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Ozet

Abstract

Primer kiitane amiloidozlar, deride amiloid birikimi ile karakte-
rize, sistemik hastaligin eslik etmedigi bir grup dermatozdur. Klinik
olarak liken amiloidoz, makiiler amiloidoz ve nodiiler amiloidoz
olarak goriiliir. Makiiler ve liken amiloidoz formlarinin ayni hastada
goriilmesi bifazik amiloidoz olarak adlandirilir. Liken amiloidoz
bacak ©n yiizlerinde yerlesen hemisferik papiillerin olusturdugu
plaklarla karakterize iken, makiiler amiloidoz daha ¢ok sirtta lokalize
dagmik retikiile pigmentasyonla seyreder.

Kronik seyreden primer kiitane amiloidoz, siklikla tedavilere di-
reng gosterir. Burada, sirtta yaygin hiperpigmente makiillere,
ekstremitelerde liken amiloidozun eslik ettigi, dar band UVB tedavisi-
ne iyi yanit veren bir olgu sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Bifazik amiloidoz, dar band UVB
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Primary cutaneous amyloidoses are a group of dermatoses char-
acterized by deposition of amyloid in the skin without accompanying
systemic disease. Clinical manifestations are lichenoid, macular and
nodular amyloidosis. The association of macular and lichenoid forms
is termed as biphasic amyloidosis. While lichenoid form is character-
ised by hemispheric papules forming plaques on the lower extremities,
macular amyloidosis is located primarily on the back with pigmented
macules in a reticulate pattern.

The chronic course of primary cutaneous amyloidosis is fre-
quently recalcitrant to treatment. Herein we report a case with hiperpig-
mented macules on the back associated with lichen amyloidosis on the
extremities who responded well to treatment with narrow band UVB.
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rimer kiitane lokalize amiloidoz (PKLA),

eslik eden bir sistemik hastalik veya

dermatoz  olmaksizin  deride amiloid
depolanmasi ile karakterize bir grup hastaliktir.
Makiiler amiloidoz, liken (papiiler) amiloidoz ve
nodiiler amiloidoz olmak iizere 3 gruba ayrilir.'
Liken amiloidoz ve makiiler amiloidoz tablolarinin
ayni hastada goriilmesi ise ‘bifazik amiloidoz’
olarak adlandirilir.”?

Tedavide gesitli ilag ve yontemler onerilmekle
birlikte, PKLLA siklikla tedaviye direng gosterir ve
kronik bir seyir izler. Genis yayilimli lezyonlar
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darband UVB tedavisine iyi yanit veren bir bifazik
amiloidoz olgusu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Kirk dokuz yasinda kadin hasta ilk olarak 18
yil 6nce her iki bacak On yiiziinde kabarikliklar
seklinde baslayarak zamanla tiim viicuduna yayilan
yaygin kasintili lekeler sikayeti ile poliklinigimize
basvurdu. Soygec¢misinde oOzellik bulunmayan
hastanin sorgulamasinda hipertansiyon ve astim
bronsiyale hastasi oldugu, gévdesindeki lezyonlara
makiiler amiloidoz teshisi konarak baglanan PUVA
tedavisinden yarar gormedigi ve acitretin tedavisini
tolere edemedigi 6grenildi. Sistemik muayenesinde
0zellik bulunmayan hastanin dermatolojik muaye-
nesinde her iki aksilla, gogiis altlar1 ve palmoplan-
tar bolgeler disinda tiim viicutta ve yiizde ekskori-
asyon izlerinin eslik ettigi jeneralize retikiile hiper-

pigmentasyon, alt ve iist ekstremitelerin ekstansor
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Resim 1. Sol bacak ekstansér yiizde folikiiler yerlesimli
hiperkeratotik papiiller.

Resim 2. Sirtta yaygin retikiile pigmentasyon.

yiizlerinde 2-5 mm caplarinda hiperkeratotik koyu
kahve rengi papiiller ve bu papiillerin birlesmesi ile
olusan plaklar gozlendi (Resim 1, 2).

Yapilan laboratuvar incelemelerinde total IgE
diizeyinde yiikseklik (508,7 IU/mL; Normal:1.5 -
100 TU/mL) disinda patolojik bulgu saptanmadi.
Hastanin makiiler lezyonlarindan alinan biyopsinin
histopatolojik incelemesinde papiller dermisde
kiiciik amorf gruplar halinde eozinofilik madde
birikimi ve perivaskiiler melanofajlar gozlendi.
Yapilan kristal viyole ve Kongo kirmizis1 boyalari
ile bu maddenin pozitif reaksiyon verdigi saptana-
rak makiiler amiloidoz tanisi kondu (Resim 3).
Bacak 6n yiiziindeki papiiler lezyonlar ise, histopa-
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tolojik incelemede epidermisde ortokeratotik hiper-
keratoz, dermiste verriisiform akantoz, papiller
dermiste oldukca genis yer kaplayan, kristal viyole
ve Kongo kirmizisi boyalari ile pozitif reaksiyon
veren madde birikimi saptanarak, liken amiloidoz
tanist aldi (Resim 4). Sistemik tutulum agisindan
yapilan tetkiklerden radyolojik incelemelerde pato-
lojik bulgu saptanmadi. Yutma gii¢liigii nedeniyle
yapilan endoskopik biyopside amiloid birikimine
rastlanmadi. Klinik ve histopatolojik olarak
makiiler ve liken amiloidoz bulgularinin birlikte
goriilmesi nedeniyle hastamiza bifazik amiloidoz
tanis1 kondu.

Hastanin yaygin lezyonlar ve siddetli kasinti
sikayeti

sistemik antihistaminik ve topikal

Resim 3. Hafif hiperkeratoz ve akantoz, papiller dermiste
eozinofilik kiigiik topluluklar halinde madde birikimi (HE
x100).
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Resim 4. Papiller dermiste biriken maddenin amiloid icin
pozitif reaksiyonu (Kongo kirmizist x100).
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Resim 5. Sol bacak ekstansor yilizdeki papiillerin belirgin
Ol¢iide azalmasi.

kortikosteroidlerden olusan semptomatik tedaviden
fayda gormedi. Potent kortikosteroidli pomadlarin
kapali uygulamalarina ise yanit sinirli oldu. Bunun
iizerine haftada 3 gilin olmak iizere uygulanan
darband UVB tedavisi ile dncelikle kasint1 sikayeti
belirgin 6lgiide azalirken, 3. ayin sonunda (kiimii-
latif doz 52.600J/cm’®) ekstremitelerin ekstansér
yiizlerindeki papiiler lezyonlarin geriledigi goriildii
(Resim 5).

Tartisma

Amiloidoz amiloid fibril proteinlerinin deri,
mukoza ve i¢ organlarda ekstraseliiler alanda depo-
lanmas1 sonucu olusan yapisal ve fonksiyonel bo-
zukluklarla seyreden bir hastalik grubudur. Klinik
tipleri amiloidin sistemik veya lokalize birikimine
bagli olarak belirlenir. Kiitane amiloidoz sadece
deriye simnirli amiloid birikimi ile karakterizedir.
Sekonder formlar: aktinik ke  ratoz, intradermal
nevis, ekrin ter bezi tiimorleri, bazal hiicreli
karsinom, PUVA tedavisi gibi altta yatan bir nede-
ne bagh olarak gelisirken, PKLA’da eslik eden bir
neden saptanmaz. PKL A makiiler, nodiiler ve liken
amiloidoz olmak {izere birbirleri ile benzer 6zellik-
ler gosteren 3 alt gruba ayrilir. Bifazik amiloidoz
ayn1 hastada makiiler amiloidoz ve liken amiloidoz
formlarinin birlikte goriilmesini ifade eden klinik
bir terimdir."™*
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PKLA’da etyopatogenez tam olarak aydinla-

tilamamistir. Dermisteki amiloidin  nekrotik
keratinositlerden koken aldigi diisiiniilmektedir.
Histopatolojik incelemelerde nekrotik

keratinositlerin goriilmesi ve immiinhistokimyasal
calismalarda sitokeratin antikorlar1 ile pozitif
reaksiyonun saptanmasi bu goriigii destekler nite-
liktedir. Keratinosit dejenerasyonuna kronik frik-
siyona bagli mekanik travmanin neden olabilecegi
ileri siiriilmekle birlikte, tekrarlayan friksiyon ile
amiloidoz arasindaki baglant1 tam olarak aydinla-
tilamamustir.™®  Dermise  dokiilen  dejenere
keratinositlerin icerdigi keratin filamentlerinin
histiyositler tarafindan fagosite edildikten sonra
degisime ugrayarak amiloide doniistiigii diistiniil-
mektedir.”® Makiiler ve liken amiloidozda amiloid
ile reaksiyon veren antikeratin antikorlarimin bo-
yanma paternleri arasinda farklilik olmadigi, bu
tablolarin aym1 hastaligin farkli klinik formlan
oldugu ileri siiriilmiistir.” Kronik friksiyonla
makiiler amiloidoz lezyonlarn iizerinde liken
amiloidozun papiiler lezyonlarimin goriilmesi bu
goriisii destekler niteliktedir.'! Ancak fibrilin ve
amiloid birikimleri arasindaki iligkinin arastirildigi
bir ¢alismada antifibrilin antikorlar1 ile makiiler
amilloidozlu hastalarin tiimiinde pozitif reaksiyon
saptanirken, liken amiloidozlu hastalarda fibrilin
reaktivitesi ¢ok zayif veya negatif bulunmus ve bu
iki tablonun patogenezlerinin farkli oldugu goriisii
ileri siiriilmiistiir.' PKLA’ni Giineydogu Asya ve
Giiney Amerika’da daha fazla goriilmesi, hastali-
gin gelisiminde genetik predispozisyon ve ¢evresel
faktorlerin etkili olabilecegini diisiindiirmektedir.™®

Liken amiloidoz daha ¢ok tibia 6n yiizii olmak
izere ekstremitelelerin ekstansor yiizlerinde yerle-
sen, deri renginde-pigmente, kubbe seklinde birle-
serek plaklar yapabilen, hiperkeratotik papiillerle
karakterizedir. Kasmtili papiiler lezyonlar el ve
ayak bilegi, ayak dorsumu, gogiis duvar1 ve abdo-
mene de yayilabilir. Makiiler amiloidoz ise daha
cok interskapular alan ve kalgalarda daginik yerle-
sen retikiile hiperpigmentasyonlarla seyreder.'
Hastamizin alt ve iist ekstremite ekstansor yiizle-
rindeki papililer ve tim govdedeki pigmente
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makiiler lezyonlar klinik olarak liken ve makiiler
amilodoz ile uyumlu idi.

Histopatolojik olarak her iki tabloda da kristal
viyolet ile ve Kongo kirmizisi ile boyanan, papiller
dermise smirli amiloid birikimleri goriliirken,
pigment inkontinans1 ve nekrotik keratinositler
tabloya siklikla eslik eder. Amiloid birikimleri
makiiler amiloidozda genellikle daha kiiglik olmak-
la birlikte, bu bulgu patolojik ayrim igin yeterli
degildir. Dermal amiloid depozitlerine ek olarak
epidermiste  hiperplazi ve hiperkeratoz gibi
epidermal degisikliklerin goriilmesi ile liken
amiloidoz tamsi konur."'

PKLA’da tam koydurucu spesifik laboratuar
bulgusu yoktur. Literatiirde, bizim hastamizda da
da oldugu gibi, IgE diizeyinin yiiksek bulundugu
olgular bildirilmistir.’

Kronik bir seyir gosteren kiitandz amiloi-
dozlarda tedaviler genellikle yetersizdir. Topikal
steroid ve sistemik antihistaminiklere yanit sinirli-
dir! Dermabrazyon, dimetil siilfoksit, isotretinoin
ve asitretin ile iyi sonuglar alindigi bildirilmis-
tir.">'> Literatiirde kiitane amiloidoz tedavisinde
fototerapinin etkinligini bildiren az sayida yayin
mevcuttur. Ik olarak Hudson genis band UVB
tedavisine iyi yanit veren bir makiiler amiloidoz
olgusu bildirmistir.”” Liken amiloidozda topikal
PUVA ve genis band UVB tedavisinin karsilasti-
rildig1 bir ¢alismada, PUVA ile kasinti sikayeti,
UVB ile de papiiler deri lezyonlarmin daha iyi
baskilandig1 gosterilmistir."*

Parsi ve ark. liken amiloidozun termosensitif
bir dagilim gostererek viicut sicakliginin yiiksek
oldugu bolgeleri tutmadigini, lezyonlarin nispeten
daha soguk olan ekstremite ekstansor yiizlerine
yerlestigini ileri stirmiislerdir. Liken amiloidozda
dar band UVB’nin kabin i¢i ve viicut sicakligim
anlamli derecede ylikselterek tedavide etkili olabile-
cegini bildirmislerdir.’ Yapilan diger ¢alismalarda
da amorf agregatlarin matiir amiloid fibrillerine
transformasyonunun termosensitif bir siire¢ oldugu
ve sicak-sok proteinlerinin  amiloid benzeri
fibrillerin birikimini inhibe ettigi gdsterilmistir.'”"’
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Ancak halen UVB’nin kiitan6z amiloidoz tedavisin-
de etki mekanizmasi tam olarak agiklanamamustir.

Bifazik amiloidoz olgularinda klasik tedavinin
yetersiz kaldig1 veya tolere edilemedigi durumlar-
da dar band UVB’nin etkili bir tedavi segenegi
olabilecegi diisiincesindeyiz.
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