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Anjiyoodemi taklit eden ve asitretin tedavisine 1yi yanit
veren atipik skleromiks6demli bir olgu

A case of atypical scleromyxedema mimicking angioedema which
responded well to acitretin treatment

e
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Ozet

Otuz yedi yasindaki erkek hasta goz kapaklarinda, kulaklarinda, boyun on ve yan yuzleri ile ensesinde sislik ve hafif kasinti sikayeti ile
poliklinigimize basvurdu. Dermatolojik muayenesinde géz kapaklarinda ve kulaklarinda soluk eritem ve 6dem; ylz derisinde kabalasma ve alin
bolgesinde oluklanmalar saptandi. Hastanin éyklsiinden yaklasik iki aydir drtiker-anjioddem tanilari ile sistemik kortikosteroid, antihistaminik
ve adrenalin tedavilerinin verildigi fakat bu tedavilerden hi¢ fayda gérmedigi 6grenildi. Klinik, histopatolojik ve laboratuvar bulgularinin isiginda
hastaya monoklonal gamopatisiz atipik skleromiksddem tanisi konuldu. Hastaya asitretin (35 mg/giin) tedavisi basland. iki ay sonra lezyonlarda
belirgin diizelme gozlendi. (Tlrkderm 2015; 49: 81-4)

Anahtar Kelimeler: Anjiyoddem, skleromiksddem, asitretin

Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemistir.
Summary

A 37-year-old male patient was admitted our clinic with the complaints of edema and mild pruritus of the eyelids, ears, and the neck. On
dermatological examination, there were edema and pale erythema on the eyelids and ears as well as coarsening of the facial features and
lines grooving the forehead. His medical history revealed that the patients received systemic corticosteroids, antihistamines and epinephrine
treatments for about two months with the diagnosis of urticaria and angioedema, however, he did not benefit from these treatments.
A diagnosis of atypical scleromyxedema without monoclonal gammopathy was established according to the clinical, histopathological and
laboratory findings. Acitretin treatment with a dose of 35 mg/day was started. Marked regression in the lesions was observed two months
later. (Turkderm 2015; 49: 81-4)
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Giris miksddematozusun en sk gérilen formudur. SM siklikla
paraproteinemilerle birlikte gorilmektedir. Ancak daha

Liken miksGdematozus, deride kalinlasmaya neden olan nadir olarak monoklonal gamopatinin eslik etmedigi atipik

¢ok sayida likenoid papil olusumu ile karakterize nadir varyantlara da rastlanilabilmektedir3. Burada yanlilikla
gordlen primer dermal inflamatuvar bir mUsindzdr?. tedaviye direncli Grtiker-anjiyoddem olarak takip edilen ancak
Liken miksGdematozus, 2001 yilinda Rongioletti ve Rebora sonradan klinik ve histopatolojik olarak SM tanisi konulan
tarafindan yapilan klinik siniflamaya gére U¢ ana forma ve asitretin tedavisine iyi yanit veren atipik SM'li bir olgu
ayrimaktadir (Tablo 1)2.  Skleromiksédem (SM) liken sunulmaktadir.
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Otuz yedi yasindaki erkek hasta goz kapaklarinda, kulaklarinda,
boyun 6n ve yan yuzleri ile ensesinde sislik ve hafif kasinti sikayeti ile
poliklinigimize basvurdu. Dermatolojik muayenesinde goz kapaklarinda
ve kulaklarinda soluk eritem ve 6dem; yiiz derisinde kabalasma ve
alin bolgesinde oluklanmalar saptandi. Ayrica boyun on, arka ve yan
ylzlerinde, omuzlarinda, gdgls 6n yizinde ve sirtin Gst kisimlarinda
soluk eritem ve ddem; diffliz, deri renginde, milimetrik boyutlarda sert
papliler ve deride kabalasma mevcuttu (Resim 1). Ozgecmis, soygecmis
ve sistem sorgulamasinda herhangi bir ézellik belirlenemeyen hastanin
diger sistem muayeneleri normal olarak degerlendirildi. Hastanin
Oykusuinden bir dis merkezde yaklasik iki aydir Grtiker-anjioddem tanilari
ile sistemik kortikosteroid, antihistaminik ve adrenalin tedavilerinin
verildigi fakat bu tedavilerden hi¢ fayda gérmedigi 6grenildi. Laboratuvar
incelemelerinde rutin kan sayimi, biyokimya profili ve tiroid fonksiyon
testleri normaldi. Serum protein elektroforezinde monoklonal gamopati
lehine bulgu izlenmedi. IgA, IgM, IgG dlizeyleri ve otoantikor seviyeleri
normal sinirlarda idi. Hepatit B ve C virGsler ile HIV icin serolojik testler
negatif idi. Hastanin papuler lezyonlarindan alinan “punch” biyopsinin
histopatolojik incelenmesinde dermiste artmis fibroblast (H&E, x100) ve
mdusin birikimi (Alcian Blue, x100) saptandi (Resim 2, 3). Tum bu klinik,
histopatolojik ve laboratuvar bulgularinin isiginda hastaya monoklonal
gamopatisiz SM tanisi konuldu. Hastaya asitretin (35 mg/gln) tedavisi
baslandi ve tedavinin ikinci ayinda lezyonlarda buyuk 6lclide dizelme
meydana geldi (Resim 4). Hastanin tedavisi halen devam etmektedir.

Tartisma

Skleromiksddem, yaygin  papller lezyonlar ve sklerodermoid
erUpsiyonlar ile karakterize, histopatolojik olarak artmis fibroblast
proliferasyonu, musin depolanmasi ve fibrozisin izlendigi kutandz
bir musindz formudur. Tiroid hastaliginin yoklugu ve monoklonal
gamopatinin varigr SM tanisi icin gereklidir3. Son dénemlerde
monoklonal gamopatisiz atipik varyantlar da bildirilmektedir2-5. Bizim
olgumuz da literatlirde nadir olarak bildirilen monoklonal gamopatisiz
atipik SM'ye Ornektir.

Tablo 1. Liken miksodematozusun klinik
siniflandirilmasi2

1- Generalize papuler ve sklerodermoid formu (SM)

2- Lokalize formlar

Diskret papuler misinéz

Akral persistan papuler misindz

infant déneminin papiler misindzii

Noduler form

3-Atipik ve ara formlar

Monoklonal gamopatisiz SM

Monoklonal gamopatili ve/veya sistemik semptomlar ile birliktelik
gosteren lokalize formlar

Bes subtipin karisik 6zelliklerini tastyan lokalize formlar

iyi tanimlanmamis olgular
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Skleromiksédem, siklikla 30-80 yas arasi eriskinleri etkilemekte
ve her iki cinsiyeti esit oranda tutmaktadir. Hastalik primer olarak
deriyi tutabilmekle beraber, deri disinda muskuler, nérolojik,
kardiyovaskiler ve renal tutulumlar da tanimlanmistir3.6. Bizim
olgumuzda ise yapilan tim sistemik taramalarda herhangi bir
patolojik bulguya rastlanmadi.

Skleromiksédemin patogenezi tam olarak bilinmemektedir. Fibroblastlar
tarafindan yapilan misin Uretiminde artis gosterilmistir, fakat anormal
musin Uretimini tetikleyici faktorler belirlenememistir3.7. Monoklonal

gamopatinin dnemi ise net degildir. Paraprotein seviyelerinin hastaligin
yayginligi veya ilerlemesi ile iliskisi gosterilememistir3.7.8,

Skleromiksédem, klinik olarak yaygin ve simetrik bir dagiim gdsteren,
¢ok sayida 2-3 mm capinda, sert, balmumu kivaminda, birbirine yakin
yerlesimli papdler lezyonlar ile karakterizedir. En sik tutulan alanlar
bas-boyun bdlgesi, gévdenin st kismi, eller ve kalcalardir. Tutulan deri
bolgeleri genellikle endire, sklerodermoid gériinimdedir. Alinda tipik
uzunlamasina derin oluklanmalar bulunabilmektedird-11. Eritem ve
o6dem eslik edebilir, fakat kasinti nadirdir. Bizim olgumuzda lezyonlar

Resim 2. Dermiste fibroblastlarda artis (H&E, x100)

Resim 3. Dermiste misin birikimi (Alcian Blue, x100)

Resim 4. Hastanin tedavi sonrasi gérinim
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bas boyun bolgesinde ve gdvdenin Ust kisminda yer almakta idi.
Klinik olarak boyunda ve gévdenin Gst kisimlarinda gozlenen papuler
lezyonlar SM ile uyumlu idi. Fakat hastamiz 6zellikle g6z kapaklarindaki
ve kulaklarindaki eritem ve 6dem yakinmasi sebebi ile yanlislikla Grtiker-
anjiyoddem tanilar almisti. Literatlrde de bizim olgumuza benzer
sekilde uzun sureli tedavilere direncli anjioddem tanisi ile takip edilen
akut 6demat6z SM'li sadece bir olgu bulunmaktadir!2.
Skleromiksdédemde gdzlenen histopatolojik bulgular Ust ve orta retikiler
dermiste diffiiz musin birikimi, kollajen birikiminde artis ve irregiler
dizilimli fibroblastlarin belirgin proliferasyonudur?3. Olgumuzda da
benzer histopatolojik bulgular izlendi.

Skleromiksédem tedavisi pek yiiz gildriici degildir. ilk siradaki tedavi
secenekleri arasinda melfalan, sistemik steroidler ve plazmaferez
bulunmaktadir’4. ikinci sirada isotretinoin, asitretin ve topikal steroidler
yer alirken, Uglncl sirada siklofosfamid, siklosporin, metotreksat,
talidomid, ekstrakorporeal fotoferez, intravenéz imminoglobulin
tedavisi, interferon alfa-2b, PUVA, UVA1 ve radyasyon tedavileri
kullanilmaktadir'4.15. Retinoidler SM tedavisinde ikinci sirada tercih
edilen ilaglar arasinda yer almaktadir. Retinoidlerin etkilerini fibroblast
proliferasyonunu inhibe ederek ve mdisin olusumunu engelleyerek
gosterdikleri  dustinilmektedir'é. baktigimizda  SM
tedavisinde retinoid kullanimini arastiran yayinlardan ¢ogu isotretinoin
tedavisi ile ilgilidir. isotretinoin tedavisi ile bazi olgularda iyi yanit
alinirken, bazilarinda ise yanit alinamamistir16-19.
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