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Persistan Disfajili Bir Sklerodem Olgusu

A CASE OF SCLEREDEMA WITH PERSISTENT DYSPHAGIA
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Abstract

Sklerddem, etiyolojisi ¢cok agik olmayan, deride kalinlagma ve
sertlikle karakterize bir miisindzdiir. Hastalik ¢ocukluk ve genglik
doneminde postenfeksiydz bir olay olarak ortaya ¢ikarken, eriskinde
siklikla diabetes mellitusla birliktedir. Esas olarak deri tutulumuyla
sinirli olan hastalikta nadiren, dil, farenks ve 6zofagus kaslarinin
miisinle infiltrasyonuna bagl olarak disfaji goriilebilir. Deride
indiirasyonla birlikte disfajinin varligi, ayirici tanida basta sistemik
skleroz olmak iizere disfajinin eslik edebildigi sklerozan hastaliklarin
ele alinmasini gerektirir.

Burada, iyi kontrol edilemeyen diabetes mellitusun eslik ettigi
ve ciddi disfaji nedeniyle ayrintili olarak arastirilan bir sklerddem
olgusu sunulmaktadir. Yapilan incelemeler sonucunda disfajiye yol
acan bir baska hastalik saptanamadigindan, bu semptomun
sklerddemle iligkili oldugu disiiniilmistiir. Sonug olarak, bu olgu
nedeniyle disfajiye yol agan hastaliklar iginde sklerédemin de akla
gelmesi gerektigi vurgulanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Disfaji, sklerédem
sistemik skleroz
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Scleredema is a mucinosis of unclear etiology, characterized by
thickening and induration of the skin. While it occurs as a postinfec-
tious event in children and adolescents, it is mostly associated with
diabetes mellitus during adulthood. The disease is mainly limited to
the skin; however, rarely it involves the muscles of the tongue, phar-
ynx and eosephagus with infiltration of mucin, leading to dysphagia.
In the case of coexistence of dysphagia and skin induration, sclerosing
skin diseases with dysphagia, including systemic sclerosis and scle-
romyxedema should be considered in the differential diagnosis.

Here, we present a case of scleredema with poorly controlled
diabetes mellitus who was investigated thoroughly for elucidating the
cause of severe dysphagia. As there was no detectable cause of dys-
phagia, this symptom was considered to be related with scleredema.
In conclusion, we delineate that scleredema should also be considered
in the differential diagnosis of diseases associated with dysphagia.
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klerddem esas olarak boyun, omuzlar, gévde
ve ylzi ilgilendiren, yaygin, simetrik, gode
birakmayan bir indiirasyonla karakterize,
nadir goriilen bir primer kutanéz miisindzdiir. Hasta-
lik klasik olarak sadece deriyi ilgilendirmekle birlik-
te, dil, kas dokusu, kalp, 6zofagus ve akcigerler gibi
cesitli deri dist tutulumlar da bildirilmektedir.'
Bu makalede, belirgin disfaji ve deride sertlik
yakinmalariyla basvuran, diabetes mellitusun eslik
ettigi bir sklerddem olgusu sunulmaktadir.
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Olgu Sunumu

Elli yasinda erkek hasta, 5-6 yildir sirt ve en-
sesinde mevcut olan kizarma, sisme ve sertlesme
nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Oykiisiinden
hastanin 17 yildir diyabetik oldugu ve 6 yildir
yutma giligliigiinden yakindigi Ogrenildi. Hasta,
ozellikle kat1 gidalar1 yutarken gii¢liik ¢ekmekte,
eliyle miidahale ederek veya boyun hareketleri
yardimiyla yutmaya calismaktaydi. Ayrica dil ve
g0z hareketlerinde hafif bir kisitlilik mevcut olan
hastada zaman zaman dizartri gelistigi bildirilmek-
teydi. On bes yildir insiilin kullanan hasta, diyabe-
tin kontroliiniin gii¢ oldugunu ve sik sik hipogli-
semiye girdigini belirtti. Soyge¢mis sorgulamasin-
da annesinin de diyabetik oldugu ve insiilin kul-
landig1 anlagilda.
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Fizik muayenede, hastanin postiiriiniin ense ve
sirttaki siddetli sertlik dolayisiyla 6ne egiklik sek-
linde degismesi disinda patolojik bulgu yoktu.
Dermatolojik muayenede sirt ve ense derisinde,
sirtin ortasina kadar uzanan, normal deriye yavas
bir gecis gosteren, violase eritemli, tahta sertligin-
de, gode birakmayan, indiire 6dem saptandi (Resim
1, 2). Viicudun bu boliimiinde deriyi ¢imdiklemek
veya kirigtirmak miimkiin degildi. Hasta bu alan-
larda kasintidan yakiniyordu.

Lezyondan, iki ayn tarihte yapilan biyopsile-
rin histopatolojik incelemesinde epidermiste
hiperkeratoz, akantoz, yiizeyel ve orta dermiste
kollajen liflerde artis ve kalinlagma, kollajen lifleri
arasinda  bosluklar  olusmasi  (fenestrasyon),
subkutan yag dokusunun yerini kollajen liflerin
almasi, damarlar gevresinde lenfosit infiltrasyonu,
deri ekleri ¢evresindeki yag yastik¢ilarinda kayip
goriildi (prot.no 586/02 ve 1802/05) (Resim 3, 4).
Mucicarmin ve Alcian mavisi pH 2.5 ile yapilan
boyamada miisin birikimi saptanamadi. Ancak
klinik ve histopatolojik bulgularin birlikte deger-
lendirilmesi sonucunda hastaya sklerddem tanist
kondu.

Laboratuvar incelemelerinde aglik kan sekeri:
323-342 mg/dL, hemoglobin Alc: %9.8, iirik asit:
8.4 mg/dL, kolesterol: 244 mg/dL, trigliserid: 324
mg/dL, ASO: 265 U bulundu. Tam kan sayimu,
sedimentasyon, BUN, kreatinin, HDL kolesterol,

Resim 1. Hastanin sirtinda violase eritem ve 6dem.
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AST, ALT, GGT, LDH, CK, amilaz, lipaz, serum
bilirubinleri, serum total protein, albumin ve
globulini, kalsiyum, fosfor, elektrolitler, tam idrar
tetkiki, gaitada gizli kan, anti-HIV, anti-HCV,
HbsAg, anti-HBc total, anti-HAV IgM, PT, INR,
aPTT, CRP, RF, AFP, CEA, TSH, fT3, fT4,
prolaktin, testosteron, PSA, fPSA, Gruber-Vidal,
Wright AGG, Monotest, VDRL, ANA, anti
dsDNA, anti SS-A, anti SS-B, anti Sm, anti Scl-70,
anti Scl-70, AMA, ASMA, antisentromer antikor-
lar1 normal smirlarda veya negatif bulundu. Serum
immiinelektroforezinde IgG: 2310 mg/dL (N: 800-
1800), IgA: 385 mg/dL (N: 90-400), IgM: 456 (N:
60-280), k: 2583 (620-1670), A: 708 (336-899)
olarak saptandi ve sonuclar poliklonal gammopati
olarak yorumlandi.

Akciger grafisi ve ayakta bos batin grafisi
normal olarak degerlendirilirken, batin USG’de
splenomegali (136 mm, parenkimi homojen) disin-
da patolojik bulgu saptanmadi. Disfaji nedeninin
aydinlatilabilmesi i¢in yapilan iist gastrointestinal
sistem  endoskopisinde  6zofagus kontraksi-
yonlarmin kismen azalmasimin yani sira, Evre I
0zofajit ve pangastrit saptandi. Gastroskopik bi-
yopside 6zofagus Z ¢izgisinde ve mide antrumunda
kronik aktif ylizeyel gastrit saptandi; Helicobacter
pylori (+) bulundu. Ozofajiyal radyoniiklid sintig-
rafisi ile 6zofagus ge¢is zamaninin normal oldugu

Resim 2. Hastanin ensesindeki indiire 6dem ve buna baglh
postiir degisikligi.
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Resim 3. Histopatolojik incelemede dermiste kalinlasma ve
kollajen liflerde kabalagsma izlenmektedir.

anlasildi. Ozofajiyal manometri non-spesifik bir
motilite bozuklugu varligini ortaya koydu. Goz
hastaliklar1  konsiiltasyonunda her iki gdzde
konjonktiva, kornea ve sklera dogal bulunurken,
g6z diplerinde mikrohemorajiler ve sert eksudalar
saptandi. Disfaji dolayisiyla istenen kulak burun
bogaz hastaliklar1 konsiiltasyonu sonucu agiz bos-
lugu, hipofarenks ve larinkste patoloji saptanmadi.
Noroloji konsiiltasyonunda hastadaki yutma giiglii-
giiniin  diyabete bagli kranial ndropati veya
psodobulber paraliziye bagli olabilecegi diisiiniil-
dii. Bu nedenle istenen beyin sap1 agirlikhi
kranyum MR tetkikinde noral parenkime ait pato-
loji saptanmadi. Karotis ve vertebral Doppler bul-
gular1 normal olarak degerlendirildi. Organik bir
bozuklugun saptanamamasi nedeniyle disfaji ya-
kinmasinin psikosomatik olabilecegi diisiiniildil.
Psikiyatri konsiiltasyonunda olguda dissosiyatif,
konversif veya nevrotik bozukluk olabilecegi, buna
diizensiz diyabetin de katkida bulunabilecegi belir-
tildi ve hastaya diazepam 5 mg/giin baslandi. An-
cak izlem sirasinda hasta, disfajinin bu tedavi ile
degisiklik gostermedigini belirtti. Hasta taburcu
olduktan 6 ay sonra inferiolateral miyokard
infarktiisii gecirdi ve by-pass cerrahisi uygulandi.
Bu dénemde yapilan koroner anjiyografide sol ana
koroner arter normal bulunurken, sol 6n inen arter-
de tikanma, sirkumfleks arterde %80-90 darlik, sag
koroner arter ve dallarinda aterom plaklar1 goriildii.
Operasyondan 2 yil sonra yapilan transtorasik eko-
kardiyografi ve renkli Doppler incelemelerinde
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Resim 4. Fenestrasyon gosteren kollajen demetlerinin yakin-
dan goriintimii.

segmenter duvar hareket bozuklugu saptandi.
Miyokard egzersiz perfiizyon sintigrafisi ise apikal
iskemi varligini ortaya koydu. Hasta halen iskemik
kalp hastaligi nedeniyle clopidogrel 75 mg/giin,
asetil salisilik asit 300 mg/giin, isosorbid-5-
monohidrat 60 mg/giin, trimetazidin hidroklorid 20
mg/giin ve bisoprolol 5 mg/giin kullanmaktadir.

Tartisma

Sklerddem (sklerddema adultorum-Buschke
hastalig1) nadir rastlanan bir miisindzdiir. Hastali-
gin nedeni ve patogenezi agik degildir, ancak tutu-
lan deriden elde edilen fibroblast kiiltiirlerinde
prokollajen  {iretiminin  arttigi  gosterilmistir.
Sklerddem 2 ana tipe ayrilir. Daha ¢ok ¢cocukluk ve
genclik doneminde ortaya ¢ikan ilk tipte, klinik
bulgular siklikla streptokoksik farenjit, influenza,
sucicegi, kabakulak gibi akut, infektif bir olay:
izler. Yiiz ve/veya boyundan baslayan indiirasyon
kollar, omuzlar, sirt ve gdgiise yayilir. Bu olgular-
da prognoz nispeten iyidir ve hastalik cogunlukla 2
yil i¢inde kendiliginden geriler. ikinci tip ise, daha
cok erigkinlerde goriiliir ve tipik olarak diabetes
mellitusa eslik eder." Cogunlukla 40 yasin iizerin-
deki gisman erkekler olan bu hastalarda diyabet
uzun siliredir mevcuttur, insiiline bagimhdir ve
kontrol edilmesi giictiir. Hastalarda diyabete bagl
norolojik veya damarsal komplikasyonlar siktir.
Diyabete eslik eden olgularda tutulan deri alanlarn
boyun, sirtin iist kismi ve omuzlarla sinirhdir; yiiz
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etkilenmez. Hastalik sinsi baglar ve kronik seyir
izler.” Olgumuzun klinik &zellikleri bu klasik
tanimlamalara tiimiiyle uymaktadir. Sklerédemli
olgularin bir kisminda selim monoklonal gammo-
pati, multipl miyeloma, primer veya sekonder
hiperparatiroidizm bulunabilir."* Hastanuzda ise
bu tablolara ait klinik ve laboratuvar bulgularina
rastlanmamugtir.

Sklerédem alanindan yapilan biyopsiler,
histopatolojik olarak dermiste belirgin 6l¢iide ka-
linlasma, dermis ve deri alti dokusunda miisin ve
kollajen6z madde birikimi gosterir. Siskin kollajen
demetler arasindaki miisin  birikimi dolayisiyla
pencere seklinde bosluklar goriilebilir. Damarlar
cevresinde, az sayida mast hiicresi ve plazmosit de
igerebilen, seyrek lenfositik bir infiltrasyon bulu-
nabilir.  Sklerédemde  biriken madde asit
mukopolisakkarid yapisinda oldugundan,
Mucicarmin, Alcian mavisi pH 2.5 ve kolloidal
demir ile boyanir.* Hastamizda, uygulanan 2 farkl:
boya da misin birikimini = gdsterememistir.
Sklerddemde asit mukopolisakkaridler i¢in yapilan
boyamalarin degisken sonuglar verdigi bildirilmek-
tedir. Bu tiir bir boyanmay1 gosterebilmek i¢in ¢ok
sayida biyopsi Ornegi gerekebilir. Ayrica miisinin
hastaligin sadece erken donemlerinde farkedilebilir
miktarlarda oldugu da bildirilmektedir.* Cogu olgu-
da biyopsiler hastaligin ge¢ donemlerine yapildigin-
dan, miisinin saptanmasi miimkiin olmayabilir. Bir
calismada kolloidal demir ve Alcian mavisi yontem-
leri tek tek kullamildiginda 22 hastadan alinan 26
ormegin  %50’sinde, birlikte kullanildiginda ise
%67’sinde boyanma gosterilebilmistir.” Buna karsi-
lik, morfea ve sistemik sklerodermada da nadiren
miisin birikimi saptanabilmektedir. Bu nedenle
skleroderma ve sklerddemin ayirici tanisinda miisin
varliginin 6nemi tartigmalidir. Tanimn, klinik ve
patolojik bulgularm birlikte degerlendirilmesiyle
konmas1 uygun olacag1 belirtilmektedir.’

Sklerédem tanisinda gode birakmayan indiire
O0dem veya deri katiliginin varligi temel 6zelliktir.
Ayiric1 tanida basta sistemik skleroz olmak iizere
diger sklerotik deri hastaliklar1 diistiniilmelidir. Sis-
temik skleroz 6zellikle akral ve perioral bolgelerde
alttaki dokulara yapigmis gibi sklerotik deri, atrofi,
kalsifikasyon, pigmentasyon degisiklikleri, telan-
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jiektaziler ve Raynaud fenomeniyle karakterizedir.
Sistemik sklerozdan farkli olarak sklerddemde esas
olarak govde etkilenir ve ekstremiteler saglamdir.
Bu farkliliklar dolayisiyla sistemik skleroz ve
sklerédem klinik olarak birbirinden kolayca ayrilir.

Deride indiirasyon ve disfaji varliginda ayirici
taniya skleromiksédemin de alinmasi gereklidir.
Skleromiksddem ozellikle eller, onkollar, gdvde,
yiliz ve boynu tutan balmumsu papiiller ve yaygin
indilirasyon gosteren bir diger miisindzdiir. Histo-
patolojik incelemede iist dermiste yogun asit mu-
kopolisakkarid birikimi ve belirgin fibrohistiositik
infiltrat goriiliir. Disfaji ve 6zofagus motilite bo-
zuklugu  gosteren  skleromiksddemli  olgular
bildirilmistir.” Akral bolgelerin tutulmamis olmas,
deri bulgularinin 6zellikleri ve histopatolojik ince-
lemede yogun miisin bulunmamasi nedeniyle ol-
gumuz skleromiks6demden ayrilmaktadir.

Sklerodemde nadir de olsa, deri dis1 doku ve
organ tutulumlar1 bildirilmektedir. Hastalarda ek-
lem katilig1, plevral, peritoneal ve perikardiyal
efiizyon bulunabilir. Iskelet ve kalp kasi, dil,
Ozofagus, tiikriik bezleri, karaciger, kemik iligi ve
sinir dokusu tutulabilir.® Ozofagus, dil ve damagin
miisinle infiltrasyonu sonucunda bu yapilarin
motilitelerinin azalmas1 disfajiye yol acabilir.’
Sklerddemli 49 hastay1 inceleyen bir c¢alismada
hastalarin %16°sinda agiz acikliginda azalma bildi-
rilmis, ancak disfajiye hicbir olguda rastlanmamis-
tir.'"" Buna karsilik Venencie ve ark.nin ¢alisma-
sinda diyabetin eslik etmedigi 21 sklerédemli ol-
gunun 8’inde disfaji mevcutken, diyabeti olmayan
12 hastanin hicbirinde disfaji saptanmamustir.®
Olgumuz, diyabetin ve persistan disfajinin birlikte
bulunmasiyla yukaridaki gézleme aykiri bir 6rnek
olusturmaktadir. Ayni ¢alismada, disfaji tanimla-
yan 8 hastanin 5’ine uygulanan 6zofageal motilite
testleri ve 6zofagogastroduodenal rontgenler nor-
mal bulgular vermis, 1 olguda ise, 6zofagusun iist
kisminda yutma basmcinin yoklugunu, buna karsi-
lik orta ve alt kisimlarda normal basing bulundu-
gunu gostermistir.” Daha 6nce yapilan cesitli ya-
yinlar disfajisi olan sklerddemli hastalarda {ist
6zofagus basmcimin siirekli yiiksek oldugunu, da-
mak ve 6zofagus Ust kisminin motilitesinin azal-
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digin1 gostermistir.*’ Sistemik sklerozda ise olgu-
larin %50-80’inde alt 6zofagus tutulumu mevcut-
tur. Alt 6zofagusta peristaltizmin olmayis1 veya
diistik amplitiidlii peristaltik hareketlerin varligi
disfajiye neden olur."

Olgumuzda 6zofagusa yonelik ayrintili ince-
lemeler, 6zgiin bir tutuluma isaret etmemektedir.
Disfajinin psikojen kokenli olabilecegi diisiiniile-
rek verilen diazepama da cevap alinmamustir. Bu
nedenle bu yakinmanin daha ¢ok dil ve damak
hareketlerindeki kisitlanmaya bagli oldugu diisii-
niilmiistiir. Hastada zaman zaman gelistigi bildiri-
len dizartriyi agiklayacak bir norolojik tutulum
olmadigindan, bu sorunun da dil hareketlerindeki
kisitlanmaya bagli olmasi muhtemeldir.

Sonug olarak, bu olgu nedeniyle sklerddemin
disfajiye yol acabilecegini vurgulamak istedik.
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