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Vulvanin Papuler Akantolitik Diskeratozisi

Papular Acantholytic Dyskeratosis of Vulva
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Bu calisma 15-18 Kasim 2017 tarihlerinde Antalya’ da gerceklesmis olan 27. Ulusal Patoloji Kongresi’ nde poster olarak sunulmustur.

OZET

Amac: Papuler akantolitik diskeratozis nadir goriilen kronik bir deri hastaligi ve klinikopatolojik bir antitedir. Genelde anogenital ve genitokrural
bolgede cilt renginde veya beyazimsi paptller seklinde kendini gosterir. Genc kadinlarda vulvada persistan papiiler lezyon olarak klinik bulgu
verir. Persistan olmasina ragmen asemptomatiktir.

Olgu: 62 yasinda kadin hastada sag labium majus lateralinde yaklasik 0,3 cm capli bulloz karakterde tek bir lezyon izlendi. Histopatolojik
incelemede hiperkeratoz ve akantoz yani sira akantoliz ve ‘corps rond’ ve ‘grain’ tipinde diskeratotik hucreler tespit edildi. Histopatolojik ve
klinik bulgular esliginde olguya papuler akantolitik diskeratozis tanist verildi.

Sonuc: Ayiricl tanida Hailey-Hailey ve Darier hastaligi basta olmak tizere verrukoz diskeratom ve Grover hastaligi yer almaktadir. Lezyonun
klinik olarak ozellikleri, lokalize veya yaygin olusu, aile dykusu ve genetik mutasyonlar ayirici tanida onemlidir.
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ABSTRACT

Aim: Papular acantholytic dyskeratosis is a rare, chronic skin disorder and clinicopathological entity. It usually manifests with skin-colored or
whitish papules on the anogenital and genitocrural area. Clinically, this disease presents as a persistent papular lesion on the vulva of young
women. Despite being persistent, it is asymptomatic.

Case: A 62-year-old female patient was found to have a 0,3 cm single, bullous lesion over the right labium majus. Histopathological examination
revealed hyperkeratosis and acanthosis as well as acantholysis and dyskeratotic cells forming corps rond and grains. Papular acantholytic
dyskeratosis was diagnosed with histopathological and clinical findings.

Conclusion: Differential diagnosis includes mainly Hailey-Hailey and Darier’s diseases as well as verrucous dyskeratoma and Grover’s disease.
Clinical features of the lesion, presents in a localized or generalized form, family history and genetic mutations are important in differential
diagnosis.
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GIRIS Hailey-Hailey ve Darier hastaligina benzer (1). Bu calismada

vulvanin nadir olarak goriilen PAD hastaligi sunulmustur.

OLGU

Papiiler akantolitik diskeratozis (PAD) nadir gorulen kronik
bir deri hastaligidir. Genelde anogenital ve genitokrural

bolgede erupsiyone, multipl, deri renginde veya beyaz renkli Altmus iki yasinda kadin hasta idrar kagirma sikayetiyle Kara-

papuller seklinde kendini gosterir (1). Kadinlarda erkeklerden
daha sik izlenmektedir (2). Gen¢ kadinlarda vulvada persistan
papuler lezyon olarak izlenir ve genelde asemptomatiktir (3).
PAD’a yol acan sebepler belirsizdir ve histopatolojik olarak

deniz Teknik Universitesi Tip Fakultesi Kadin Hastaliklar ve
Dogum Poliklinigime basvurdu. Pelvik muayenede sag labium
majus 1 cm lateralinde yaklasik 0,3 cm caplh bulloz karakterde
tek bir lezyon izlendi. Hastanin bu lezyonu farketmedigi ve

(J Curr Pathol. 2018;1:28-30.)
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lezyonun hastada klinik olarak semptom vermedigi ogrenildi.
Hastada genitokrural bolge haricinde baska bir alanda lezyon
saptanmadi. Lezyon eksize edildi. Histopatolojik incelemede
epidermiste hiperkeratoz ile akantoz izlendi. Ayrica supraba-
zal akantoliz ve villi, kleft yapilari ile birlikte ‘corps rond’ ve
‘grain’ tipinde diskeratotik hucreler tespit edildi (Sekil 1,2).
Histopatolojik ve klinik bulgular esliginde olguya PAD tanist
verildi.

TARTISMA

Suprabazal kleft, hiperkeratoz ve parakeratoz ile iliskili
‘corps rond’ ve ‘grain’ tipinde diskeratotik ve akantolitik
hucrelerin izlendigi fokal histolojik degisiklikler icin ‘Fokal
akantolitik diskeratozis® terimi 1972 yilinda Ackerman
tarafindan kullamlmisur (4,5). PAD'in ayirict tamisinda basta
Hailey-Hailey ve Darier hastaligi olmak tizere verrikoz
diskeratom ve Grover hastaligi yer almaktadir. PAD daha
az hiperkeratozis gostermesiyle Darier hastaligindan ayrilir.
Ayrica Darier hastaliginda klinik olarak multipl, sert, kabuklu
ve kasintili lezyon gortlmektedir. Verrtikoz diskeratomda ise
histopatolojik olarak daha belirgin villi, kleft ve ‘corps rond’
yapilar izlenir ve epidermiste canak sekilde keratin debri

Sekil 1: Hiperkeratoz, parakeratoz, suprabazal akantoliz ve
diskeratotik hiicreler (H&E, x100).
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dolu kavitasyon gorulur. Grover hastaligi ise lezyonun govde
ve boyunda izlenmesiyle klinik olarak PAD’den ayrilmaktadir
4.

Vulvanin PAD1 Chorzelski ve ark. tarafindan 1984 yilinda
yeni bir antite olarak tamimlanmistir. Geng kadin hastadaki
labia majore sirli persistan paptler lezyonun histolojik
olarak Hailey-Hailey ve Darier hastaligina benzerligi tespit
edildikten sonra bu yeni antite dogmustur (3,6). Bu hastaligin
ilk tammlamisindan bugune kadar literatiirde penis ve
inguinal bolgeden tani alan PAD olgulan vardir (7, 8). PAD,
histopatolojik olarak Hailey-Hailey ve Darier hastaligina
benzemesine ragmen asemptomatik ve sporadik olusu ve
genitokrural bolgenin disina ilerlememesi ile bu hastaliklardan
ayrilmaktadir (3). Hastamizda genitokrural bolgenin disinda
lezyon gorulmeyisi ve aile hikayesinin mevcut olmamasi
sebebiyle olguya PAD tanis verilmistir.

PADIn etiyolojisi belirsizdir ve olgularin ¢ogunda sporadik
oldugu gorulmektedir (3). Hailey-Hailey ve Darier hastalig
ise otozomal dominant kaliilan hastaliklardir ve genellikle
aile oykust mevcuttur. Genetik calismalarda Hailey-Hailey
hastaliginda ATP2C1 gen mutasyonu, Darier hastaliginda
ATP2A2 gen mutasyonu tespit edilmistir (2). Bununla birlikte
bazi yeni calismalarda PAD’a Hailey-Hailey hastaligindaki
mutasyonla iliskili ~ bir genetik mutasyonun sebep
olabileceginden sozedilmistir. Pernet ve ark. anne ve kizinda
gortlen ailesel PAD olgusunu sunmustur. llginc olarak bu
iki hastada da ATP2C1 gen mutasyonu tespit edilmistir. Bu
bulgu PAD'1n Hailey-Hailey hastahig: ile allel olma iddiasi
dogurmustur (7). Yu ve ark. calismasinda ayni ailede PAD ve
Hailey-Hailey hastaliginin birlikteliginden bahsedilmistir (3).
Baska bir calismada da ATP2C1 mutasyonu hem PAD hem
de Hailey-Hailey hastalarinda saptanmustir (9). Yapilan bu
calismalar PAD'in Hailey-Hailey hastaliginin alt tipi olabilecegi
fikrini desteklemektedir.

Sekil 2: Suprabazal akantoliz ve akantolitik diskeratotik hucreler
(‘corps rond’ ve ‘grain’ tipinde) (H&E, x200).
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Giincel Patoloji Dergisi

PAD'1n tedavisinde topikal ve sistemik steroidler kullanilmakla

birlikte bazi calismalarda bu yontemin etkili olmadigindan
bahsedilmektedir (10). Topikal ve oral retinoidler de
tedavide kullanilmaktadir (11). En etkili tedavi bicimi
lezyonun kriyoterapi, elektrokoter ile ablasyonu veya cerrahi
eksizyonudur (4).

Sonuc olarak PAD, klinik ve histopatolojik bulgular
bakimindan Hailey-Hailey ve Darier hastaliklan ile ortusen
bir antitedir. Yaygin lezyonlar Hailey-Hailey hastahigin
dusunduriirken vulvada sinirli ve uzun stredir varolan stabil
lezyonlar PAD1 desteklemektedir.
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