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"Diskret" Papuler MUsinoz: Liken
Miksédematozun Nadir Bir Subtipi

Discrete Papular Mucinosis-A Rare Subtype of Lichen Myxoedematosus
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Ozet

Liken miksédematoz (papller musinoz) tiroid hastaligi olmaksizin dermal musin birikimi ve fibrozise bagli olarak gelisen
likenoid papul, nodul ve/veya plaklar ile karakterize sik goértlmeyen, kronik, idiyopatik bir hastaliktir.Liken miksédematoz
klinikopatolojik olarak iki subgrup icerir: monoklonal gammopati ile beraber sistemik, hatta letal bulgulari olan generalize
papuler ve sklerodermoid form (skleromiksédem de denir) ve daha selim prognozlu lokalize papuler form."Discrete" papuler
musinoz, Hepatit C virts (HCV) ve insan immunyetmezlik virts (HIV) infeksiyonu ile iliskili olabilen lokalize formun nadir bir
subtipidir.Bugtine kadar literattirde HCV veya HIV infeksiyonu ile iliskisi olmayan sadece 12 olgu bildirimi vardir. Burada viicu-
dunda ¢ok sayida, asemptomatik, deri renginde papulleri olan, histopatolojik incelemede dermal musin birikimi tespit edilen,
tiroid hastaligi ve monoklonal gammopati saptanmayan, viral belirleyicileri negatif olan 64 yasinda kadin hastayi sunuyoruz.
(Turkderm 2011, 45: 104-6)

Anahtar Kelimeler: Papuler musinoz, skleromiksédem

Summary

Lichen myxoedematosus (synonym, papular mucinosis) is an uncommon, chronic, idiopathic disorder characterized by
lichenoid papules, nodules and/or plaques due to dermal mucin deposition and a variable degree of fibrosis in the absence of
thyroid dysfunction. Actually, lichen myxoedematosus includes two clinicopathologic subsets: a generalized papular and
sclerodermoid form (also called scleromyxedema) with a monoclonal gammopathy and systemic, even lethal, manifestations
and a localized papular form with non-disabling course. Discrete papular mucinosis is a rare subtype of the localized form and
can be associated with hepatitis C virus and human immunodeficiency virus (HIV) infection. Only 12 cases unrelated to HCV or
HIV infection have been described in the literature to date. Herein, we report a 64-year-old woman who presented with
asymptomatic, flat, flesh-coloured papules on her neck, upper trunk and proximal extremities. A skin biopsy from a papule on
her neck demonstrated dermal mucin deposition after alcian blue staining. The number of fibroblasts was increased.
Laboratory studies revealed normal thyroid function tests. Serum protein electrophoresis did not show any evidence of
a monoclonal gammopathy. Serology tests for HCV and HIV were negative. (Turkderm 2011; 45: 104-6)
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toz ilk kez 1906'da Dubrevilh ve 1908'de Reitman ta-
rafindan tanimlanmistir, 1953 yilinda Montgomery

Giris

Liken miksédematoz (papuler musinoz) tiroid hasta-
l1g1 olmaksizin, dermal musin birikimi ve degisik de-
recelerde fibroblast proliferasyonun neden oldugu
likenoid papul, nodul ve/veya plaklarla karakterize
kronik idiyopatik bir hastaliktir'2. Liken miksédema-

ve Underwood tarafindan skleroderma ve generalize
miksédemden farkl bir hastalik oldugu ortaya ko-
nulmus ve ilk siniflandirmasi yapilmistir. 2001 yilinda
ise Rongioletti liken miksédematoz siniflamasini ye-
nilemistir. Buna gore liken miksédematoz, 2 kliniko-
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patolojik subtip icerir: generalize papuler ve sklerodermoid
form (skleromiksédem) ve lokalize papuler form. "Discrete"
papuler musinoz (DPM), lokalize papuler formun nadir bir
subtipidir’, hepatit C virus (HCV) ve insan immunyetmezlik
virGs (HIV) infeksiyonlari ile iliskili olabileceginden erken ta-
ninmasi 6nemlidir’.

Olgu Sunumu

Altmis doért yasinda kadin hasta boyun, gévdenin Ust kismi,
sirt ve Ust ekstremitelerinde ¢ok sayida asemptomatik, deri
renginde papdller ile poliklinigimize basvurdu. Papuller ilk
defa 2 yil 6nce boyun bdlgesinde ortaya ¢ikmis, zaman iginde
diger bolgelere de yayilarak sayisi artmisti. Hastanin 6z ve soy-
gecmisinde belirgin 6zellik yoktu. Sistemik semptom sorgula-
masinda yutma guglagu, kas gugstzlugu, ses kisikhgi, eklem
sisligi, kardiyovaskuler ve nérolojik sisteme ait semptom ol-
madigi 6grenildi. Sistemik fizik muayenesi normaldi. Derma-
tolojik muayenede boyun ve ensede, gévde 6n yuzu, sirt ve
her iki Ust ekstremite proksimalinde ¢ok sayida, dizgln yu-
zeyli, deri renginde , 3-5 mm capinda papuller tespit edildi
(Resim 1). Boyun boélgesindeki bir papulden alinan deri biyop-
si 6rneginin histopatolojik incelemesinde hematoksilen-eozin
boyama ile ylzeyde ortokeratoz gdsteren epidermis ile 6rta-
|0 dokuda epidermisde hafif akantoz izlendi. Epidermisin he-
men altindan baslayarak Ust dermisin mikzoid bir karakterde
oldugu izlendi ve bu gériiniiman tst dermis ile sinirli oldugu
dikkati ¢cekti. Bu alanda fibroblastlarda irilesme ve sayica hafif
artis mevcuttu (Resim 2, H&EX200), alcian blue boyasi ile der-
misteki miksoid gériniiman musin birikimi oldugu saptandi
(Resim 3, ABX200). Laboratuvar incelemelerinde rutin kan sa-
yimi, biyokimya profili ve tiroid fonksiyon testleri normaldi.
Antinukleer antikor dizeyi normal sinirlardaydi. Serum prote-
in elektroforezinde monoklonal gammopati lehine bulgu
yoktu. IgA, IgM, IgG dlzeyleri normaldi. Hepatit B ve C virus-
ler ile HIV icin serolojik testler negatif idi. Klinik, histopatolo-
jik ve laboratuvar bulgular esliginde hastaya DPM tanisi ko-
nuldu. Liken miksédematozun lokalize formunun siklikla de-
ride sinirli olmasina ve prognozunun da dolayisiyla iyi olmasi-
na ragmen lezyonlarin spontan diizelme ihtimalinin nadir ol-

Resim 1. Hastamizin boyun ve sirtinda ¢ok sayida, diizgiin
ylizeyli, deri renginde, 3-5 mm capinda papiiller tespit edildi

masl ve hastanin lezyonlarini kozmetik olarak rahatsiz edici
bulmasi nedeniyle 1 mgr/kg/gin isotretinoin tedavisi baslan-
di. Uc aylik tedavi sonrasi lezyonlarinda hi¢ diizelme olmama-
si sonucu hastanin istegi ile tedavisi sonlandirildi.

Tartisma

Liken miksédematoz, idiyopatik bir kutanéz musinozdur.
Musin birikiminin patogenetik mekanizmasi tam olarak an-
lasilamamis olmasindan dolayi kutan6z musinozlarin sinifla-
masi da karmasiktir. Masin birikiminin yerine gére dermal ve
folliktler musinozlar olarak; lupus eritematozus, lenfoma ve
tiroid hastaligi gibi musin birikimi ile iliskili olan hastaliklar-
la birliktelik varligi veya yokluguna gére sekonder ve primer
musinozlar olarak ayrilirlar®®.

Liken miksddematoz, dermal musin birikimine bagh papul,
nodul ve/veya plaklarla karakterize oldukca nadir, idiyopa-

Resim 2. Epidermis altindan baslayan ve iist dermise sinirli
olarak izlenen miksoid alan icerisinde fibroblastlarda
belirginlesme goriilmektedir ( Hematoksilen-EozinX200)

Resim 3. Ust dermisde alcian mavisi ile misin birikimi
izlenmektedir. (Alcian BlueX200)
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tik, kronik bir primer kutandz musinozdur'2. 1953 yilinda
Montgomery ve Underwood’un liken miksédematozu sinif-
lamasinin ardindan 2001 yilinda Rongioletti yeni bir sinifla-
ma ile liken miksédematoz ve subtipleri icin tani kriterlerini
ortaya koymustur. Bu siniflamaya gore iki klinikopatolojik
subtip vardir: (i) generalize papuler ve sklerodermoid form
(skleromiksédem) ve (ii) lokalize papuler form'.
Skleromiksédem icin tani kriterleri: (1) generalize papuler ve
sklerodermoid ertpsiyon: (2) musin birikimi, fibroblast proli-
ferasyonu ve fibrozis: (3) monoklonal gammopati varligi ve
(4) tiroid hastaligi olmamasidir. Skleromiksédem siklikla 30-
80 yas arasi eriskinleri etkileyen nadir bir hastaliktir. Hasta-
larin %80'ninden fazlasinda paraproteinemi, tipik olarak
IgG kappa zinciri mevcuttur. Deri disi bulgular kardiyovask-
ler, gastrointestinal, pulmoner,okiler, romatolojik ve san-
tral sinir sistemini ilgilendirebilir, belirgin morbidite ve mor-
taliteye yol acabilir#"". Kesin bir tedavisi olmamakla beraber
tedavide birinci secenek melfalan, sistemik kortikosteroid,
plazmaferez, ikinci secenek isotretnoin, etretinat, topikal ve
intralezyonel kortikosteroidlerdir'™.

Lokalize papuler form icin tani kriterleri: (1) papuler veya
noduler/plak ertpsiyon: (2) musin birikimi, degisik dereceler-
de fibroblast proliferasyonu ve (3) monoklonal gammopati
ve tiroid hastaligi olmamasidir. Bu iki form arasinda ayirim
yapilmasi 6nemlidir ¢ctink{ seyir, prognoz ve tedavi yaklasim-
lari farklidir. Lokalize formun ayrica herhangi bir vicut bél-
gesini tutan DPM; sadece el ve bileklerin ekstansor yuzeyle-
rini tutan akral persistan papuler misinoz; kendiliginden
iyilesen juvenil ve adult tipi olan papuler musinoz; infantin
papuler musinozu ve noduler formu iceren 5 subtipi vardir'.
Bizim hastamiz literattrde son derece nadir olarak bildiril-
mis DPM tani kriterlerini tasimaktadir.Bugliine kadar HCV ve-
ya HIV infeksiyonu ile iliskisiz sadece 12 DPM olgusu tanim-
lanmistirt, Klinik olarak ekstremitelerde ve gévdede simet-
rik olarak yerlesen 2-5 mm capinda, dizgin yuzeyli, deri
renginde, sayisi birkac adetten ylzlerce adete kadar degise-
bilen papuller gorulur'. Daha énceleri DPM icin papul sayisi-
nin siklikla 50’den az oldugu kabul edilirken>™ artik bu sayi-
nin yuzlerce olabilecegi- bizim hastamizda oldugu gibi- bi-
linmektedir'. Tutulan deri bélgesinde indirasyon yoktur ve
yuz siklikla korunmaktadir. Lezyonlar yavas progresyon gos-
terir, sistemik tutulum olmaz. Ancak spontan dizelme son
derece nadirdir. DPM’un klinik énemi hastaligin HCV veya
HIV infeksiyonlarina eslik edebilmesidir, tanisi bu nedenle
6nem kazanmaktadir®. Histopatolojik olarak Ust ve orta der-
miste difflz veya lokal musin birikimi, degisik derecelerde
fibroblast proliferasyonu vardir, kollajen yapimi veya skleroz
yoktur'*', Ayirici tanisinda yer alan liken planus, ertptif pa-
puler ksantom , leiomyom ve likenoid ila¢c erlipsiyonundan
klinik ve histolojik olarak kolayca ayrilir®. Lokalize liken
miksédematozun siklikla deride sinirli olmasi ve dolayisiyla
iyi prognozlu olmasi nedeniyle tedavi gerektirmemektedir.
Ancak hastamiz lezyonlarini kozmetik olarak rahatsiz edici
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buldugu icin literattrde iyi sonuclar alindigi bildirilen isotre-
tionin tedavisini uygulamayi tercih ettik; 1 mgr/kg/gun isot-
retinoin ile 3 aylik tedavi sonrasi yanit alinamamasi Gzerine
hastanin istegi ile tedavi sonlandirildi.

Klinik, histopatolojik ve laboratuvar bulgulari ile tipik bir lo-
kalize liken miksédematoz olgusu olan hastamizin bildiril-
mesiyle liken miksédematozun generalize skleodermoid ve
lokalize papuler formlarinin ayiriminin yapilmasinin bu iki
subtipin seyir, prognoz ve tedavi yaklasimlari acisindan ta-
mamen farkli olmalari nedeniyle 6nem tasidigini, ayrica
DPM subtipinin HCV ve HIV infeksiyonlari ile iliskili olabile-
ceginden erken taninmasinin énemini vurgulamak istedik.
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