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Diabetes mellituslu bir olguda edinsel perforan dermatozun
dev varyanti

Giant variant of acquired perforating dermatosis in a patient with
diabetes mellitus
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Perforan dermatozlar, kollajen, elastin, fibrin gibi dermal bilesenlerin transepidermal eliminasyonu ile karakterize bir grup hastaliktir. Perforan
dermatozlar primer olarak reaktif perforan kollajendz, elastozis perforans serpiginoza, perforan folikilit ve edinsel perforan dermatoz olmak
lUzere dort ana hastalik formunu kapsar. Perforan dermatozlarla ilgili literatiirde az sayida bilgi mevcuttur. Nadir gorilmelerinden 6tlri kolaylikla
dikkatten kagabilmektedirler. Edinsel perforan dermatoz, ¢zellikle diyabet, kronik bobrek yetmezligi gibi sistemik bir hastaligi olup kasintili
papulonoddilleri, merkezi kraterli dev plaklari olan hastalarda akla gelmelidir. Bu hastalarda éncelikli olarak alta yatan hastaligin tedavisine ek
olarak dar bant Ultraviyole B'nin (dbUVB) etkili olabildigini diistinmekteyiz. Biz de oldukca nadir gériilmesi nedeniyle, dbUVB ile tedavi ettigimiz,
kollajen lif eliminasyon paterninin hakim oldugu dev lezyonlu bir edinsel perforan dermatoz olgusunu sunduk.

Anahtar Kelimeler: Perforan dermatoz, edinsel perforan dermatoz, akkiz reaktif perforan kollajenozis, fototerapi, dev varyant

Abstract

Perforating dermatoses are a group of diseases characterized by transepidermal elimination of dermal components such as collagen, elastin
and fibrin. Perforating dermatoses primarily include four main forms: Reactive perforating collagenosis, elastosis perforans serpiginosa,
perforating folliculitis and acquired perforating dermatosis. There is limited data about perforating dermatoses in the literature. Because of
their rare appearance, they can be easily misdiagnosed. Acquired perforating dermatosis is a systemic disease such as diabetes and chronic
renal failure; and it should be considered in case of pruritic papulonodules and giant plaques with central crater in a patient. In addition to the
treatment of underlying disease in the first stage; narrow band ultraviolet B (nbUVB) is evaluated to be effective in these cases. Based on its
rare occasions, we submit a giant variant of acquired perforating dermatosis with a collagen fiber predominant elimination pattern, which is
treated with nbUVB.

Keywords: Perforating dermatosis, acquired perforating dermatosis, acquired reactive perforating collagenosis, phototherapy, giant variant

Giris

Perforan dermatozlar, kollajen, elastin, fibrin gibi dermal
bilesenlerin transepidermal eliminasyonu ile karakterize bir
grup hastaliktir. Perforan dermatozlar, temelde transepidermal

eliminasyon ile karakterize olan (primer perforan dermatoz)

veya klinik seyirleri sirasinda transepidermal eliminasyonun

sekonder olarak gelistigi deri hastaliklari olarak ortaya

cikabilirler  (sekonder  perforan  dermatoz).  Perforan
dermatozlar primer olarak reaktif perforan kollajenoz (RPK),
elastozis perforans serpiginoza (EPS), perforan folikilit (PF)
ve edinsel perforan dermatoz (EPD) olmak Uzere dort ana
hastalik formunu kapsar. Bunlardan genellikle diabetes mellitus

(DM) ve kronik bobrek yetmezligiyle (KBY) iliskilendirilen
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form olan EPD, Kyrle hastaligi, akkiz RPK, akkiz EPS ve akkiz PF'yi icerir.
Perforan dermatozlarla ilgili literatlrde az sayida bilgi mevcuttur. Biz
de oldukga nadir gérilmesi nedeniyle dar bant ultraviyole B (UVB) ile
tedavi ettigimiz, kollajen lif eliminasyon paterninin hakim oldugu dev
lezyonlu bir EPD olgusunu sunuyoruz.

Olgu Sunumu

Altmis g yasinda kadin hasta 9 aydir oldugu 6grenilen gévde, kollar
ve bacaklarda siddetli kasinti, gdvdede kabarikliklar ve kabuklu yaralar
sikayeti ile klinigimize basvurdu. Daha 6nce basvurdugu dis merkezlerde
verilen sistemik antihistaminik ve topikal kortikosteroid tedavileri ile
sikayetleri gerilemeyen hasta DM nedeniyle metformin ve insilin
tedavisi almaktaydi. Dermatolojik muayenede sag meme dis kadranda
6 c¢m capinda Uzeri krutlu Ulsere plak, abdomen sag Ust kadranda
2x3 cm ebatinda Uzeri krutlu Ulsere plak, gévde 6n ylzde birkag¢ adet
hiperpigmente hiperkeratotik papul ile daginik yerlesimli hiperpigmente
makdller mevcuttu (Resim 1). Yara yeri kiltlriinde Greme olmayan
olgudan alinan biyopsinin histopatolojik incelemesi; “epidermiste

Resim 1. Sag memede 6 cm capinda krutlu Ulsere plak, abdomende
2x3 cm ebatinda krutlu dlsere plak, gévdede daginik yerlesimli
hiperpigmente hiperkeratotik paplller ile hiperpigmente makdller

Resim 2. Epidermiste Ulserasyon, fibrinli eksuda (orijinal blyltme x10,
hematoksilen & eozin)

www.turkderm.org.tr | § ﬁg

o

s

Uzerinde fibrinli eksuda bulunan dlserasyon (Resim 2) ile bu fibrinli
eksuda icinde Verhoeff ile pozitif boyanan elastik fibriller (Resim 3) ve
Masson Trikrom boyamada kollajen demetler (Resim 4) gordldd, Ulsere
alan alti dermiste dejenere kollajen demetler ile mikst enflamatuvar
enfiltrasyon saptandi, derin dermis ve subkitan doku olagan” olarak
raporlandi. Klinik ve histopatolojik bulgularla birlikte olguya kollajen lif
eliminasyon paterninin hakim oldugu dev lezyonlu EPD tanisi konuldu.
Hemogram, serum biyokimya, sedimentasyon, C-reaktif protein, insan
bagisiklik yetmezIigi virlst testi, hepatit belirtecleri, akciger grafisi
normal olan olguya haftada 3 olmak tzere dbUVB tedavisi baslandi.
Toplamda 50 seans sonrasi olgunun lezyonlari tamamen geriledi (Resim
5). Olgudan fotograflarinin kullanilmasi icin onay alinmistir.

Tartisma

EPD, 6zellikle DM veya KBY olmak Uzere genellikle altta yatan sistemik
bir hastalikla iliskili, eriskinlerde cesitli perforan hastaliklar kapsayan
genis bir terimdir'2. Siniflandirma tartismalari devam etmekle birlikte
EPD, akkiz RPK, akkiz EPS, akkiz PF ile Kyrle hastaligini kapsamaktadir.

Resim 3. Epidermiste Ulserasyon, fibrinli eksuda i¢inde transepidermal
eliminasyon gdsteren elastik fibriller (orijinal blyltme x10, Verhoeff
histokimyasi)

Resim 4. Epidermiste Ulserasyon, fibrinli eksuda icinde transepidermal
eliminasyon gosteren kollajen demetler (orijinal blyitme x10, Masson
trichrom histokimyas)
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Akkiz RPK en sik gérilen EPD formu olup Kyrle hastaligi, akkiz PF ve
EPS daha az gdrilmektedir. EPD, histolojik olarak bu dort alt tipten
birine benzeyebilmekle birlikte birden fazla eliminasyon paterninin
Ortlismesi ile de kendini gosterebilir. Hastalarin lezyonlarini manipdle
etmesi ve lezyonlarin farkliigi ile patolojik bulgular degiseceginden
EPD'yi histolojik alt tiplere siniflamak yerine bu tiplerin hepsini kapsayan
yaklasim daha ¢ok kabul gérmektedir®.

Etiyoloji ve patogenezi bilinmemekle birlikte sorunun epidermal veya
dermal alanla ilgili olup olmadigi tartismalidir. Patogenezinde ylzeyel
travma, diyabetteki mikrovaskulopati, deride kalsiyum birikimi ve genetik
yatkinlik gibi birtakim hipotezler 6ne slrllmustlr®. Patogenezindeki
olayin epidermisin aktif perforasyonundan 6te dermisteki maddenin

Resim 5. Tedavi sonrasi

epidermisi gecerek deri disina iletimesi oldugundan “perforasyon”
yerine “transepidermal eliminasyon” teriminin kullaniimasinin daha
dogru oldugu distnilmektedir®.

EPD lezyonlari genellikle 2 ila 10 mm caplarinda, gobekli hiperkeratotik
paplller seklinde kendini gosterir. Lezyonlar genellikle alt ekstremitelerin
ekstansor ylzlerinde gorilmekle birlikte govde, sacl deri, konjunktiva ve
bukkal mukoza gibi viicudun herhangi bir yerinde de gelisebilmektedir®.
Kasinti en sik gorllen semptom olup agri nadir gériilmektedir®. Koebner
fenomeni gorulebilir, kasintil bélgelerde kronik travma ve kasintiya bagl
olarak papullerin birlesmesiyle buyik plaklar olusabilir. Bizim olgumuzda
en blyugu goévde yerlesimli merkezi kratere sahip 6 cm capinda plak
mevcut olup bu lezyon ilk kez Hoque ve ark.” tarafindan bildirmis
olan, ardindan bildirilmis diger tim EPD'nin dev varyantl olgulardaki
lezyonlardan daha buyUktdr (Tablo 1)>7%.

EPD, genellikle orta yas eriskinlerde altta yatan hastaliklarla birlikte
gorillr (Tablo 2)'°22. En sik DM ve hemodiyalize giren KBY hastalarinda
gorilmektedir®. EPD'li 22 hastada yapilan bir calismada; en sik iliskili
hastaliklar %72,7 ile KBY, %50 ile DM, %27,3 ile hepatit, %13,6 ile
anti-hepatit C antikor pozitifligi, %9,1 ile hipotiroidi, %4,5 ile tiberkiloz
lenfadenit olarak saptanmis, olgularin %13,6'sinda herhangi bir

Tablo 2. Edinsel perforan dermatozlarla iliskili sistemik
hastaliklar

Diabetes mellitus'®

Kronik bébrek yetmezligi'

Karsinom (karaciger'!, Hodgkin hastaligi'?, kolon'?, I6semi'4)

Endokrin hastaliklar (tiroid disfonksiyonu', hiperparotiroidi'®)
AIDS"

Pulmoner aspergillosis'®

Sistemik lupus eritematosus'®

Dermatomyozit?°
Skabies?!

Poland sendromu??

. . Lezyon e Tani alma Histolojik

Olgu Yas, cinsiyet, irk | Lezyon yerlesimi bliytkligi liskili hastalik siiresi Szelligi

1 77, K, Asya Alt ekstremiteler 1-2 cm Tip 1 DM 1yl RPK benzeri

2 70, E, Asya GOvde, ekstremiteler 1-2 cm Tip 2 DM, proteintri, HT | 3 ay RPK benzeri

3 37, E, beyaz GOvde, ekstremiteler 1-2 cm UL U (DL, S5 eI 3yl RPK benzeri
transplant

4 70, K, beyaz GOvde, ekstremiteler 1-2 cm KBY, HT, meme kanseri 5 ay RPK benzeri

5 57, E, Asya Govde, ekstremiteler, yiiz 1-2 cm T!p 2 DM, KBY, 5 yil RPK benzeri
hidronefroz

6 60, K, Asya Gévde, ekstremiteler 12 cm Diyfelzele SIDE 6 ay EPS benzeri
hiperparatiroidi

7 60, K, Asya Alt ekstremiteler 2,5cm Diyabetik nefropati 2 ay RPK benzeri

Bizim . . .

63, K, beyaz Govde 6 cm Tip 2 DM 9 ay RPK benzeri

olgumuz

ilk dért olgu (1-4) Hoque ve ark.’, 5 no’lu olgu Gnanaraj ve ark., 6 no’lu olgu Metterle ve ark.2, 7 no’lu olgu ise Razmi ve ark.' tarafindan bildirilmistir.

K: Kadin, E: Erkek, DM: Diabetes mellitus, KBY: Kronik bébrek yetmezligi, SDBY: Son dénem bébrek yetersizligi, RPK: Reaktif perforan kollajenoz, EPS: Elastozis perforans

serpiginoza
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hastalikla iliski bulunmamis ve tim KBY'li hastalarin diyaliz tedavisi
aldigi bildirilmistire.

Tani klinik ve histopatolojik degerlendirme ile konur. Histopatolojisinde;
altta dermal lenfohistiyositik enfiltrasyon ve papiller dermise penetre
olan keratotik tikac ile fincan seklinde bir invajinasyon gértlmektedir.
Ortokeratoz, parakeratoz veya anormal keratinizasyon belirgin olabilir’.
Klasik RPK, EPS ve PF'de gorildigu gibi sirasiyla kollajen, elastik lif ve
dejenere folikiller materyalin transepidermal eliminasyonu gordlebilir.
Keratotik tikagta bazofilik debris siklikla gérdltr’.

Ayirici tanida  folikdlit, insect bite, prurigo nodularis, multipl
keratoakantom, dermatofibrom, liken plan, Darier hastaligi, verruka
vulgaris, atipik mikobakteri enfeksiyonu distintlmelidir?.

EPD’lerin spesifik bir tedavisi olmayip prognozlari genel olarak iyidir.
Tedavide de klinik alt tiplerin ayrimindaki glgcliklere benzer birtakim
zorluklar yasanabilmektedir. Literatlrde EPD'lerin tedavileri randomize
kontrolllii calismalarla degerlendirilememistir, tedavi degerlendirilmeleri
temelde olgu raporlari ve serilerine dayanmaktadir. Oncelikle altta yatan
hastaligin tedavi edilmesi EPD klinigini geriletebilmektedir. Bununla
birlikte anti-pruritik ilaclar, topikal veya intralezyonel kortikosteroidler,
topikal keratolitikler, imiquimod, topikal veya sistemik retinoik asitler,
metotreksat, allopurinol, eksizyon, kiretaj, lazer, koterizasyon ve
kriyoterapi gibi destriktif yontemler ile fototerapi tedavi secenekleri
olarak kullanilabilmektedir®”2. Elli seans dbUVB tedavisiyle olgumuzun
klinigi tamamen geriledi.

EPD'ler  nadir  gorllmelerinden  OtlrG  kolaylikla  dikkatten
kacabilmektedirler. EPD, &zellikle diyabet, KBY gibi sistemik bir
hastalik veya atopik dermatit gibi kronik deri hastaligi olup kasintili
papulonodulleri, merkezi kraterli dev plaklari olan hastalarda akla
gelmelidir. Bu hastalarda 6ncelikli olarak alta yatan hastaligin tedavisinin
dizenlenmesi, uygun temizleyicilerle banyo yapilip derinin nemli
tutulmasi ile varsa kasintinin azaltiimasi olmalidir. Bu 6nlemlerin yetersiz
kaldigi durumlarda olgumuzda oldugu gibi dbUVB tedavisinden veya
yukarida bahsedilmis tedavi seceneklerinden yararlanilabilir.

Etik

Hasta Onayi: Olgudan fotograflarinin kullaniimasi icin onay alinmistir.
Hakem Degerlendirmesi: Editérler kurulu disinda olan Kkisiler
tarafindan degerlendirilmistir.
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