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Abstract

The current case record describes Buschke's disease in a 52-year-old man with stiffness and density in
the trunk skin. The patient has Type 1 diabetes mellitus for more than 30 years. The patient was treated
with antibiotics, corticosteroids, poly-enzyme substance, liver preservatives, cytoflavin, poly-vitamins.
The focus lesions improved with a slight decrease in infiltration, and the skin color in the reddened area
was lightened.

Skin diseases are common in patients with diabetes mellitus. This clinical case will allow for the
emergence of such patients in the early stages of the disease at the appropriate time, increasing the
knowledge of practitioners about Buschke sclerema, a rare skin disease.
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KLINIK VAKA —SKLERODEM ADULTORUM

Ozet

Buschke Sklerddem (Buschke Hastalig1), derinin ve deri alt1 yag dokusunun yogun bir diffiiz siskinligi
ile karakterize edilen, nedeni bilinmeyen nadir goriilen bir deri hastaligidir. Boyun, omuzlar ve gozde
bazen de yiiz ¢evresinde gode birakmayan sertlesmeyi iceren derinin sertlesmesiyle karakterize edilir.
Ug temel bigimi vardir: klasik, idyopatik, diyabetik ya da metabolik.

Sklerédemin histopatolojik o6zellikleri, hizli alt deri kalinlagmasi, 6dem ve kollajenéz demetcik
metakromazilerin yapisal bozukluklariyla karakterize edilir ve glikosaminoglikanlarin yigilmasi
sonucunda hasarin odak noktalarinda goriiliir. Sistemik sklerodermi, eozinofilik fasit, porfiria kutena
tarda hereditaria, porfiria kutena sklerodermi benzeri form, Werner sendromu, skleromiksédem,
amiloidoz gibi sklerddeme benzer diger hastaliklarda ayirict tami kullanilmistir. Literatiirde cesitli
tedaviler dnerilmektedir.

Mevcut vaka kaydi, govde derisinde sertlik ve yogunluk olan 52 yasinda bir erkekte Buschke hastaligi
tamimlamaktadir. Hastanin 30 yildan fazladir Tip 1 diyabet mellitusu vardir. Hasta, antibiyotik,
kortikosteroitler, poli-enzim madde, karaciger koruyucu, sitoflavin, poli-vitaminlerle tedavi edilmistir.
Odak lezyonlarda infiltrasyondaki hafif azalma ile gelisme olmus, kizarik bdlgedeki cilt rengi agilmustir.

Diyabet mellituslu hastalarda deri hastaliklar1 yaygindir. Bu klinik vaka, uygun zamanda hastaligin
erken donemlerinde bu tiir hastalarin ortaya cikarilmasina olanak vererek nadir goriilen bir deri hastalig
olan Buschke sklerddeme iligkin pratisyenlerin bilgi birikiminin artmasini saglayacaktir.

Anahtar sozciikler: Sklerodem Buschke, klinik vaka, infiltrasyon.

1. Giris

Yetigkin sklerodemi (scleredema adultorum; Yunanca-Scléros kati, yogun+oidama timor; es anlamlist:
sismis sklerodermi, Buschke’s scleredema (BS)) — derinin ve deri alt1 yag dokusunun yogun bir diffiiz
siskinligi ile karakterize edilen nedeni bilinmeyen nadir bir deri hastaligidir. Bu hastaligin ilk tanimia
iligkin konu bu zamana kadar tartisila gelmistir ¢iinkii baz1 yazarlar bu hastaligin ilk kez 1876 yilinda
Pitford tarafindan tanimlandigimi diisiiniirken digerleri ilk kez, aynm1 zamanda lokal sklerodermi ve
sistemik sklerozun ayirict bir tanisim yapan Alman dermatolog Abraham Buschke tarafindan 1902
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yilinda yapildigim1 diisiinmektedir. Baz1 yazarlarin verilerine gore, “yetiskin sklerddem” terimi
yetersizdir ¢iinkii hastalik neredeyse 3’te 1 oraninda 10 yasindaki ¢ocuklarda goriilmektedir.

Hastaligin nedeni ayrintili bir sekilde bilinmemektedir. Farkli teoriler bulunmaktadir: enfeksiyoz (grip
ya da baz akut solunum enfeksiyonu, bademcik iltihabi, farenjit, kizamik, kizil gibi akut enfeksiyon
hastaliklarini takiben ortaya ¢ikan hastaliklar, hipererji steptokok iltithabinin bir sonucu olarak ortaya
cikan gegici lenfostaz gelisimi), norojen (periferik sinir sistemi fonksiyon ya da hipofiz bozukluklar1),
endokrin (diyabet mellitus, endokrin bezi bolgesinde bozukluklar, direngli vakalarin gelismesinde
ozellikle bir 6neme sahiptir), kan dolasim1 bozukluklari, kalitsal, cinsiyet (kadinlar erkeklere oranla iki
kat daha fazla hastalanmaktadir). Diyabet mellitus patojenik bir faktér olarak disiiniilmektedir.
Diyabetle iliskili tiir erkeklerde daha yayginken diger tiirler kadinlarda daha yaygin goriilmektedir.
Kolajenin geri doniisiimii olmayan glikosilasyonu ve kollajenaz tarafindan bozunmaya kars1 direng bir
kolajen y1g1lmasina yol acabilir. Alternatif olarak, insiilin tarafindan asir1 uyarilma, mikrovaskiiler hasar
ve hipoksi kolajen ve miisin sentezini arttirabilir. Streptokoksik asir1 duyarlilik (tip 1), lenfatik hasar ve
paraproteinemi (tip 2) de onemli rol oynuyor olabilir. Mikrovaskiiler hasar ve bileske hipoksi ile
kollejanaz tarafindan kolajen bozunmasina karst dirence bagli iltihap nedeniyle lenfatik kanallarin
tikaniklig, streptokoksik duyarlilik, bagisiklik duyarlilik fenomeni, artmis kolajen sentezi ve miisin
birikmesini igeren sklerddem patojenezine iligskin ¢esitli hipotezler ileri stiriilmiistiir. Cok nadir vakalar,
malign neoplazmi ya da otoimmiin bozukluklarla iliskilendirilmistir. Amerika-Avrupa Uzlasi Grubu
Kriterlerine gore belirlenmis, birincil Sjogren sendromu ve Sklerddem Buschke arasindaki iliskiyi
tanimlayan yalnizca bir rapor bulunmaktadir. Deri degisiklikleri baglangici ve eklem iltihabi hemen
hemen es zamanli olmus ve dort yil sonra kuru g6z sendromu gelismisti.

BS’nin ii¢ temel tipi tanimlanmistir: klasik (gecirilen enfeksiyon sonrasinda akut baslangic, benign
gelisimi, birka¢ ay i¢inde tam iyilesme, Oncelikli olarak orta yash kadinlar1 etkilerken ayni zamanda
cocuklart da etkilemektedir), idyopatik (progresif baslangi¢, enfeksiyon iligkisi yok, gegmeyen uzun
yillar siiren klinik seyir, bu tip siklikla bir monoklonal gamopati ile iliskilendirilir), diyabetik ya da
metabolik (diyabet mellitusu olan erkeklerde daha sik gelisir, baslangici sinsidir ve tutulum inatgidir).

Hastalik siklikla aniden baglar. Yavag yavas ciltte sertlesme gelismeden dnce prodromal olgular ortaya
¢ikar. Simetrik bir karaktere sahip cilt 6demi ve sertlesme gelisir. Agzin agilmasiyla karigtirilan alnin
kasilmasiyla amimik hale gelen boynun ve yiiziin arka ve lateral yiizeyleri olagan lokalizasyon
yerleridir. Daha sonra, odak noktalari, omuzlar, 6n kol, bilekler ve gévdenin {ist kismindaki lezyonlarla
diffiiz daha siklikla simetrik karakter kazanir ama karin ve alt ekstremitelerin derisinde nadiren olur.
Deri kizariklig1 (erythematic) 6demi, baslangi¢ safhalarinda odak lezyonlarda gdzlemlenir. Sonra, deri
sis, diiz, keskin solid (parafin dansite) hale gelir ve mumsu renk, parlaklik kazanir, baski uygulandiginda
cukurluk kalmaz (dermadaki kolajen ve mukopolisakkaridler birikiminden dolay1). Cogunlukla
lezyonun sinirlart belli belirsiz olur, odaklar yavas yavas genisler. Eklemlerin hareket ettirilmesinde
zorluklar yasanabilir. ESR ve antistreptolizin-O titrede dnemli bir artis goriiliir. Mukoz tabakalar hasar
gormez. Makroglosi (biiylik dil) siklikla goriilebilir. Duyarlilik korunur. Kirmizi ve beyaz dermografizm
kaydedilir. Alt deri hizla siser, iist deri histolojik aragtirmada degismez. Bag dokunun ana maddesinde
asirt yigilma pahasina, kolajendz demetciklerin 6demi ve yapisal bozuklugu isaret edilir.
Glikosaminoglikanlarin yigilmasinin bir sonucu olarak hasar odaklarinda metakromazi ortaya ¢ikar.

2. Klinik vakanin tanmmmlanmasi
Buschke sklerédem vakasi soyle;

Hannover bélgesindeki koylerden birinde yasan 52 yasindaki bir adam tibbi yardim igin bagvurmus.
Hasta, gévdedeki deri dansitesinden, bu bélgenin sertliginden sikayet etmistir. Hikayesindeki verilere
gore hastanin yaklagik 1 yildir bu hastaliktan mustarip oldugu belirlenmistir. Ciltteki sertlesme sirt
bolgesinde yaklasik 5x5 capindaki bir alanda ilk kez hastanin esi tarafindan gozlenmistir. Hasta,
hastaligin nedenini ya da herhangi bir olayla ilgisini kuramamistir. Hastanin gegmisinde sik sik {isiitme,
arteriyel hipertansiyon ve hastanin 15 yildir mustarip oldugu diyabet mellitus tip 1 bulunmaktadir.
Kizarikligin yeni odaklar git gide belirginlestiginde hasta, bolge dermatoveneroloji dispanserindeki
dermatologa tibb1 yardim i¢in basvurmustur. Nesnel olarak degerlendirildiginde: hastanin genel durumu
kabul edilebilirdir. Patolojik siire¢ giincel karaktere uygundur ve lezyonun iki belirgin odaginin
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bulundugu sirt bolgesinde lokalizedir: biri sirtin iist kisminda sagda 8-10 cm. ¢apinda, digeri sirtin alt
bolgesinde sag tarafta 10-15 cm. capinda, cildin ve subkutan yag dokunun yogun oldugu, kat
olusturmayan ve elle muayene edildiginde ¢ukurlagsmayan bolgede. Odak lezyonlarin sinirlart belirgin
degil. Odak lezyonlarin bulundugu deri mor tonda kahverengimsi kirmizi renge sahip, cilt tablosu
pliriizsiizlesmis.

3. Sonuclar

Hastaya aletli ve laboratuvar muayene yapilmis. Genel kan testi: eritrositler — 3,0x1012/1, Hb — 125¢/1,
lokositler — 4,1x109/1, trombositler — 240x109/1, eozinofililer — 3 %, stabil notrofiller — 5 %, segmento
niikleer — 46 %, lenfositler — 42 %, monositler — 4,0 %, ESR — 15 mm/hour. ESP (son sistolik basing),
hepatit B ve C kan testleri, HIV enfeksiyonu negatif. Biyokimya kan incelemesi: genel bilirubin — 13,0
mcmol/l, konjuge bilirubin — 3,4 mecmol/l, konjuge olmayan bilirubin — 9,6 mcmol/l, kolesterol — 4,5
mmol/l, total protein — 75 g/l, albuminler — 46 g/l, glukoz — 5,5 mmol/l, alloto aminotransferaz — 11 un/I,
transaminaz — 16 un/l. Romotolojik kompleks (C-reaktif protein), anti- streptolizin, anti- hiyaliironidaz,
romatoid faktor, siyalik asitte anomali yoktur. Genel idrar tahlili normal degerlerde. US — ultrasonik
taramada kronik safra kesesi pankreas iltihab1 ve diffiiz guatr Ist. belirtileri ortaya ¢ikmistir. Hastanin
arteriyel hipertansiyonu var. Iskelet eklem sisteminde patolojik degisiklikler saptanmamustir. Sistemik
hastaliklar1 elemek igin ilgili boliim uzmanlarinca hasta yakindan konsiilte edilmistir. Histolojik
arastirmanin sonuclar1 sdyledir: sislik ve aralarindaki bos bolgelerle kolajendz liflerin bozulmasi; aktif
fibroblastlar, lenfositler ve tek makrofajlarin prevalansi ile fibroblastik tabaka hiicrelerinin varligi;
perivaskiiler alanlarin polimorfoseliiler infiltrasyonu ile pan vaskiliit gérme alanlarimin tiimiinde
mevcuttur. Gegmis hikaye verilerine dayanarak klinik tablo, laboratuvar verisi, muayene ve
konsiiltasyon ile yakindan iligkili uzmanlarin histolojik yontemleri, hastaya Buschke sklerddem teshisi
koymustur. Hastaya sunlari i¢eren tedavi uygulanmustir: penisilin (i.m. (kas i¢ine) giinde 4 kere 500000
birim), sistemik glukokortikoid ilag (baslangi¢ olarak 60 mg. dozluk prednizolon); bir semaya gore
polienzim madde (vobenzim), asparkam, karaciger koruyucu (glutargin), sitoflavin (xanthinol nikotinat
iceren), genel olarak kabul gormiis dozlarda polivitamin alimi. Hastaya, esit oranlarda heparin,
prednizolon ve dimexide maddelerinden olusan bdlgesel olarak kullanilan kombine bir merhem
verilmistir. Tiim tedavi siireci 30 giinii kapsamaktadir. Bir ay sonra, bir tedavi daha uygulanmistir.

4. Tartisma

Kompleks tedavinin ardindan hastada olumlu bir klinik degisme fark edilmis, hastanin 6znel hissi
iyilesmis, odak lezyonlarda infiltrasyon azalmis, kizariklik bolgesinde cilt rengi agilmistir. Hasta
iyilesme durumunda taburcu edilmis ve tibbi-Onleyici tavsiyelerde bulunulmustur. Su anda hasta
gbzetimimiz altinda dispanserde kayithidir.

Tipik klinik 6zellikler de histolojik gariplikler gz dniinde bulundurularak ayirici tan1 yapilabilir. BS’nin
ayirict tanist Ozellikle, Reino olgusunun varligi ile karakterize sistemik sklerédemde yiiriitiilmeli,
ektremitelerin 6n ve distal kisimlari patolojik siirece dahildir. Akrodaktili, mikroglosi, telenjiektaziler
ve hiperpigmentasyon varligi, cilt atrofisi ve i¢ organ hasarlar1 da gdzlenebilir. Nihai tani i¢in
patohistolojik arastirma yapilir. Eozinofilik fasit, Buschke sklerddemi ile bazi ortak belirtilere sahiptir -
ozelikle inflamatuvar belirteg¢lerdeki bir artig kosullar1 altinda - ancak belirtilen taninin tamamen ekarte
edilmesini saglayan tipik verilerin varligim1 (subkutan fasyanin kalinlagsmasi, lenfosittik ve plamik
infiltrasyonu) iceren farklar vardir. Acik deri alanlarinda — yiiz, boyun, gdgsiin iist kism1 ve bileklerin
arkasi - ortaya ¢gikan pigmentasyonla karakterize porfiria kutena tarda hereditaria ile BS’in ayiric1 tanisi
da yapilmalidir. Odaklar diffiiz karakterlidir, cilt rengi soluk-griden kirmizimsi-mavimsi ve bronz tona
dalgalanmaktadir. Aym zamanda ciltte vezikiiller ve hipertrikoz olabilir. Porfiria kutena tarda
hereditaria karaciger hasariyla acikea iliskilendirilmektedir ki bu da klinik ve laboratuvar verileriyle
dogrulanmaktadir. Farklilasmadaki zorluklar genelde porfiria kutenanin sklerddeme benzemesi
durumunda ortaya ¢ikar ancak dogru bir sekilde alinan vaka hikayesi (ge¢misteki bulloz lezyonlari),
atrofi ile tamamlanan genellikle yiiziin ve boynun sklerotik lezyonlari, agik cilt yogunlugunun
olmamasi, hepatik lezyon semptomlarinin da olmamasi belirtilen taninin ekarte edilmesini saglar.
Werner sendromu ise ¢ogunlukla ergenlik doneminde ortaya ¢ikan ve daha sonra istikrarli bir sekilde
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gelisen genetik temelli bir hastaliktir. Alopesi, ince gagali burun, dar oral agiklik ve deri tarafindaki
degisiklikler — incelme, sklerddem benzeri yogunluk odaklartyla ekstremitelerin 6n ve distal kisimlari,
diskromi ve bundan sonra kotii bir sekilde epitelyum ile ortiilmiis asindirici-iilser6z krome kizarikliklar.
Histolojik olarak fibroblastlarin biiylimesi ve deri sertlesmesine ek olarak skleromiksodemli hastalarda
da kat1 papiiller (siklikla dogrusal dizilimde) olur. Kutandz musinozlarin diger tiirleri siklikla klinik
bulgular temelinde ayirt edilir. Sklerodermoid ayiric1 tanisindaki ek maddeler de hari¢ tutulmalidir.
Genelde iligkili eritemden dolay1 diyabetle baglantili sklerddemli hastalara bazen yalnizca seliilitleri
varmis gibi yanls teshis konabilir (genelde dermatolog olmayanlar tarafindan). BS nin ayiric1 tanist
amiloidoz ile birlikte yapilmalidir. Amiloidozda kutandz klinik tablosu amiloid olusumlu bolgeye
dayanmaktadir. Amiloidin yiizeysel deri olusumlar1 parlak, mumsu, saydam papiiller iiretir. Fleksural
alanlar g6z kapaklari, retroorikiiler bolge, boyun, koltuk alti, meme alt1 bolgesi, gobek deligi, kasik ve
anogenital bolgeyi iceren predileksiyon bdlgeleridir. Merkez yiiz, dudaklar, dil ve yanak mukozasinda
da lezyonlar goriilebilir. Amiloidozda goriilen diger nadir kutandz degisiklikleri: hiperpigmentasyon,
sklerddem benzeri infiltrat, sagkiran ya da alopesia {iniversalis, tirnak distrofileri, kutis laksa ve saclh
deride kutis vertikis girata benzeri lezyonlar. Dolayisiyla, amiloidoz ya da bagka bir agiklamasi olmayan
progresif bir hastaliga iliskin siirekli yiiksek klinik siiphesi olan bir hastadan alinan yag aspirasyonunda
negatif bulgular olmasi halinde yap aspirasyonu tekrar edilmeli ve aspirasyon deneyimli bir sitopatolog
tarafindan incelenmelidir. Bu durumda teshis kongo kizil renklendirme kullanilarak yapilan cilt
lezyonlarmin biyopsisiyle dogrulanmistir. Komplikasyonlar sinirlt hareket acikligi, kisitlayici akciger
rahatsizlig1, disartri, yutma gii¢liigii, cilt enfeksiyonlar1 ve sagliksiz yara iyilesmesini icermektedir. Bu
hastalarin idaresine yonelik farkli yaklagimlar bulunmaktadir. BS tedavisi, yatili hasta birimlerinde
(dermatolojik ya da terapotik birimlerde) yiiriitilmektedir. Lezyon c¢evresinde intrakiitandz
enjeksiyonlari, antibiyotik enjeksiyonlar, lidase, siklosporin, colkhicyn, diisiik dozlarda metotreksat,
gamaglobiilinin intravendz enjeksiyonlari, tekrarlanan hiperbarik oksidasyon, 1lik banyo, masaj seklinde
hastalara kortikosteroitler regetelendirilir. Hastalara, siklikla duyarlilikta artis tetikleyen ultraviyole A-
1 (UVA-1) tedavisi de onerilir ve eslik eden endokrin patolojinin arka planinda daha az etkilidir. Iki
sklerddem diabetikorum vakasinin, fizyoterapi ve topikal kortikosteroitlerin yani sira UVA-1 Ile basarili
sekilde tedavi edildigi bildirilmistir; bu yaklasim cilt degisiklikleri ve hareketlilikte iyilesme saglamistir
[16]. Birincil Sjogren sendromlu hasta vakasi hidroksiklorokinle tedavi edilmistir. Bu iletisimde,
doktorlar PUVA ve metotreksat ile basarili bir sekilde tedavi edilen 54 yasindaki sklerddemli bir erkek
hasta sunmusglardir. Kendi kendini sinirlayan bir hastalik oldugu i¢in streprokoksik enfeksiyonla iligkili
sklerodemde tedavi gereksizdir. Diyabet ya da monoklonal gamopati iliskili sklerddem gerilemesi
yaygin degildir ve belirli bir tedavisi yoktur. Maalesef, hipergliseminin kontroliiniin cilt {izerinde
herhangi bir etkisi yoktur. Ayrica, odaksal bulasmanin kronik odaklarini ortaya ¢ikarmak i¢in hastanin
dikkatli bir sekilde muayene edilmesi gerekmektedir. Ancak agresif tedaviler, engelli ya da sistemik
belirtileri olan bireylerle sinirlandirilmalidir.

Hastalik gelisimi sebebine bakilmaksizin, prognoz vakalarin ¢ogunda uygundur. Genellikle, bazi
aylarda spontane iyilesmeler olur. Siireg, nadiren birkag y1l ertelenir.

5. Sonuclar

Bu klinik vaka, uygun zamanda hastaligin erken dénemlerinde bu tiir hastalarin ortaya ¢ikarilmasina
olanak vererek, nadir goriilen bir deri hastaligi olan Buschke sklerddemine iliskin pratisyenlerin bilgi
birikiminin artmasini saglayacaktir. Doktorlar, 6zellikle diyabet ya da dncesinde atesli epizod mevcutsa,
eller ve ayaklar korunurken diffiiz deri kalinlasmasi olan herhangi bir hastada sklerédemden
stiphelenmelidir. Bizim vakamizda BS’li hastalarin yakindan iligkili uzmanlar —endokrinolog -
tarafindan gozlemlenmesi 6nemlidir.
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