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Derinin melanin pigmentasyonunun azalmasi veya kay-
bolmast sonucunda hipopigmentasyon veya depigmen-
tasyon gelisebilir. Bu durum dogumda veya kahtimsal
faktorlerin etkisi ile yasamin herhangi bir doneminde
gorulebilir. Farkli cevresel faktorlerin etkisi ile melanosit
say1s1 veya melanin miktar azalmakta veya yok olmakta
ve deride hipo veya depigmentasyon gelismektedir (Tab-
lo 1). Ayrica hemoglobin pigmentinin azalmasi, hiperke-
ratoz veya kollajen liflerinde artis sonucunda da deride
renk acilmasi gorulmektedir.

Epidermal ve/veya follikiller melanositlerin tamamen
veya kismi yoklugu ile melanosit sayisinda azalma ile
seyreden bozukluklar olugur (Tablo 2). Bununla beraber
melanin pigmentinin uzaklastirlmasindaki problemler
sonucu melanin pigmentinde azalma ile seyreden bo-
zukluklar goralar (Tablo 3).

Klinik olarak normal derinin arasinda hipopigmente
veya depigmente alanlar bulunabilir. Boyut, sekil, renk,
duzen gibi ozellikleri ile birbirlerinden ayirt edilebilir.
Konfeti veya bir-iki milimetrelik makuller vitiligo, kim-
yasal lokoderma ve tuberoz sklerozda gorulebilir. Pitri-
yazis alba ve postinflamatuvar lokoderma lezyonlar1 daha
genistir ancak idiyopatik guttat hipomelanozis ve tinea
versikolorda gorilen keskin simirlar gorilmez. Vitiligo
ve kimyasal lokodermada tarak seklinde veya konveks
siirlar gorulebilir. Mizrak bast sekli ttberoz sklerozun
lezyonlan i¢in tipiktir.

Nevus depigmentozus ve tuberoz sklerozda genellikle
birkac dagmik lezyon gorultrken vitiligo, tinea versiko-
lor ve kimyasal 16kodermada cok sayida makul gorulur.
Dermatomal, segmental dagilima uyan gortuntm vitiligo,
nevis depigmentozus, titberoz skleroz (genellikle birbi-
rinden ayr makullerle beraber) ve ito'nun hipomelano-
zunda ortaktr. Simetrik tutulum; siklikla piebaldizm,
vitiligo, Waardenburg sendromu ve kimyasal lokoder-
mada gozlenir. Piebaldizmde alnin orta kismi, bacaklar
ve kolun orta kismu tutulurken, vitiligoda tipik olarak
ekstansor yuzeyler, periorifisyal alanlar, fleksor kivriml
alanlar ve sirtin alt kism tutulur.

Klinik muayenede vitiligo ve piebaldizm makulleri sut-
tebesir beyaz1 seklinde gorulir. Nevus depigmentozus,
tiiberoz sklerozis ve postinflamatuvar 1okodermada ise
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deri rengi tam beyaz degildir. Belirgin eritematoz sinirlarn
olan izole hipomelanotik makiiller tinea versikolor veya
inflamatuvar vitiligoyu dusundarurken, lezyonda his
kayb1 olmast leprayi, telanjiyektazi lupus eritematozusu,
hiperpigmente makiiller ise pielbaldizm veya repigmen-
tasyon gelisen vitiligoyu dustndurtr. Skuam; pitriazis
alba ve tinea versikolorda gorilen bir ozelliktir.

Wood 15181 yama seklindeki beyazliklarda amelanotik ve
hipomelanotik diger bir deyisle depigmente ve hipopig-
mente lezyonlarin ayinminda kullanilan bir yontemdir.
Epidermisteki melanin pigmentindeki azalma veya yok
olmaya bagl olarak sadece dermal kollagene bagh flo-
resans izlenir; bu nedenle lezyonlu deri normal deriden
keskin sinirla ayrilmis sekilde ve mavi-beyaz renkte go-
ralur. Normal deri ile lezyonlu deri arasindaki kontrast
Wood 1s1g1yla artiyorsa lezyon amelanotiktir: vitiligo,
kimyasal lokoderma, piebaldizm veya Waardenburg
sendromu bu gruba dahil hastaliklardir. Kontrast artist
olmuyorsa lezyon hipomelanotiktir: itonun hipomela-
nozu ve nevus depigmentozus da bu gruba dahildir.

Generalize Hipopigmentasyon Nedenleri

Albinizm

Albinizm kongenital olarak deride, saclarda veya gozler-
de pigment yoklugu ile kendini gosterir. Melanin pig-
mentinin sentezinde eksiklik mevcuttur. Klinikte en sik
tirozinaz-pozitif formu gorulur.

Fenilketoniiri

Fenilalanin hidroksilaz enzimi aktivitesinin yoklugu so-
nucu gelisen, erken donemde tedavi edilmediginde agir
motor ve mental gerilik ile karakterize, kalitsal metabolik
bir hastaliktir. Hastalarin %60’ inda melanin sentezinde-
ki eksiklige bagh olarak sac, cilt, goz rengi aciktir. %20
sinde cilt hipopigmente, kuru ve purtiikludur.

Griscelli sendromu

Otozomal resesif gecisli nadir bir hastalik olup, actk ten
rengi, gumus grisi saclar, tekrarlayan ates ataklar1 ve en-
feksiyonlarla karakterizedir. Sendromda ayrica degisik
derecelerde immun yetersizlik ve norolojik bozukluklar
gorulebilir.
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Lokalize Hipopigmentasyon Nedenleri
Vitiligo
Vitiligo melanosit hucresinin yikimi ile seyreden bir

Tablo 1: Hipopigmentasyon veya
depigmentasyon nedenleri
Salfdril
Arsenik
Klorokin
Hidroksiklorokin
Retinoid
Hidrokinon

Fenoller
Katekolaminler

Kimyasal Ajanlar

Adison Hastalig
Hipofiz Bezi Hastaliklari
Hipotiroidi

Endokrin
Nedenler

Vitiligo
Ataksi-Telenjiektazi
Piebaldizm
Albinism
Waardenburg Sendromu
Woolf Sendromu
Kseroderma Pigmentosum
Nevls Anemikus

Aktinik Retiktloid
Mikozis Fungoides
Pitriazis Likenoides Kronika
Lepra
Pitriazis Alba
Sarkoidoz
Sifiliz
Tinea Versikolor
Postinflamatuvar (DLE, Ekzema,
Psoriazis)

Genetik Nedenler

inflamatuvar Nedenler

Alpert Sendromu,
Kromozomal 5p Defekti
Osteopatik Stria
Prolidaz eksikligi

Nedenler

Halo Nevus
Lokoderma Acquisitum Centrifigum
Melanoma

Neoplastik  Metabolik
Nedenler

B12 Vitamin Eksikligi
Kronik Protein Kaybi
Kwashiorkor
Malabsorbsiyon
Ulseratif Kolit

Beslenme
Eksikligine
Bagh

hastaliktir. Her iki cinsi esit oranda etkiler ve dogumdan
itibaren yasamin her doneminde baslayabilir. Hastaligin
baslamasinda ruhsal, ya da fiziksel bir stres anamnezi
siklikla rol oynar. Bununla beraber olgularin %10undan
fazlasinda aile dykust mevcuttur.

En sik tutulan bolgeler yiiz, goz, agiz ve burun cevresi, el
sirtlar, aksilla, meme baglari, penis, vulva, diz ve dirsek-
lerdir. Vitiligo lezyonlan bu bolgelerde sinirh ufak beyaz
lekeler seklinde baslayip etrafa dogru genisleyebilir.
Karakteristik lezyonu dtizgun sinirli, yuvarlak veya oval
sekilde, degisken boyutlarda, stut beyaz renkte makuller
seklindedir. Wood lambast ile muayenede lezyonlu bol-
gelerin cevre deriye gore belirginlestigi gorulir.

Lezyonlarin dagilimi bir ya da iki dermatoma uygun-
luk gosteriyorsa dermatomal (segmental) vitiligo olarak
adlandinlir. Bu olgularda lezyonlu bolgelerde terleme
bozuklugu da saptanabilir. Bu klinik form erigkin vitili-
golarimin yaklasik %5'ini olusturur ve klinik olarak en az
gorulen formdur. Cocuklarda ise hastalarin %20’sinden
fazlasinda bu klinik sekil gorulur. Burada asimetrik ola-
rak bir dermatomal alan tutulur ve kdbnerizasyon karak-
teristik degildir. Segmental vitiligolu hastalarm yaklasik
yarisinda poliozis eslik edebilir. Erkeklerde daha sik
gorulir. Diger tiplerden farkh olarak erken baslangic
gosterir ve medikal tedaviye direncli seyreder.

Generalize vitiligo en sik gorulen formdur ve birkac adet-
ten cok sayida yaygin makullere kadar degisen lezyon-
larla karakterizedir. Bu makuller siklikla simetriktir ve
ekstansor ytizeyleri tutar. Vitiligolu hastalarin %90°dan
fazlasi generalize tiptedir.

Vitiligoda epidermal ve follikiiler melanositler farkl: dav-
ranista olabilir. Vitiligo alanlar tzerindeki killar genel-
likle beyazlasir (1okotrisi), bazen deri normal iken sadece
killar beyazlasabilir. Lokotrisi hastalarm 9%10-60'1nda
gorulebilir ve hastaligin aktivitesi ile baglanti gostermez.

Vitiligo, baz1 hastaliklarla birliktelik gosterebilir. Diabe-
tes Mellitus, tiroid hastaliklarl ve pernisyoz anemi gibi
otoimmun hastaliklar bunlardan bazilaridir. Beraberinde
iris ve retinal pigmenter anomaliler gibi okuler anoma-
liler gortlebilir rastlanabilir. Dikkatli bir muayene ile
%30’a varan koroidal anomaliler ve %5 iritis gortlebilir-
ken gorme genellikle normaldir. Ayrica kozmetik acidan
psikososyal sorunlara yol agmasi nedeniyle ¢énemlidir.

Normal gorinimdeki deriye yapilan travmalar depig-
mentasyona yol acabilir, bu durum koébner fenomeniyle
aciklanabilir.

Piebaldizm

Otozomal dominant kalitilan, vitiligo benzeri amelano-
tik makaillerle ve beyaz percemle seyreden nadir goru-
len kongenital bir hastaliktir. Piebaldizmdeki vitiligo

Tablo 2: Melanosit sayisinda azalma ile seyreden bozukluklar

Melanoblastlarin deriye gd¢linde bozukluk

Melanoblastlarin melanositlere dontsiminde ve/veya

melanoblastlarin varligini sirdtrmesinde bozukluk

Melanositlerin mitotik bolinmesinde bozukluk

42

Piebaldizm
Waardenburg Sendromu

Piebaldizm
Waardenburg Sendromu

Vitiligo?

Klinik Gelisim




benzeri makller, genellikle normal veya hiperpigmente
adaciklar icerirler. Bu lezyonlar siklikla bas, govde, kol
ve bacaklarda orta hatta yerlesir, el ve ayak sirtlarinda
gortilmez. Deri lezyonlarina nadir olarak heterokromi
ve sagirlik eslik edebilir. Vitiligodan ayirmda genellikle
daha erken yaslarda baglamasi, akral ve perioral tutulu-
mun 6n planda olmast gibi klinik 6zellikler 6nemlidir.

Woolf sendromu ise piebaldizmin deri lezyonlarina sadece
sagirhgin eslik ettigi otozomal resesif gecisli bir tablodur.

Waardenburg sendromu

Amelanotik makiiller ve beyaz percem gibi deri lezyonla-
rina, hipertelorizm, heterokromi, burun kokunde genis-
leme gibi diger sistem bulgularnin eslik ettigi otozomal
dominant gecisli nadir gorulen bir sendromdur. Siklikla
yiz, boyun, govde ve el sirtlarinda goruliir.

Nevus depigmentosus

Cinsiyet ayrimi gozetmeksizin, dogustan olan ve nadir
gorulen bu tablo, cogunlukla govde ve ekstremitelerin
proksimalinde, tek tarafli ve dermatomal yerlesimli, orta
hatti ge¢cmeyen diizensiz kenarli hipopigmentasyonla
karakterizedir. Lezyon sayist siklikla tektir ve ozellikle
segmental vitiligo ile ayiric1 taniya girer. Cok nadiren
epilepsi ve lezyonla ayni tarafta ekstremite hipertrofisi
gortlebilmektedir.

Neviis anemikus

Fonksiyonel damar bozukluguna bagh olarak gelistigi
dustiniilen neviis anemikus lezyonlarina lam ile baski
uygulandiginda normal deri ile lezyonlu deri arasindaki
renk farkliliginin ortadan kayboldugu gorultur. Lezyon
sert bir cisimle ¢izildiginde eritem olusmamasi ve wood
15181 ile gortinmez hale gelmesi onemli bir ozelligidir.

Pitriyazis alba

Her iki cinste esit oranda ve siklikla atopik cocuklarda
goralur. Tipik makila pembemsi veya acik kahverengi
olup smirlan belirsizdir. Yuzde, ozellikle malar bolge,
agiz ve goz cevresinde sik goralmekle birlikte omuzlar-
da, sirtta, ekstremitelerde ve skrotumda da goriilebilir.
Siklikla asemptomatiktir, nadiren kasinti, yanma sikayeti
bulunabilir. Belirsiz sinir1, ince skuami ve grimsi beyaz
rengi ile vitiligodan ayrilabilir.

Tinea versikolor

Tinea versikolor epidermisde sebase glandlarin bulundu-
gu yerlerdeki stratum corneumun bir enfeksiyonudur.
Etken lipofilik bir maya olan Malassezia furfur'dur. Tinea
versikolor genellikle sirtta, goguiste ve omuzlarda kucuk
yuvarlak veya oval smirlar belirgin hiperpigmente veya
hipopigmente makiler lezyonlar seklinde goralur. Lez-
yonlar birlesmeye egilimlidir ve tizerinde ince skuamlar
vardir. Cocuklarda ozellikle yuz tutulumu sik goruliir.
Uzeri skuaml lezyonlardan lam tizerine alinmis kazinti
materyalinin KOH ile hazirlanmis preparatlari, mikros-
kopta mantar elemanlarinin varligi yontunden mutlaka
incelenmelidir. Wood 15181 ile lezyonda sarimsi veya
yesilimsi sar1 bir floresans olusmasi tinea versikoloru
destekleyen bir bulgudur.

Tuberoz skleroz

Otozomal dominant olarak kalitilan, cesitli deri lezyon-
lar1, epilepsi ve mental retardasyonla kendini gosteren
norokutanoz bir sendromdur.

Hipopigmente makuller c¢ogunlukla dogustan mevcut
olup siklikla hastaligin ilk bulgusu olarak gorulur. Hipo-
pigmente lezyonlar konfeti, yaprak seklinde (dis-budak
agacl yapragl goranimu), poligonal, dermatomal veya yu-
varlak (mercimek buyukligunde) olabilir. Ancak yaprak
seklinde olanlar tuberoskleroz icin daha tipiktir. Sendro-

Tablo 3: Melanin pigmentinde azalma ile seyreden bozukluklar

Fonksiyonel tirozinaz sentezinde eksiklik
Melanozomal matriksin biyosentezinde basarisizlik

Tirozinaz transport eksikligi

Normal melanozom olusumunda bozukluk

Melanozomlarin melanizasyonunda basarisizlik

Melanozomlarin defektif transport veya transferi

Melanozomlarin yikiminda degisiklikler
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Albinizm

Tuberoz Skleroz
Chediak-Higashi Sendromu

Albinizm
[to'nun Hipomelanozu
idiopatik Guttat Hipomelanozis
Tinea Versikolor

Chediak-Higashi Sendromu
Pitriyazis Alba
Postinflamatuvar Hipomelanozis
Griscelli Sendromu
Chediak-Higashi Sendromu
Nevus Depigmentozus
Pitriazis Alba
Postinflamatuvar Hipomelanozis
Tinea Versikolor
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mun diger deri bulgulan ise adenoma sebaseum, shagreen
plaklar, fibromlar (periungual, subungual, oral), diffiiz
bronzlasma ve kafeola makulleridir. Epilepsi ve mental
retardasyon basta olmak tzere fakomalar, optik atrofi,
beyinde tiimor ve kalsifikasyonlar, renal fibroadenomlar,
rabdomyomlar, kistik kemik defektleri ve cesitli i¢ organ
hamartomlan tabloya eslik edebilen diger sistem bulgula-
nidir. [zole hipopigmente makulleri olan bebeklerin olast
ttiberoskleroz tanisi acisindan takipleri onerilmektedir.

Liken skleroatrofik

Govdede yerlesen, yuzeyinde foliktiler keratotik tikaclar
bulunan, beyaz, sklerotik, zamanla atrofik hale gelen
guttat lezyonlar ile karakterizedir.

ito’nun hipomelanozu

Inkontinensiya pigmenti akromiyans olarak da adlan-
dirllan Ito'nun Hipomelanozu bilateral ya da unilateral
Blaschko cizgileri tizerinde, helezonik ya da cesitli se-
killerde, mermer deseni seklinde gorulur. Dogumda var
olan lezyonlar erken cocukluk déneminde belirgin hale
gelir. Deri dis1 anormalliklerle (norolojik ve kas-iskelet
sistemi anormallikleri) birliktelik gosterebilir (%75).
Mental retardasyon, epilepsi, strabismus, hipertelorizm,
konusmada gecikme, kulaklarda malformasyon, kol-
bacak uzunluklarinda orantisizlik, eozinofili ve terleme
tabloya eslik edebilen diger bulgulardir.

inkontinentia Pigmenti

X’e bagh dominant gecis gosteren ve lineer tarzda cilt
lezyonlanyla karakterize bir hastaliktir. Erkeklerde
olumciil seyreden hastaligin vezikulobulloz, verritkoz ve
hiperpigmente olmak tizere 3 klinik evresi bulunmakta-
dir. Hipomelanozis ileri evrede ve ozellikle eriskinlerde,
sirtta, karinda ya da ekstremitelerde vezikiilasyon ve ver-
rukoz degisikliklerden sonra ortaya ¢ikmaktadir.

Phylloid hipomelanoz

Yeni tanimlanan bu bozukluk asimetrik yerlesimli yuvar-
lak veya oval hipomelanotk makaller ile karakterizedir.
Hastalarda trizomi 13 defekti ve merkezi sinir anomali-
leri mevcuttur.

Hipopigmente mikozis fungoides

Mikozis fungoidesin en az gortlen klinik tiplerindendir.
Mikozis fungoides primer olarak erigkinlerde gortliirken,
hipopigmente tipi daha ¢ok ¢ocuklarda ve gen¢ eriskin-
lerde gorillmektedir. Beyaz irkta nadir olan hipopigmen-
te mikozis fungiodes, esmerlerde ve siyah irkta daha sik
gorulur. Hipopigmente mikozis fungoides olgularinin
cogunda CD8-pozitif T lenfositler tespit edilmistir. CD8-
pozitif fenotip gosteren olgularda, T supresor lenfosit-
lerin sitotoksik etkileriyle melanositleri tahrip etmesiyle
hipopigmentasyona neden olabilecegi ileri sturtlmistur.

Mikozis fungoidesin hipopigmente lezyonlar tek basina
olabilecegi gibi, eritematoz makul, plak veya ttiimorlerle
birlikte olabilir.

Lepra

Ytizeyinde duyu kaybi gelisen hipopigmente makul lep-
ra icin tan1 koydurucudur. Siklikla brakiyal ve lumbar
pleksus alanlarinda kiiciik, grimsi beyaz lezyonlar goru-
lur. Melanositlerde basil invazyonu ile atrofi gelismesine
bagli hipomelanoz goruldugu dusuntulmektedir.

idiyopatik guttat hipomelanozis

Melanosit sayisinda azalmaya bagl olarak gelisen sik-
likla 6nkol ekstansor veya bacak on ytizeyinde yerlesen
2-5mm c¢aplarinda oval, keskin siirli ve hafifce deri-
den cokik porselen beyazi makiillerdir.(1)Sik gorilen
asemptomatik edinilmis bir hipomelanozdur. Etyopato-
genezi bilinmemektedir. PUVA/DB-UVB sonrast guttat
hipomelanozis gelisen olgular bildirilmistir.

Postinflamatuvar hipopigmentasyon

Psoriasis, ekzema gibi hastalik hikayesi olanlarda, lez-
yon bolgelerinde melanozom transferinde blok sonucu,
postlezyonel hafif grimsi beyaz renkte ve sinirlar belirsiz
lezyonlar gorulur.

Kimyasal ajanlara bagli hipomelanozis

Fenol deriveleri ve sulfidril bilesenlerinin sebep oldugu
edinsel bir tablodur. Dezenfektan ve germisidlerin yani
sira kaucuk iceren malzemeler, yapistirict maddeler,
kontraseptif diyaframlar ve kondomlar kimyasal 16ko-
dermaya yol acabilir. Topikal tretinoin, intralezyonel
steroid ve benzoil peroksid de hipomelanozise neden
olabilir. Siklikla konfeti makuller seklinde gorulur.

Fiziksel travmalara bagli hipomelanozis

Termal yaniklar, donma, UV radyasyonu, lazer, iyonize
radyasyon gibi degisik tipte fiziksel hasarlar hipo yada
amelanozise neden olabilir.
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