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OZET

Rothmann-Makai pannikiiliti herhangibir sistemik
semptomu olmayip govde ve ekstremitelerde subkutan
noditillerin olusmasiyla karekterize, Weber-Christian Has-
taliginin nadir bir varyantidir. Biz burada Rothmann-Makai
pannikiiliti tanisi konulan bir hastayt sunduk ve literatiirti
kisaca gozden gecgirdik.

Anahtar Kelimeler: Pannikulitler, Rothmann-Makai tipi
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Etyolojisi heniiz tam olarak bilinmeyen bir panni-
kulitti. Govde ve ekstremitelerde yuvarlak, palpasyonla
hassas, genellikle agrisiz, ortalama oniki tane ve 2-
30mm c¢aplarinda degisen sert veya elastik yapida ola-
bilen, Uzerindeki derinin normal goériuniimde veya erite-
matoz oOzellikte oldugu subkutan nodiillerle karekterize-
dir (1,2,3,4). Lezyonlar gruplar halinde olugsmayip za-
man iginde tek tek ortaya ¢ikarlar ve birka¢ giin ile bir-
ka¢ hafta icinde spontan olarak sikatris birakmadan
kaybolurlar (1,2). Bu hastaligin suresi 6 ay-1 yildir. En
onemli oOzelligi ise beraberinde ates, genel durum bo-
zuklugu ve sistemik semptomlarin bulunmamasidir
(1,2,3,4).

OLGU

60 yasindaki Nevsehir dogumlu bayan hasta (E.O)
poliklinigimize dort aydir her iki bacaginda ve govde-
sinde kirmizi renkte, sert, basmakla agrili sislikler ya-
kinmasiyla bagvurmustur.

0Oz ve soy gegmisinde bir 6zellik saptanmamstir.

Fizik muayenesinde genel durumu iyi, kan basinci
125/85 mmHg, nabzi 76/dak olan obez hastanin kalb

Gelig Tarihi: 7.9.1993 Kabul Tarihi: 5.10.1993

Yazisma Adresi: Dr.ilknur OZEN
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi
Dermatoloji ABD, ANKARA

Turk J Dermatol 1993, 3

SUMMARY

Rothmann-Makai's panniculitis is a rare variant of
Weber -Christian disease which is characterized by the
development of subcutaneous nodules on the trunk and
extremities without any systemic symtoms. Here, we pre-
sented a patient who was diagnosed as Rothmann-Makai
panniculitis and we reviewed the literature briefly.
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sesleri derinden geliyordu. Sternumun sol kenari
boyunca 3°/6° sistolik ejeksiyon ufurimii ve S2'de
sertlesme; akcigerlerde dinlemekle bilateral sibilan ron-
kiisler; her iki alt ekstremitelerde (+) gode birakan
odem ve periferik siyanozu mevcuttu.

Dermatolojik muayenesinde; bas sac¢h derisi ve
saglar dogaldi. Yuziinde daha ¢ok yanaklarda belirgin
olmak lizere yaygin telenjiektazileri vardi. Karninda, sir-
tinda, alt ekstremitelerinde, el ve ayaklarinin dorsal
yuzlerinde yaygin, caplarn 0.5-3mm arasinda degisen
buyukliiklerde eritemli-mor renkli, lokal 1s1 artisi bulu-
nan, palpasyonla hassas nodositeleri mevcuttu. Ayak
parmak aralari, ayak tabani, ve tirnaklari dogaldi. Oral
ve genltal mukozalar dogal, vicut killanmasi normaldi
(Sekil 1,2).

Laboratuar incelemesinde; tam kan ve tam idrar
tetkikleri, bobrek fonksiyon testleri, serum lipit diizeyle-
ri, serum kalsiyum miktar ve alfa-1 antitripsin ve lipaz
seviyeleri normaldi. Alkalen fosfataz: 131 U/L ve LDH:
330 U/L olmasi disinda karaciger fonksiyon testleri de
normaldi. Achk kan sekeri: % 116 mg/dl, tokluk kan
sekeri: %164 mg/dl ve oral glukoz tolarans testi bozuk
bulundu. Bogaz kiiltiirii: normal bogaz florasi, ASO: 200
IU/ml altinda, CRP (-, RF (-), sedimentasyon hizi 25
mm/saat ve ugli paterji testi negatifti. Telekardiografi-
sinde aorta uzun ve kivrintili, sol kalbte hipertrofi, ak-
cigerlerde lineer dallanmada artma vardi. Elektrokardio-
grafisinde sag aks deviasyonu, V3'de T negatifligi ve P
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Sekil 1.

Olgumuzun bacagindaki lezyonlarih klinik gériiniimii

pulmonale dalgalan; ekografisinde ise sol atrium bii-
yikligi tst sinirda, sag bosluklar ise biiyiik bulundu.

Kardloloji konsiiltasyonunda kor pulmonale tanisi
konulup tedavisi planlandi. Endokrinoloji konsiiltasyo-
nunda oral glukoz tolarans testlndeki bozukluk obesi-
teye baglandi ve zayiflama diyeti Onerildi.

Sirtindaki nodiiler lezyondan alinan 17.9.1991 ta-
rihli ve 743/91 numarali biopsisi "nondefinit pannikilit =
subkutan llpograniilomatozis = Rothmann-Makai panni-
kiliti olarak degerlendirildi.

TARTISMA

Pannikiilit terimi subkutan dokudaki inflamasyon
odaklar: ile karekterize bir grup hastaliga verilen isimdir.
Modiillerin iizerini kaplayan dermis ve epidermis nede-
niyle yalnizca fizik muayene ile pannlkiilitin spesifik ti-
pini tayin etmek miimkiin olamamaktadir. Pannikiilltle-
rin biitiin tipleri siklikla bacaklarda, iilsere olan veya ol-
mayan, eritemli veya morvlyole nodiillerle karekterlze-
dir. Her ne kadar dagilimi, baslangi¢ zamani1 ve lezyon-
larin  klinik 06zellikleri esas alinarak taniya yaklasilabi-
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Sekil 2.

Olgumuzun govdesindeki ve {ist ekstremitelerindeki
lezyonlarin klinik gériinimi.

Ilrse de kesin tani biopsi ile konulmaktadir. Pannikiillt-
lerln histopatolojik siniflamasi1 temelde Inflamatuar foku-
sun lokalizasyonu esas alinarak yapilabilmektedir, in-
flamasyon primer olarak septalarda lokalize ise septal
panikiilit; yag lobiiller]l igerisinde ise lobuler pannikiilit
ismi verilmektedir. Genellikle hastaligin ge¢ donemle-
rinde Inflamasyon tiim alanlar1 kapsayabileceginden an-
cak erken donemde alinan biopsi pannikiilltin primer
olarak lobuler veya septal oldugu konusunda yardimeci
olabilmektedir, ilaveten vaskiilitin varligi da pannikiilltle-
rin dort major gruba ayrilmasina yol a¢maktadir. Buna
gore pannikiilltlerin klasifikasyonu Tablo 1'de goriilmek-
tedir (5).

Bugiin heniiz pannikiilitlerin herkes tarafindan ka-
bul edilen bir siniflamasi yapilamamistir ¢linkii pannikii-
litlerin bazi formlar1 bazi otdrlere gore ayri bir antite
olarak kabul edilirken, diger otorlere gore belli bash
hastaliklarin bir varyant1 olarak tanimlanmaktadir (6).

ilk defa 1894 yilinda Rothmann tarafindan tanim-
lanan ve 1928 yilinda Makal'nin "llpograniilomatozis
subkutanea" adin1 verdigi Rothmann-Makal pannikiiliti;
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Tablo 1. Pannikiilitlerin siniflandiriimasi

A. Lobuler Pannikiilitler
a. Vaskiilitsiz:
1. Idlopatlk lobuler pannikiilit
—  Weber-Christian hastalig1
— Subkutan lipograniilomatozis
— Alfa-1 antitripsin eksikligi pannikiiliti
— Histiositik sitofajik pannikiilit
2. Fiziksel panikiilitler
— Soguk etkisiyle olusan
— Travmatik
— Kimyasal
— Faktisiyei
3. Neonatal pannikiilitler
— Sklerema neonatorum
— Neonatal subkutan yag nekrozu
Pankreatik pannikiilit
5. Poststeroid pannikiiliti
6. Sistemik hastaliklardaki lobuler pannikiilitler
— Lupus eritematozus
—  Sarkoidoz
— Granuloma annulare
— Lenfoma ve 16semi
—  Enfeksiyonlar
b. Vaskiilitli:
— Noduler vaskiilit (Eritema induratum)
B. Septal Pannikiilitler
a. Vaskiilitsiz:
Eritema nodosum
Subakut noduler migratuvar pannikiilit
— Skleroderma pannikiiliti
Eozinofilik fasiit
Nekrobiyozis lipoidika diabetikorum
— Romatoid nodul
b. Vaskiilitli:
— Superfisial migratuvar tromboflebit
— Poliarteritis nodoza
— Kutanoz poliarteritis nodoza

her olgunun ayirici tanisi yapilip belli bir antiteye tam
olarak uydurulamayan ve bu nedenle de bazi otédrlerce
nonspesiflk veya nondefinite pannikiilitler olarak isim-
lendirilmigtir (1,6,7). Bu terim, 1945 yilinda Weber-
Christian hastaligi, eritema nodosum, eritema induratum
gibi belirli antitelere uymayan idiopatik pannikiilitlerden
olugan heterojen grubu tanimlamak igin kullaniimigtir
ve tani tamamen negatif kriterlere bagldir (6). 1968'de
ise periarteritis nodosa, eritema induratum ve Ro-
thmann-Makai pannikiiliti incelendiginde hepsinin ben-
zer evrelerden gegtigi, bu nedenle de bu grup hasta-
liklara “idiopatik lipograniilomatéz hipodermatitler” denil-
mesi Onerilmistir (8). Bazi otodrler ise bu hastaligi "adi-
ponekrozis subkutanea” bagligi altinda incelenmektedir.
Bunun yani sira, Weber-Christian hastaliginin nadir bir
varyanti olarak kabul edenler de bulunmaktadir (2).

Hastalik her iki cinsi de esit siklikta tutar; irksal,
cografik, mesleki ve herediter bir 6zelligi bulunmamakta-
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Sekil 3. Pothmann-Makai pannikiilitinde spesifik 6zellikler gos-
termeyen lobuler nondefinit pannikiilit.

dir (2,3,5). Ozellikle gocuklarda gériilmekle beraber;
Rothmann, Baumgartner ve Rive bu hastaligi erigkin-
lerde de tanimlamiglardir (1,2). Bizim hastamiz da
erigkin yas grubuna girmektedir.

Primer patolojik olay lobuler pannikiilittir (5,8). Li-
pograniilomatozis subkutaneanin nedeni halen bilinme-
mektedir. Rochl ve Theis; dolagimdaki yabanci madde-
lerin yag dokusunda staza ve sonugta da nekroza ne-
den oldugu hipotezini savunmuslardir. Onlarin olgularin-
da predispoze faktorler olarak bocek sokmasi, trombo-
flebit, varis gibi dolagsim bozukluklari bulunmaktadir.
Yapilan arastirmalarda halojen bilegiklerin etyolojide ro-
li olmadigi gosterilmistir ve higbir enfeksiyon ajani et-
ken olarak saptanamamistir (1,5). Subkutan yag doku-
sunda kisinin kendi lipitlerine kargi yabanci cisim reak-
siyonu sonucu olusan graniilomatéz degisikliklerle ka-
rekterize oldugu disiiniilmektedir. Yag dokusunu bes-
leyen kapillerlerde dilatasyon, endotel hiicrlerinde proli-
ferasyon, hiicre infiltrasyonu, hyalinizasyon ve &6dem
meydana gelmektedir, ileri olgularda, intimada kalin-
lasma sonucu damarlarda komplet obstriiksiyona bagh
gitgide ilerleyen skleroz ve atrofiyi takiben yag hiicre-
lerinde fokal dejenerasyon ve adiponekroz ortaya cik-
maktadir (1,8).

Weber-Christian hastaligi gibi ii¢ evreden olusmak-
tadir:

/Akut Inflamatuar evre: Yag hiicrelerinin fokal de-
jenerasyonundan olusan nekrotik odagin g¢evresinde
polimorf niiveli |6kositler, lenfosit ve histiosit infilt-
rasyonu gozlenir.

l/Lipofajik evre: Dejenere olmus yaglan fagosite
eden "kopiik hiicre" adini alan histiositler ve nonka-
ze6z graniilom olugsumu tipiktir. Ayrica dev hiicreler,
plazma hiicreleri ve eozinofil infiltrasoynu da bulunabi-
lir.

li/Fibroblastik evre: Bag doku liflerindeki 6dem ve
yag dokusunun yerini fibrozisin almasi goézlenir (1,9).
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Histopatolojik olarak Weber-Christian hastalig: ile
Rothmann-Makai pannikiilltini ayirt edebilmek igin Le-
ver, "Histopatohlogy of the skin"in dordiincii baskisinda
(1967) iki ozellik belirlemigtir. Bunlar Rothmann-Makai
pannikiilitinde birinci evrede daha yaygin yag nekrozu
bulunmas: ve ikinci evrede kopiik hiicrelere ek olarak
graniilomlarin varligidir (2,3). Bununla birlikte Lever
"Histopathology of the skin"in yedinci baskisinda (1990)
Rothmann-Makai pannikiilitinin ayr1 bir antite oldugu ko-
nusundaki kuskularint belirtmis ve bu konuda kesin
olarak siniflandirilamayan pannikiilit olgularinin nonspe-
sifik = nondefinit pannikiilit olarak isimlendirilmesini
onermistir. Boylece de bu diagnostik terimi tamamen
negatif terimlere dayandirmistir (6). Bizim hastamizin
dermatopatolojik incelemesinde de Weber-Christian
hastaligi, eritema nodosum ve eritema induratum ile
uyumlu olmayan lobuler bir panikiilit saptanmistir (Sekil
3). Bu histopatolojik o6zelliklere ilaveten bazi literatiir-
lerde nodiiler vaskiilite benzer bulgular da bildirilmistir
2).

Ayirict tanida eritema nodosum, eritema indura-
tum, Weber-Christian hastaligi, nodiiler trikofitik granii-
lom, nodiiler yag nekrozu, soguk pannikiiliti, post-ste-
roid pannikiiliti, subakut nodiiler migratuar pannikiilit,
alfa 1 antitripsin eksikligi, yabanci cisim graniilomu, no-
diiler vaskiilit, periarteritis nodosa, DNA veya oto-erit-
rosit sensitlvitesi bulunmaktadir (1,2,3,6,8,9).

Heniiz etkisi tam olarak kanitlanmis bir tedavisi
olmadigindan, sistemik semptomlar bulunmadigindan ve
6-12 ay i¢inde spontan diizelebildiginden agir olgular
disinda tedaviye gerek duyulmamaktadir (2). Giinde
60-80mg prednlsolone ile beraber enfeksiyon bulgusu
bulunmasa da genis spektrumlu antibiyotikler ve siilfo-
namidlerin kullanilmasi1 denenebilmektedir (3,10). Tetra-
siklinin de antilipaz etkisi nedeniyle etkili olabilecegi
diistiniilmektedir (2). Biz olgumuza herhangibir spesifik
tedavi uygulamadik, sadece semptomatik olarak indo-
metazin verdik. Taburcu ettigimizde lezyonlar: spontan
olarak gerilemisti.
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Biz burada zaman iginde tek tek ortaya ¢ikan, si-
metrik, ilserlesmeyen ve skatris birakmadan iyilesen,
gluteal bolgeleri tutmayan, beraberinde ates ile siste-
mik semptomlar bulunmayan ve klinik 6n taniy1 destek-
leyen biopsi sonucuyla bir Rothmann-Makai pannikiliti
olgusu sunduk ve nadir goriilen bir pannikiilit tipi oldu-
gundan yayinlamay1 uygun bulduk.
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