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Steroid tedavisine yanit veren anjiyoddem benzeri atipik
skleromiksédem olgusu

A case of angioedema-like atypic scleromyxedema responding to treatment
with steroid
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Liken miksédematoz, deride musin birikimi ve fibroblast artisiyla seyreden, tiroid bozukluklarinin eslik etmedigi kronik, sistemik, enflamatuvar bir
dermatozdur. Genellikle paraproteinemiler ile birlikte gérilir. Klinik olarak skleromiksédem (papuler misindz), lokalize liken miksédematozus,
atipik liken miksédematozus olarak siniflandirilir. Tedavisi oldukca gli¢ olan hastaligin etiyopatogenezi halen tam anlasilamamistir. Burada
anjiyoddem benzeri baslangi¢ gosterip, hizli gelisen ve steroid tedavisine cevap veren monoklonal gamopatisiz atipik bir skleromiksédem olgusu
sunulacaktir.

Anahtar Kelimeler: Skleromiksédem, anjiyoddem, tedavi

Summary

Lichen myxedematosus is a chronic, inflammatory, systemic dermatose characterized by dermal musin deposition and increased fibroblasts
in the absence of thyroid dysfunction. It is usually seen together with paraproteinemia. It is clinically classified as scleromyxedema (papular
mucinosis), localized lichen myxedematosus, and atypical lichen myxedematosus. Etiopathogenesis of the disease which is very difficult to treat
is still unknown. Herein, we present a case of atypical scleromyxedema without monoclonal gammopathy mimicking angioedema, rapidly
developing and responding to steroid treatment.
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Giris Olgu Sunumu

Elli bir yasinda kadin hasta, ylizde kizariklik, sislik, sertlesme,
kasinti sikayeti ile basvurdu. Sikayetleri 10 glin Gnce baglamis,
giderek boyun bdlgesine, ellerine ve ayaklarina yayilmis,
sesi kabalasmisti. Bu sikayetlerle daha 6nce bagvurdugu
kliniklerde anjiyoédem olarak degerlendirilip antihistaminik
ve steroid tedavisi almis, sikayetleri gerilememis ve daha da
siddetlenmisti. Dermatolojik muayenesinde ellerde, ayaklarda,
her iki g6z etrafinda, burun ve dudaklarda belirgin, palpasyonla
oldukga sert, gode birakmayan &demi mevcuttu. Ayrica
boyun bélgesinde, sternumda, ensede, deri renginde, 3-4 mm
boyutlarinda sert paptllerden olusan infiltre plaklar mevcuttu

Liken miksédematoz, tiroid disfonksiyonu olmaksizin dermal
musin birikimi ve degisik derecelerde fibrozis nedeniyle olusan
likenoid papul, nodul ve plaklar ile karakterize bir hastaliktir.
Nadir goérilen bu hastalik cinsiyet farki gdzetmeksizin
siklikla 30-80 yas arasini etkilemektedir. Onemli morbidite
ve mortaliteye neden olan kardiyovaskuler, gastrointestinal,
pulmoner ve romatolojik tutulum gorllebilir. Rongioletti
liken miksddematozusu 3  klinikopatolojik
gruba ayirmiglardir (Tablo 1)2.
genellikle yavas baslayip ilerleyen seyir gériltrken, burada

ve Rebora!
Literatlr incelendiginde

anjiyoddem benzeri baslangi¢ gosterip, hizli gelisen ve steroid
tedavisine cevap veren monoklonal gamopatisiz atipik bir
skleromiksédem olgusu sunulacaktir.

(Resim 1). Oz ve soygecmisinde belirgin 6zellik yoktu. Sistem
sorgulamasinda halsizlik, yorgunluk, ses kisikligi mevcuttu.
Hastanin ensesinden ve elinden eritema multiforme, Sweet
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sendromu, allerjik kontakt dermatit, skleromiksédem, pleva 6n tanilariyla
biyopsi alindi. Histopatolojisinde; kolajen demetleri kolloidal demir boyasi
ile pozitiflik gdstermekte ve dermiste lokalize msin varligi izlenmekteydi
(Resim 2). Rutin biyokimya tetkikleri, tam kan sayimi, tam idrar tetkiki,
tiroid fonksiyon testleri, anti-nikleer antikor (ANA), dsDNA, kas enzim
diizeyleri normaldi. Romatoid faktoér ve sedimentasyon degerlerinde
anlamli bir yikseklik tespit edilmedi. Tiroid otoantikorlarindan antitimosit
globulin 60,6 IU/mL (0-40) olan hasta endokrinoloji bolimine danisildi.
Hasta Otiroid oldugu igin 6nemsenmedi. Timor belirteclerinden alfa-
feto protein dizeyi 3,01 1U/mL (0,56-2,64), kalsiyum-125 diizeyi 68,1
U/mL (1,9-16,3) olan hasta etiyolojide yer alabilecek olasi hematolojik
kanserler nedeniyle periferik yaymasi yapilarak hematoloji bolimine
konstilte edildi. Notrofilik I6kositoz lehine degerlendirildi. Monoklonal
gamopatilerin tespit edilebilmesi icin kanda ve 24 saatlik idrarda
immunfiksasyon paneli istendi. Monoklonal protein saptanmadi.
Kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi yapildi, sonucunda normoselliler
yap! tespit edildi. Yaygin viicut agrisi olan hasta fizik tedavi bolimine
konstlte edildi, artrit saptanmadi. Hasta ileri tetkiki reddetigi icin
elektronéromiyografi ve kas biyopsisi yapilamadi. Tim bu bulgularla
hastaya monoklonal gamopatisiz atipik skleromiksédem tanisi koyuldu.
Hastaya 1 mg/kg/giin dozunda metilprednizolon baslandi. Bir hafta
sonunda hastanin 6deminde gerileme meydana geldi. Steoid dozu iki
haftada bir 8 mg azaltilarak Ug ay icinde kesildi. Alti aylik takibinde yeni
lezyon cikisi olmadi.

Tartisma

Skleromiksddem tanisi koyabilmek igin;

1. Generalize papller ve sklerodermoid dékiintd,

2. Histopatolojik olarak misin depolanmasi, fibroblast proliferasyonu
ve fibrozis,

3. Monoklonal gammopati,

4. Tiroit hastaliginin yoklugu kriterlerinin  olmasi gerekmektedir3.
Skleromiksddem %83,2 siklikla paraproteinemi ile birliktelik gdsterir ve
genellikle immiinoglobulin hafif zincir yiksekligine bagh monoklonal
gamopati mevcuttur. Eger skleromiksédem kriterlerinden monoklonal
gamopati mevcut dedilse bu olgular atipik skleromiksddem olarak
tanimlanmaktadir. Nadiren multipl miyeloma ilerleyebilir.  Diger
hematolojik malignitelerden Hodgkin lenfoma, non-Hodgkin lenfoma,
Waldenstréom makroglobulinemisi ve 6zellikle kemoterapi sonrasi [6semi
ile birliktelik de bildiriimistir!. Biz de hastamiza klinik ve histopatolojik
bulgularin varlig, tiroit hastaliginin olmayisi ve monoklonal gamopatinin
eslik etmiyor olusuyla atipik bir form olan monoklonal gamopatisiz
skleromiksodem tanisi koyduk.

Hastaligin etiyopatogenezi halen agik degildir. Dolasimda DNA
sentezini ve dermal fibroblast proliferasyonunu indlkleyen kemik

Tablo 1. Liken miks6dematozusun klinikopatolojik

siniflandiriimasi

1. Jeneralize papuler ve sklerodermoid form (Skleromiksédem)
2. Lokalize liken miksédematozus

3. Atipik liken miksédematozus

- Monoklonal gamopatisiz skleromiksddem

- Monoklonal gamopati ve/veya sistemik semptomlarla birlikte
lokalize formlar

- Diger alt gruplarin karisimi lokalize liken miksédematozus

- Diger siniflanmamis olgular

iligi kaynakh faktorler oldugu dustnilmektedir. Ayrica interlokin-1,
timor nekrozu faktérl-au ve transforme edici blylime faktori-f gibi
sitokinlerin, glukozaminoglikan sentezi ve fibroblast proliferasyonunda
rol oynayabilecedi bildirilmistir4-7.

Kronik ve ilerleyici seyir gbsteren hastalikta el, 6n kol, bas-boyun bdlgesi,

govdenin Ust kismi ve kalgalarda yaygin, simetrik, 2-3 mm boyutlarinda,

F

Resim 1. Ellerde, her iki g6z etrafinda, burun ve dudaklarda belirgin,
palpasyonla oldukga sert, gode birakmayan édem

Resim 2. Notrofilik krut, vezikilasyon gdsteren hiperplastik epidermis
altinda gevsek kollajen demetleri kolloidal demir ile kuvvetli pozitif

Tablo 2. Skleromiks6demin sistemik tutulumu

- Kas-iskelet sistemi (proksimal kas gli¢sizIigu, eklem kontraktdrleri,
eklem agdrisi, gezici artrit, sklerodaktili, seronegatif poliartrit, karpal
tlnel sendromu)

- Oftalmolojik (korneal birikim, ektropion, bilateral makuler 6dem)

- Nérolojik (periferal néropati, ensefalopati, koma)

- Solunum sistemi (tikayici ve kisitlayici akciger hastaliklari, pulmoner
hipertansiyon)

- Renal yetmezlik

- Gastrointestinal sistem (6zefagus fonksiyon bozuklugu)

- Kardiyovaskiiler sistem (miyokard infarktiisd, hipertansiyon,
ateroskleroz)

NP E | \www.turkderm.org.tr



Polat ve ark.
3 O Steroid tedavisine yanit veren anjiyoddem benzeri atipik skleromiksédem olgusu

Turkderm - Arch Turk Dermatol Venerology
2016,50:28-30

sert papuller gorulir45. Yiz bélgesinde deri kalinlasmasi derin oluklar
olusturur ve tipik aslan ylz gériinimune neden olur. Deri kalinlasmasina
ikincil gelisen eklem kontraktirleri, miyopatik etkilenmeye bagl gelisen
Ozefagus hareket bozuklugu, yutkunma glcligi ve bazen eslik eden
ANA pozitifligi nedeniyle sistemik skleroz ile karisabilir8. Reynaud
fenomeninin egslik etmemesi, kalsinozis kutis yoklugu ve tirnak yatagi
kapiller proliferasyonunun olmayisi skleromiksddem tanisini diisindGrdr®.
Skleromiksddem cesitli sistemik tutulumlara neden olabilir (Tablo 2)2.>
71011 Bizim hastamizda ise literatlirdeki kronik seyrin aksine akut
anjiyoddem benzeri tablo mevcuttu, hizli ilerledi ve kas gli¢siizligd, ses
kisikligr disinda sistemik tutulum distindiiren patoloji mevcut degildi.
Skleromiksédemde histopatolojik olarak Ust ve orta retikiler dermisde
musin ve kollajen birikiminde artis ile belirgin fibroblast proliferasyonu
gordlir4. Bizim olgumuzda da her iki biyopside kolajen demetleri
kolloidal demir boyasi ile pozitiflik gdstermekteydi ve dermiste lokalize
musin varligi izlenmekteydi.

Literatirde cesitli sistemik tedaviler Uzerinde durulmakla beraber
tamamen yiz glldirlct bir tedavi yaklasimi hentiz belirlenememistir.
Melfalan, intravenéz immiinoglobulin (iViG), sistemik steroid, retinoid,
alidomid, psoralen ve ultraviyole A, plazmaferez, siklofosfamid,
siklosporin, metotreksat, otolog kok hiicre transplantasyonu,
ekstrakorporal fotoferez gibi bircok tedavi secenekleri kullanilmistir.
Daha Onceleri tedavide ilk secenek olarak altta yatan plazma diskrazileri
de dusunllerek melfelan kullaniimis ama hematolojik maligniteler ve
septik komplikasyonlarla 6limlere neden olmus, bu ylzden kullanimi
terk edilmistir. Diger kemoterapétikler denendiginde de etkinligi yeterli
bulunmamis ve benzer yan etkiler gérilmistiir42.11. iViG tedavisi pahall
olmasina ragmen etkin ve yan etkilerinin daha az olmasi nedeniyle
literattrde sik kullanilmistir. Fakat etkisinin kalici olmamasi ve tekrarlayan
tedavilere ihtiyag duyulmasi maliyeti artirmaktadiré.7. Temini kolay bir ilag
olan retinoid; fibroblast proliferasyonunu baskilayarak dolayisiyla musin
salinimini engelleyerek etki gosterir'2. immiinspresif ve anti fibroblast
etkinligi olan sistemik steroid tedavisi bizim olgumuzda oldugu gibi bir
cok olguda tek basina ya da kombinasyonlar halinde, kullanim kolayligi
ve maliyet agisindan uygun olmasi nedeniyle tercih sebebi olmus ve etkili
bulunmustur3.9.13. Biz de olgumuzda, etiyoloji arastirma asamasinda altta
yatabilecek kanserler de olabileceginden, ilk asama da immunsUpresif
tedaviye baslamayi distinmedik. Metilprednizolona baslandiktan sonra
1 hafta icerisinde lezyon boyutunda kiiclilme gorulirken, 3 aylik periyod
icerisinde steroide tamamen yanit alindi ve 6 aydir da ilagsiz izlenip halen
nlks gorllmedi. Buna karsin daha &nceki yayinlanan bazi olgu serilerinde
de steroide yanit alinamadidi bildirilmistir7.14. Bununla birlikte literatiirde
kendiliginde gerilemenin de 15 yil sonra gortlebilecegdi bildirilmistir!.

Sonug

Nadir gorilen atipik monoklonal gamopatisiz skleromiksédem
olgusunda kolay ulasilabilir ve etkin bir tedavi olarak steroid kullanimini
vurgulamak istedik.
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Hasta Onayi: Olgumuzdaki hastadan bilgilendirilmis onam formu
alinmistir. Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu disinda olan kisiler
tarafindan degerlendirilmistir.
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