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Ozet

Summary

Elastosis perforans serpiginosa (EPS), aniiler ya da serpi-
jindz dizilim gosteren hiperkeratotik papiillerle karakterize
nadir bir dermatozdur. Anormal elastik fibriller transepidermal
eliminasyon yoluyla deriden atilir. Hastaligin idiyopatik, reak-
tif (konnektif doku hastaliklar: ile birlikte) ve penisillamine
bagl olarak gelisen {i¢ ayr1 formu vardir. Bu bildiride nadir
goriilen bir dermatoz olmast nedeniyle 55 yasinda elastosis
perforans serpiginosa tanisi almis bir kadin olgu sunulmak-
tadir.

Anahtar Kelimeler: Elastosis Perforans Serpiginosa,
Perforan Hastaliklar
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Elastosis perforans serpiginosa (EPS) is a rare dermatosis
characterized by hyperkeratotic papules, arranged in an annu-
lar or serpiginous pattern. Abnormal elastic fibers are extruded
through the skin by the process of transepidermal elimina-
tion.The disorder consists of three types that are idiopathic, re-
active (associated with a connective tissue disorder) and peni-
cillamine-induced. Since it is an uncommon disorder, a 55
year-old female patient with elastosis perforans serpiginosa is
presented in this case report.
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1953 yilinda Lutz bu hastaligi, "keratosis fol-
likiilaris serpiginosa" ismiyle farkli bir klinik tablo
olarak ortaya koyduktan sonra; 1955'de Miescher
histopatolojik 6zelliklerini tarif ederek hastaliga
"Elastoma intrapapillare perforans verruciforme"
adin1 vermistir. Dermatoz 1958'den bu yana da
"Elastosis perforans serpiginosa" (EPS) olarak ele
alimaktadir (1).

Anormal dokunun elimine edilmesi amaciyla
epidermal perforasyon gosteren dermatozlar, elas-
tosis perforans serpiginosa, perforan follikiilit,
reaktif perforan kollajenoz, Kyrle hastalig1 ve edin-
sel perforan dermatozlar olarak siniflandirilirlar
(2-4). EPS'nin 3 klinik varyant1 mevcuttur:
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1. Idiyopatik EPS

2. Reaktif EPS: Herediter konnektif doku
hastaliklart ile birlikte goriiliir (Down sendromu,
Marfan sendromu, osteogenezis imperfekta) (4,5).

3. Penisillamine bagli EPS: Wilson hastaligin-
da ve sistiniiride uzun siireli olarak kullanilan D-
Penisillaminin bir komplikasyonu olarak ortaya
¢ikabilmektedir (1-6).

EPS genellikle 2 ve 3. dekadda meydana gelir.
Erkek kadin oranit 4/1°dir. Primer lezyon deri
renginde 2-3 mm ¢apinda, aniiler ya da serpijindz
dizilim gosteren, keratotik ve umbilike papiillerdir.
Hastaligin 6zellikle sectigi bolgeler ense, boynun
yan ylizleri ve Ust ekstremitelerdir. Daha az siklik-
la yiiz, govde ve alt ekstremiteler de tutulabilir.
Olgularm ¢ogunda lezyonlar lokalize kalir. idiyo-
patik EPS'de, Down sendromu ile birlikte goriilen
olgularda ve penisillamin kullanan sistiniiri olgu-
larinda disseminasyon gelisebilir (1,7-8).
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Sekil 1. On kol ve dirsekte lineer ve aniiler dizilim gdsteren
papiiller.

Olgu

55 yasindaki kadin hasta dermatoloji polikli-
nigine yaklasik 2 aydir sol kol ve dirsegindeki hafif
kagintili, ¢izgisel kizariklik ve kabariklik yakin-
malari ile bagvurdu. Dermatolojik bakisinda sol 6n
kol dis yiizde ve sol dirsekte aniiler, lineer ve ser-
pigindéz dizilim gosteren keratotik, umbilike pa-
piiller saptand: (Sekil 1). Oz ve soygecmisinde
ozellik saptanmadi.

Laboratuar incelemelerinde hafif transaminaz
yiiksekligi (SGOT: 47 /1. Normal deger:5-35 i/l )
disinda patolojik sonug gdzlenmedi. Hematoksilen-
eosin boyama ile yapilan histopatolojik incele-
mede; yiizeyde ortokeratotik keratin tabakasi, epi-
dermiste yer yer akantoz, intraepidermik mikro ve
makrovezikiilasyon alanlan ile fokal spongioz ve
bir alanda epidermiste perforasyon olusturan
nekrotik bazofilik debrisle dolu transepidermal
eliminasyon kanali saptandi. Perforan goriiniimiin
alt kismina uyan dermiste lenfosit, eozinofil ve his-
tiositlerden olusan inflamatuvar hiicre infiltrasyonu
gozlendi. Transepidermal kanali gevreleyen epider-
mis akantotik ve hiperplastik yapida idi (Sekil 2).
Elastik doku boyasi ile yapilan incelemede, der-
miste elastik fibril yogunlugunun ve sayisiin art-
mis oldugu saptandi.

Olguya sistemik antihistaminik diginda tedavi
verilmedi. 4 ay sonraki kontrolde lezyonlar kaybol-
mus ve yerlerinde postinflamatuvar pigmantasyon
birakmiglardi.
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Sekil 2. Transepidermal eliminasyonla karakterize perforan
goriiniim (HEx200).

Tartisma

Transepidermal eliminasyonun primer olarak
gozlendigi perforan dermatozlardan Kyrle hastali-
ginda defekt epidermal keratinositlerde, perforan
follikiilitte kil follikiiliinde, reaktif perforan kolla-
jenoziste kollajende, elastosis perforans serpigi-
nosada ise elastik fibrillerdedir (9). EPS'nin here-
diter konnektif doku hastaliklar1 ile birlikteligi ve
familyal EPS olgularinin varligi genetik predis-
pozisyonu destekler. Hastaligin otozomal resesif
gectigi distiniilmektedir (8-10).

Primer patolojinin elastin miktarinda azalma
ve tropoelastinde artis oldugu bildirilmektedir. Bu
nedenle ortaya ¢ikan defektif elastik fibriller de ya-
banci cisim olarak transepidermal kanallardan
elimine edilirler (1-11).

Inceledigimiz olguda hematoksilen-eosin bo-
yasi ile epidermiste perforasyon olusturan transepi-
dermal kanal ile perfore bdlgenin altina uyan saha-
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da yogun mikst inflamatuvar hiicre infiltrasyonu
saptandi. Elastik doku boyamasi ile dermiste elastik
fibril yogunlugunda artigs gozlendi. Lezyonlarin
klinik morfolojik 6zellikleri ve histopatolojik 6zel-
liklerin 15181 altinda EPS tanis1 konuldu.

Tedavide likit nitrojenle kriyoterapi iimit veri-
cidir. Dejenere elastik fibril eliminasyonunun biil
olusumu ile hizlandig1 gosterilmistir. Okliiziv ve in-
tralezyoner kortikosteroidlerin yeri sinirhdir.
Keloid formasyon riski nedeniyle dermabrazyon,
elektrokoterizasyon ve cerrahiden kaginmak
gerekir (11). Bununla birlikte hastalik 6 ay-5 yil
arasinda spontan rezoliisyon gosterir. Incelemis
oldugumuz olgu da baslangigtan itibaren 4 aylik
siire sonunda spontan olarak iyilesmistir. Bu duru-
mun hastaligin etiyopatogenezindeki defektif
elastik fibrillerin transepidermal eliminasyonunun
belli bir siire¢ sonunda tamamlanmasi ile ac¢ikla-
nabilecegi diistinilmiistiir.

EPS klinik olarak granuloma annulare, poro-
keratosis Mibelli, aniiler sarkoidoz, tinea corporis
gibi dermatozlarla karisabilir. Aderan tikacin bu-
lunmasi, porokeratosisin karakteristik olugunun
bulunmamasi, lezyonlarin 6zellikle sectigi bolge-
ler, yas, birliktelik gosteren konnektif doku
hastaliklar1, penisillamin tedavisi altinda olma gibi
ozellikler ayirict tanida yardimci ozelliklerdir.
Elastik doku boyamasi, EPS i¢in patognomoniktir
ve diger dermatozlardan ayirimi saglar. Papiller
dermiste elastik fibrillerin biiyiikliik ve yogun-
lugunda artig tipiktir. Kyrle hastaligi ve perforan
follikiilit; EPS ile benzer olarak santral bir keratotik
tikag icerirler ve dejenere materyali elimine eden
bir perforasyona sahiptirler. Ancak her iki hastalik-
ta EPS'den farkli olarak elastik doku boyamasi ile
iist dermada ve 6zellikle dermal papillalarda elastik
dokudaki yogun artig goriilmez (1).

Idiyopatik ve reaktif EPS'deki anormal elastik
fibrillerin mikroskobik goriiniimii penisillamine
bagl EPS'den farklidir. Idiyopatik ve reaktif olgu-
larda elastik fibriller kiimeli, kivrimli, graniiler,
fragmante ve normal elastik fibrillerden daha ref-
raktildir. Penisillamine bagli EPS'de ise, transepi-
dermal kanaldaki elastik fibriller, testere disi ke-
narli olup ultrastriiktiirel diizeyde konsantrik
tabakalanma gosterirler. Ayrica mahmuz seklinde
cikintilar ve homojen kortikal bir zon sdzkonu-
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sudur. Benzer degisiklikler penisillamine bagl pul-
moner lezyonlarda da gdsterilmistir (6).

Morgan ve arkadaslar1 perforan dermatozlu
hastalarda immiinhistokimyasal olarak ve serum
diizeyleri ile ekstraseliller matriksin roliini
arastirdiklar1 ¢alisma sonucunda laminin, tenascin
ve kollagen tip 4 serum diizeylerinde artis gozle-
mezken, fibronektin diizeyinde anlamli derecede
yiikselme tespit etmislerdir. Ayni ¢alismada yiiksek
fibronektin serum ve doku konsantrasyonlarinin
epitel migrasyonunu ve proliferasyonunu arttirmak
suretiyle perforan dermatoza yol actig1 belirtilmek-
tedir (12).

Incelemis oldugumuz olgu yapilan laboratuvar
tetkikler ve klinik muayene sonucunda herhangi bir
konnektif doku hastaligi gostermemesi, D-
Penisillamin ve baska bir ilag anamnezinin alinma-
mas1 nedeniyle idiyopatik elastosis perforans ser-
piginosa olarak degerlendirilmistir. Az rastlanan bir
dermatoz olusu ve spontan regresyon gosterebile-
cegini vurgulamak amaciyla sunulmas: uygun
goriilmiistir.
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