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Hiperpigmentasyon ile Birliktelik Gosteren
Esansiyel Trombositoz

Hyperpigmentation Associated with Essential
Thrombocytosis

Sayin Editor,

Deri hiperpigmentasyonu melanositlerin say1 ve fonksiyonlarindaki artis ya da deriye renk
veren diger maddelerin birikimi sonucu ortaya cikar (1). Yiizde hiperpigmentasyon ise
kisilerin en erken fark ettigi pigment artisi olarak, 6zellikle sosyal iletisimde rahatsiz edici
olabilen 6nemli kozmetik bir sorundur. Altta yatan etiyolojik faktorlere bakildiginda pek cogu
benign ve non-spesifik sebeplerken, nadiren dnemli bir sistemik hastaliga isaret edebilir (2).
Adrenal yetmezlik basta olmak tizere hemokromatozis, tiroid bezi bozukluklari, poliglandiiler
endokrinopatiler ve paraneoplastik bir bulgu olarak maligniteler, hiperpigmentasyonla
birliktelik gosterebilmektedir (3). Bunlarin yaninda basta kemoterapétik ajanlar olmak
Uzere antimalaryal ilaclar, oral kontraseptifler, prostoglandin analoglari ve daha pek ¢ok ilag
hiperpigmentasyona yol acabilir (4,5).

Oncesine ait bilinen hastalik 6ykiisti olmayan ve i¢ hastaliklari genel dahiliye poliklinigimize
yuziinde deri renginde koyulasma yakinmasi ile basvuran 28 yasinda erkek hasta sunuldu.
Hastanin son bir yildir progresif artan, yiiziin alin kisminda ve bilateral yanak lateralinde
minimal eritemin eslik ettigi mor-siyah renkte deri renginde koyulasma fark ettigi 6grenildi
(Resim 1).Hasta ek olarak sag kolunda ve ellerinde zaman zaman uyusukluk oldugunu bildirdi.

Resim 1. Yiizde, alinda ve yanak lateralinde minimal eritemin eslik ettigi mor-siyah
renkte makiiller
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Muayenesinde yiizi disinda sag kol dis yiizde de benzer renk
degisikligi goruldi. Batin muayenesinde karaciger ve dalak
palpabl idi. Dermatoloji konsiltasyonu istendi. Hastanin
dermatoloji tarafindan hiperpigmente alanlardan alinan
punch biyopsi sonucu; siiperfisyel ve derin perivaskiiler
dermatit ile uyumluydu ve ayni zamanda Ust dermiste ¢cok
sayida melanin yukli melanofaj gézlenmekteydi (Resim 2).
Polinéropati, organomegali, endokrinopati, M-protein ve
deri degisiklikleri ile tanimlanmis sendrom; Addison hastaligi,
hemokromatozis ve paraneoplastik hiperpigmentasyon
olma ihtimaline yodnelik tetkikler yapildi. Sistemik lupus
eritematozusun (SLE) deri lezyonlarini dislamak acisindan
SLE klinik ve laboratuvari sorgulandi; iliskili patolojik bulguya
rastlanmadi. Hastada hepatosplenomegali, polisitemi ve
trombositoz olmasindan dolayi hematoloji bilim dali ile
konsiilte edilerek miyeloproliferatif hastalik distnulip;
Janus-kinaz (JAK) 2 mutasyonu ve kemik iligi biyopsisi
planlandi. JAK2 mutasyonu heterozigot pozitifti. Hastanin
kemik iligi biyopsisi sonucunda megakaryositik hiperplazi
mevcuttu. Hasta esansiyel trombositoz tanisiyla takibe alind.

Literatlire bakildiginda bizim olgumuz, hiperpigmentasyon
ve miyeloproliferatif hastalik birlikteligi ile ilgili ikinci
olgudur. Wolgamot ve ark. (6) esansiyel trombositoz tanisi
konulmasindan bes yil 6nce baslayan, her iki bacak 6n yiizde
morrenklimakilo-papulerddkiintileritanimlanmis56yasinda
bir kadin hasta sunmustur. Hastaya baslangi¢ tedavisi icin
baslanan hidroksilire, paradoksal olarak hiperpigmentasyonu
artirabilmektedir  (6).  Miyeloproliferatif ~ hastaliklarin
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Resim 2. incelmis goriinimdeki epidermis bazalinde
vakuoler degisiklik izlenmektedir. Ust dermiste ¢ok sayida
melanofaj g6zlenmektedir (hematoksilen & eozin, 200%)

seyrinde hastalikla iligkili, hastaligin tedavisi ve yonetimi
ile iliskili deri lezyonlari gelisebilir. Esansiyel trombositozlu
hastalarda vaskiler deri lezyonlari, livedo retikilaris, akral
inflamasyon, iskemi ve nekroza bagli lezyonlar gelisebilir.
Ayrica tedavide kullanilan ilaglardan 6zellikle hidroksilreye
bagh olarak agnh bacak Ulserleri, skuamoz hiicreli karsinom,
hiperpigmentasyon, sa¢ dokilmesi ve iktiyoz bildirilmistir (7).
Miyeloproliferatif hastaliklarin gelismesinde roli olan JAK
ailesi ile iligkili mutasyonlar pek ¢ok inflamatuvar hastaliginin
etiyolojisinde suclanmaktadir. Bu konuda yazilmis oldukgca
onemli ve ilgi cekici bir yazi Palanivel ve ark/nin (8) JAK
sinyalinizasyonlari, miyeloproliferatif stirecler ve gelisebilecek
deri sorunlarini tartisan makalesidir. JAK mutasyonlarinin
sistemik inflamatuvar bircok hastalikla iliskisi tartisiimakta ve
JAK inhibitorlerinin gelecekte pek ¢ok hastaligin tedavisinde
onemli rolii olacagr paylasiimaktadir. JAK ailesi; JAK1, JAK2,
JAK3 ve tirozinkinazdan olusur. Buglinki kanitlar JAK-sinyal
iletme ve aktive etme sisteminin psoriasis, atopik dermatit,
melanom gibi kronik deri sorunlan ile iliskili oldugunu
desteklemektedir (8). Ayni zamanda bu yolaktaki bozukluklar
hicresel proliferasyon ve immunite ile iliskili sorunlara da
yol agmaktadir. Miyeloproliferatif hastaliklarin etiyolojisinde
yer alan ve dermatolojik hastaliklarin etiyopatogenezi ve
tedavisinde olduk¢a giincel olan JAK mutasyonlarinin,
ilerleyen giinlerde yapilacak calismalarla birlikte dnemli bir
yere sahip olacagi kanisindayiz.

Etik

Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu ve editorler kurulu
disinda olan kisiler tarafindan degerlendirilmistir.
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