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case report
Olgu sunumu

Fox-Fordyce Disease after Steven-Johnson Syndrome: Case Report

Stevens-Johnson Sendromu Sonrasında Gelişen Fox-Fordyce Hastalığı: 
Olgu Sunumu

Fox-Fordyce hastalığı (FFH), apokrin ter bezlerin kronik, nadir gö-
rülen, klinik olarak kaşıntılı papüllerle karakterize bir hastalığıdır. Kadın-
larda daha sık görülür ve etyolojisi tam olarak net değildir. Bu makalede 
Stevens-Johnson Sendromu sonrasında dudaklarında FFD gelişen 19 
yaşında bir erkek hasta sunuldu.

Anahtar kelimeler: Fox-Fordyce hastalığı, Stevens-Johnson Send-
romu.

Fox-Fordyce Disease (FFD) is a rare, chronic disorder of the apocrin 
sweat glands and characterized by pruritic papules. The disease primar-
ily affects females and the etiology is unclear. A 19-year-old male patient 
developed FFD in his lips with a history of Steven-Johnson Syndrome is 
presented in this report.
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GİRİŞ

Fox-Fordyce hastalığı (FFH) apokrin ter bez-
lerinin etkilendiği nadir görülen, kaşıntılı, folikü-
ler papüllerle karakterize kronik bir hastalığıdır. 
Klinik olarak özellikle aksilla olmak üzere areola, 
pubik bölge, umblikus, dudaklar ve perineum 
gibi apokrin bezlerin bulunduğu yerlerde deri 
renginde, kaşıntılı, birbirinden ayrık, folliküler 
papüller şeklinde görülür. Kadınlarda daha yay-
gındır ve genellikle 15-35 yaş arasında görülür 
(1-4). Etyopatogenezi tam olarak bilinmemek-
tedir. Ancak apokrin ter bezi duktuslarının tı-
kanması ve rüptürünün önemli bir rol oynadığı 
düşünülmektedir (4). Ayrıca emosyonel, genetik, 
hormonal ve yapısal faktörlerle ilişkilendirilmiş-
tir(5). Burada Stevens johnson syndrome(SJS) 
sonrasında dudaklarında FFD gelişen 19 yaşında 
bir erkek hasta sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

17 yaşında erkek hasta bir yıldır dudakların-
da küçük kabarıklıklar nedeniyle dermatoloji po-
likliniğine başvurdu. Öyküsünde on beş ay önce 
SJS tanısıyla hastanede yattığı öğrenildi. Üst so-
lunum yolu infeksiyonu nedeniyle trimetoprim/

sulfametaksazol tedavisi alan ve tedavinin 10. 
gününde her iki avuç içi ayak tabanı, dudaklar 
ve gözlerinde eritem, ödem ve vezikül/bül ge-
lişmesi üzerine SJS tanısı konulan hasta yatarak 
tedavi edilmiş. Dudaklarında hemorajik karek-
terde krut gelişen hasta tedavi sonrasında tama-
men düzelmesi üzerine taburcu edilerek takip 
önerilmiş. Taburcu edildikten 5 ay sonra her iki 
dudağının özellikle dış kısımlarında kabarıklıklar 
oluşmuş. Deri muayenesinde her iki dudağının 
dış kenarlarında üçgen şeklinde alanlar halinde, 
deri renginde, birbirinden ayrık, 1-2 mm çap-
larında, çok sayıda papüler lezyonlar saptandı 
(Resim 1). Sistemik muayenesinde patolojik bir 
bulgu yoktu. Rutin laboratuar ve hormonal ve-
rileri normal sınırlar içindeydi. Aksiler, ingunial 
ve genital bölgelerin muayenesinde herhangi bir 
lezyon saptanmadı. Olgunun dudağından alınan 
punch biyopsi örneğinde, infundibular epitelde 
minimal spongioz, apokrin bezlerde dilatasyon 
ve dermiste inflamatuvar lenfohistiyositik infilt-
rasyon görüldü. Apokrin glandların, duktustaki 
obstruksiyon nedeniyle dilate görünümde ol-
duğu gözlendi (Resim 2). Klinik ve histopatolojik 
bulgular sonucunda FFH tanısı konuldu.

Resim 1: Her iki dudak kenarında deri renginde, birbirinden ayrık, 1-2 mm çaplarında, çok sayıda papüler lezyonlar. 
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TARTIŞMA

FFH nadir görülen, apokrin bezlerin bulundu-
ğu bölgelere lokalize, kaşıntılı, kronik, papüler 
lezyonlarla karakterize sporadik bir hastalıktır. 
Olguların %90’ı kadındır ve sıklıkla 15-35 yaş 
arasında görülür (6-7). Puberte öncesinde ve 
menopozdan sonra görülmesi nadirdir. Hasta-
lığın etiyolojisi bilinmemesine rağmen genetik, 
emosyonel, hormonal ve yapısal faktörler üze-
rinde durulmaktadır. Östrojen verilmesinde ve 
hamileliğin başlangıçında semptomatik olarak 
iyileşmesi etiyolojide hormonal faktörlerin etki-
sini düşündürmektedir . Patogenezinde apokrin 
ter bezi duktuslarının tıkanması ve rüptürünün 
anahtar rol oynadığı bilinmektedir (1-5). 

Histopatolojik olarak, folliküler ağızın ortoke-
ratotik hücrelerle obstrüksiyonu ile karakterize-
dir. Kıl follikülünün üst 1/3’ünde ve üst dermal 
damarların çevresinde lenfositten zengin bir inf-
lamatuar infiltrat bulunur. İnfundulum epitelin-

de apokrin kanalın geniş seviyesinde spongiyöz 
gözlenir (8). FFH tedavisi zordur ve genel olarak 
kabul edilen bir tedavi şekli yoktur. Genellikle te-
davi sırasında geçici bir düzelme görülür ve te-
davi kesildikten sonra tekrarlama eğilimindedir 
(1-5).

SJS genellikle ilaçlara karşı gelişen, deri ve mu-
kozaların akut seyirli ve şiddetli bir grup dökün-
tülü hastalığıdır. Klinik olarak hızla gelişen, tipik 
olmayan hedef benzeri lezyonlar, yaygın purpu-
ralar, epidermal ayrışma ve en az 2 mukozal ala-
nın tutulmasıyla karakterizedir. Epidermal ayrış-
ma %10’un altındadır (9-10). En önemli etyolojik 
faktör olan ilaçlar vakaların en az %50’sinde sap-
tanabilmektedir (11). Olguların yaklaşık %5’inde 
ise herhangi bir faktör saptanamamaktadır. Ay-
rıca infeksiyonlar, aşılar, lenfoma ve lösemi veya 
graft versus host (GVH) hastalğı da etyolojide rol 
oynamaktadır. En sık sülfonamid grubu antibi-
yotikler (özellikle trimetoprim/sulfametaksazol) 

Resim 2: Subepitelyal alanda çok sayıda sebase bez yapıları (Hematoksilen - Eozin x 100)

216



Seckin et alJournal Of Contemporary Medicine 2016;6(3);214-217

olmakla beraber antikonvülzan ilaçlar, beta lak-
tam grubu antibiyotikler, allopurinol ve steroid 
olmayan antiinflamatuvar ilaçların neden olduğu 
bildirilmiştir. Olgumuz üst solunum yolu infeksi-
yonu nedeniyle trimetoprim/sulfametaksazol 
tedavisi almış ve tedavinin 10. gününde özellikle 
dudaklarda başlayan oral mukoza, göz mukozası 
ve takibinde avuç içi ve ayak tabanında vezikül/
bül gelişmesi üzerine SJS tanısıyla yatırılarak te-
davi almıştır. SJS’da dudaklar karakteristik olarak 
aşırı miktarda ve hemorajik özellikte krutlarla 
kaplıdır (12). 

En önemli komplikasyonu sepsis ve solunum 
yetmezliğidir. Ciltte depigmentasyon, gözde ent-
ropion, konjonktival ülserasyon, skar ve perfo-
rasyon görülebilmektedir. En çok bilinen oral 
mukoza komplikasyonları ise skarla beraber dil 

papillalarının kalıcı kaybı, ciddi dental büyüme 
anomalileri, tükrük üretiminde ve niteliğindeki 
değişikliklere bağlı olarak zararlı bakterilerde, 
diş çürümelerinde ve oral kandida prevelansında 
artıştır (13-15). FDH’nın patogenezinde apokrin 
ter bezi duktuslarının tıkanması ve rüptürünün 
önemli rol oynadığı bilinmektedir. Olgumuzda 
SJS’nun bu durumu tetiklemiş olabileceğini ve 
FDH gelişimini kolaylaştırmış olabileceğini dü-
şünmekteyiz. 

Bildiğimiz kadarıyla literatürde daha önce SJS 
sonrasında FDH gelişimi bildirilmemiştir ve bu 
ilk olgudur. Sonuç olarak FDH nadir görülen ve 
etolojisi net olarak bilinmeyen bir hastalıktır. Et-
yolojisinin aydınlatılmasında daha çok çalışmaya 
ihtiyaç vardır. 
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