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Degenerative elastic tissue disorders constitute a heterogenous group of rarely encountered 
disorders characterized by reduced elastic tissue in dermis. Information on these disorders 
is limited, owing to a scant number of publications on the subject. Because of overlapping 
clinical and histological features, these disorders are causes of diagnostic difficulty for both 
dermatologists and dermatopathologists. There is no known curative therapy for most of 
these disorders. This manuscript provides updated information on degenerative elastic 
tissue disorders based on relevant available publications.
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Abstract

Özet

Dejeneratif elastik doku hastalıkları dermiste elastik doku azlığı ile seyreden ve nadir 
görülen bir grup heterojen hastalıktır. Bu hastalıklar hakkında bildiklerimiz, yapılan 
yayınların azlığı nedeniyle son derece sınırlıdır. Örtüşen klinik ve histolojik özellikleri 
nedeniyle, hem dermatologlar hem de dermatopatologlar için tanı zorluğu yaratan 
hastalıklardır. Çoğunun bilinen etkili tedavisi yoktur. Bu makalede dejeneratif elastik 
doku hastalıkları mevcut literatür ışığında gözden geçirilmektedir.
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Giriş

Ekstraselüler matriksteki elastik lifler 
dermal bağ dokusunun önemli yapısal 
komponentleridir. Bu lifler derinin 
elastisitesinden sorumludur (1,2). Papiller 
dermiste oxytalan ve elaunin lifler dikey 
doğrultuda bazal membrana bağlanırlar ve 
dermise doğru uzanarak bazal mambrana 
paralel yatan elastik lif pleksusuna 
bağlanırlar (2). 
Dejeneratif elastik doku hastalıkları 
dermiste elastik doku azlığı ile seyreden 
bir grup heterojen hastalıktır (3,4). Örtüşen 
klinik ve histolojik özellikleri nedeniyle, hem 
dermatologlar hem de dermatopatologlar 
için tanı zorluğu yaratan hastalıklardır 
(3). Bu hastalıklar hakkında bildiklerimiz, 
yapılan yayınların azlığı nedeniyle son 
derece sınırlıdır (1). 

Nevüs Anelastikus

Tanım: Nevüs anelastikus (NA) elastik 
doku parçalanması veya kaybı gösteren 

perifolliküler papüllerle karakterize bir 
elastik doku nevüsüdür (1,5). 

Tarihçe: İlk kez 1921’de Lewandowsky 
tarafından, elastik doku bozukluğu ile 
karakterize bir konnektif doku nevüsü 
olarak tanımlanmış ve ‘nevüs elastikus’ 
olarak isimlendirilmiştir. 1961’de ise 
Staricco ve Mehregan elastik doku kaybı 
ile seyreden bu nevüsü ‘nevüs anelastikus’ 
olarak isimlendirmiş, böylelikle elastik 
doku artışı gösteren konnektif doku 
nevüslerinden (elastoma) farklı bir antite 
olduğunu vurgulamışlardır (1,5). 

Epidemiyoloji: Şu ana dek çok az NA 
olgusu bildirilmiştir. Gerçek prevelans daha 
yüksek olabilir (1). 

Etyoloji ve Patogenez: NA’un hem 
konjenital hem de akkiz alt tipleri 
bildirilmiştir. Konnektif doku nevüsleri 
gerçekte konnektif doku hamartomlarıdır 
ve kollajen, proteoglikon veya elastik 
doku komponentlerinin akümülasyonu ile 
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oluşurlar. Bu nedenle NA’un bir konnektif doku nevüsü olarak 
sınıflanması doğru olmayabilir (1). 

Klinik: Lezyonlar çok sayıda, yüzeyi düz, pembe-kırmızı, 
birkaç mm çaplı perifolliküler papüllerdir. Plak oluşturma 
eğilimi gösterirler (1,3,6-9). Üst gövdede, göğüs üzerinde ve 
kollarda asimetrik gruplar halinde gözlenirler (1,3,5). 

Komorbiditeler: Ekstrakutanöz belirti ve bulgu bildirilmemiştir 
(1). 

Histoloji: Üst ve orta dermisde elastik liflerde temel olarak 
kayıp ve geri kalanlarda parçalanma gözlenir (1,3,6-9). Kollajen 
liflerinde belirgin değişiklik bulunmaz (1).

Seyir ve Prognoz: Yıllar içinde yeni lezyonlar oluşabilir (1).

Ayırıcı Tanı: Ayırıcı tanıda mid-dermal elastolizisin perifolliküler 
varyantı, papüler elastoreksis ve kollajenoma düşünülmelidir (1). 

Tedavi: Bilinen etkili tedavisi yoktur (1). 

Papüler Elastoreksis 

Tanım: Papüler elastoreksis (PE) dermal elastik liflerin 
parçalanması ile karakterize, asemptomatik papüller ile 
seyreden nadir görülen bir hastalıktır (1).

Tarihçe: İlk kez 1987’de Bordas ve arkadaşları tarafından nevüs 
anelastikusun bir varyantı olarak tanımlanmıştır (10). 

Epidemiyoloji: Şu ana dek 20’den az PE olgusu bildirilmiştir 
(6,7,11,12). Bu hastalığın nadir görülmesi klinik bulguların belli 
belirsiz, selim seyirli ve asemptomatik olmasına ve klinisyenlerce 
başka hastalıklarla karıştırılmasına bağlanmaktadır (9,12). PE 
daha çok kadın cinsiyette (%75) görülmektedir (1,3). Başlangıç 
genellikle hayatın 1. veya 2. on yılı içindedir (1,13). Ancak 45 
yaşta başlayan bir olgu da bildirilmiştir (1). 

Etyoloji ve Patogenez: Bir ailesel olgu bildirimi hariç, şu 
ana dek yapılan tüm yayınlarda hastalık sporadik ve akkizdir 
(1,3,14,15). Tipik olarak lezyonlar öncesinde o bölgede travma, 
lokal inflamasyon, infeksiyon veya akne öyküsü yoktur 
(1,3,6,11).

PE’nin nozolojik sınıflaması konusu tartışmalıdır (14). Bazı 
otoritelerce ailesel PE, Buschke-Ollendorff sendromunun (BOS) 
osteopoikilozis barındırmayan inkomplet abortif varyantı 
olarak kabul edilmektedir (3,9,14). BOS, dissemine konnektif 
doku nevüsleri (genellikle elastomalar) ve osteopoikilozis 
ile seyreden otozomal dominant bir genodermatozdur ve 
LEMD3 gen mutasyonları ile oluşmaktadır (6,7,14,15). Klinik 
olarak lezyonlar simetrik, büyük, sarımsı, grube nodül ve 

plaklardan oluşur. Biyopside en karakteristik özellik elastik 
liflerde artıştır (3,6-9). Bazı otoritelerce PE, BOS’un genomik 
spektrumuna dâhil olmayan farklı bir antite olarak kabul 
edilmektedir (6,7,11,14). Bir çalışmada 2 PE hastasında LEMD3 
gen mutasyonları gösterilememiştir (14). Ancak PE’nin son 
derece nadir görülmesi nedeniyle hastalığın BOS ile ilişkili 
olup olmadığı konusu halen belirsizdir (14). Bazı otoriteler ise 
PE’nin nevüs anelastikusun veya eruptif kollagenomanın bir 
varyantı olduğu görüşünü savunmaktadırlar (6,7,9,10,13,15). 
Nevüs anelastikus plak oluşturma ve göğüs ön yüzde yerleşme 
eğilimi gösteren asimetrik perifolliküler papüller ile seyreden 
ve ağırlıklı olarak konjenital olarak görülen bir hastalıktır. 
Histolojik olarak en temel değişiklik PE’de gözlenen elastik 
liflerde parçalanmadan ziyade, belirgin elastik doku kaybıdır 
(6-9). Son olarak bazı otoriteler ise PE’yi reperatif bir bozukluk 
olarak kabul etmektedirler (14). 

 Papuler Elastoreksis
	  Omuz ve Kollarda, simetrik
  Nonfollikular papüller

   		  1-5 mm., yuvarlak/ oval
   		  Sert

   		  Multipl, Gruplaşmaz	
	  Asemptomatik
 	  Histopatoloji

   		  Retiküler dermiste elastik 
   		  doku parçalanması (Belirgin!)	

Klinik: Klinik olarak lezyonlar asemptomatik, sert, non-folliküler, 
1-5 mm çaplı, ayrık, oval-yuvarlak çok sayıda papüllerdir 
(1,11,15). Gruplaşma veya plak oluşturma eğilimleri bulunmaz 
(11,15). Renkleri deri rengi, kremsi veya beyazımsı olabilir 
(7,8,12). Lezyonlar simetrik olarak en sık göğüs, abdomen, sırt, 
omuzlar, kollar ve bacaklarda yerleşmişlerdir (1,3,11). Nadir 
olgularda koltuk altında, boyunda, ensede, oksipitoservikal ve 
mandibular bölgelerde yerleşim bildirilmiştir (11,12).

Komorbiditeler: Şu ana dek sistemik tutulum veya eşlik eden 
birliktelik bildirilmemiştir (1,11,15). 

Histoloji: Biyopside retiküler dermisde belirgin elastik doku 
parçalanması ve elastik doku kaybı gözlenir (1,9). Nevüs 
anelastikusun aksine elastik doku parçalanması, elastik 
doku kaybından daha belirgindir (3,6-9). Hafif şiddette 
süperfisyel ve derin dermal perivasküler lenfohistiyositik 
infiltrasyon bulunabilir (1,9). Mid-dermisde fokal fibrozis 
alanları gözlenebilir ki bu bölgelerde kollajen lifler kalınlaşmış, 
homojenize olmuş ve öbekleşmiştir (1,11,14). Elektron 
mikroskopide elastik dokuda belirgin azalma ve elastik liflerin 
fibriler komponentinde belirgin artış saptanmaktadır (1,12). 

Seyir ve Prognoz: Yıllar içinde tedrici bir oluşum fazından 
sonra lezyonlar stabil kalırlar ve spontan iyileşme göstermezler 
(12). 

Ayırıcı Tanı: PE’nin ayırıcı tanısında nevüs anelastikus, papüler 
akne skarları, eruptif kollagenoma, dissemine lentiküler 
dermatofibrozis (BOS), anetoderma, boyunun beyaz fibröz 
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 • Konjenital veya Edinsel
Gövde ve Kollarda Perifollikular papuller

	 Multipl, asimetrik
	 Birkaç mm... plaklar
	 Düz yüzeyli
	 Pembe-kırmızı 			 

Histopatoloji			 
	 o Üst ve orta dermiste elastik lif kaybı

Sistemik bulgu yoktur.



papülozisi, psödoksantoma-benzeri papiller dermal elastolizis 
ve mid-dermal elastolizis sayılabilir (1,3,6,7,12).

Tedavi: Etkilenen hastalara hastalığın selim seyri anlatılmalıdır 
(12). Hastalığın bilinen küratif bir tedavisi yoktur (1,11). 
Oral antibiyotik, oral izotretinoin, topikal tretinoin, topikal 
benzoil peroksit tedavilerine yanıt zayıftır (1,8,13). Bir olguda 
intralezyonel triamsinolon asetonid tedavisine parsiyel yanıt 
bildirilmiştir (1). 

Perifolliküler Elastolizis

Tanım: Perifollilüler elastolizis (PFE) kıl follikülleri etrafında 
elastolizis ve balon-benzeri protrüzyon ile karakterize elastolitik 
hastalıktır1. 

Tarihçe: 1968’de Varadi tarafından öncelikle perifolliküler 
maküler atrofi olarak tanımlanmış, daha sonra ise ismi yine 
Varadi tarafından PFE olarak değiştirilmiştir (1). 

Epidemiyoloji: Şu ana dek çok az sayıda olgu bildirilmiştir 
(1). Bayanlarda 4. dekadda ortaya çıkmaktadır (1,3). Bazı 
olguların yanlışlıkla Schweninger-Buzzi anetodermasının 
non-inflamatuvar formu olarak sınıflandığı düşünülmektedir 
(1).

Etyoloji ve Patogenez: Patogenezde Staphylococcus 
epidermidis’in elastaz üreten varyantları suçlanmaktadır 
(1,16). Lezyonel kıl folliküllerinden elde edilen S. epidermidis 
elastazı, tavşan derisinde in vivo ve selektif olarak elastik 
lifleri parçalayabilmektedir. Bir elastaz enziminin 40 kD 
olduğu tahmin edilmekte ve bu ufak molekül hasarsız follikül 
duvarından dışarı sızabilmektedir (1). 

 Perifolliküler Elastolizis

	  Boyun, Kulak lopları, Kollar, Sırt, Gövdede

   Perifollikular papüller

   		  1-4 mm., yuvarlak/ oval

   		  Gri, Beyaz

   		  Buruşuk, Balon benzeri protrüzyonlar	

	  Histopatoloji

   	  	 Kıl follikülleri etrafında elastoliz

 Sistemik tutulum yoktur. 

Klinik: Ufak, 1-4 mm çaplı, gri-beyaz, buruşuk, oval-yuvarlak 
perifolliküler papüllerle karakterizedir (1,3,16). En sık boyun, 
kulak lobları, kollar, sırt ve üst gövdede eritemsiz lezyonlar 
olarak gözlenir (1,3,16,17). Kıl follikülü etrafında balon-benzeri 
çıkıntı gözlenebilir (1). 

Komorbiditeler: Bilinen sistemik tutulumu yoktur (1). PFE, 
akne lezyonlarına eşlik edebilmekte veya öncesinde akne 
öyküsü bulunabilmektedir (17). 

Histoloji: Kıl folliküllleri etrafında selektif ve tama yakın elastik 
doku kaybı gözlenir(1,17). İnflamasyon, vasküler tutulum veya 
kollajen kaybı bulunmaz (1). 

Ayırıcı Tanı: Klasik ve perifolliküler anetoderma, mid-dermal 
elastolizis ve papüler elastoreksis düşünülmelidir (1). 

Tedavi: Bilinen etkili tedavisi yoktur (1). 

Anetoderma

Tanım: Anetoderma (maküler atrofi) basınçla içe doğru 
fıtıklaşan ufak atrofik papüllerle ve histolojik olarak elastik doku 
kaybı ile karakterize hastalıktır (1,18). 

Tarihçe: 1892’de Jadassohn tarafından tanımlanmıştır. 1884’te 
Pellizzari benzer bir hastalığı farklı bir isimle tanımlamıştır (1). 

Epidemiyoloji: Gerçek prevelans bilinmemektedir. Değişik 
adlar altında birkaç yüz olgu bildirilmiştir. Diğer elastik doku 
hastalıklarının bir kısmının da yanlışlıkla anetoderma olarak 
sınıflandırıldığı düşünülmektedir (1). Kadınlarda daha sık 
görülmektedir (1,19,20). Hem çocuk hem de yetişkinlerde 
gözlenebilmektedir (1,20,21). Konjenital olgular bildirilmiştir 
(22,23). Sekonder anetoderma daha çok 20-40 yaş arası 
kadınlarda gözlenmektedir (1,20,24). 

Sınıflama: Tarihsel olarak primer anetodermaların 2 klinik alt 
tipi bulunmaktadır: Schweninger-Buzzi tipi (öncesinde eritem 
yok) ve Jadassohn-Pellizzari tipi (öncesinde maküler eritem 
veya papüler ürtiker var) (1,17,25,26). Primer anetoderma 
terimi atrofinin normal deride oluştuğu, sekonder anetoderma 
terimi ise atrofinin inflamatuvar dermatoz üzerinde oluştuğu 
olguları tanımlamak için kullanılmaktadır (1,3,19,26-28). Her 2 
tip de sistemik hastalığa eşlik edebilmektedir (1,29,30). 

Etyoloji ve Patogenez: Etyolojide infeksiyöz ve otoimmün 
faktörler ileri sürülmüştür (18,25,28,31). Genetik faktörlerin 
önemli olabileceğini düşündüren otozomal dominant veya 
resesif geçişli ailesel olgular da bildirilmiştir (20-23,27,31,32). 
Bağ dokusu hastalıkları ile ilişkili anetodermada elastik dokunun 
mikrotrombozlarla oluşan iskemi sonucunda yıkımı suçlanmaktadır 
(25,30,32-36). Anetoderma lezyonlarında elastolizisden MMP 2 ve 
MMP 9 overekspresyonunun sorumlu olabileği düşünülmektedir 
(18,37,38). Metaloproteinaz ve metaloproteinaz inhibitörleri 
arasındaki dengesizliğin anetodermaya neden olabileceği 
ileri sürülmüştür (1,18,19,32,33,39). Konjenital olgularda ileri 
sürülen başka bir hipotez ise elastik dokunun üretiminde (elastin 
sentezinde) bozukluktur (21,22). 

	 Anetoderma	
	 Boyun, Üst gövde ve ekstremite proksimali	
		  	Primer Anetoderma;	 Normal deride
			  Sekonder Anetoderma;	 İnflamatuar dermatoz üzerinde	
	 Nonfollikular atrofik lezyonlar
			  5-25 mm., keskin sınırlı
				  Buruşuk, gevşek, çökük, balonlaşmış
				  Multipl, Dağınık	
	 Histopatoloji
				  Papiller ve retiküler dermiste elastik
  		 Doku kaybı	

Klinik: Çok sayıda yuvarlak, ayrık, non-folliküler, 5-25 mm, keskin 
sınırlı, buruşuk, gevşek, deriden çökmüş veya dışarı balonlaşmış 
görünümlü maküllerle seyreder (1,3,28,40,41). Palpasyonla 
lezyonlar içe doğru fıtıklaşır (1,28). Bazı hastalarda yüzlerce lezyon 
bulunabilir (1,20). Lezyonlar genellikle boyun, üst gövde ve 
proksimal ekstremitelere yerleşirler (1,20,28,33,40). 
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Komorbiditeler: Ekstrakutanöz elastik doku tutulumu 
bildirilmemiştir (1). Primer anetodermanın pozitif antinükleer 
ve antifosfolipid antikorlarına, prematüriteye, Sjögren 
sendromuna, SLE’ye ve düşük serum α-1-antitripsin seviyelerine 
eşlik ettiğine dair yayınlar bulunmaktadır (25,29,30,32,34-
36,42-47). Anti-fosfolipid antikorları pozitif olan hastalarda SLE 
veya anti-fosfolipid sendromu olsun olmasın anetoderma riski 
yüksektir (46). Bir seri SLE hastasında anti-fosfolipid antikor 
pozitif olanların %15’inde anetoderma gözlenirken, anti-
fosfolipid antikor negatif olanlarda anetoderma gözlenmemiştir 
(30,34,46,47). Sekonder anetoderma nedenleri arasında 
böcek ısırıkları, ürtikarya pigmentoza, frengi, akne, varisella, 
Lyme hastalığı, lepra, kutanöz tüberkülozis, HIV infeksiyonu, 
lenfoproliferatif hastalıklar, Langerhans hücreli histiyositozis, 
SLE, primer hipotiroidizm, Graves hastalığı, Addison hastalığı, 
sarkoidozis, Sjögren sendromu, liken planus, prurigo nodülaris, 
pilomatrikoma, nodüler amiloidozis, sülük tedavisi, kurşun EKG 
plakaları, hepatit B aşısı, kronik perleş, molluskum kontagiozum, 
konjenital melanositik nevüs, plazmositom, Schwannoma, 
juvenil ksantogranuloma ve generalize granüloma annülare 
yer almaktadır (1,18,19,24,25,28,29,31-33,36,39,42,43,45,48-
54). 

Histoloji: Papiller ve retiküler dermisde elastik doku kaybı 
bulunur (1,29,40). Mid-retiküler dermis de tutulabilir (1,29). 
Elastofagositoz bulunabilir (1,18,20,33). Işık ve elektron 
mikroskopisinde papiller ve derin retiküler dermisde geri 
kalan elastik liflerde parçalanma gözlenir. Jadassohn-
Pellizzari tipinde ve bazı erken Schweninger-Buzzi 
olgularında perivasküler lenfohistiyositik veya nötrofilik 
infiltrat bulunabilir. Elastinin bağlayıcı proteini olan dezmozin 
lezyonel deride azalmıştır (1). 

Seyir ve prognoz: Lezyonlar stabildir, ancak zaman içinde 
yenileri oluşabilir (20). 

Ayırıcı Tanı: Tüm elastolitik hastalıklar düşünülmelidir (1). 

Tedavi: Aspirin, aminokaproik asit, fenitoin, dapson, vitamin 
E, niasin, penisilin, kolşisin, hidroksiklorokin tedavilerine 
kısa dönemde değişken yanıtlar bildiren az sayıda olgu 
raporu bulunmaktadır (1,25,47). Genel olarak bu tedavilerin 
uzun dönem sonuçları yüz güldürücü değildir1. Kriyoterapi 
tedavisine parsiyel yanıt bildirilmiştir (20). 

Akkiz Kutis Laksa

Tanım: Akkiz kutis laksa (AKL) dermal elastik doku kaybı ile 
seyreden gevşek sarkık deri kıvrımları ile karakterize, asık yüzlü 
tazı görünümüne yol açan ve sistemik tutulum riski taşıyan 
elastolizis hastalığıdır (1,40,55,56). 

Tarihçe: 1966’da Marshall, Heyl ve Weber kutis laksanın akkiz 
ve genetik tiplerini ayıran ve halen de kabul edilen bir sınıflama 
yapmışlardır (1,57). 

Epidemiyoloji: AKL daha çok yetişkinlerde görülen nadir bir 
hastalıktır (1). Her yaşta görülebilmekle birlikte, en sık 2. ve 3. 
dekadda ortaya çıkar (58). Cinsiyet ve ırk ayırımı göstermez 
(1,57,59). AKL konjenital kutis laksadan daha nadir görülür (60). 
Etyoloji ve Patogenez: AKL’da elastik doku kaybının 
alfa-1-antitripsin gibi serum elastaz inhibitörlerinin az 
sentezlenmesine bağlı olabileceği düşünülmektedir 
(1,27,61). Ek olarak nötrofil (serine elastaz) veya monosit-

makrofajlardan (metalloelastaz) ekstraselüler matrikse 
salınan proteolitik elastazlar da elastolitik aktiviteden 
sorumlu olabilir (1,27,59,60). Yine ek olarak lezyonel deride 
dermal fibroblastlarda elastolitik aktivite artmış ve elastin 
gen ekspresyonu azalmıştır (1). Serum bakır (lizil oksidaz 
kofaktörü) seviyesinde azalma, elastik lif sentezindeki 
azalmadan sorumlu olabilir (1,27,62). Nadir olarak plazma 
hücre diskrazili ve multipl myelomlu hastalarda elastik lifler 
üzerinde IgG, bir blefarokalazi hastasında ise IgA birikimi 
bildirilmiştir ki immünolojik mekanizmaların da elastolizisden 
sorumlu olabileceğini düşündürmektedir (1,58,59,61,63). AKL 
oluşumunda genetik yatkınlık da suçlanmaktadır ki elastin ve 
fibulin-5 genlerindeki mutasyonlar inflamasyon sonrasında 
AKL gelişiminden sorumlu olabilir (62, 64). 

 Akkiz Kutis Laksa	
	 Yüz, Kulak lopları.... Sefalokaudal ilerleme	
			   Başlangıç; Eritemli plaklar (İnflamatuar faz)
			   Yavaş gelişme süreci
			   Sarkık ve gevşek deri kıvrımları
			   ‘Asık Yüzlü Tazı’ görünümü	
	 Histopatoloji
			   Elastik fibrillerde fragmantasyon
			   Nötrofilik veya lenfositik infiltrasyon
			   Elastofagositoz
			   Papiller ve retiküler dermiste elastik doku kaybı	
	 Sistemik tutulum olabilir 
	 (Pulmoner, Vasküler, Kardiyak..)	

Klinik: Olguların yaklaşık yarısında deri gevşekliği 
öncesinde eritemli plaklarla seyreden bir inflamatuvar faz 
bulunur (1,27,60,62,64). AKL öncesinde böcek ısırığı, ürtiker, 
ürtikeryal vaskülit, ekzema, eritema multiforme, granuloma 
annulare, sarkoidozis, amiloidozis veya Sweet sendromu gibi 
hastalıklar tanılandırılmış olabilir, (27,55-57,65). Hastalık yıllar 
içinde sinsi şekilde ortaya çıkabilir (1,27,62). Lezyonlar sarkık, 
gevşek deri kıvrımlarıdır (1,59). Klasik olarak yüz ve kulak 
lobları önce tutulur ve hastalık sefalokaudal doğrultuda 
yaygınlaşır (1,27,57,60,62). Blefarokalazi, kulaklarda ve 
çenede sarkma, nazolabial oluklarda belirginleşme ile 
karakterize prematür olarak yaşlı yüz görünümü bulunur 
(27,55,57). Lokalize abdominal tutulum bildirilmiştir (59). El 
ayası ve ayak tabanını tutan izole raporlar mevcuttur (1,65-
67). Tutulum derecesi bölgesel deri alanlarından yaygın 
deri alanlarına ve sistemik tutuluma (pulmoner, vasküler, 
kardiyak, gastrointestinal ve genitoüriner) dek değişkenlik 
gösterebilir (1,27,40,55,57-59,67). Kutanöz lokalize 
varyantlar, generalize varyantlardan daha nadirdir (59). 
Generalize AKL’da sistemik tutulum riski daha yüksektir (65). 
Amfizem, bronşiektazi, ösefagus dilatasyonu, divertiküller, 
hiatal ve inguinal herniler, rektal prolapsus, sistosel, uterus 
prolapsusu, aort anevrizması ve mitral valv prolapsusu 
saptanabilir (27,55,56,58,59,63-65). 
Komorbiditeler: AKL otoimmün ve lenfoproliferatif bir çok 
hastalığa eşlik edebilmektedir (plazma hücre diskrazisi, multipl 
myelom, kutanöz B hücreli lenfoma, anjiyosentrik T hücreli 
lenfoma, ağır zincir depo hastalığı, çölyak ve Duhring hastalığı, 
mastositozis, interstisyel granülomatöz dermatit, sarkoidozis, 
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amiloidozis, nefrotik sendrom, romatoid artrit, sistemik lupus 
eritematozus, nekrobiyozis lipoidika, penisilin, D-penisillamin 
veya INH tedavisi, Borrelia burgdorferi infeksiyonu (Lyme 
hastalığı), Toxocara canis parazitozisi, Onchocerca volvulus 
parazitozisi, sifiliz, varikoz venler, Wilson hastalığı, alfa-1-
antitripsin eksikliği) (1,55,56,58,59,61-65). Marshall sendromu 
pediatrik olgularda Sweet sendromunu takiben oluşan ve 
alfa-1-antitripsin eksikliğinin eşlik ettiği AKL’yı tanımlamaktadır 
(1,62).
Histoloji: Hastalığın 4 histolojik fazı olduğu düşünülmektedir 
(1). Evre I’de elastik liflerde hafif fragmentasyon, kısalaşma 
veya dejenerasyon gözlenir (1,55,63). Evre II’de nötrofilik 
veya lenfositik infiltrasyon bulunur (1). Evre III’de histiyositler 
ağırlıktadır ve elastofagositoz gözlenir (1,56). Evre IV’te 
ise elastik doku papiller ve retiküler dermisde tama yakın 
kaybolmuştur (1,40,58,59). Epidermis ve deri ekleri normaldir1. 
Papiller dermal fibrillin azalmış, oxytalan ve elaunin lifler 
kaybolmuştur (1,55). Elektron mikroskopi çalışmalarında elastik 
liflerde kayıp ve geri kalanlarda parçalanma saptanmaktadır. 
Kollajen lifler etkilenmemiştir (59,63). 
Seyir ve Prognoz: Erken başlangıçlı olgularda prognoz, geç 
başlangıçlı olgulara göre daha iyidir (62). 20 yaştan büyük 
yetişkin hastalarda görülen AKL’da sistemik elastolizis riski 
(barsak divertikülü, inguinal ve hiatal herniler, aort ruptürü, 
amfizem, kor pulmonale) yüksektir (1,55,57). Kardiyovasküler 
ve pulmoner tutulumu olan şanssız hastalarda ölüm riski 
%100’lere yaklaşmaktadır (1). 
Ayırıcı tanı: AKL’nin ayırıcı tanısında postinflamatuvar 
elastolizis ve kutis laksa, anetoderma, mid-dermal elastolizis 
ve granülomatöz gevşek deri düşünülmelidir (1). Tedavi: 
Bilinen etkili ve ilerlemeyi durdurucu tedavisi yoktur 
(1,57). Dapsonun ürtikeri durdurabildiği, ancak hastalık 
ilerlemesine etkisinin bulunmadığı bildirilmiştir (1,58,65). 
Fiziksel, psikososyal ve sosyal iyileşmeyi sağlamada en 
iyi yaklaşım lezyonların Plastik Cerrahi Bölümünce eksize 
edilmesi ve derinin onarılmasıdır (57-59). Blefaroplasti ve yüz 
germe (ritidektomi) operasyonları yapılabilir (27,55,57,61). 
Ancak rekürans önemli bir sorundur ve cerrahi öncesi altta 
yatabilecek hastalıkların saptanması ve uygun tedavisi 
reküransı engelleyebilir (27,61). 

Boyunun Beyaz Fibröz Papülozisi

Tanım: Beyaz fibröz papülozis (BFP) boyuna sınırlı papüler 
erupsiyonla seyreden ve histolojik olarak fibrozis ve dermal 
elastik doku kaybı ile karakterize hastalıktır (1). 
Tarihçe: İlk kez 1985’te Shimizu, Nishikawa ve Kimura 
tarafından yaşlı Japon hastalarda tanımlanmıştır (1). 
Epidemiyoloji: Japon olguların %81’i erkek hastalardır. 
Ancak Batı Avrupa ve Orta Doğu’da daha çok bayanlar 
etkilenmektedir (1). Cinsiyet ayırımı göstermemektedir (68,69). 
Hastalık genellikle orta yaşlı ve yaşlı hastalarda (yaş ranjı: 
39-80, ortalama yaş 62 yıl) görülmektedir (1,70). Şu ana dek 
50’den az olgu bildirilmiştir (68). Asemptomatik seyir nedeniyle 
prevelansın bildirilenden daha fazla olduğu düşünülmektedir 
(1,70).
Etyoloji ve patogenez: Nedeni bilinmemekte, ancak intrinsik 
veya ekstrinsik (UV ile ilişkili) yaşlanmanın bir bulgusu olduğu 
düşünülmektedir (1,3,17,69,71). 

 Beyaz Fibröz Papulozis	
	 Boyunda simetrik	
		  Nonfollikular papüller
				   2-3 mm., yuvarlak/ oval
   	Dağınık, soluk beyaz renkli
   	Multipl	
	 Asemptomatik	
		  Histopatoloji
   Papiller ve Mid-Retiküler dermiste elastik 
   Kalınlaşmış kollagen öbekleri (Fibrozis)
   Elastik doku kaybı olabilir	
	 Sistemik tutulum yoktur	

Klinik: Çok sayıda (genellikle birkaç tane ila 100 arasında), 
boyun yerleşimli, asemptomatik, simetrik, non-folliküler, 2-3 
mm çaplı, yuvarlak-oval, ayrık, soluk-beyaz papüllerle seyreder 
(1,17,69,71). Gövdenin üst 1/3’ünü tutan olgular da bildirilmiştir 
(1,70). Kaldırım taşı manzarası bulunmaz (68). 

Komorbiditeler: Ekstrakutanöz tutulum bildirilmemiştir (1). 

Histoloji: Epidermisde genellikle değişiklik yoktur, ancak bazı 
olgularda melanin içeriğinde azalma bildirilmiştir (1). Papiller ve 
mid-retiküler dermisde kalınlaşmış kollajen öbekleri (fibrozis) 
en temel değişikliktir, ancak papiller ve retiküler dermisde 
elastik doku kaybı da bulunabilir (1-4,40,68,70-72). Oxytalan ve 
elaunin lifler özellikle kaybolmuştur. EM’de elastik doku azlığı 
ve geri kalan elastik liflerde ufalma ve parçalanma gözlenebilir 
(1). 

Seyir ve prognoz: Lezyon sayısı zaman içinde artabilir. 
Spontan remisyon bildirilmemiştir (71). 

Ayırıcı tanı: Ayırıcı tanıda anetoderma, perifolliküler elastolizis, 
psödoksantoma elastikum, psödoksantoma elastikum-
benzeri papiller dermal elastolizis, dermatofibrozis lentikülaris 
disseminata ve akkiz konnektif doku nevüsü düşünülmelidir 
(1,71). 

 Tedavi: Bilinen etkili tedavisi yoktur (1,71). 

Psödoksantoma Elastikum-Benzeri Papiller Dermal 
Elastolizis

Tanım: Psödoksantoma elastikum-benzeri papiller dermal 
elastolizis (PXE-PDE) klinik olarak PXE’ye benzer papüllerle 
seyreden ve papiller dermisde tama yakın elastik doku kaybı ile 
karakterize akkiz non-inflamatuvar hastalıktır (1,72,73). 

Tarihçe: İlk kez 1992’de Rongioletti ve Rebora tarafından 
tanımlanmıştır (1,72). Yakın zamanda PXE- PDE ve BFP’in 
benzer hastalık spektrumuna dâhil oldukları ve fibroelastolitik 
papülozis olarak gruplanabileceği ileri sürülmüştür 
(1,2,17,40,69-72). 

Epidemiyoloji: PXE-PDE yaşlı bayan hastaları (63-80 yaş) 
etkileyen nadir bir hastalıktır (1,4,68,70,72-75). Şu ana dek 
50’den az hastada bildirilmiştir (4,68,72). Ancak hastalığın 
asemptomatik olması, gerçek prevelansın daha yüksek 
olduğunu düşündürmektedir (70). 
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Etyoloji ve Patogenez: Nedeni bilinmemekle birlikte UV hasarı, 
intrinsik yaşlanma, anormal elastogenez veya artmış elastik 
yıkım ile ilişkili olabileceği düşünülmektedir (1,2,70,72,73,75). 
Ancak hastalarda uzun süreli güneşlenme, inflamasyon veya 
kimyasal maruziyeti öyküsü genellikle bulunmaz (1). Hastalığın 
koltuk altı ve kasık gibi bölgelerde de görülebilmesi ekstrinsik 
yaşlanma hipotezini desteklememektedir (68). Hastalıkta 
elastin ve fibrillin-1 ekspresyonunun azalması nedeniyle 
intrinsik yaşlanma da suçlanmıştır (2,17,69,72,76). Ancak 
intrinsik yaşlanma hipotezi hastalığın her 2 cinsiyette neden 
görülmediğini açıklayamamaktadır (1,72). Etyopatogenezde 
matriksi parçalayan metalloproteinazlar da suçlanmıştır (68,76). 
Sigara içimi ile ilişkisi tartışmalıdır(70). Şu ana dek genetik 
yatkınlık hipotezini destekleyen bir ailesel olgu bildirilmiştir 
(2,68). 

 Psödoksantoma Elastikum Benzeri Papiller Dermal Elastozis	
	 Yaşlı bayanlar	
	 Supraklavikular, ense, boyun, saçlı deri, aksillar, ingüinal, 		
	 submammar, antekubital	
	 Nonfollikular papüller
		  Multipl , 2-3 mm.
		  Sarı veya deri rengi
		  ‘Kaldırım taşı görünümü’ veya ‘yolunmuş tavuk görünümü’	
	 Asemptomatik veya kaşıntılı	
	 Histopatoloji
		  Epidermal atrofi
		  Papiller dermiste bant şeklinde elastik doku kaybı	
	 Sistemik tutulum yoktur	

Klinik: Çok sayıda, asemptomatik veya kaşıntılı, sarı veya 
deri rengi, 2-3 mm çaplı; non-folliküler kaldırım taşlarına 
benzeyen papüllerle karakterizedir (1-4,40,70,75). Simetrik 
olarak supraklaviküler bölge, ense ve boyun yanları, skalp, 
antekübital bölge, koltuk altları, karın alt kısmı, kasık ve 
meme altlarında gözlenirler (1,2,4,68,70,75). Lezyonlar 
yolunmuş tavuk görünümü yaratabilirler (77). Kaldırım taşı 
manzarası, anetodermada olduğu gibi ufak herniasyonlardan 
kaynaklanmaktadır (1). Hafif kaşıntı yakınması bulunabilir 
(70). 

Komorbiditeler: PXE’un aksine sistemik tutulum yoktur 
(1,4,72). Linear fokal elastozise eşlik eden bir PXE-PDE olgusu 
bildirilmiştir (76). 

Histoloji: Epidermal atrofi ve papiller dermisde bant 
şeklinde elastik doku kaybı ile karakterizedir (1,2,4,40,70-
72,74-77). Papiller dermiste elastik liflerde belirgin azalma 
veya tam kayıp bulunur ve melanofajlar da gözlenebilir (68). 
Elastik liflerde öbekleşme ve parçalanma da gözlenebilir 
(1,4). Retiküler dermisde genellikle değişiklik yoktur, ancak 
çok hafif elastik doku azalması bulunabilir (1). Lezyonel 
deride elaunin ve oxytalan liflerinde kayıp ve perilezyonel 
deride elastik liflerde fibriler ve granüler dejenerasyon 
görülebilir (1,4,68,70,74). Elastofagositoz bildirilmemiştir 

(1). Ancak elastik doku hasarının onarılma sürecine ikincil 
olarak sub-papiller bölge ve mid-dermisde fokal elastozis 
gözlenebilmektedir (17,70,76). Elastotik değişikliklerin yaşa 
bağlı elastolitik hasarın aktif onarım sürecini temsil ettiği 
düşünülmektedir (1,17,70). IHK boyamada papiller dermisde 
fibrillin-1, fibrillin-2 ve mikrofibrille ilişkili glikoprotein 1 ve 4 
kaybı bulunmaktadır (1,70,76). 

Seyir ve Prognoz: Hastalık stabil veya progresif seyredebilir 
(75). Aylar-yıllar içinde yeni lezyonlar oluşabilir (1). 

Ayırıcı tanı: Ayırıcı tanıda PXE, BFP, geç başlangıçlı fokal dermal 
elastozis, üst dermal elastolizis ve tip II mid-dermal elastolizis 
düşünülmelidir (1,2,4,40,68,70,72,75,76). 

Tedavi: Topikal tretinoinin etkili olmadığı bildirilmiştir (1,68,75). 
Şu ana dek bilinen etkili tedavisi yoktur (2,4,75). Güneşten 
korunma önerilebilir (75). 

Mid-Dermal Elastolizis

Tanım: Mid-dermal elastolizis (MDE) yüzeyinde ince kırışıklık 
barındıran makül ve plaklarla karakterize, histolojik olarak mid-
retiküler dermisde fokal elastik doku kaybı gösteren hastalıktır 
(1,2,40,78). 

Tarihçe: İlk kez 1977’de Shelley ve Wood tarafından 
tanımlanmıştır (1). Her ne kadar ilk olguda non-inflamatuvar bir 
dermatoz olarak bildirildi ise de yakın zamanlı veriler hastalığın 
inflamatuvar bir nedeni bulunabileceğini düşündürmektedir 
(1,41,78-81). 

Epidemiyoloji: Genç veya orta yaşlı (30-50 yaş) bayan 
hastalarda görülen nadir bir hastalıktır (1,3,78,79,82). Erkek 
hastaları da etkileyebilmektedir (1,83). Şu ana dek yaklaşık 80 
olgu bildirilmiştir (40,82,84). 

Etyoloji ve Patogenez: MDE ürtiker, solar ürtiker, atopik 
dermatit, granüloma annülare, Sweet sendromu, pitiriazis 
rozea, UV maruziyeti veya meme büyütme ve silikon 
implantlarının uygulanması gibi inflamatuvar durumlardan 
sonra oluşabilir (1,37,40,41,79,80,82,85,86). Lezyonların güneş 
gören yerlerde veya solaryum sonrası oluşması ve yaş grubu, 
MDE’in güneş etkisi ile oluşan idiosinkratik bir reaksiyon 
olduğunu düşündürmektedir (1,2,37,38,40,78). Lezyonel 
deriden kültüre edilen fibroblastlarda elastin mRNA seviyesi 
%80 azalmış ve elastolitik aktiviteleri 2 kat artmıştır (1). IHK 
çalışmalarda elastin hasarı varken fibrillinin hasar görmediği 
bildirilmiştir (1,38,78,83,84). UVA’nın elastaz, katepsin G ve 
MMP 9 sentezini artırdığı bilinmektedir (1,79,83). MDE’de 
lezyonel deride MMP 1, MMP 9 ve MMP 12 ekspresyonlarının 
arttığı, TIMP 1 (tissue inhibitor of metalloproteinases 1) 
seviyesinin ise azaldığı bildirilmiş, MDE’in MMP ve MMP 
inhibitörleri arasındaki dengesizlikten kaynaklanabileceği 
ve elastofagositozdan CD34 (+) dendritik fibroblast veya 
CD68 (+) histiyositlerin sorumlu olabileceği ileri sürülmüştür 
(37,38,78,83,84). MDE’nin otoimmün bir hastalık olduğu da ileri 
sürülmektedir, ancak şu ana dek dermoepidermal bileşkeye 
veya dermal komponentlere yönelik sirküle otoantikorlar 
saptanmamıştır (84). 
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 Middermal Elastolizis	
	  Genç ve orta yaşlı bayanlar	
	 Boyun, gövde, üst ekstremite, yüz	
		  Başlangıç; Eritemli papül ve plaklar
		  Persistan retiküler eritem
		  Telenjiektaziler
		  İnce kırışıklıklar	
	 Asemptomatik	
	 Histopatoloji
		  Mid-retiküler dermiste bant
		  tarzında elastik doku kaybı	
	 Sistemik tutulum yoktur
	 Birliktelikler; Otoimmun hastalıklar	

Klinik: MDE genellikle simetrik olarak boyun, gövde ve üst 
ekstremitelerde, nadir olarak da yüzde görülür (1,38,40,78,81-
84). Olguların %50’sinde öncesinde lezyonel deride yanma 
veya ürtiker oluşumu gösteren eritemli papül ve plaklar, 
persistan retiküler eritem ve telenjiektazi gözlenir (1,3,68,84). 
Lezyonlar iyileşirken yerlerinde keskin sınırlı, yüzeyinde deri 
çizgilerine paralel ince kırışıklık barındıran asemptomatik 
maküller bırakırlar (tip I) (1,3,38,40,68,80,82-84). Perifolliküler 
umbilike papüller (tip II) de bulunabilir ve deriye portakal 
kabuğu görünümü verebilir (1,3,40,68,72,82-84). Güneşe 
maruz bölgelerde retiküler eritemle seyreden tip III varyantı 
da tanımlanmış, ancak şu ana dek 4 olgu bildirilmiştir (81-
84). 

Komorbiditeler: Ekstrakutanöz tutulum bildirilmemiştir (1,41). 
Ancak MDE, anetodermada olduğu gibi SLE, Hashimoto tiroiditi, 
Graves hastalığı, romatoid artrit gibi otoimmün hastalıklara 
eşlik edebilmektedir (1,38,41,58,81,84,85). Generalize MDE 
ile iyileşen bir nefrojenik fibroze edici dermopati olgusu 
bildirilmiştir (86). Hastalarda ANA, anti-fosfolipid ve diğer 
otoimmün antikor pozitiflikleri bulunabilmektedir84. Sigara 
içimi, oral kontraseptif kullanımı, hemodializ, astım, protein S 
eksikliği, uterus kanseri, yalancı pozitif Borrelia serolojisi, HIV 
infeksiyonu, Keutel sendromu ve kalp pili implantasyonuna 
eşlik eden olgular bildirilmiştir (38,81-83). 

Histoloji: Birçok olguda H & E ile boyanmış preperatlarda 
spesifik bulgu görülemez, elastik boyalarla ise tek değişiklik 
mid-retiküler dermiste bant tarzı elastik doku kaybıdır 
(1,3,4,79,82). Papiller ve alt retiküler elastik lifler normaldir 
(1,81,82,84). Perifolliküler olgularda dahi perifolliküler 
elastik doku değişiklikleri bulunmaz (1,82). İnflamatuvar 
lezyonlarda perivasküler lenfosit, monosit veya nötrofil 
infiltrasyonu ve elastik liflerin multinükleer dev hücrelerce 
fagositozu gözlenir (1,38,82,84). EM çalışmalarda dejenere 
elastik liflerin makrofajlarca fagositozu, bozuk elastik lif 
yapılanması, yoğun maddenin irregüler kümelenmeleri 
gözlenir (1,79,81). 

Seyir ve Prognoz: Lezyonlar stabil olabilir veya aylar içinde 
genişleyebilirler (1,79).

Ayırıcı Tanı: MDE’nin ayırıcı tanısında anetoderma, perifolliküler 
elastolizis, postinflamatuvar elastolizis ve kutis laksa ve akkiz 
kutis laksa düşünülmelidir (1,79).

Tedavi: Ampirik tedavi seçeneklerine yanıt parsiyeldir ve 
genellikle kolşisin, topikal tretinoin, oral ve topikal steroidler, 
klorokin, klofazimin, dapson veya vitamin E hastalık 
seyrini etkilememektedir (1,79,80,84). On aylık süreçte 
hidroksiklorokine parsiyel olumlu yanıt gözlenmiş ve hastalığın 
ilerlemesini durdurabildiği bildirilmiştir (84). 
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