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Ozet

Summary

Edinsel perforan dermatoz (EPD), diabetes mellitus
ve/veya kronik bébrek yetmezligi olan hastalarin gévde ve eks-
tremitelerinde, genellikle kasintili olan keratotik papiillerle
karakterizedir. Bu kronik dermatoz, son on yildwr ayri bir antite
olarak kabul edilmektedir. Aylarca siiren lezyonlar skar birak-
madan iyilesir. Tedavisinde topikal keratolitik ajanlar, oral
isotretinoin, PUVA ve kriyoterapi kullanilabilir.

Son iki ydir hipertansiyon ve kronik bébrek yetmezligi
olan, 59 yasindaki kadin hastada bacaklarda baglayip gévdeye
yayilan kasintil lezyonlar olugmus. Fizik bakisinda,; gévde ve
ekstremitelerde, ortasinda keratotik tika¢ bulunan, ¢ok sayida
papiil saptand1. Klinik ve histopatolojik bulgulara dayanarak
"edinsel perforan dermatoz" tanisi kondu. Perforan dermatoz-
lara giincel yaklasim gozden gegirildi.

Anahtar Kelime: Edinsel perforan dermatoz
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Acquired perforating dermatosis is characterized with
usually pruritic keratotic papules which develop on the trunk
and limbs of patients with diabetes mellitus and/or chronic re-
nal failure. This chronic dermatosis is accepted as a distinct
entity for the last 10 years. The lesions last few months and
heal without scar formation. Treatment includes topical kera-
tolytic agents, oral isotretinoin, PUVA and cryotherapy.

59-year-old woman who had hypertension and chronic
renal failure for the last two years developed pruritic lesions
beginning on her legs and later on her trunk. Physical exami-
nation revealed multiple papules with keratotic central plugs
on trunk and extremities. According to the clinical and
histopathological findings, "acquired perforating dermatosis”
has been diagnosed and current approach to the perforating
diseases has been reviewed.
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Perforan dermatozlar, dermisin bazi kompo-
nentlerinin transepidermal eliminasyonu ile karak-
terize bir grup hastaligin genel adidir. Reaktif per-
foran kollajenoz (RPK), elastozis perforans serpi-
ginoza (EPS), perforan follikiilit (PF) ve Kyrle
hastaligi(KH) olarak bilinen dort perforan derma-
toz, 'primer' ya da 'esansiyel' perforan dermatozlar
olarak tanimlanmaktadir (1,2).

Son yillarda ise bobrek hastaligi ve/veya dia-
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betes mellitusu olan hastalarda hiperkeratotik pa-
plller ve histopatolojik olarak dejenere kollajen
veya elastik liflerin transepidermal eliminasyonu
ile karakterize bir hastalik tanimlanmistir. Edinsel
perforan dermatoz (EPD) denilen bu antite i¢in en
uygun ismin ne olacagi konusundaki tartigmalar ha-
la siirmektedir (3-6).

Olgu

H.V., 59 yasinda kadin. Konjestif kalp yetmez-
ligi ve bobrek yetmezligi nedeniyle dahiliye klini-
ginde yatmakta olan hastanin kasintili deri lezyon-
larinin tarafimizdan degerlendirilmesi istendi. Alt1
aydir devam eden kagmtili kabartilardan yakinan
hastanin sistemik bakisinda kalp atiglarinda aritmi,
3/6 dereceden sistolik iifiiriim, kot kavsini 5 cm
gecen hepatomegali saptandi. Dermatolojik
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sirtindak

Sekil 1. Olgunun i tek tek veya kiime seklindeki pa-

piiller.

bakisinda ise kollarda daha az olmak iizere tiim
ekstremitelerde ve govdede, ¢ok sayida, 2-8 mm
aras1 ¢aplarda, tek tek veya kiimeler seklinde, orta-
larinda hiperkeratotik tikag bulunan papiller
gorlldi (Sekil 1). Bazi lezyonlarin kaginma iz-
lerinin T{izerinde dizilim gostermesi Koebner
fenomeni olarak degerlendirildi (Sekil 2). Kan iire:
%188 mg, ilrik asit: 9.4 mg, kreatinin: 4.4 mg
olarak saptanan hastanin diger biokimyasal tetkik-
leri normal bulundu. Batin ultrasonografisinde bi-
lateral Grade II bobrek saptandi. Alinan deri biop-
sisinin histopatolojik incelemesinde, seri kesitlerde
keratin6z debris ve nétrofil iceren epidermal krater
ve epiteli perfore eden homojen eozinofilik madde
izlendi. Krater tabaninda ve yukar1 dermiste
perivaskiiler lenfositik infiltrasyon ve endotelleri
sis kapiller damar proliferasyonu goriildii (Sekil 3).
Yapilan Elastik Van Gieson 6zel boyasiyla elimine
edilen materyalin kollajen oldugu saptandi.
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Sekil 2. Lezyonlarin yakindan goriinimii ve Koebner
fenomeni.

Sekil 3. Lezyonun histopatolojik goriiniimii (Hematoksilen -
Eosin X 110).

Klinik ve histopatolojik verilere dayanarak
EPD tanis1 konan olguya topikal keratolitik tedavi
uygulandi.
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Tartisma

Zelger ve ark. transepidermal eliminasyon
(TEE) teriminin ilk defa 1968'de Mehregan tarafin-
dan kullanildigini belirtmistir (3). Perforan derma-
tozlar olarak bilinen hastaliklarin patogenezindeki
olay epidermisin aktif perforasyonu olmayip, der-
misteki maddenin epidermise gegerek deri digina
iletilmesidir. Bu nedenle "perforasyon" yerine
"transepidermal eliminasyon" teriminin kullanil-
masinin daha dogru olacagi savunulmaktadir (1,3).

Ust dermiste bulunan ¢esitli maddelerin
stimiilasyonu ile elimine edilecek madde
cevresinde meydana gelen epidermal hiperplazi,
kanal benzeri yapi olusturur. Normal keratinosit
matiirasyonu ile de bu madde kolaylikla deri digina
itilir. Bu mekanizma bazi olgular igin gecerli ise de
her zaman bu kadar basit degildir. Baz1 yazarlar;
yabanci madde, enfeksiy0z ajan, granuloma, neo-
plastik hiicre ve diger dejenere endojen maddelerin
epidermise girip yokedilmesini de TEE kavrami
icinde kabul ederler (1,3,6).

Rapini ve arkadaglart EPD tanis1 koyduklari
dort olguda hem kollajen hem de elastik liflerin
transepidermal olarak yokedildiklerini 6ne siirer-
ken (1), Zelger ve arkadaslar1 bu liflere ek olarak
nekrotik 16kositlerin niive kalintisi olan graniiler-
globiiler DNA maddesinin de elimine oldugunu
savunmaktadir. Yeni lezyonlarda kollajen ve elastik
doku birarada TEE'a ugrarken, giderek elastik lifler
kaybolur ve eski lezyonlarda tek fibroz yapi olarak
bazofilik boyanma ile kendini gosteren kollajen
lifler kalir (3). Olgumuzda elimine edilen maddenin
kollajen oldugu saptanmistir.

Patogenezde parcalanan polimorf niiveli
lokositlerden agiga ¢ikan enzimlerin TEE islemini
baglatmada tetikleyici rol oynadig: ileri siirtilmek-
tedir. Lokosit proteazlarinin, keratinositler arasin-
daki baglar gevseterek transepidermal yolu agma-
da etkin oldugu disiiniilmektedir (3). Bazi
yazarlara gore lokositleri TEE bolgesine ¢eken
olay, kollajenin yapisindaki kalitsal bir defekttir.
UV 1sinina maruz kalmak, pruritus, renal yetmezlik
ve /veya diabetes mellitus nedeniyle ortaya ¢ikan
asit-baz dengesi bozuklugu ve toksik metabolitler
ise yardimci faktorlerdir. Kimi yazarlar ise epider-
mal travma (pruritus vb.) nedeniyle olusan enfla-
matuar reaksiyonlara sekonder olarak bag dokusu
elemanlarinin TEE'a ugradigini ileri siirmekte-
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dir(3). Yapilan ultrastriiktiirel bir ¢alismada erken
donem lezyonlarda enflamatuar hiicre ekzositozu
ve elastik liflerde degisiklikler; ikinci donem lez-
yonlarda bazal membranda devamliligin bozul-
masi, perfore odak cevresinde birikimler, dermal
O0dem, daginik makrofajlar ve papiller dermiste
yogun kollajen fibrillerin birikimi; ge¢ donem lez-
yonlarda ise fibroblastlar ve transepidermal kanal-
larda dejenere elastik lifler goriilmiistiir (7). Bagka
bir ultrastriiktiirel calismada ise keratotik tikac
icinde kollajen liflerin goriilmesi TEE ile kollajenin
yokedildigini ortaya koymaktadir (8).

EPD'da goriilen deri lezyonlar1 basta KH ol-
mak {izere diger primer perforan dermatozlari taklit
eder. Tipik olarak 2- 10 mm ¢apinda, ¢cogu kez ke-
ratotik tikag igeren, hiperkeratotik papiiller vardir.
Siddetli kagint1 nedeniyle derinin siirekli kaginmasi
sonucu, bu papiiller plaga doniisebilir. Lezyonlar
daha ¢ok ekstremitelerde (6zellikle bacaklarda) ol-
mak iizere, govde ve yiizde de yerlesebilir (1).
Koebner fenomeni olusabilir. Olgumuzda da ba-
caklarda yogun olmak {izere, kollar ve gévdede ¢ok
sayida, tikag iceren, hiperkeratotik papiiller sap-
tand1. Kagint1 siddetliydi ve gdvdedeki lezyonlarda
Koebner fenomeni goriildii.

Eriskin yasta baslayan EPD'da bobrek yet-
mezligi, diabet veya her ikisi birden vardir. Bobrek
hastalig1 genellikle diabetik nefropati sonucudur.
EPD, hemodializ hastalarmmin  %5-10'unda da
olusabilmektedir. Ayrica uzun siiren ve siddetli
kasit1 ile karakterize bir¢ok hastalikta goriilebilir
(1,2). Kronik karaciger hastaligi, lenfoma ve ben-
zeri malign neoplaziler (1), hipotiroidi, hiper-
paratiroidi ve ndrodermatit (2) ile birlikte rapor
edilmistir.

Perforan dermatozlar ile kronik bobrek yet-
mezligi, diabetes mellitus ve karaciger yetmezligi
arasindaki etkilesim yolu tam anlasilamamustir.
Direkt olarak epidermis veya dermisin yapi veya
fonksiyonunu degistirebilecekleri ya da kasimntiya ne-
den olarak predispozan faktdr olduklar diistiniilmek-
tedir. Kasinttya bagli kronik deri tahrisi veya
kserozisin patogenezde rolii oldugu ileri siiriilmekte-
dir (1,6). Baz1 lezyonlarin lineer dizilim gostermesi
(Koebner fenomeni) de epidermal travmanin lezyon
olusumundaki etkisini desteklemektedir (2).

Perforan dermatozlarin ayirici tanisinda tam
bir goriis birligine varilamamistir. Diabet veya
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bobrek hastaligr olan hastalarda histolojik bulgu-
larin degiskenlik gdstermesi biiyiik olasilikla ayni
patolojik olayin farkl: evrelerini veya farkl lezyon-
larini igeren biyopsi 6rneklerinden kaynaklanmak-
tadir. Bu olgular1 bilinen 4 klasik hastaliktan biri
olarak siniflandirmaya c¢alismaktansa, "EPD"
olarak isimlendirmek daha dogru bir yaklasimdir.
Bobrek hastaligi ve diabetes mellitus saptanmayan
PF, EPS ve RPK olgular1 ise ayr1 antiteler olarak
kabul edilebilir. EPS'da lezyonlar aniilerdir ve bas-
ka genetik hastaliklarla birlikte goriiliir. RPK ise
genellikle kalitsaldir, gocuklukta baslayan, 6-8 haf-
tada iyilesen lezyonlar ylizeyel travma ile tekrar-
layabilir. EPD'da da yiizeyel travma ile lezyonlarda
artis olur ama iyilesme siiresi RPK'a gore daha
uzundur. PF'te ise primer olayin dermisteki de-
jenere follikiiler yapilarin riiptiirii olusu ayirici tani-
da yardimeidir (1).

Tedavide topikal keratolitikler, topikal kor-
tikosteroid, fototerapi, sistemik isotretinoin veya
stv1 azot ile kriyoterapi denenebilir (1,2,6).
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