
1953 yýlýnda Lutz bu hastalýðý, "keratosis fol-
likülaris serpiginosa" ismiyle farklý bir klinik tablo
olarak ortaya koyduktan sonra; 1955'de Miescher
histopatolojik özelliklerini tarif ederek hastalýða
"Elastoma intrapapillare perforans verruciforme"
adýný vermiþtir. Dermatoz 1958'den bu yana da
"Elastosis perforans serpiginosa" (EPS) olarak ele
alýnmaktadýr (1).

Anormal dokunun elimine edilmesi amacýyla
epidermal perforasyon gösteren dermatozlar, elas-
tosis perforans serpiginosa, perforan follikülit,
reaktif perforan kollajenoz, Kyrle hastalýðý ve edin-
sel perforan dermatozlar olarak sýnýflandýrýlýrlar
(2-4). EPS'nin 3 klinik varyantý mevcuttur:

1. Ýdiyopatik EPS

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

3. Penisillamine baðlý EPS: Wilson hastalýðýn-
da ve sistinüride uzun süreli olarak kullanýlan D-
Penisillaminin bir komplikasyonu olarak ortaya
çýkabilmektedir (1-6).

EPS genellikle 2 ve 3. dekadda meydana gelir.
Erkek kadýn oraný 4/1�dir. Primer lezyon deri
renginde 2-3 mm çapýnda, anüler ya da serpijinöz
dizilim gösteren, keratotik ve umbilike papüllerdir.
Hastalýðýn özellikle seçtiði bölgeler ense, boynun
yan yüzleri ve üst ekstremitelerdir. Daha az sýklýk-
la yüz, gövde ve alt ekstremiteler de tutulabilir.
Olgularýn çoðunda lezyonlar lokalize kalýr. Ýdiyo-
patik EPS'de, Down sendromu ile birlikte görülen
olgularda ve penisillamin kullanan sistinüri olgu-
larýnda disseminasyon geliþebilir (1,7-8).
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Özet
Elastosis perforans serpiginosa (EPS), anüler ya da serpi-

jinöz dizilim gösteren hiperkeratotik papüllerle karakterize
nadir bir dermatozdur. Anormal elastik fibriller transepidermal
eliminasyon yoluyla deriden atýlýr. Hastalýðýn idiyopatik, reak-
tif (konnektif doku hastalýklarý ile birlikte) ve penisillamine
baðlý olarak geliþen üç ayrý formu vardýr. Bu bildiride nadir
görülen bir dermatoz olmasý nedeniyle 55 yaþýnda elastosis
perforans serpiginosa tanýsý almýþ bir kadýn olgu sunulmak-
tadýr.
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Summary
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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Perforating Disorders
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Olgu
55 yaþýndaki kadýn hasta dermatoloji polikli-

niðine yaklaþýk 2 aydýr sol kol ve dirseðindeki hafif
kaþýntýlý, çizgisel kýzarýklýk ve kabarýklýk yakýn-
malarý ile baþvurdu. Dermatolojik bakýsýnda sol ön
kol dýþ yüzde ve sol dirsekte anüler, lineer ve ser-
piginöz dizilim gösteren keratotik, umbilike pa-
püller saptandý (Þekil 1). Öz ve soygeçmiþinde
özellik saptanmadý.

Laboratuar incelemelerinde hafif transaminaz
yüksekliði (SGOT: 47 ü/l. Normal deðer:5-35 ü/l )
dýþýnda patolojik sonuç gözlenmedi. Hematoksilen-
eosin boyama ile yapýlan histopatolojik incele-
mede; yüzeyde ortokeratotik keratin tabakasý, epi-
dermiste yer yer akantoz, intraepidermik mikro ve
makrovezikülasyon alanlarý ile fokal spongioz ve
bir alanda epidermiste perforasyon oluþturan
nekrotik bazofilik debrisle dolu transepidermal
eliminasyon  kanalý saptandý. Perforan görünümün
alt kýsmýna uyan dermiste lenfosit, eozinofil ve his-
tiositlerden oluþan inflamatuvar hücre infiltrasyonu
gözlendi. Transepidermal kanalý çevreleyen epider-
mis akantotik ve hiperplastik yapýda idi (Þekil 2).
Elastik doku boyasý ile yapýlan incelemede, der-
miste elastik fibril yoðunluðunun ve sayýsýnýn art-
mýþ olduðu saptandý.

Olguya sistemik antihistaminik dýþýnda tedavi
verilmedi. 4 ay sonraki kontrolde lezyonlar kaybol-
muþ ve yerlerinde postinflamatuvar pigmantasyon
býrakmýþlardý.

Tartýþma
Transepidermal eliminasyonun primer olarak

gözlendiði perforan dermatozlardan Kyrle hastalý-
ðýnda defekt epidermal keratinositlerde, perforan
follikülitte kýl follikülünde, reaktif perforan kolla-
jenoziste kollajende, elastosis perforans serpigi-
nosada ise elastik fibrillerdedir (9). EPS'nin here-
diter konnektif doku hastalýklarý ile birlikteliði ve
familyal EPS olgularýnýn varlýðý genetik predis-
pozisyonu destekler. Hastalýðýn otozomal resesif
geçtiði düþünülmektedir (8-10).

Primer patolojinin elastin miktarýnda azalma
ve tropoelastinde artýþ olduðu bildirilmektedir. Bu
nedenle ortaya çýkan defektif elastik fibriller de ya-
bancý cisim olarak transepidermal kanallardan
elimine edilirler (1-11).

Ýncelediðimiz olguda hematoksilen-eosin bo-
yasý ile epidermiste perforasyon oluþturan transepi-
dermal kanal ile perfore bölgenin altýna uyan saha-

Þekil 1. Ön kol ve dirsekte lineer ve anüler dizilim gösteren
papüller.

Þekil 2. Transepidermal eliminasyonla karakterize perforan
görünüm (HEx200).

T Klin J Med Sci 2000, 20 303

BÝR ELASTOSÝS PERFORANS SERPÝGÝNOSA OLGUSU Can CEYLAN ve Ark.



da yoðun mikst inflamatuvar hücre infiltrasyonu
saptandý. Elastik doku boyamasý ile dermiste elastik
fibril yoðunluðunda artýþ gözlendi. Lezyonlarýn
klinik morfolojik özellikleri ve histopatolojik özel-
liklerin ýþýðý altýnda EPS tanýsý konuldu.

Tedavide likit nitrojenle kriyoterapi ümit veri-
cidir. Dejenere elastik fibril eliminasyonunun bül
oluþumu ile hýzlandýðý gösterilmiþtir. Oklüziv ve in-
tralezyoner  kortikosteroidlerin yeri sýnýrlýdýr.
Keloid formasyon riski nedeniyle dermabrazyon,
elektrokoterizasyon ve cerrahiden kaçýnmak
gerekir (11). Bununla birlikte hastalýk 6 ay-5 yýl
arasýnda spontan rezolüsyon gösterir. Ýncelemiþ
olduðumuz olgu da baþlangýçtan itibaren 4 aylýk
süre sonunda spontan olarak iyileþmiþtir. Bu duru-
mun hastalýðýn etiyopatogenezindeki defektif
elastik fibrillerin transepidermal eliminasyonunun
belli bir süreç sonunda tamamlanmasý ile açýkla-
nabileceði düþünülmüþtür.

EPS klinik olarak granuloma annulare, poro-
keratosis Mibelli, anüler sarkoidoz, tinea corporis
gibi dermatozlarla karýþabilir. Aderan týkacýn bu-
lunmasý, porokeratosisin karakteristik oluðunun
bulunmamasý, lezyonlarýn özellikle seçtiði bölge-
ler, yaþ, birliktelik gösteren konnektif doku
hastalýklarý, penisillamin tedavisi altýnda olma gibi
özellikler ayýrýcý tanýda yardýmcý özelliklerdir.
Elastik doku boyamasý, EPS için patognomoniktir
ve diðer dermatozlardan ayýrýmý saðlar. Papiller
dermiste elastik fibrillerin büyüklük ve yoðun-
luðunda artýþ tipiktir. Kyrle hastalýðý ve perforan
follikülit; EPS ile benzer olarak santral bir keratotik
týkaç içerirler ve dejenere materyali elimine eden
bir perforasyona sahiptirler. Ancak her iki hastalýk-
ta EPS'den farklý olarak elastik doku boyamasý ile
üst dermada ve özellikle dermal papillalarda elastik
dokudaki yoðun artýþ görülmez (1).

Ýdiyopatik ve reaktif EPS'deki anormal elastik
fibrillerin mikroskobik görünümü penisillamine
baðlý EPS'den farklýdýr. Ýdiyopatik ve reaktif olgu-
larda elastik fibriller kümeli, kývrýmlý, granüler,
fragmante ve normal elastik fibrillerden daha ref-
raktildir. Penisillamine baðlý EPS'de ise, transepi-
dermal kanaldaki elastik fibriller, testere diþi ke-
narlý olup ultrastrüktürel düzeyde konsantrik
tabakalanma gösterirler. Ayrýca mahmuz þeklinde
çýkýntýlar ve homojen kortikal bir zon sözkonu-

sudur. Benzer deðiþiklikler penisillamine baðlý pul-
moner lezyonlarda da gösterilmiþtir (6).

Morgan ve arkadaþlarý perforan dermatozlu
hastalarda immünhistokimyasal olarak ve serum
düzeyleri ile ekstraselüler matriksin rolünü
araþtýrdýklarý çalýþma sonucunda laminin, tenascin
ve kollagen tip 4 serum düzeylerinde artýþ gözle-
mezken, fibronektin düzeyinde anlamlý derecede
yükselme tespit etmiþlerdir. Ayný çalýþmada yüksek
fibronektin serum ve doku konsantrasyonlarýnýn
epitel migrasyonunu ve proliferasyonunu arttýrmak
suretiyle perforan dermatoza yol açtýðý belirtilmek-
tedir (12).

Ýncelemiþ olduðumuz olgu yapýlan laboratuvar
tetkikler ve klinik muayene sonucunda herhangi bir
konnektif doku hastalýðý göstermemesi, D-
Penisillamin ve baþka bir ilaç anamnezinin alýnma-
masý nedeniyle idiyopatik elastosis perforans ser-
piginosa olarak deðerlendirilmiþtir. Az rastlanan bir
dermatoz oluþu ve spontan regresyon gösterebile-
ceðini vurgulamak amacýyla sunulmasý uygun
görülmüþtür.
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