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Psddoksantoma elastikum-benzeri papiller

dermal elastolizis

Pseudoxanthoma elasticum-like papillary dermal elastolysis
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Psddoksantoma elastikum-benzeri papiller dermal elastolizis (PKE-PDE), klinik olarak PKE'ye benzeyen paplillerle karakterize ve histolojik olarak
papiller dermiste kismi ya da tam elastik doku kaybi ile karakterize nadir kazanilmis, non-enflamatuvar bir hastaliktir. Burada 60 yasinda PKE-PDE

tanisi alan kadin olgu nadir gorllmesi nedeniyle sunulmaktadir.
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Summary

Pseudoxanthoma elasticum-like papillary dermal elastolysis (PXE-PDE) is a rare acquired non-inflammatory disorder characterized by papules
that clinically resemble PXE and histologically by a total or partial loss of elastic fibers in the papillary dermis. It typically affects elderly women.
Here, we present a 60-year-old woman diagnosed with PXE-PDE which is a rarely encountered condition.
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Giris

Ekstraselller matriksteki elastik lifler dermisteki bag
dokusunun énemli yapisal komponentidir. Elastik lifler derinin
elastisitesinden sorumludur. Papiller dermiste oksitalan ve
elaunin fibrilleri dikey olarak bazal membrana baglanirlar ve
dermise dogru uzanarak dermoepdermal bileskeye paralel
uzanan elstik lif pleksusuna baglanirlar!.2. Psddoksantoma
elastikum-benzeri papiller dermal elastolizis (PKE-PDE), klinik
olarak PKE'ye benzeyen paplillerle seyreden papiller dermiste
tama yakin elastik doku kaybi ile karakterize akkiz non
enflamatuvar hastaliktir. Siklikla postmenapozal yasli kadinlarda
gorulir. Klinik olarak cok sayida genellikle asemptomatik sari
veya deri renginde yumusak, non-folikiiler kaldirm tasina
benzer paplillerle karakterizedir. Etiyopatogenezi tam olarak
bilinmemekle beraber ultraviyole hasari, intrinsik yaslanma ve
elastik doku yikimi ile iliskili olabilecedi distinilmektedir!-8.
Biz burada 60 yasinda PKE-PDE tanisi olan kadin hastamizi
hastaligin oldukca nadir gérilmesi nedeniyle sunuyoruz.

Olgu Sunumu

Altmis yasinda kadin hasta 2-3 yildir boyun yan kisimlarinda
ortaya cikan asemptomatik erlpsiyon ile poliklinigimize
basvurdu. Hastanin ézge¢misinde herhangi bir 6zellik yoktu.
Aiile tyelerinin hicbirinde benzer lezyonlar olmadigi 6grenildi.
Dermatolojik muayenede boyun lateral kisimlarinda 1-2 mm,
sar renkli folikiiler olmayan papuller saptandi (Resim 1).
Lezyondan alinan biyopsinin histopatolojik incelemesi yapildi.
Lezyonlu derinin hematoksilen-eosin boyali kesitlerinde papiller
dermiste 6dem, perivaskuler lenfosit infiltrasyonu ve daginik
halde melanofajlar gértldi (Resim 2a). Elastik van Gieson
ile boyall kesitlerde dermiste elastik liflerde kayip saptandi
(Resim 2b, 2c). Hastamizin biyokimyasal ve hematolojik
parametrelerinde herhangi bir patoloji saptanmadi. Klinik
ve histopatolojik bulgularla birlikte hastamiza PKE-PDE tanisi
konuldu. Herhangi bir tedavi planlanmadi.
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PKE-PDE ilk kez 1992 yilinda Rongioletti ve Rebora3 tarafindan
tanimlanmistir. PKE-PDE yalnizca kadinlarda ve 60-80 yaslari arasinda
gorulur!.2, Klinik olarak PKE'ye benzer paplllerle seyreden ve papiller
dermiste tama yakin elastik doku kaybi ile karakterize akkiz non
enflamatuvar bir hastalikti. Cok sayida asemptomatik veya kasintl,
sari veya deri rengi, non folikiler kaldinm taslarina benzeyen papillerle
karakterizedir1-8.

Hastaligin patogenezi tam olarak bilinmemekle beraber ultraviyole
hasari, intrinsik yaslanma, anormal elastogenez veya artmis elastik
yikim ile iliskili olabilece@i dustintlmektedir.2.7.8. Lezyonlar klinik olarak
ense, boyun yanlari, sach deri, supraklavikuler bolge, antekubital bdlge
gibi glnes dagilimli alanlarda ortaya ¢ikmasina ragmen (ultraviyole
radyasyonun basli basina bir sebep olmasi stphelidir. Cinka olgularin
cogunda uzun sureli glnes maruziyeti 6ykisi bulunmamaktadir
ve glines gormeyen koltuk alti, kasik ve meme alti gibi bolgelerde
etkilenmektedir®. Hastalikta elastin ve fibrillin-1 ekspresyonu azalmasi
sebebiyle intrinsik yaslanma da suglanmistir2.6.7. Ayrica patogenezde

Resim 1. Boyun yan kisminda sari renkli papdiller

matriksi parcalayan metalloproteinazlar da suglanmistiré. Simdiye kadar
genetik yatkinlik hipotezini destekleyen bir olgu bildirilmistir®.

Histopatolojisinde Ust dermiste vaskiler proliferasyon, epidermiste
atrofi ve artmis melanin, papiller dermiste elastik liflerde belirgin azalma
veya tam kayip bulunur. Elastik liflerde parcalanma da gorilebilir
Retikiler dermis genellikle etkilenmez ama elastik liflerde hafif bir
azalma gorilebilir. Lezyonel deride imminohistokimyasal ¢alismada
elaunin ve oksitalan liflerinde kayip ve perilezyonel deride elastik liflerde
fibriler ve granller dejenerasyon gorilebilir!.2.6. Elastofagositoz rapor
edilmemistir. immiinhistokimyasal calismalarda ayni zamanda papiller

Resim 2a. Yizeyde ortokeratoz, papiller dermisde perivaskuler hafif
derecede lenfositik infiltrasyon (HE x200)
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Resim 2b, 2c. Dermiste elastik liflerde genis alanda kayip (Elastik van
Giesonx100)
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dermiste fibrillin 1, fibrillin 2, mikrofibril ile iliskili glikoprotein 1 ve 2'nin
kaybr gorilebilir. Bu elastojenik degisiklikler elastolitik hasarin aktif tamir
slrecini yansittigi gibi intrinsik ya da kronolojik yaslanma ile uyumlu
oldugu da dustinilmektedir1.2.10,

PKE-PDE ayirci tanisinda boynun beyaz fibréz papulozisi, PKE,
Ust dermal ve middermal elastolizis, ge¢ baslangich fokal dermal
elastolizisi icermektedir’.2.5. Boynun beyaz fibroz papulozis, siklikla
ileri yas erkeklerde daha sk gorilen, boyunda vyaygin folikiler
olmayan paplllerle karakterizedir. Klinik olarak lezyonlarda kaldirm
tagl gorintlst yoktur, renkleri saridan daha soluktur. Histopatolojik
olarak papiller dermiste elastik liflerde azalmayla birlikte kollajen liflerde
kalinlasma bulunmaktadir’0. PKE, ¢ocukluk déneminde gelisir ve kan
damarlarinda kalsifikasyon, gdzde damarsal cizgilenmeleri iceren
sistemik tutulum bulunmaktadir. Histopatolojik olarak baslica retikdler
dermiste elastik liflerde fragmantasyon ve kalsifikasyon géralir??.12,
Ust dermal elastolizis middermal elastolizis ylizeyinde ince kinsikliklar
bulunan perifolikller papdller varken PKE-PDE folikiiler olmayan
papdiller vardir ve elastik doku kaybi mid retikiler dermise sinirlidir. Ust
dermal elastolizis histopatolojide gorllen karakteristik elastofagositoz
PKE-PDE’de goriilmez. Geg baslangicl fokal dermal elastolisiz PKE-
PDE'den histopatolojik incelemede artmis normal gorinimli elastik
doku varligiyla ayirt edilir?3.

PKE'nin aksine bu hastalikta sistemik tutulum yoktur. Bilinen etkili bir
tedavisi yoktur'-8. Topikal tretinoinin etkisiz oldugunu gésteren rapor
bulunmaktadir'4. Glnesten korunma 6nerilebilirz4.8.

Sonucg

Dejeneratif elastik doku hastaliklari icinde degerlendirilen PKE-PDE
oldukga nadir goérilen bir hastaliktir. Hastalik hakkinda bildiklerimiz
yapilan yayinlarin azligi nedeniyle oldukga sinirlidir. Klinik ve histopatolojik
ozellikler agisindan dermatolog ve patologlar icin tani koymasi gii¢ bir
hastaliktir. Olgumuz nadir gorilmesi nedeniyle sunulmustur.

Etik

Hasta Onayi: Calismamiza dahil edilen tim hastalardan bilgilendiriimis
onam formu alinmisti. Hakem Dederlendirmesi: Editorler kurulu ve
editérler kurulu disinda olan kisiler tarafindan degerlendirilmistir.

Yazarlik Katkilar

Cerrahi ve Medikal Uygulama. Seval Erpolat, Konsept: Seval Erpolat,
Dizayn: Seval Erpolat, Veri Toplama veya Isleme: Seval Erpolat, Hacer
Haltas, Analiz veya Yorumlama: Seval Erpolat, Literatir Arama: Seval
Erpolat, Hacer Haltas, Yazan: Seval Erpolat, Cikar Catismasi: Yazarlar
bu makale ile ilgili olarak herhangi bir cikar catismasi bildirmemistir,
Finansal Destek: Calismamiz icin hi¢bir kurum ya da kisiden finansal
destek alinmamustir.

Kaynaklar

1. Lewis KG, Bercovitch L, Dill SW, Robinson-Botsom L: Acquired disorders
of elastic tissue: Part Il. decreased elastic tissue. J Am Acad Dermatol
2004;51:165-85.

2. Durmaz EQ: Nadir gériilen dejeneratif elastik doku hastaliklari. Tirk J
Dermatol 2013;7:121-9.

3. Rongioletti F Rebora A: Pseudoxanthoma elasticum-like papillary dermal
elastolysis. ] Am Acad Dermatol 1992;26:648-50.

4. Alves R, Ferreira L, Vale E, Bordalo O: Pseudoxanthoma elasticum papillary
dermal elastolysis: a case report. Dermatol Res Pract 2010;2010.pi:352724.

5. Lopez V, Revert A, Santonja N, Jorda E: Pseudoxanthoma elasticum-like
dermal elastolysis: A case report. Dermatol Online J 2011;17:3.

6. Rongioletti F Izakovic J, Romanelli B Lanuti E, Miteva M: Pseudoxanthoma
elasticum-like papillary dermal elastolysis: a large case series with
clinicopathological correlation. J Am Acad Dermatol 2011;67:128-35.

7. Byun JY, DO MO, Kim SH, Choi HY, Myung KB, Choi YW: Pseudoxanthoma
elasticum-like papillary dermal elastolysis developed in early middle age. J
Dermatol 2007;34:709-11.

8. Abdullah L, Abbas O: Dermacase: Dermacase: Can you identify this
condition? Tumid lupus erythematosus. Can Fam Physician 2012;58:765-9.

9. Orlandi A, Bianchi L, Nini G, Spagnoli LG: Familial occurence of
pseudoxanthoma-elasticum-like papillary dermal elastolysis: J Eur Acad
Dermatol Venereol 1998;10:175-8.

10. Jagdeo J, Ng C, Ronchetti IP Wilkel C, Bercovitch L, Robinson-Bostom L:
Fibroelastolytic papulosis. J Am Acad Dermatol 2004;51:958-64.

11. Pasquali Ronchetti |, Volpin D, Baccarani Contri M, Castellani I, Persico
A: Pseudoxanthoma elasticum. Biochemical and ultrastructural studies.
Dermatologica 1981;163:307-25.

12. Contri MB, Boraldi F; Taparelli F De Paepe A, Ronchetti IP: Matrix proteins with
high affinity for calcium ions are associated with mineralization within elastic
fibers of pseudoxanthoma elasticum dermis. Am J Pathol 1996;148:569-77.

13. ReboraA, ParodiA, Rongioletti F: Mid-dermal elastolysis and pseudoxanthoma
elasticum-like papillary dermal elastolysis. Br J Dermatol 1995;132;487.

14. Rongioletti F; Rebora A: Fibroelastolytic patt erns of intrinsic skin aging:
Pseudoxanthoma-elasticum-like papillary dermal elastolysis and white
fibrous papulosis of the neck. Dermatology 1995;191:19-24.

waa

&

H

%,
3

»n
‘2131
™ oeacal



