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Taniniz Nedir?

What is Your Diagnosis?
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Olgu

55 yasindaki erkek hasta ensesinde ve sirtinda ki-
zariklk ve sertlik sikayeti ile bagvurdu. Yakinmasinin
yaklasik 10 yil 6nce ensede kiglk kabartilar seklinde
basladigi, zaman iginde bu kabartilarin arttigi, sertles-
tigi ve sirta dogru yayildigr 6grenildi. Hasta cok cesitli
merkezlerde bu nedenle arastirildigini ve alinan biyop-
silere ragmen kesin tani konulamadigini belirtti. Son iki
yildir derideki bu yakinmalarinin boyun hareketlerini ki-
sitlamasi nedeniyle béliumimuize bagvuran hastanin
6zgecmisinde 18 yildir tip 2 diyabet hastasi oldugu,

A

cesitli oral antidiyabetik ilaclar kullandigi ve sonrasin-
da Ug¢ yildir insllin tedavisine gecildigi 6grenildi. Soy
gecmisinde; erkek kardesinde de tip 2 diyabet mev-
cuttu. Ailede herhangi bir deri hastaligr dyklsu yoktu.
Hastanin dermatolojik incelemesinde; ensesinden
sirt orta hatta kadar uzanan eritemli, sklerotik diffiz plak
ve bu plak Ulzerinde 0.1-0.3 mm boyutlarinda seffaf eri-
temli papduller izleniyordu. Sirt orta hat sulkusunun belir-
ginlesmis oldugu dikkat ¢cekiyordu (Sekil 1-A,B).
Hastanin yapilan laboratuar incelemesinde; tam kan
sayimi, bdbrek, karaciger fonksiyonlari, albimin/globi-
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lin orani normaldi. Kan sekeri (423 mg/dl) ve HbA1c
(%11.85) degerleri ylksekti. Hastanin sirtindan bir adet in-
sizyonel biyopsi alindi. insizyon sirasinda derinin sklerotik
karakteri nedeniyle direncle karsilagildi. Histopatolojik ince-
lemede; epidermiste degisiklik olmadigi, dermisin kalinlas-

g1, kollajen liflerin kalinlastigr ve yariklandigi géralda. Fib-
roblast sayisinda artis yoktu. Kollajen lifler arasinda bosluk-
lar dikkati cekti. Yapilan misin boyanmasinda (Alcian blue)
dermisteki kollajen lifleri arasinda mdsin birikimi gosterildi
(Sekil 2-A, B, C).

Sekil 2. A) Dermiste kalinlasma ve kolajen liflerde kalinlasma ve yariklanma. (H&E,X40), B) Kolajen liflerde yariklanma, ayriima.
Fibroblast sayisinda artis yok. (H&E, X40), C) Kolajen lifler arasinda miisin depolanmasi. (Alcian Blue,x400)
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Tan

Hastaya, klinik ve histopatolojik bulgulari ile skleré-
dem tanisi kondu.

Skleroédem, ilk defa 1902’de Buschke tarafindan tanim-
lanmis nadir gértlen bir durumdur. Kadin, erkek goérilme
orani benzerdir. Olgularin yarisindan ¢ogu ¢ocuklarda strep-
tokokal Ust solunum yolu enfeksiyonunu takiben gelisir (1-4).

ikinci en sik prezantasyon; gec baslangigl diyabete
sahip erigkinlerde goralir (5). Sklerédem, nadiren
paraproteinemi, multiple myelom gibi durumlara da eslik
edebilir (6). Etiyopatogenezde artmis kollajen (Tip 1) ve
glikozaminoglikan (hyaluronik asit) Gretimi rol alir. Bunun
nedeni tam olarak bilinmemektedir. Tipik Klinik bulgular
arasinda boyun, omuz, sirt ve ensede gode birakmayan
bir endurasyon, sklerotik plak ve bazen peau d’orange’
goérinimu yer alr. Nadiren hastalik daha yaygin formda
olabilir. Ozefagus, kemik iligi, sinir, karaciger ve tikrik
bezi tutulumlar rapor edilmistir (1).

Histopatolojisinde dermisin kalinlastidi, fibroblast sayisi
ve dagiimi normal oldugu halde kollajen liflerinin kalinlasti-
g1 ve musin birikimi nedeniyle birbirinden ayrildigi gézlenir.
Bizim de ayinci tanimizda varolan skleromiksédemden
fibroblast sayi ve dagiliminin normal olmasi ile ayrilir.

Postenfeksiy6z sklerédem bir-iki yilda gerilerken, di-
yabetik erigkinlerde goérlilen ve paraproteinemiye eslik
eden formlar daha uzun sUrelidir ve tedaviye daha di-
renclidir.

Tedavi secenekleri literatirde kisitl sayida olgu dene-
meleri olarak yer almaktadir. Siklosporin A, metotreksat,
pentoksifilin, prostaglandin E1, penisillamin, ylksek doz
penisilin, lokal ve sistemik steroidler, faktor XllI, elektron
demet radyoterapisi, PUVA, banyo-PUVA ve UVA-1, lokal
radyoterapi ve darband UVB tedavide kullanilmistir. Ayri-
ca diyabetik hastalarda diyabetin regtilasyonu ve parapro-
teinemi ile birlikte olan formlarda da altta yatan paraprote-
ineminin tedavisinin olumlu etkileri gosterilmistir. (6,7)

Olgumuz; altta yatabilecek patolojik durumlar acgisin-
dan tarandi; paraproteinemi yada gecirilmis streptokokal
enfeksiyona dair bulgu saptanamadi. Oncelikle varolan

diyabetin regllasyonu ve bununla birlikte, hastada ekstre-
mite ve boyun fonksiyonlarini etkileyen dizeyde skler6-
dem mevcut oldugu icin tedavi seceneklerinden lokal rad-
yoterapi planlandi.

Sonug olarak; ensede, sirtta olgumuza benzer sklero-
tik lezyonlara sahip diyabetik bir hastada sklerddem tani
secenegi olarak akla gelmelidir. Tani, histopatolojik bulgu-
larla desteklendiginde diger klinik birliktelikleri (6rn.parap-
roteinemi, multiple myelom gibi) digslamak igin uygun ince-
lemeler yapilimalidir. Literatlrde etkinligi kesin olarak gos-
terilememis olsa da bizim goériisimuze gore tedavide, 6n-
celikle altta yatan hastaligin kontrol altina alinmasi olgu-
muza benzer diyabetik hastalarda diyabetin regllasyonu
saglanmalidir. Kesin bir tedavi ajani olmamasi ve literatir-
de yer alan olgu kontrollii randomize ¢alisma bulunmama-
sI ve tedavilerin olgu bildirileri seklinde olmasi nedeniyle
uygun tedavi secenegi hastanin medikal 6ykisU, hastalk
yayginhidi ve yol actigi fonksiyonel kayiplar, kar/zarar oran-
lari da dikkate alinarak segilmelidir.
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