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Eozinofilik Piistiiler Dermatoz: 50 Yilin Ardindan

Eosinophilic Pustular Dermatosis: After 50 Years
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Oz

Eozinofilik piistiiler dermatoz (EPD), kil follikiillerinin eozinofilik
infiltrasyonu ile karakterize non-infeksiydz bir dermatozdur. ilk
kez 1965 yilinda Ise ve Ofuji tarafindan kollar ve yiizde piistiiller
izlenen kadin olguda histopatolojik incelemede folikiillerin
eozinofilik infiltrasyonu ve periferik kanda 16kositoz saptanmasi
tzerine tammlanmigtir ve bu form klasik EPD olarak
bilinmektedir. Yillar iginde klasik EPD diginda immiinsupresyonla
iliskili EPD (¢ogunlukla HIV ile iliskili) ve infantil EPD olmak
tizere li¢ formu tanimlanmistir ve bazi arastirmacilar birbirinden
klinik olarak biiyiik farklar gosteren bu ii¢ formun farkli birer
hastalik olarak ele alinmasini 6nermektedir. Tanimlanmasinin
iizerinden elli yildan fazla siire gegen bu nadir antiteyi gdzden
gecirmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Eozinofili, Eozinofilik Piistiiler Dermatoz,
Follikiilit

Abstract

Eosinophilic pustular dermatosis (EPD) is a non-infectious
dermatosis characterized by eosinophilic infiltration of hair
follicles. It was first described by Ise and Ofuji in 1965 in a female
case with pustules on the arms and face, and eosinophilic
infiltration of the follicles and leukocytosis in the peripheral blood
were detected in the histopathological examination, and this form
is known as classical EPD. Over the years, apart from classical
EPD, three forms of immunosuppression-related EPD (mostly
HIV-related) and infantile EPD have been defined, and some
researchers suggest that these three forms, which differ clinically
from each other, should be considered as different diseases. We
review this rare entity, more than fifty years after its description.

Keywords: Eosinophilia, Eosinophilic Pustular Dermatosis,
Folliculitis

Eozinofilik piistiller dermatoz (EPD), kil
follikiillerinin ~ eozinofilik infiltrasyonu ile
karakterize non-infeksiyoz bir dermatozdur. ilk kez
1965 yilinda Ise ve Ofuji tarafindan kollar ve yiizde
pistiiller izlenen kadin olguda histopatolojik
incelemede folikiillerin eozinofilik infiltrasyonu ve
periferik kanda 10kositoz saptanmasi {izerine
tanimlanmistir ve bu form klasik EPD olarak
bilinmektedir (1). Yillar i¢inde klasik EPD disinda
immiinsupresyonla iligkili EPD (¢cogunlukla HIV ile
iligkili) ve infantil EPD olmak {izere ii¢ formu
tamimlanmistir ve bazi arastirmacilar birbirinden
klinik olarak biiyiik farklar gdsteren bu ii¢ formun
farkli  birer hastalik olarak ele alinmasini
onermektedir (2-4). Tanimlanmasinin tizerinden elli
yildan fazla siire gecen bu nadir antiteyi gozden
gecirmekteyiz.

Epidemiyoloji ve Etyoloji

EPD’nin en sik gorildigi durum HIV ile
iliskilidir; klasik ve infantil form daha nadir gézlenir
(5). 11k olarak Japon toplumunda tanimlanmistir ve
bildirilen olgularin ¢ogu Tigiincii-dérdiincii dekatta
yer almaktadir. Her ii¢ EPD tipinde de erkeklerde
kadmlardan sik goriildiigii bildirilmesine karsin az

ORCID No
Ceyda TETIK AYDOGDU  0000-0002-7192-9066
Suzan DEMIR PEKTAS 0000-0001-5074-986X

Bagvuru Tarihi / Received:  28.05.2022
Kabul Tarihi / Accepted : 24.12.2022

Adres / Correspondence :  Ceyda TETIK AYDOGDU
Mugla Sitki Kogman Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Mugla

e-posta / e-mail drctetikaydogdu@gmail.com

sayida olgu oldugu i¢in farkli popiilasyonlarda farkli
cinsiyet baskinlig1 da belirtilmistir (6).

Tam ve Klinik Belirtiler

Klasik EPD

Aniiler ve grube dizilimli steril papiil ve
piistiillerle kendini gosterir ve her bir kiime 7-10 giin
kalarak yaklasik 3-4 haftalik relapslarla kendini
tekrar eder. Klasik EPD %85 oraninda yiize
yerlesirken bunun disinda  sirt, govde ve
ekstremitelerde de goriilebilir (7). Avug ici-ayak
tabant bolgesinde kil folikiilii bulunmamasina
ragmen bazi olgularda bu bdlgelerde de piistiiller
bildirilmistir (8).

Hastalarin %35’inde periferik kanda eozinofili
ve 1limh 16kositoz saptanabilir. Genelde bunun
disinda bagka bir sistemik tutulum gézlenmez (7,9).
Klasik EPD’li bir olguda oral mukoza tutulumu
bildirilmistir (10).

Immiinsupresyonla iliskili EPD

Immiinsupresyonla iliskili EPD ilk kez 1986
yilinda tanimlanmistir  ve dagimik yerlesimli
papiillerin pruritusu isaret edecek sekilde ekskoriye
ve 6demli olusuyla klasik EPD’nin kliniginden farkli
Ozellikle gosterir (11). Tanmmn konulmasi igin
HIV’li ve siklikla CD4 hiicre sayisinin 250-300
hiicre/ml olan hastalarda birden fazla histopatolojik
inceleme gerekebilir; klasik EPD’ye gore tanisal
dogrulama daha giictiir ve biiylik 6l¢iide klinik siiphe
gerektirir (4). Periferik kanda eozinofilinin yaninda
%25-50 olguda lenfopeni gozlenir (11).

Immiinsupresyonla iliskili EPD yiiksek oranda
antiretroviral tedavi (HAART) esnasinda da
gelisebilir. Siklikla tedavi baglangicindan 3-6 ay
icinde CD4 sayisimin 200’tin  {izerine ¢iktig1
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zamanlarda ilk kez goriilebilir; bu durum HAART
tedavisi esnasinda gelisen immiin rekonstriiksiyona
baglanmstir (12).

Infantil Donemle iligkili EPD

Klasik EPD ile benzer sekilde steril piistiillerle
seyreder fakat bu piistiller aniiler yerlesmez.
Ozellikle sacli deri ve yiizde yerlesen steril piistiiller
tipik olarak yasamin ilk birka¢ haftasinda olusur
(13). En az bildirilen form olmasi nedeniyle tani
kriterleri belirlenmemistir ve bazi1 yazarlar bunun
derinin  diger inflamatuvar  hastaliklarindan
ayristiralamayacagini da iddia etmektedir (14).

Histopatoloji

Histopatolojik incelemenin tani koydurucu
olabilmesi i¢in o&zellikle inflame bir papiilden
folikiilosentrik ~ bir 6rnek alinmasit  Onerilir.
Histopatolojide folikiil etrafinda isthmus diizeyinde
eozinofil ve lenfosit infiltrasyonu gozlenir ve
nadiren kil folikiiliinde dekstriiksiyon da bulgulara
eslik edebilir (15). Folikiil gevresindeki pilar dis kok
kilifi, sebase bezler ve duktuslar etrafinda da daginik
yerlesimli mononiikleer hiicreler ve nétrofillerin
yanisira  beklenin iizerinde eozinofil varlig
gozlenebilir. Immiinsupresyonla iligkili EPD’de kil
folikiilleri ¢evresinde CD8+ hiicre 10:1 gibi baskin
bir oranda izlenebilir ve diger formlara gore tanisal
histopatolojik bulgularin goriilmesi daha zordur
(16).

EPD olgularinin %40’inda sebase bezler
cevresinde miisin dejenerasyonu gozlenebilir. Buna
karsin Lupus eritematozus, foto dermatozlar ve
artropod 1siriklart gibi bazi hastaliklara eslik eden
“folikiiler miisinoz” gibi bir patolojik bulgunun EPD
icin ne siklikta gegerli oldugu belirsizdir (17).

Infantil EPD’li olgularda sagli deriden alinan
orneklerde patolojik incelemede diger eozinofilik
hastaliklara benzer sekilde dermal flame figiirler de
nadiren izlenebilir (13).

Patofizyoloji

EPD’nin nedeni heniiz tam olarak ortaya
konulamamustir; ancak enfeksiyonlara karst verilen
asir1 duyarlilik tepkisi gibi baz1 mekanizmalarin bu
hastaligin  olusumundan sorumlu oldugu iddia
edilmektedir. Ozellikle Malessezia tiirlerine karsi
immiin  disfonksiyon veya immiin aracili
hipersensivite immiinsupresyonla iligkili EPD
gelisimi i¢in suglanmaktadir (11). Bu olgularda
ketakonazol ve griseofulvin gibi antifungal ajanlarin
tedavide kullanilmast bu savi gii¢lendirmektedir
(18).

Karbamazepin, minosiklin, allopiirinol,
timepidium bromid ve indeloksazin gibi ilaglar da
EPD gelisiminde olas1 antijen kaynaklar1 olarak
diisliniilmiis; yanisira sebase bezler ve deri yiizey
lipit driinlerinin eozinofilik kemotaktik faktdr icin
bir kaynak olusturabilecegi 6ne siiriilmiistiir (19,20).
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Immiinsupresyonla iliskili EPD ile hem HIV ‘e
bagli hem de farkli sebeplerden meydana gelen
immiinyetmezlik durumlar1 arasinda giiglii bir iliski
mevcuttur. HIV ile iliskili EPD’de enfeksiyonun
ilerleyen doneminde lenfositlerdeki azalmaya bagl
olarak immiin yanitin Th2 y6niine kaymasi sonucu
Eotaksin-1 ve Th2 iligkili diger sitokinlerin (IL-13,4
ve 5) salmmunin artabilecegi ve folikiillerde
bilinmeyen bir antijene anormal Th2 yanit1 gelismesi
sonrasi eozinofil tutulumu, inflamasyon ve doku
hasar1 meydana gelerek EPD’ya neden olabilecegi
One stirtilmistir (21).

HIV disindaki immiinyetmezlik durumlarindan
lenfomali hastalarda otolog periferik kan kok hiicre
ve allojenik kemik iligi transplantasyonlar: sonrasi
gelisen EPD olgulari bildirilmistir. Bunun yaninda
kronik lenfositik 16semi, akut myeloid 16semi, T
hiicre lenfomalari, polisitemia vera ve diger
hematolojik  hastaliklar EPF ile birliktelik
gosterebilir (22). EPD ve hematolojik maligniteler
arasindaki bu iligki EPD’de T hiicre klonalitesi ile
iligkili incelemeye konu olmus ve yapilan bir
caligmada rearanjman bulunamamistir (23). Bu
sonugla EPD’nin antijenik uyarilara verilen
nonspesifik  bir reaksiyon paterni  oldugu
diistiniilebilir; bu nedenle EPD’li hastalarin antijenik
uyaran ve imminyetmezlik a¢isindan dikkatli bir
sorgulamaya tabi tutulmasi onerilir.

Bu patofizyolojik  Ongoriillere ek olarak
eozinofillerin EPD’de yiiksek oranda ndronal nitrik
oksit sentaz eksprese ettigi tespit edilmistir. Bu
sayede salinan nitrik oksit hem mast hiicrelerini hem
de eozinofilleri aktive ederek epidermal hasari
arttirir (24).

Ayiricl Tam

Infantil EPD’de yasamin ilk aylarinda goriilen
eritema toksikum neonatarum, infantil
akropiistiilozis, yenidoganin  gecici  piistiiler
melanozu gibi benign tablolar diger ayirici tanilari
olusturur ve histopatoloji olmaksizin tant koymak
olduk¢a giic olabilir. Ozellikle HIV ile enfekte

bireylerde c¢esitli enfeksiydz ajanlara  bagh
folikiilitler ~ ve  ilaglarin  kasintist  tabloyu
karmasiklastirabilir. Erigkinde akneiform

eriipsiyonlarin ¢ok sayida sebebi arasinda EPD
ihtimali unutulmamalidir (24).

Tedavi ve Prognoz

EPD’de topikal steroidler eriskinde ve g¢ocukta
ilk secenek ajanlardandir. Bunun yaninda UVB ve
psoralenle birlikte UVA seklinde uygulanan UV
tedavi de basarili secenekler arasindadir. Klasik
EPD’de 50-75 mg/giin indometazin tedavisinin
olduk¢a basarili oldugu bildirilmistir (9). Topikal
takrolimus ve sistemik steroidler tedavide kullanilan
diger ajanlardir; ancak palmoplantar piistiilozis igin
uzun siire sistemik steroid kullanan bir olguda EPD
gelisimi de bildirilmigtir (25).
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Antibiyotikler ve antifungal ajanlar da tedavide
kullanilmustir. Itrakonazol, metronidazol ve topikal
permetrin ile tedavide basarili olgular bildirilmistir
(9). Ozellikle immiinsupresyonla iliskili EPD’de sik
goriilen kasinti durumlarinda tedaviye
antihistaminikler eklenmelidir.

EPD geleneksel olarak bir¢ok hastada yillarca
tekrarlayan ve kronik bir seyir gosterebilir; ancak
indometazin ve takrolimusa bagli tam remisyonlar
da bildirilmistir. Ozellikle immiinsupresyona baglh
EPD’de antiretroviral tedavi seyrinde kotiilesmeler
olabilecegi gibi yiiksek oranda aktif antiretroviral
tedaviye iyi yanit veren olgular da akilda
tutulmalidir. Immiinsupresyonla iliskili EPD tipik
olarak altta yatan  immunitenin  yeniden
kazanilmasim1  saglayan  tedaviler  digindaki
seceneklere yanit vermezler. Tipler arasinda en iyi
prognoz infantil EPD’dedir. Infantil olgular hafif
veya orta potent topikal steroidlere siklikla iyi yanit
verir (24).

Sonug¢

EPD bugiin bilinenler muhtemel ¢esitli antijenik
uyaranlara verilen anormal reaksiyon paternlerinden
biri oldugudur. ilerleyen zamanlarda eotaksin-1
kemokin ve nikrik asit sentaz inhibitdrlerine yonelik
yapilacak c¢aligmalarla patogenez ve tedaviye daha
iyi katkilar yapilabilecegi ongoriilmektedir.
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