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SCHAMBERG HASTALIGI *
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OZET

Pigmente purpurik dermatozlar grubunda yer alan Schamberg hastalig1 nedeni bilinmeyen, erkeklerde kadinlara
oranla daha sik goriildigii bildirilen ancak popiilasyonda goriilme siklig1 ile ilgili verilerin yetersiz oldugu bir
hastaliktir. Bu yazida; iki y1llik bir siire iginde poliklinigimize dermatolojik inceleme igin bagvuran 12353 hastadan
Schamberg hastaligi tanist alan Schamberg hastalig1 tanisi almis 7 olgumuzun klinik ve histopatolojik dzellikleri
irdelenmistir. Erkeklerde daha sik goriildiigii bildirilmesine ragmen bizim hastalarimizin %71,4{inii kadin hastalarin
olusturdugu gozlenmistir. Schamberg hastalig sikligini %0.056 olarak saptamakla beraber, hastaligin asemptomatik
olmasi nedeni ile bu oranin daha yiiksek olabilecegini diisiinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: Schamberg hastalig1, klinik 6zellikler, epidemiyoloji

Schamberg’s Disease

SUMMARY

A variant of chronic pigmented purpura, Schamberg’s disease has been reported as affecting predominantly

elderly men. Data as to the incidence of the disease, however, is limited. In this report, the clinical and histopatho-

logical findings of the patients with Schamberg’s disease among 12353 patients who were seen at our department
in a period of two years, were evaluated. Although Schamberg’s disease has been reported as affecting predomi-
nantly elderly men, of the 7 patients in our series, 71.4% were female patients. As the disease is asymptomatic,
we suggested that the prevalance of Schamberg’s disease could be higher than the value we had found.
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Schamberg hastaligi, alt ekstremitelerde
hipogastrik bolgeye kadar uzanan, bazen de iist
ekstremitelerin distal bolgelerinde yerlesen, kronik,
rekdirren, progresif bir purpurik dermatozdur. Etyolojisi
tam bilinmemekle birlikte, hastaligin patogenetik
temelinin eritrosit ekstravazasyonu ile olan kronik
kapilleritis oldugu diisiiniilmektedir. Erkeklerde
kadilara oranla daha sik goriildiigii bildirilen hastaligin
popiilasyonda  goriilme siklhigr ile ilgili veriler
yetersizdir. 1

Bu yazida literatiir bilgileri 15181nda, sik
goriilmeyen bir hastalik olarak bilinen Schamberg
hastalig1 tanis1 alan 7 olgumuzun klinik 6zelliklerini ve
poliklinigimize dermatolojik inceleme i¢in bagvuran
hastalarda saptadigimiz Schamberg hastalig1 sikligini
sunuyoruz.

OLGULAR

42 yasinda erkek hasta (A.A.E.) 2 ay once ayak
bileklerinde baslayarak yukariya dogru yayilan kirmizi-
kahverengi noktalanmalar nedeni ile poliklinigimize

bagvurdu. Hastanin dermatolojik incelemesinde; her iki
bacakta inguinal bdlgeden ayak bileklerine kadar
yaygin, ¢ok sayida 5-10 cm ¢apli, kenarlarinda igne bast
biiyiikligtinde kirmizi noktalanma tarzinda purpuralarin
izlendigi kirmizi-kahverengi, bazi yerlerde sarimsi-
portakal renkli plaklar1 vardi.

Alinan deri biyopsi materyalinin histopatolojik
incelemesinde; ylizeyel dermada daha ¢ok perivaskiiler
lenfositlerin egemen oldugu yangisal infiltrasyon,
dermada ayrica kapiller dilatasyonu, endotel
proliferasyonu ve eritrosit ekstravazasyonu gibi
vaskiiler hasar bulgular1 saptandi. Histopatolojik
bulgular klinik bulgular ile birlikte degerlendirildiginde
Schamberg hastalig1 olarak yorumlandi.

Bu ilk hastamizdan sonra, iki yillik bir siire iginde
poliklinigimize dermatolojik inceleme i¢in bagvuran
12353 hastadan benzer yakinmalari olan 6 hasta klinik
ve histopatolojik olarak Schamberg hastalig1 tanis1 aldi.
Schamberg hastalig1 tanisi alan toplam 7 hastanin 5’1
kadin, 2’si erkekti. Kadin hastalarin yas ortalamas1 52.3
yil iken erkek hastalarda bu deger 46.5 yil olarak
bulundu. Hastalarimizin tiimiinde lezyonlar simetrik
olarak alt ekstremitelerde yerlesmisti (Resim 1).

* Bu ¢alisma 8. Avrupa Dermatoloji ve Venereoloji Akademisi Kongresi’'nde yazili bildiri olarak sunulmustur.
! Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Dermatoloji Anabilim Dali, AYDIN
2 Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali, AYDIN
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Schamberg Hastalig

Hastalarimizin yaglari, cinsiyetleri, lezyonlarin yerlesim
yerleri ve hastalik siireleri Tablo I’de gosterilmektedir.

Hastalarimizin hig birinde dermatolojik yakinmalari
ile iliskili olabilecek ilag Oykiisli yoktu. Tiimiinde
yapilan tam kan sayimi, eritrosit sedimentasyon hizi,
kanama ve pihtilagma zamani, kan biyokimyasit
incelemeleri normal olarak bulundu. Hastalarimizin
hepsinde alinan biyopsi materyallerinin histopatolojik
incelemesinde ilk hastamiz ile ortak bulgular izlendi.

Iki y1llik bir siire iginde poliklinigimize dermatolojik
inceleme i¢in bagvuran hastalarimiz arasinda Schamberg
hastalig siklig1 %60.056 olarak saptandi.

Tablo 1. Hastalarimizin klinik 6zellikleri

Olgu Yas  Cins Yerlesim Yeri Hastalik
Siiresi
1. AAE 42 E Tiim alt ekstremite 2 ay
2. MA 59 K Krural bolge 12 ay
3.0B 51 E Tiim alt ekstremite 4 ay
4.PO 51 K Krural bélge 2 ay
5.MD 39 K Gluteal bolge 4 ay
6.0A 60 K Krural bolge 24 ay
7.FY 52 K Krural bolge 2 ay

——

Resim 1. Bir olgumuzun klinik goriinimii.

TARTISMA

Purpura pigmentoza kronika, etyolojisi
bilinmeyen, benign, genellikle asemptomatik, altta yatan
sistemik bir hastalik veya ila¢ kullanimu ile ilgili olmayan
ancak klinik ve histopatolojik olarak kiiclik damar
nekrotizan vaskiilitine ve purpurik ilag erlipsiyonuna
benzeyen bir grup hastaliktir. Bu grupta yer alan ve
ayn1 patolojik durumun varyantlari olarak kabul edilen
hastaliklar:

1. Progresif pigmente purpurik dermatoz
(Schamberg hastalig1)
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2. Pigmente purpurik likenoid dermatoz (Gougerot
Blum sendromu)
3. Purpura annularis telenjiektodes (Majocchi
hastalig)

4. Itching purpura
5. Liken aureus’dur. *3

Schamberg hastalig1 siklikla alt ekstremitelerde,
bazen de iist ekstremitelerin distallerinde yerlesen,
degisik say1 ve biiylikliikte, diizensiz sekilli, portakal
rengi-kahverengi makiillerle karakterli, nadir gériilen
bir dermatozdur. Bu makiillerin ¢evresinde kirmizi
biber serpilmis gibi bir gorliniim vardir. Lezyonlar
yavas olarak proksimale dogru ilerler. Hastalik
genellikle semptomsuzdur ancak hafif kagintili da
olabilir. Herhangi bir yasta ortaya ¢ikabilmekle birlikte
yetigskinlerde ve erkeklerde daha sik gorildigii
bildirilmektedir. Hastaligin seyri kroniktir, aylar-yillar
boyunca devam edebilir veya spontan olarak
diizelebilir. Seyrek olarak lezyon bolgelerinde gegici
bir atrofi olugabildigi belirtilmektedir. >

Etyolojisinde karbamid igeren hipnotiklerin ve
diazepam gibi psikotropik ilaglarin, yiyeceklerin,
yiyecek katki maddelerinin, solunum yoluyla alinan
veya deriye temas eden allerjenlerin rol oynayabilecegi
diisliniilmiis, kronik karaciger hastaligi da olas1 bir
neden olarak ortaya atilmis ancak iliski
kanitlanmamistir.! Hastaligin patogenezi tam olarak
bilinmemektedir. Hiicresel immiinitenin rol oynadigi,
geg tip allerjik reaksiyonun kan damarlarinda
inflamasyona ve dilate deri kapillerlerinden eritrosit
kacgisina neden oldugu diistiniilmektedir. Hastaligin
patogenetik temeli eritrosit ekstravazasyonu ile olan
kronik kapilleritistir. ' Klinik bulgular kapiller frajilite
veya permeabilite artigina veya her ikisine bagli olabilir.
Onemli bir faktor yer cekimi ve artmis vendz basingtir.
Altta yatan hematolojik hastalik, koagiilasyon
faktorlerinde eksiklik veya fonksiyon bozuklugu,
trombositlerde sayica azalma, morfoloji veya fonksiyon
bozuklugu yoktur. +¢

Erken lezyonlarin histopatolojik incelemesinde;
iist dermisdeki kapillerlerin endotelyal hiicrelerinde
6dem, kapiller ¢evresinde az sayida ekstravaze kirmizi
hiicreler vardir. Ust dermisde kapillerler gevresinde
lenfosit ve histiyositlerden olusan hiicresel infiltrat
goriiliir. Bazi olgularda infiltrat epidermise ilerler, stra-
tum malpigide hafif spongiyoz ve yer yer parakeratoz
olusur, bazal tabakada vakuoler dejenerasyon
goriilebilir. Eski lezyonlarda kapiller damarlarin
liimeninde dilatasyon ve endotelde proliferasyon
izlenir. Ekstravaze kirmiz1 hiicreler yoktur ancak farkli
miktarlarda hemosiderin gériiliir. Inflamatuar infiltrat
erken evrelere gore daha azdir.>”8 Schamberg
hastaliginda elektron mikroskopik incelemede;
hiicresel infiltratin lenfosit ve makrofajlara ilave olarak



Langerhans hiicrelerini i¢erdigi ve bu durumun geg tip
hipersensitivite reaksiyonlarinda gorildigi gibi T
lenfositlere antijen transferini diisiindiirdigi
bildirilmektedir. immiinohistokimyasal calismalarda
infiltratta bulunan T hiicrelerinin CD4+ oldugu ve
keratinositlerin HLA-DR, OKM-5, Leu-8 ve CD16
antijenlerini tagidig1 belirtilmektedir. *'°

Schamberg hastalig1 tanisi alan olgularimizin
timiinde karakteristik deri lezyonlar1 alt
ekstremitelerde yerlesmisti ve yaslar literatiir bilgileri
ile uyumlu idi. Farkli olarak hastalarimizin % 71,4 {inii
kadin hastalar olusturmaktaydi. Hastalarimizin hig¢
birinde, literatiir bilgileri ile uyumlu olarak hastaliklar
ile baglantili ila¢g kullanim oykiisii yoktu.
Hastalarimizin tiimiinde yapilan laboratuar
incelemeleri normal sinirlarda olup, deri biyopsilerinin
histopatolojik incelemeleri Schamberg hastalig1 i¢in
karakteristik bulgular gostermekteydi.

Schamberg hastaliginin goriilme sikligr ile ilgili,
stk goriildiigli veya nadir oldugu seklinde geliskili
goriisler bildirilmekte, rakamsal bir veri ise
bulunmamaktadir. Biz poliklinigimize basvuran
hastalarda Schamberg hastalig1 sikligin1 % 0.056 olarak
saptamakla beraber, hastaligin asemptomatik olmasi
nedeni ile bu oranin daha yiiksek olabilecegini
diistinmekteyiz.
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