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Ozet

Rudimanter polidaktili, fazla sayidaki parmagin f6tal dénemde destriiksiyonu sonucu gelisen, besinci parmak la-
teral yiiziine ilisik ufak paplillerle karakterize bir ampiitasyon néromasidir. Dikkat ¢ekici histopatolojik bulgular,
dermiste belirgin néral proliferasyon ve dermal papillada artmis Wagner-Meissner cisimleridir. Burada, tipik kli-
nik ve histopatolojik bulgulariyla bilateral rudimanter polidaktili tanisi alan 21 yasindaki bir kadin hasta sunul-
makta ve ayirici tani gézden gegirilmektedir.
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Summary

Rudimentary polydactyly is an amputation neuroma secondary to the destruction of supernumerary digits in ute-
ro, characterised by small papules attached to the lateral aspect of the fifth finger. The striking histopathologic
features are the marked neural proliferation in the dermis and the large number of Wagner-Meissner bodies in
the dermal papillae. Here, we present a 21-year-old female patient with bilateral rudimentary polydactyly repre-

senting typical clinical and histopathological features and, we review the differential diagnosis of the case.
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Kiglk parmak duplikasyonunun bir formu
olan rudimanter polidaktili (post-aksial tip B
polidaktili), konjenital bir malformasyondur.
Izole olgularda otozomal dominant, sendrom-
larla birlikteliginde ise genellikle otozomal re-
sesif gegis gosterir'. Klinik olarak, dogustan
beri varolan, besinci parmak proksimal fa-
lankslarin ulnar yliziinde, deri rengindeki ufak
paplillerle karakterizedir*®. Histopatolojik ola-
rak dermisteki noral proliferasyon ve papiller
dermiste lokalize Wagner-Meissner cisimle-
rindeki asin proliferasyon ile travmatik ampu-
tasyon néromlarina benzer®*.

Dermatologlar tarafindan nispeten az géri-
len olgumuz; rudimanter polidaktilinin tipik

klinik ve histopatolojik 6zelliklerini goster-
mesi nedeniyle sunulmaktadir.

Olgu

Yirmibir yasindaki kadin hasta klinigimize

her iki el besinci parmaklarin yan ytizlerinde
bulunan kabarikliklar nedeniyle basvurdu.
Dogustan beri varolan bu kabarikliklarin
ufak darbeler sonrasinda belirgin agn yap-
masindan ve ellerinin islevselligini engelle-
diginden yakiniyordu. Oz gegmisinde bir
ozellik olmayan hastanin, babasinda da
benzer yakinmanin oldugu ve bunlar 20 yil
kadar 6nce aldirdigi 6grenildi.

Dermatolojik muayenede her iki el besinci
parmak proksimal falanks lateralinde ulnar
ylzde, simetrik yerlesimli, deri renginde,
sagda 0,5 cm solda 0,3 cm c¢apli, kubbe
seklinde deriden kabarik birer adet papler
lezyon saptandi (Sekil 1). Sistem sorgula-
masinda yakinmasi olmayan hastanin, di-
ger dermatolojik ve sistemik muayene bul-
gulari normaldi. Rutin laboratuar tetkiklerin-
de patoloji tespit edilmedi. iki yonlii, bilate-
ral el grafilerinde ekstra kemik yapilar géz-
lenmedi.
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Her iki lezyonun total eksizyonu sonrasi yapilan histopa-
tolojik incelemede; epidermiste kompakt orto-parakera-
toz ve belirgin hipergraniloz saptandi. Papiller dermiste
¢ok sayida Wagner-Meissner korplskdlleri géze garpi-
yordu. Ust retikiiler dermiste, bunlarin uzantilarina uya-
cak sekilde daha ince periferik sinir demetleri yer aliyor-
du. Orta ve alt retikiiler dermiste ise gok sayida kalin-
lagsmis ve kalin kapsul benzeri yapilarla gevrili periferik
sinir fasiklleri mevcuttu. Ayni lokalizasyonda ekrin ter
bezleri kanallarina ait yapilar saptandi. Kemik, kikirdak,
kas ve tirnak yapilarina rastlanmadi (Sekil 2, 3).

Tartisma

Kuguk parmak duplikasyonlar iginde, post-aksial tip B
polidaktili olarak siniflandirilan rudimanter polidaktili be-
yaz irkta yaklasik 0,7/1000 oraninda gérilmektedir. Si-
yah irkta bu siklik on kat artmaktadir. Olgularin %76’si
bilateral olup buytik ¢gogunlugunda aile Sykust bulun-
maktadir'. Olgumuzda da lezyonlar bilateral yerlesimliy-

Sekil 1: Her iki elde, besinci pamak lateralindeki ufak paptiller.
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di ve babasinda her iki elde ayni lezyonlarin olmasi oto-
zomal dominant gegisi destekliyordu.

Klinikte lezyonlar; ellerde besinci parmak proksimal fa-
lanks lateralinde deri renginde sert, polipoid uzantilar
seklinde gozlenir. Ayirici tanida akiz dijital fibrokeratom,
infantil dijital fiboroma, verruka vulgaris, nérofibroma, ak-
ral anjiofibroma gibi akral lokalizasyon g&steren lezyon-
lar diistintilmelidir®®. Lezyonun dogustan beri varligi, bi-
lateral olabilmesi ve 6zel anatomik yerlesimi rudimanter
polidaktili tanisi lehine olmaktadir®*.

Rudimanter polidaktili gibi, ayni anatomik bélgeye yerle-
sen gergek ekstra parmaklarda ise, ince bir sapla tutun-
mus tam gelismis bir parmak yapisi vardir. Histopatolo-
jik olarak bakildiginda bu yapilarin kemik, kikirdak, kas
ve normal parmagdin tirnak yatagi gibi diger komponent-
lerini de igeren minyatur birer parmak oldugu gorultir®*.
Sinir yapilan vardir, ancak hiperplastik degildirler®. Rudi-
manter ekstra parmakta ise histopatolojik olarak normal
parmak yapisina ait yapilara rastlanmaz. Stratum korne-
um volar deriye 6zgti normal kalinlik ve yogunlukta olup
bazen hiperkeratotik veya kismen parakeratotik olabilir.
Dermal papillada ¢gok sayida Wagner-Meissner cisimle-
ri ve tim dermiste prolifere sinir gévdeleri saptanir®®®.
Subkutan yag dokusuna ve damarsal yapiya ait patoloji
g6zlenmez. Kutandz adneksler genelde yoktur. Sadece,
nadiren ekrin kanallar gézlenebilir*®.

Olgumuzun histopatolojik tetkikinde, dermisin tim kat-
larinda go6zlenen néral yapilardaki proliferasyonun ya-
ninda, Wagner-Meissner korpuskiillerindeki artis dikkat
gekici bir bulgu olarak géze carpiyordu. Wagner-Meiss-
ner korpuskdlleri, palmoplantar ylizeylerde daha yogun
olarak bulunan deri dokunma reseptdrleridir. Histolojik

ner korpiiskiilleri. (HE X 100).

Sekil 3: Derin dermiste gok sayida diizensiz sinir fasikiilleri ve
sa(j list késede ekrin yapilar. (HE X 200).
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olarak dermal papillalara yerlesirler. Duysal sinir sonlan-
malari viicutta yaygin olarak bulunmalarina ragmen bu
yapllara ait neoplazilere pek az rastlanmaktadir. Bir ne-
oplazide dokunma reseptérleri varligi ayirici tanida
onemli olup, timoriin néral kaynakli oldugunu gdoster-
mektedir. Meissner cisimleri, néral kaynakli timéorler
olan nérinoma ve noérofibromada, bu korpuskiillere ben-
zer yapilar (pseudo-Meissner korpiiskiilii) ise selliiler
nevuslarda, sadece aksesuar bir bulgu olarak goériilebil-
mektedirler”®. Agnisiz bir timér olan Wagner-Meissner
nérilemmomasinda ise diger sinir yapilar olmaksizin, ta-
mamen bu korpuskiillerin agiri artisi s6z konusudur’.

Kesintiye ya da travmaya ugrayan sinir trasesi boyunca
viicutta her hangi bir bolgeye yerlesebilen, akiz, agrili
noduler bir lezyon olan travmatik néromalarda da histo-
patolojik olarak Wagner-Meissner cisimlerinde artis
saptanir. Bu artis Wagner-Meissner nérilemmomasin-
daki kadar yogun degildir ve beraberinde, dermiste tim
noral elemanlarda proliferasyon gézlenir®®”.

Travmatik néromada gorilen bu histopatolojik degisik-
likler rudimanter polidaktilide saptanan bulgularla biytik
benzerlik géstermektedir. Bu benzerlik nedeniyle, rudi-
manter polidaktilide, klinikte gérilen lezyonun, dogum
oncesi in-utero parmak otoampitasyonun derideki n6-
ral kalintisi oldugunu distindiirmekte ve rudimanter po-
lidaktili bir ampiitasyon néromasi olarak degerlendiril-
mektedir. Gergek travmatik n6romadan ayiriminda ise

klinik 6zellikler yaninda, rudimanter polidaktilinin siklikla
polipoid sekilli olmasi ve lstlinde volar deriye 6zgi kor-
nifiye tabakanin bulunmasi 6nemlidir**. Olgumuzda da
tipik histopatolojik bulgularin yaninda, epidermal hiper-
keratozun da goriilmesi klinik 6zelliklerle birlikte rudi-
manter polidaktili tanisini desteklemistir. Retikiler der-
miste, prolifere sinir fasikilleri komsulugunda tespit etti-
gimiz ekrin kanallar literattirde de bildirildigi gibi rudi-
manter polidaktiliye nadiren eslik edebilmektedir®®.
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