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OZET: 22 Yasinda deri ve mukoza tutulumu saptanan, seyrek rastianan hyalinozis cutis olgusu sunulmaktadir.
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SUMMARY: We report a rare case of lipoid proteinosis (hyalinosis cutis et mucosae) with skin and mucous membranes involvement.
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GIRIS

Hyalinozis cutis (HC) deri, oral kavite, list solunum yolu
traktlisii ve arasira gastrointestinal traktiis mukozasinda
hyalin ve lipid depolanmasi ile karakterli nadir bir hastaliktir
(1,2,6,8).

llk kez 1908'de Siebenman tarafindan klinigi, 1929'da
da adinin verildigi Urbach ve Wiethe tarafindan histopatolo-
jik bulgulan tammlanmigtir (1).

Bugiine kadar yaklasik olarak 100 olgu bildirilmis olup
(1) her iki cinste ve her yasta gériilmekle birlikte baglangic
dojumdan itibaren olmaktadir (1,4,8).

Etyolojisi heniiz tam olarak aydinlatiimamakla birlikte
hyalin benzeri materyal birikimi ile karakterize bir metabolik
hastalik (1,2,8), monogenetik otozomal resesif gegisli
kalitsal bir hastalik olabilecegi de ileri strlilmiktedir (1,2,3,
8,7).

Klinikte deri lezyonlan cesitli formlarda olup papiiler ya-
da kiigiik nodiler form, ylzde 6zellikle lineer sekilde gbz

* Kanal Devlet Hastanesi Patoloji Bagasistani

** Alsancak Devlet Hastanesi Géz Hastaliklan Uzmam
*** Alsancak Devlet Hastanesi Cildiye Uzmam

**#%% Ege Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali Ogr. Gér.

kapaklari serbest kenarlarinda, bazen agiz kosesinde ve
gene orta hatta, boyunda, dirsekte hiperkeratotik infiltre
plaklar seklinde, parmaklarda translusan papiler halinde
gordlebilir. HC'in diger bir lezyonu &zellikle gocuklarda llse-

Resim 1: Géz kapag serbest kenarlarindaki nodiiler diziler.
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Resim 2: Yiizeyde parakeratoz, zpidermisde yer yer akantoz
(H + EX 44).

rasyona kadar gidebilen biil veya pistiler tipte de olabilir.
Bazen sagl deride alopesi nedenidir (1,6,8). Mukoza lez-
yonlari bukkal kavite, dudaklar, dil, farinks, larinks, 6zefa-
gus, seyrek olarak da vulva vagina, rektum ve konjunktiva-
da gozlenir (1,6,9). En sik alt dudakta transparan papiiller
veya I6koplazi benzeri beyaz plaklar geklinde dilde benzer
goriinimde ve bazen frenulumda kalinlasma olusturacak ni-
telikte, farinkste disfajiye, vokal kordlarda ses kalinlagmasi
ve nefes darliina neden olabilecek infiltrasyonlarla karak-
terizedir (1,4,6,9).

Ayrica i¢ organ tutulumlarinin bildirildigi olgular (9) ve ba-
zen gozlenebilen intrakranial kalsifikasyonlar (1,4,6,7,9)
hastaligin sistemik yonine isaret etmektedir (1,4,9).

Histopatolojide hastalija &éziin olan, dermada amorf
hyalin benzeri materyalin gézlenmesidir (1,3).

OLGU
O.E., 23 y. erkek, fizik muayenesinde: Her iki goz kapa-

Resim 3: Yiizeysel dermada hyalin madde birikimi (H + E X
110).

g1 serbest kenarlarda 0,4-0,5 cm. ¢apli nodiiler dizi geklinde
olugumlar (Resim 1), alt dudakta ylizeyden hafif kabarik,
keratotik alan, sol vokal kordda hafif mokozal kalinlagsma,
ventrikile yakin nodiler yapi.

Laboratuar bulgulari: Aglik, tokluk kan sekeri degerli, to-
tal lipid ve kolesterol normal sinirlarda. Kafa grafisinde kal-
sifikasyon saptanmadi.

Histopatoloji: Géz kapaklarindaki nodiler lezyonlar ile
alt dudaktaki lokoplazi benzeri alandan yapilan kesitlerde,
ylzey epitelinde parakeratoz, akantoz vardi (Resim 2). Yi-
zeysel dermadan damarlar cevresinde ve duvarda belirgin
olmak Uizere papiller dermaya uzanan pembe homojen eosi-
nofilik madde birikimi izlenmektedir (Resim 3). Krezyl-violet
boyama (-) negatif, Kongo-red boyama ile polarize 1gik mik-
roskopisinde (-) (Amyloid negatif) sonug alindi. PAS (+) po-
zitif boyanma gorildu (Resim 4). Alcian blue, retikiilin, elas-
tik boyama sonuglar (-) negatif saptandi (Resim 5).

Resim 4: PAS (+) Hyalin madde birikimi (PAS X 44).

Resim 5: Subepidermal hyalin madde iginde elastik liflerin
yoklugu (Elastica Von Gieson X 110).
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IRDELEME

Olgumuz, literatiirde tanimlandig: sekilde (1,2,6,8) deri-
de (g6z kapaklari serbest kenarlarinda inci dizileri goriinii-
mii), mukozalarda (alt dudakta keratotik lezyon, vokal
kordda nodiler yapi) hyalin madde depolanmasi ile karak-
terlidir. Bulgular gocuklukta ortaya gikmistir. Ses kisikhdi
gelismistir. Aile anamnezi vermemektedir (akraba evliligi
yok, latent diabet saptanmadi). Intrakranial ve bagka ig or-
gan tutulumu gériilmedi. Biokimya sonuglarinda spesifik
bulgu yoktu.

Deri lezyonlarinin histopatolojisi kesin tani koydurucu
oldu. Amyloid negatif, PAS pozitif hyalin madde birikimi
gozlendi (Resim 2,3,4). PAS pozitif nétral mukopolisakka-
ridler hyalin maddenin 6zgiin kismi olup proteine baglanarak
glikoprotein olarak saptanir. Lipidler bu hastaligin temel ele-
mani degildir. Serbest veya hyalin materyale bagl bulunabi-
lirler (3).

Klinik ve histopatolojik ayirici tanida amyloidosis yoniin-
den degerlendirilmis olup boyama ydntemleri sonucu amylo-
id negatifligi belirlenmistir.

Deri lezyonlarn ile klinige bagvuran olgumuz: sistemik
olarak degerlendirilmis, hastaligin mukoza tutulum derecesi
saptanmigtir.

Hyalinosis cutis et mucosae (HC) histogenezi aydinlatil-
mig olmasina ragmen gergek nedeni heniiz tam olarak bilin-
memektedir. Ancak kronik benign seyirlidir. Lezyonlar deri
ve milkéz membranlarda lokalize kalir. Tek énemli kompli-
kasyon olarak laringeal obstriiksiyon geligmesi sonucu tra-
keotomi bildiriimektedir. Yeterli bir tedavi sekli tanimlanma-
migtir (1).

Olgumuzada klinik seyir ve olasi komplikasyonlar konu-
sunda bilgi verilmis, takibi énerilmistir.
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