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Stevens-Johnson Sendromu Sonrasinda Gelisen Fox-Fordyce Hastalig::
Olgu Sunumu

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

Fox-Fordyce hastaligi (FFH), apokrin ter bezlerin kronik, nadir go- Fox-Fordyce Disease (FFD) is a rare, chronic disorder of the apocrin
rilen, klinik olarak kasintili paptllerle karakterize bir hastaligidir. Kadin- sweat glands and characterized by pruritic papules. The disease primar-
larda daha sik gorulir ve etyolojisi tam olarak net degildir. Bu makalede ily affects females and the etiology is unclear. A 19-year-old male patient
Stevens-Johnson Sendromu sonrasinda dudaklarinda FFD gelisen 19 developed FFD in his lips with a history of Steven-Johnson Syndrome is
yasinda bir erkek hasta sunuldu. presented in this report.
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romu.

Corresponding Author: Havva Yildiz Seckin

Address: Gaziosmanpasa Universitesi Tip Fakiiltesi Deri ve Basvuru Tarihi/Received: 22-06-2015
Ziihrevi Hastaliklari Anabilimdali, Tokat Kabul Tarihi/Accepted: 21-07-2015
E-mail: havvayildiz1982@mynet.com

214



[ | ¥ JOURNAL OF CONTEMPORARY MEDICINE 2016:6(3);214-217

Seckin et al

GIRIS

Fox-Fordyce hastahg! (FFH) apokrin ter bez-
lerinin etkilendigi nadir gorilen, kasintih, foliki-
ler papiullerle karakterize kronik bir hastahgidir.
Klinik olarak ozellikle aksilla olmak Gizere areola,
pubik bolge, umblikus, dudaklar ve perineum
gibi apokrin bezlerin bulundugu yerlerde deri
renginde, kasintili, birbirinden ayrik, follikiler
papiller seklinde goérulir. Kadinlarda daha yay-
gindir ve genellikle 15-35 yas arasinda gorulur
(1-4). Etyopatogenezi tam olarak bilinmemek-
tedir. Ancak apokrin ter bezi duktuslarinin ti-
kanmasi ve riptirinin 6nemli bir rol oynadigi
distnilmektedir (4). Ayrica emosyonel, genetik,
hormonal ve yapisal faktorlerle iliskilendirilmis-
tir(5). Burada Stevens johnson syndrome(SJS)
sonrasinda dudaklarinda FFD gelisen 19 yasinda
bir erkek hasta sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

17 yasinda erkek hasta bir yildir dudaklarin-
da kiiclik kabarikliklar nedeniyle dermatoloji po-
liklinigine basvurdu. Oykisiinde on bes ay énce
SIS tanisiyla hastanede yattigi 6grenildi. Ust so-
lunum yolu infeksiyonu nedeniyle trimetoprim/

sulfametaksazol tedavisi alan ve tedavinin 10.
glintinde her iki avug ici ayak tabani, dudaklar
ve gozlerinde eritem, 6dem ve vezikul/bul ge-
lismesi lizerine SIS tanisi konulan hasta yatarak
tedavi edilmis. Dudaklarinda hemorajik karek-
terde krut gelisen hasta tedavi sonrasinda tama-
men dizelmesi Uzerine taburcu edilerek takip
onerilmis. Taburcu edildikten 5 ay sonra her iki
dudaginin ozellikle dis kisimlarinda kabarikliklar
olusmus. Deri muayenesinde her iki dudaginin
dis kenarlarinda licgen seklinde alanlar halinde,
deri renginde, birbirinden ayrik, 1-2 mm ¢ap-
larinda, ¢ok sayida papiler lezyonlar saptandi
(Resim 1). Sistemik muayenesinde patolojik bir
bulgu yoktu. Rutin laboratuar ve hormonal ve-
rileri normal sinirlar igindeydi. Aksiler, ingunial
ve genital boélgelerin muayenesinde herhangi bir
lezyon saptanmadi. Olgunun dudagindan alinan
punch biyopsi 6rneginde, infundibular epitelde
minimal spongioz, apokrin bezlerde dilatasyon
ve dermiste inflamatuvar lenfohistiyositik infilt-
rasyon gorildi. Apokrin glandlarin, duktustaki
obstruksiyon nedeniyle dilate goriinimde ol-
dugu gozlendi (Resim 2). Klinik ve histopatolojik
bulgular sonucunda FFH tanisi konuldu.

Resim 1: Her iki dudak kenarinda deri renginde, birbirinden ayrik, 1-2 mm g¢aplarinda, ¢ok sayida papiiler lezyonlar.

215



" ¥ CAGDAS TIP DERGISI 2016:6(3):214-217

Seckin ve ark.

Resim 2: Subepitelyal alanda ¢ok sayida sebase bez yapilari (Hematoksilen - Eozin x 100)

TARTISMA

FFH nadir gorilen, apokrin bezlerin bulundu-
gu bolgelere lokalize, kasintili, kronik, paptler
lezyonlarla karakterize sporadik bir hastaliktir.
Olgularin %90’ kadindir ve siklikla 15-35 yas
arasinda gorulir (6-7). Puberte 6ncesinde ve
menopozdan sonra goriilmesi nadirdir. Hasta-
gin etiyolojisi bilinmemesine ragmen genetik,
emosyonel, hormonal ve yapisal faktorler tze-
rinde durulmaktadir. Ostrojen verilmesinde ve
hamileligin baslangicinda semptomatik olarak
iyilesmesi etiyolojide hormonal faktorlerin etki-
sini dustindirmektedir . Patogenezinde apokrin
ter bezi duktuslarinin tikanmasi ve ruptirinin
anahtar rol oynadigi bilinmektedir (1-5).

Histopatolojik olarak, follikiiler agizin ortoke-
ratotik hlicrelerle obstriiksiyonu ile karakterize-
dir. Kil folliktlinin Ust 1/3’Gnde ve st dermal
damarlarin gevresinde lenfositten zengin bir inf-
lamatuar infiltrat bulunur. infundulum epitelin-
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de apokrin kanalin genis seviyesinde spongiyoz
gozlenir (8). FFH tedavisi zordur ve genel olarak
kabul edilen bir tedavi sekli yoktur. Genellikle te-
davi sirasinda gegici bir diizelme gorlir ve te-
davi kesildikten sonra tekrarlama egilimindedir
(1-5).

SIS genellikle ilaglara karsi gelisen, deri ve mu-
kozalarin akut seyirli ve siddetli bir grup dokiin-
tllt hastaligidir. Klinik olarak hizla gelisen, tipik
olmayan hedef benzeri lezyonlar, yaygin purpu-
ralar, epidermal ayrisma ve en az 2 mukozal ala-
nin tutulmasiyla karakterizedir. Epidermal ayris-
ma %10’un altindadir (9-10). En 6nemli etyolojik
faktor olan ilaglar vakalarin en az %50’sinde sap-
tanabilmektedir (11). Olgularin yaklasik %5’inde
ise herhangi bir faktor saptanamamaktadir. Ay-
rica infeksiyonlar, asilar, lenfoma ve |6semi veya
graft versus host (GVH) hastalgi da etyolojide rol
oynamaktadir. En sik silfonamid grubu antibi-
yotikler (6zellikle trimetoprim/sulfametaksazol)
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olmakla beraber antikonviilzan ilaglar, beta lak-
tam grubu antibiyotikler, allopurinol ve steroid
olmayan antiinflamatuvar ilaglarin neden oldugu
bildirilmistir. Olgumuz Ust solunum yolu infeksi-
yonu nedeniyle trimetoprim/sulfametaksazol
tedavisi almis ve tedavinin 10. glinliinde 6zellikle
dudaklarda baslayan oral mukoza, g6z mukozasi
ve takibinde avug ici ve ayak tabaninda vezikil/
bil gelismesi lGzerine SIS tanisiyla yatirilarak te-
davi almistir. SJS’da dudaklar karakteristik olarak
asirt miktarda ve hemorajik 6zellikte krutlarla
kaphdir (12).

En 6nemli komplikasyonu sepsis ve solunum
yetmezligidir. Ciltte depigmentasyon, gézde ent-
ropion, konjonktival Ulserasyon, skar ve perfo-
rasyon gorulebilmektedir. En ¢ok bilinen oral
mukoza komplikasyonlari ise skarla beraber dil

. KAYNAKLAR |

papillalarinin kalici kaybi, ciddi dental blylime
anomalileri, tikrik Gretiminde ve niteligindeki
degisikliklere bagli olarak zararl bakterilerde,
dis ¢irimelerinde ve oral kandida prevelansinda
artistir (13-15). FDH’nin patogenezinde apokrin
ter bezi duktuslarinin tikanmasi ve riiptirinin
onemli rol oynadigl bilinmektedir. Olgumuzda
SIS’nun bu durumu tetiklemis olabilecegini ve
FDH gelisimini kolaylastirmis olabilecegini di-
sinmekteyiz.

Bildigimiz kadariyla literatiirde daha 6nce SJS
sonrasinda FDH gelisimi bildirilmemistir ve bu
ilk olgudur. Sonug olarak FDH nadir goriilen ve
etolojisi net olarak bilinmeyen bir hastaliktir. Et-
yolojisinin aydinlatiimasinda daha ¢ok ¢alismaya
ihtiyag vardir.
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