nd:YAG lazer, cerrahi eksiz-
yon yer alir. YM'nin yeterince taninmamasi nedeniyle pem-
figus ve pemfigoid grubu hastaliklar, blll6z liken planus, re-
kiirren herpes, aftdéz stomatit gibi bircok vezikller hastalk
ile karisabilir.

Sonug: Bu olgu hem YM tanisina hem de YM ve GVHH
iliskisine dikkat cekmek amaciyla paylasiimistir. YM kolay
riptire oldugundan ve siklikla diger mukozal lezyonlarla
karisabildiginden atlanabilen bir tani olup klinisyenlerin bu
antiteyi tanimasi son derece 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: GVHH, Kronik granilamatoz hastalik,
Yizeyel mukosel, Vezikiil

Resim 1: Yumusak damakta mukoza renginde, parlak gorii-
niimlii milimetrik multipl vezikiiler lezyonlar.
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ATAKSIi-TELANJIEKTAZIDE LUPUS VULGARISi TAKLIT EDEN
KUTANOZ GRANULOMLAR: OLGU SUNUMU VE TANISAL
YAKLASIM

Hilmi Kilgin', Ayca Kiykim?, Esra Yiicel?, Ovgli Aydin Ulgen?,
Ayse Mine Onenerk Men3, Muazzez Cigdem Oba Kaymaz!

listanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiilte-
si, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar Ana Bilim Dall, istanbul
?jstanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiilte-
si, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Alleriji
ve immiinoloji Bilim Dall, istanbul

3istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiilte-
si, Tibbi Patoloji Ana Bilim Dali, istanbul

Giris-Amag: Ataksi-telanjiektazi (AT), ilerleyici serebellar
ataksi, degisken derecede immiin yetmezlik ve okiiloku-
tandz telanjiektaziler ile karakterize otozomal resesif bir
kromozomal instabilite sendromudur. AT dahil bazi primer
immin yetmezliklerde enfeksiydz olmayan kutanoz grani-
lomatoz lezyonlar goriilebilmektedir. Bu lezyonlar klinik ve
histopatolojik olarak lupus vulgaris ile karisabilmektedir. Bu
olguda, AT zemininde gelisen ve lupus vulgarisi taklit eden
kutanoz granilomlarin olusturdugu tanisal glgligin vurgu-
lanmasi amaclanmistir.

Olgu: Bilinen AT tanisi olan alti yasindaki kiz hasta, son alti
aydir sol kolda devam eden eritemli, endire plaklar nede-
niyle Cocuk Allerji ve immiinoloji bélimiinden klinigimize
yonlendirildi. Dermatolojik muayenede sol (st ekstremite-
de dizensiz sinirh, eritemli, belirgin skuamli, yer yer sant-
ral atrofi ve sarimsi-kahverengi renk degisikligi iceren, ha-
fif endlre plak izlendi (Figlir 1). Dermoskopik incelemede
turuncu-kahverengi yapisiz alanlar, lzerlerinde lineer-di-
zensiz ve dallanma gosteren damar yapilari ile eslik eden
ylzeyel skuamlanma izlendi. Otoimmin belirtegler, vaskilit
paneli ve viral serolojiler negatif bulundu. Sarkoidoz; lve-
it ve hiler adenopati yoklugu ile dislandi. Alfa-fetoprotein
dizeyi yiksek saptandi ve immiinolojik incelemede agir hi-
pogammaglobulinemi ile belirgin IgM yiksekligi izlenmesi
bulgularin AT ile uyumlu oldugunu dislindirdi. Lezyondan
histopatolojik inceleme amaciyla alinan 4 mm punch biyop-
si orneginde epiteloid hiicreler, multiniikleer dev hiicreler
ve fokal nekroz iceren graniilomatdéz dermatit saptandi.
Ziehl-Neelsen ve periyodik asit-Schiff boyamalari negatifti.
Parafin bloktan yapilan polimeraz zincir reaksiyonu (PCR)
incelemesinde Mycobacterium tuberculosis kompleks
DNA'sI saptanmadi.

Tartisma-Sonug: AT’ye eslik eden kutanéz graniilomlar kli-
nik ve histopatolojik olarak lupus vulgarisi taklit edebilir.
immiin yetmezlikli pediatrik hastalarda graniilomatéz lez-
yon varliginda kutanéz tiberkiloz mutlaka molekdiler yon-
temlerle dislanmalidir. Bu olguda PCR sonucunun negatif
saptanmasi lizerine enfeksiyoz etiyoloji ekarte edilmistir.
Graniloma annulare ve nekrobiyozis lipoidika klinik ve his-
tolojik oOzellikler agisindan uyumsuz bulunmus, sarkoidoz
klinik ve laboratuvar bulgulariyla dislanmistir. AT hastala-
rinda kutanoz granilom sikligi yaklasik %10 olup kadinlar-

24

Prof. Dr. Umit Ulegal
12. Ulusal Pediatrik Dermatoloji Glinleri

da ve IgM yiksekligi bulunanlarda daha sik bildirilmekte-
dir. Patogenezde naif T hiicre eksikligi ve gama-delta (yd)
T hiicre aktivitesinin rol oynadig disiiniilmektedir. immiin
yetmezlikli pediatrik hastalarda granilomat6z lezyon varli-
ginda enfeksiydz nedenler sistematik olarak arastirilmali ve
uygun molekiler tani yontemleri kullanilmahdir. Erken tani,
gereksiz antimikrobiyal tedavilerin dnlenmesi ve dogru im-
miinolojik yonlendirme agisindan énem tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Ataksi-telanjiektazi, Kutanoz grantilom,
Molekler tani

Sol iist ekstremitede diizensiz sinirli, eritemli, skuamli ve
santral atrofik alanlar iceren hafif endiire plak
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PEDIATRIK VE ADOLESAN EPIDERMOLIziS BULLOZA
OLGULARINDA TOPIKAL B-VEC UYGULAMASI: VAKA SERISi

Sila $ahin, Bahadir Bayrak, Simge Girpinar, Omer Faruk
Simsek, Ayse Oktem

Ankara Universitesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Ankara,
Turkiye

Giris : Distrofik epidermolizis biilloza (DEB), COL7A1 gen
mutasyonlarina baglh olarak gelisen, tip VII kollajen yapi-
minda bozuklukla karakterize, nadir kalitsal bir biill6z has-
tahktir ve kronik, tekrarlayan yaralarla seyreder. Giincel te-
davi yaklasimlari blyik olclide destekleyici nitelikte olup,
persistan yaralar dnemli bir tedavi zorlugu olusturmaktadir.
Beremagene geperpavec (B-VEC), fonksiyonel COL7A1 ge-
nini dogrudan etkilenen deriye tasiyan, tekrarlanabilir topi-
kal Herpes simpleks viris tip 1 temelli bir gen tedavisidir ve
lokal tip VIl kollajen ekspresyonunu artirarak yara iyilesme-
sini destekler. Bu ¢alismada, topikal B-VEC ile tedavi edilen
Ug DEB hastasinin izlem sonuglari; yara iyilesmesi, agri, ya-
sam kalitesi ve tedavi tolerabilitesi agisindan sunulmaktadir.

Olgu Serisi: Distrofik epidermolizis biilloza tanil, yaslar 8,
14 ve 19 olan (i¢ hasta haftalik topikal beremagene geper-
pavec (B-VEC) ile tedavi edildi. izlem siireleri sirasiyla 29, 24
ve 12 hafta idi.Klinik degerlendirme; yara iyilesmesi, yara
kapanma suresi, viziiel analog skala (VAS) ile degerlendiri-
len agri, Cocuk Dermatoloji Yasam Kalitesi indeksi (CDLQI),
yara pansuman sikhgi ve tedaviye bagh yan etkileri icermek-
tedir. izlem siresince seri klinik fotograflar elde edildi.VAS
skorlari; Hasta 1'de 24. haftada 9’dan 3’e, Hasta 2’de 20.
haftada 6’dan 5’e ve Hasta 3’te 12. haftada 3’ten 1’e geri-
ledi. CDLQI skorlari, Hasta 1 ve 3’te 9 olup yasam kalitesi
Gzerinde orta dizeyde etkiyi gostermekteydi.

Tartisma: Tum hastalarda yara iyilesmesi dogrusal bir seyir
izlemekten ziyade dalgali bir patern gostermis; izlem stire-
since iyilesme ve yeniden acilma dénemleri gozlenmistir.
Bununla birlikte, zaman icinde genel yara kalitesinde be-
lirgin iyilesme izlenmis; eritemde azalma, lezyonlarin daha
ylzeyel hale gelmesi, iyilesme siiresinde kisalma ve pansu-
man gereksiniminde azalma saptanmistir. Konvansiyonel
yara bakimina kiyasla ortalama yara kapanma siiresinin
yaklasik 7-10 glinden ~3 gline geriledigi dikkati gekmistir.

Topikal B-VEC tedavisi, tiim hastalarda VAS skorlarindaki
iyilesmelerle uyumlu olarak agrida azalma ile de iliskilen-
dirilmistir. Ciddi yan etki gézlenmemis; tedaviye bagl reak-
siyonlar uygulama sirasinda 1-2 dakika siren gecici yanma
ve kasinti ile sinirh kalmis, ayrica gegici yara eksiidasyonu
izlenmistir.

Sonug: Topikal beremagene geperpavec (B-VEC), distrofik
epidermolizis billoza hastalarinda yara iyilesmesi ve agri
Gzerinde klinik olarak anlamli iyilesmeler ile iliskili bulun-
mustur. Yara iyilesmesi dalgali ve dogrusal olmayan bir seyir
izlemekle birlikte, tekrarlayan tedavi uygulamalari ile genel
deri kalitesinde progresif iyilesme, eritemde azalma, daha
ylzeyel niiks eden lezyonlar, daha hizli yara kapanmasi ve
pansuman gereksiniminde azalma gozlenmistir. Hasta 1 ve
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3’te saptanan CDLQI skorlarinin 9 olmasi, hastaligin yasam
kalitesi Uzerindeki orta diizeyde etkisini ortaya koymakta
ve hem yara iyilesmesini hem de glinliik yasam fonksiyon-
larini hedefleyen tedavi yaklasimlarinin 6nemini vurgula-
maktadir. Tekrarlayan topikal B-VEC uygulamasi, rutin klinik
pratikte distrofik epidermolizis billoza igin umut verici bir
tedavi segenegi olabilir; ancak daha genis deneyim ve daha
uzun sureli izlem gereklidir.

Kaynaklar:

1- Tang JY, ve ark. Topical beremagene geperpavec (B-VEC)
for dystrophic epidermolysis bullosa. N Engl J Med.
2022;387:2211-2219.

2-Bruckner-Tuderman L. Dystrophic epidermolysis bullosa:
pathogenesis and clinical features. J Invest Dermatol.
3-McGrath JA, ve ark. Epidermolysis bullosa. Nat Rev Dis
Primers. 2020;6:78.

4-Finlay AY, Khan GK. Children’s Dermatology Life Quality
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Hasta1

Baslangig

=
Hasta2 9& g
Baslangig

12.Hafta 24 Hafta

. # R
Baslangig 12.Hafta

Topikal B-VEC ile tedavi edilen g hastanin klinik seyri.

Hasta 1: Sirt bolgesinde baslangic, 12. ve 24. hafta goriin-
tulerinde dalgali iyilesme paterni.

Hasta 2: Diz bolgesinde baslangig, 12. ve 24. hafta gorin-
tulerinde eritemli zemin Gzerinde baslangicta bil formas-
yonu; izlem siresince niiks izlenmemistir.

Hasta 3: Yaygin govde tutulumda zaman icinde lezyon
boyutlarinda azalma; segilmis bir lezyon daire iginde 6ne
cikarilmistr.
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