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EPIDERMODISPLAZIA VERRUSIFORMIS
TANISI KONULAN iKi KARDES: OLGU
SUNUMU EPIDERMODISPLAZIA
VERRUSIFORMIS

Two siblings diagnosed with epidermodysplasia
verrusiformis: Case report Epidermodysplasia
verrusiformis
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Epidermodisplazis verrusiformis (Lewandowsky Lutz sendromu)
nadir goriilen, otozomal resesif gecen, hiicresel immunitedeki defekt
ile karakterize ve Human Papillomaviriis enfeksiyonuna duyarliligin
arttig1 bir genodermatozdur. Tipik klinik bulgular arasinda pitriyazis
versikolora benzer makiiller, diiz sigil benzeri papiiller, psoriaziform
kirmiz1 papiiller ve seboreik keratoza benzeyen pigmente keratotik
lezyonlar bulunur. Giines goren bolgelerde kiitandz maligniteler
gelisebilmektedir.

Burada Epidermodisplazis verrusiformis tanist konulan iki kardes
olgu sunulmaktadir. Kardeslerden biri 13 yasinda kiz, digeri ise 15
yasinda erkekti. El, yliz ve boyunlarinda bes yildan beri olan cilt
lezyonlart mevcuttu. Epidermodispazia verrusiformis hastalarinda
ozellikle gilines goren bolgelerde, erken yaslarda kiitandz maliniteler
gelisebilmektedir.

Bu nedenle hastalarin gilinesten korunmasimnin ve dermatologlar

tarafindan yakin takibinin uygun oldugunu diisiinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: epidermodisplazis verrusiformis, Human

Papillomaviriis, kiitandz malinite
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ABSTRACT:

Epidermodisplasia verrusiformis (Lewandowsky Lutz syndrome) is a rare, autosomal recessive
genodermatosis characterized by a defect in cellular immunity and increased susceptibility to Human
Papillomavirus infection. Typical clinical findings include pityriasis versicolor-like macules, flat wart-
like papules, psoriasiform red papules, and pigmented keratotic lesions resembling seborrheic

keratosis. Cutaneous malignancies can develop on sun-exposed regions.

Herein, we present two siblings diagnosed with Epidermodisplasia verrusiformis. One of the siblings
is a 13-year-old girl and the other is a 15-year-old. There were skin lesions on the hands, face and neck
for five years. In patients diagnosed with Epidermodispazia verruculiformis, particularly in the sun-

exposed areas, cutaneous malinites can develop in younger ages.

For this reason, we think that it is appropriate for the patients to be protected from the sun and closely

followed by the dermatologists.

Keywords: cutaneous malignancy, epidermodisplasia verrusiformis, Human Papillomavirus
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GIRIS

Epidermodisplazia verrusiformis (EV) (Lewandowsky Lutz sendromu) nadir gériilen, otozomal resesif
gecen, hiicresel immunitedeki defekt ile karakterize ve human papillomaviriis (HPV) enfeksiyonuna
duyarliligin arttign  bir genodermatozdur (1,2). Tipik klinik bulgular arasinda pitriyazis versikolora
benzer makiiller, diiz sigil benzeri papiiller, psoriaziform kirmizi papiiller ve seboreik keratoza
benzeyen pigmente keratotik lezyonlar bulunur. Gilines goren bolgelerdeki lezyonlarda kiitanoz

maligniteler gelisebilmektedir (3).
OLGULAR

Klinigimize 13 yasinda kiz ve 15 yasinda erkek iki kardes hasta el, yliz ve boyunlarinda bes yildan
beri olan lezyonlar1 ile bagvurdu. Dis merkezde hastalarin lezyonlarina bircok defa kriyoterapi
uygulanmisti. Her iki hastanin da herhangi bir sistemik hastaligi ve sistemik ila¢ kullanim Oykiisii
yoktu. Hastalarin diger ti¢ kardeslerinde, anne ve babalarinda benzer sikayetler ve herhangi bir hastalik
yoktu. Anne ve baba arasinda akrabalik olmadig1 6grenildi.

Dermatolojik muayenede her iki hastada kollarda, ellerde ve yiizde yaygin verriikoz karakterde
plaklar, erkek hastada ylizde ve boyun bolgesinde, kiz hastada ise yiizde pitriyazis versikolor benzeri

makiiller mevcuttu (Resim 1.a-1.b-2.a-2.b).

Resiml.a Yiizde pitriyazis versikolor benzeri makiiller
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Resim 1.b Ellerdeki diiz verriisiform papiiller
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Resim 2.b Ellerdeki diiz verriisiform papiiller
Erkek hastanin ensesindeki diiz sigil benzeri lezyondan alinan punch biyopsinin histopatolojik
incelemesinde ¢ok katli yass1 epitelde fokal kalinlagsma, graniiler ve spindz tabakada yer alan belirgin

periniikleer halosu bulunan biiyiik soluk keratinositler izlendi. Bu hiicrelerin sitoplazmalari gri-mavi

soluk ya da seffaf olup keratohiyalin graniilleri igermekteydi (Resim 3-4).

Resim 3. Cok katli yassi1 epitelde fokal kalinlasma ile graniiler ve spindz tabakada yer alan belirgin
periniikleer halosu bulunan biiyiik ve soluk keratinositler (H&E,x200)

Resim 4. Bu hiicrelerin sitoplazmalar1 gri mavi, soluk yada seffaf olup keratohiyalin graniilleri

icermekte (H&E,x400)
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Patoloji sonucu Epidermodisplazia verrusiformis ile uyumlu olarak raporlandi. Hastalardan alinan kan
orneklerinde yapilan DNA mutasyonu incelemelerinde, her iki hastada homozigot TMC

(transmembrane channel-like)-8 mutasyonu saptandi.

TARTISMA:

Epidermodisplazia verrusiformis ilk defa 1922 yilinda Lewandowsky ve Lutz tarafindan
tanimlanmistir (4). Asemptomatik olan lezyonlar heterojen bir klinik goriiniime sahiptir. Verruka
plana, pitriyazis versikolor benzeri, hipopigmente veya hiperpigmente lezyonlar seklinde goriilebilir.
Miik6z membranlar korunur (5).

Klasik histopatolojik bulgulari epidermisin spindz tabakasinda genislemis, soluk mavi sitoplazmali
vakiiloler keratinositleri icerir (5).

EVER1 ve EVER2 genleri TMC gen ailesine ait genlerdir ve sirasiyla TMC6 ve TMC8 olarak
adlandirilir (6). TMC gen ailesi memelilerde sekiz iiyeden olusan bir protein ailesidir. Bu proteinler
isitme kaybi, HPV enfeksiyonu gibi hastaliklarla iligkilidir; EV ve kansere sebep olmaktadir (7).
EVER1 ve EVER?2 tarafindan kodlanan proteinlerin gorevi bilinmemektedir. EVER mutasyonu olan
EV hastalarinda non-melanoma kiitan6z malignitelerin gelisimi beta-HPV ile iligkilidir. Bazi
raporlarda EVER2 geni ile kiitandz squamdz hiicreli karsinom ile arasindaki iliski gosterilmistir (6).
EV vakalarinin %75’ inden fazlasinda EVER1 ve EVER2 genlerinde nonsense mutasyonlar
saptanmigtir (5). Bizim hastalarimizin her ikisinde de EVER2 (homozigot TMCS8) mutasyonu
saptandi.

Edinsel Epidermodisplazia verrusiformis, immunsupresyonu olan hastalarda HPV enfeksiyonuna
yatkinlik olustugu icin ortaya ¢ikan tablodur (8). Edinsel EV olgu sunumlarinin ¢ogunda HIV
enfeksiyonu olanlarda, ¢ok az bir kismi ise immunsupresif tedavi alan organ transplantli hastalarda
gorilmistiir (4).

Epidermodisplazia verrusiformis olan hastalarda giines goren bdlgelerde kiitanz maliniteler
goriilebilmektedir (3,6). Malignite gelisimi temel olarak HPVS ve HPVS ile iliskilidir (1,6,8) ve
tigtincii-beginci dekatlarda goriiliir (5). Bizim hastalarimizin dermatolojik muayenesinde herhangi bir
kiitan6z maligniteye rastlanmadi.

Epidermodisplazia verrusiformis hastalarinda 6zellikle giines goren bolgelerde, erken yaslarda kiitanoz
maliniteler gelisebilmektedir (3,6). Bu nedenle hastalarin olusabilecek maligniteler ve gilinesten
korunma agisindan bilgilendirilmesinin ve dermatologlarca yakin takibinin uygun oldugunu

diistinmekteyiz.
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