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Taniniz Nedir?

What is Your Diagnosis?

Hazirlayan: Gulsim Gengoglan

Celal Bayar Universitesi Tip Fakiltesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Manisa, Turkiye

Yirmi dokuz yasinda erkek hasta klinigimize sol el
basparmaginda 3 yildir yavasca blylyen lezyon ne-
deniyle basvurdu. Daha énce basvurdugu saglhk ku-
ruluslarinda verruka tanisiyla 3 kez kriyoterapi uy-
gulanmis ancak lezyonda degisiklik olmamisti. Has-
tanin dermatolojik muayenesinde sol el 1. falanks
medial ylUzde, dorsal-palmar deri bileskesinde, ince
incimsi papullerin olusturdugu, hiperpigmente bir

hat ile sinirli plak saptandi. Asiri glines maruziyeti,
kronik travma ya da friksiyon &ykisi yoktu. Ozgec-
mis ve soy ge¢misinde 6zellik saptanmadi. Lezyon-
dan yapilan insizyonel biyopsinin histopatolojik de-
gerlendirmesinde; masif hiperkeratoz, epidermiste
akantoz ve dermiste elastik fibrillerde fragmantasyon
saptandi. Diger fizik muayene bulgulari olagandi.
Taniniz nedir?

Resim 1.

Yanitlarinizi

semrademirel@turkderm.org.tr adresine
gonderebilirsiniz. Dogru yanit verenler arasinda
yapilacak kura ile belirlenecek sansh
meslektasimiza kitap armagan edilecektir.

Resim 2.
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Bir énceki sayida yer alan olgunun tanisi

Waardenburg Sendromu Tip 1
Waardenburg Syndrome Type 1

Waardenburg sendromu, melonositlerin sayisal ve fiziksel bozuklugu ile karakterli bir hastaliktir. Sonugta, primer ola -
rak deri ve kohlea etkilenmektedir. Clinklii melonositler hem deri renginin olusturulmasinda hem de kohlear endolen -
fin iyonik kompozisyonunu korumada gérevlidirler'. Waardenburg sendromunun tanisi fenotipik ézelliklere gére konul -
maktadir. Waardenburg korsosiyumu tarafindan belirlenen bu 6zelliklere gére; sensérinédral isitme kaybi, heterokromik
iris, sacta beyaz percem, distopia kantorum (i¢ kantuslarin laterale yer degistirmesi) ve etkilenen kisilerin birinci derece
yakinlarinda Waardenburg sendromunun varligi major kriterleri olusturuken; deride pigment anomalileri, sinofris (kas -
larin ortada birlesmesi), basik burun kékd, hipoplastik ala nazi ve saclarda erken beyazlasma minér kriterler olarak be -
lirlenmistir’. Tani igin iki major veya bir major ve iki minér ézellik yeterlidir. Vakamizda; sensérinéral isitme kaybi, disto -
pia kantorum, beyaz percem vardi ve ailede birinci derece akrabalarda da benzer 6zellikler mevcuttu (Tablo 1). Ayrica,
mindr kriterlerden deride hipopigmente lekeler, sinofris, burun kékdi basikligi dikkat cekiciydi. Waardenburg sendrom -
lu olgularda distopia kantorum sikligi %41,2 ile %99 arasinda degismektedir’. Bunu belirlemek icin W indeksi gelistiril -
mis olup, W indeksi=X+Y+a/b, (X=[a-(0,21119c+3,909)]/c ve Y=[2a-(0,2497b+3,909)]/b,; a= i¢ kantuslar arasi mesafeyi,
b= pupiller arasi mesafeyi, c= dis kantuslar arasi mesafeyi mm. cinsinden ifade eder) seklinde hesaplanir ve 2,07'yi (ize -
rinde ise distopiyi gbsterir***. Bizim vakamizda da W indeksi 2,09 olarak hesaplanmis olup distopia kantorum mevcuttu.
Hastaligin bilinen dért tipi olup; Tip 1, otozomal dominant olarak kalitilir ve vakalarin %99’unda distopia kantorum sap -
tanir*®. Tip 2 yine otozomal dominant kalitilir ancak bu tipte distopia kantorum saptanmaz veya nadirdir. Tip 3 (Klein-
Waardenburg) siklikla sporadik olmasina ragmen otozomal dominant da gecebilir. Ancak, ekstremite kaslarinda hipop -
lazi, dirsek ve parmaklarda kontrakttrler de eslik edebilir*. Tip 4, Shah-Waardenburg sendromu olarak da bilinir, siklik -
la otozomal resesif olarak gecer ve Hirschsprung hastaligi eslik edebilir®.
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Sorumuza dogru yanit verenler arasinda yapilan cekiliste Ozel Antalya Yagam Hastanesi Dermatoloji Klinigi'nden Dr. Seyda Temel 6diiliimiizii kazanmigtir.
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