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ÖZET 

Lokalize skleroderma (morfea), aşırı kollajen birikimine bağlı olarak deri ve derialtı dokusunun kalıniaşması 
ve endurasyonu ile karakterize bir hastalıktır. Etiya/ojisi tam olarak bilinmemektedir. Klinik bulgulara ve 
tutulan dokunun derinliğine göre alt gruplara ayrılır: Plak, jeneralize, büllöz, lineer ve derin morfea. Lokalize 
skleroderma deride yalnızca birkaç leke ile sınırlı olabileceği gibi tüm vücudu kaplayan yaygın lezyonlar ile 
karşımıza gelebilir. Lineer veya derin morfea lezyonları ek/em hattını içine alırsa ciddi kontraktürler ve 
deformiteler gelişebilir. Sıklıkla hastalığın başlangıcı sessiz ve belirsiz olmasına karşın ilerleyişi hız/ıdır. Lokalize 
skleroderma, deri ve deri altı dokuya sınırlı bir hastalık olarak bilinmesine karşın iç organ tutulumu olan 
nadir vakalar da bildirilmiştir. Lokalize sklerodermayı taklit edebilecek deriyi tutan pek çok hastalık vardır. 
Öncelikli olarak fokalize sklerodermanın sistemik skleroz ile ayıncı tanısının yapılması gereklidir. Günümüzde 
kullanılmakta olan tedaviler sınırlı başanya sahiptir. Plak morfealı pek çok hastada 3-5 yıl içinde spontan 
remisyon gelişir ve özel bir tedavi gerektirmezken, yüksek morbiditeye yol açabilmeleri nedeniyle jeneralize, 
lineer ve derin morfea formlarında daha agresif sistemik tedavi/erin uygulanması gerekir. Hafif lezyonların 
tedavisinde kortikosteroidli pomadlar, lezyon içi steroid, topikal kalsipotrien ve tokoretinat uygulanırken 
yaygın ve ilerleyici lezyon/arda sistemik kortikosteroid/er, D-penisi/amin, metotreksat gibi ilaçlar verilir. Lokalize 
skleroderma genellikle benign bir hastalıktır. Bu tanıyı alan çocuklarda beklenen yaşam süresi normaldir. 
Lokalize skleroderma birkaç ayda iyi/eşebileceği gibi yıllarca da sürebilir. Hastalığın derin formları ciddi 
morbiditeye yol açabilir. Lineer ve derin morfea tanılı hastalarda ekstremite asimetrisi, büyüme geri/iği, 
fleksiyon kontraktürleri ve sakat kalımlar hastalığın en ciddi sonuç/andır. 

Anahtar Kelimeler: Lokalize skleroderma, çocuk 

SUMMARY 

Localized scleroderma (morphea) is a disorder characterized by thickening and induration of the skin and 
subcutaneous tissue due to excessive collagen deposition. The etiology is unknown. Its subtypes are classified 
according to their elinical presentation and depth of tissue involvement: Plaque, generalized, bullous, linear, 
and deep morphea. Loca/ized scleroderma can. range from just a few spots on the skin to involvement of the 
entire skin surface. Severe contractures and deformities may occur, when linear or deep morphea /esions 
cross the joint lines. Most often, the onset of lesions is insidious and subtle, although in same cases they can 
deve/ap rapid/y. Despite its limitation to the skin and subdermal tissue, isoiate cases with internal organ 
involvement have been described. There are large number of skin disorders that may resemble localized 
scleroderma. First of all, localized scleroderma should be differentiated from systemic sclerosis. Several 
treatments are currently used with only limited success in /oca/ized scleroderma. Most patients with p/aque 
morphea experience spontaneous remission over 3-5 years and require no specific treatment, whereas 
patients with generalized, linear, and deep morphea require more aggressive systemic therapy because of the 
higher morbidity. Treatment with topical steroids, intra/esionaJ steroid injectior:ı, topical calcipotrien and 
tocoretinate are preferred in small lesions whereas systemic corticosteroids, D-penicillamin, and methotrexate 
are used in generalized and progressive lesions. Life expectancy of children with localized scleroderma is 
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normal. Localized scleroderma may last from a few months to many years. The most serious morbidities of 
the disease are limb asymmetry, flexion contractures, growth retardation, and disability which occur in linear 
and deep morphea patients. 

Key Words: Localized scleroderma, ch i/d 

GENİŞ BİR SPEKTRUM YELPAZESiNDE 
LOKAUZESKLERODERMA 

Skleroderma derinin fibrozisine neden olan bir 
hastalıktır. Sadece deri tutulumu ile sınırlı olabi
leceği gibi iç organ tutulumunun da eşlik ettiği 
daha ciddi hastalık formlarında da görülebilir. 
Skleroderma, sistemik sklerozis ve lokalize skle
roderma olarak iki major gruba ayrılır. Lokalize 
skleroderma yalnızca deri ve derialtı dokuya 
sınırlıdır ve Raynaud fenomeni, akroskleroz ve 
iç organ tutulumunun olmaması ile sistemik 
formdan ayrılır (1). Bu iki major gruptan loka
lize olanı çocuklarda erişkinlere göre daha sık 
görülür (2). 

SlNlFLANDlRMA 

Lokalize skleroderma, aşırı kollajen birikimine 
bağlı olarak deri ve derialtı dokusunun kalın

Iaşması ve endurasyonu ile karakterize bir has
talıktır. Lo kalize skleroderma terimi, yalnızca 

kazınetik öneme sahip yüzeyel morfea plak
larından lineer skleroderma ve eozinofilik fasiit 
gibi ciddi morbiditeye yol açan derin lezyonlara 
dek değişen geniş bir spektrumu kapsar. Klinik 
bulgulara ve tutulan dokunun derinliğine göre 
alt gruplara ayrılır. Yine de bu hastalığın sınıf
laması hakkında ortak bir görüş yoktur. Bazı 

sınıflama sistemlerine göre (3,4) lokalize sklero
derma morfea, jeneralize morfea ve lineer skle
roderma olarak 3 alt gruba ayrılsa da Mayo 
Klinik Grubu hastalığı 5 alt gruba ayırmış ve 
lokalize skleroderma yerine morfea terimini 
kullanmıştır (5). Bu 5 alt grup plak, jeneralize, 
büllöz, lineer ve derin morfea olarak belirlen
miştir. Ortak bir sınıflama sistemi oluşturmak 
için çabalar sürmektedir. Bu derlernede Mayo 
Klinik Grubunun sınıflaması kullanılmıştır. 

Plak Morfea 

Plak morfea derınise sınırlıdır. Beş alt gruba 
ayrılır: plak morfea, guttat morfea, keloid morfea, 
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lichen sclerosus et atrophicus ve Pasini ve 
Perini'nin atrophoderması. Plak morfea en sık 
görülen formudur. Sıklıkla gövdede görülür ve 
ı santimetreden büyük çaplı, çeşitli renklerde 
olabilen yuvarlak lezyonlarla karakterizedir. Has
talığın başlangıcında enflamasyonun bir göster
gesi olarak eritemli veya mor renkli olabilirken 
hastalık ilerledikçe lezyonun ortası solar ve deri 
sklerotik bir görünüm alır. Bu plaklar sağlıklı 

deriden keskin sınırlarla ayrılmıştır (Resim ı). 

Enflamasyon geriledikten sonra lezyon yerinde 
hiper veya hipopigmentasyon bırakan atrofik 
bir alan kalır (Resim 2). 

Plak morfeanın diğer formları daha seyrektir. 
Guttat morfea ı cm'den küçük çaplı hafif 

Resim 1. Plak morfea; eritemli dönemi, sağlıklı deriden 
keskin sınırla ayrılmış. 

Resim 2. Plak morfea; erken dönem sonrası hiperpigmentasyon. ·---------- İzmir Tepecik Eğitim Hastanesi Dergisi 



eritemli ovallezyonlar ile karakterizedir. Pasini 
ve Perini'nin atrophoderması gövdede keskin 
sınırlı ve atrofik hiperpigmente yamalar şeklin
dedir. Morphea en plaque lezyonlarından farkı 
asemptomatik olması yani enflamasyon belirti
leri göstermemesidir. 

Tipik morfea zemininde keloid benzeri lezyon
lar oluşursa keloid morfea, subepidermal büller 
oluşursa büllöz morfea olarak adlandırılır. Lichen 
sc/erosus et atrophicus sıklıkla anogenital böl
geyi tutan parlak ve beyaz renkli plaklarla karak
terizedir. Otoimm un hastalıktarla ilişkisi olduğu 
düşünülmektedir. 

Jeneralize Morfea 

Plak morfeanın seyrek olan lezyonlan yaygın hal 
aldığında jeneralize morfea olarak tanımlanır. 
Saçlı deri de dahil olmak üzere vücudun hemen 
hemen her yeri tutulabilir. 

Lineer Skleırodeırma 

Çocuklar ve erişkinlerde en sık görülen lokalize 
skleroderma türü lineer sklerodermadır. Bu !ez
yon, altındaki kaslar ve kemikleri etkileyebilen 
kalıniaşmış bir deri hattından ibarettir. Bu yüz
den de tezyonlar etkilenen eklem veya kasın 
hareketini kısıtlayabilir. Sıklıkla alt ekstremite
lerde, daha az oranda kollar ve yüzde görüle
bilir (6). Vücudun tek bir tarafını tutma eğilimin
dedir. Üç alt gruba ayrılır: lineer skleroderma, 
en coup de sabr ve progresif hemifasiyal atrofi 
(Parry-Romberg sendromu). 

Resim 3. Lineer skleroderma; sol ayak iç malleol üzerinde 
yaklaşık 5 cm boyunda oluk tarzında lezyon. 
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Lineer Skleroderma 

Lineer skleroderma öncelikli olarak ekstremite
leri etkileyen çizgisel tarzda endürasyon alan
lan ile karakterizedir. Çoğu hastada tutulum tek 
taraflıdır. Lezyonlar sadece tek ekstremitede lineer 
tutulum şeklinde olabileceği gibi (Resim 3) daha 
yaygın tutulumlarında kontraktürlere, ekstremite 
asimetrilerine ve deformitelere yol açabilir 
(Resim 4a). 

En coup de sabr terimi temporapariyetal bölge
deki kılıç yarasına benzeyen keskin sınırlı lineer 
skleroderma lezyonları için kullanılır. Bu tezyon
lar etkilenen bölgede sertlik ve k.ontraksiyonlar 
ile başlar. Ardından sınırlan düzensiz hiperpig
mente sklerotik bir plak meydana gelir. Saçlı 

deriye ilerlerse alapesiye yol açar (Resim 4b). 

Progresif hemifasiyal atrofi, yüzün bir yarısında 
deri ve deri altı yağ dokusuyla bazen kas doku
sunun da katıldığı yaygın ve ciddi doku kaybına 
yol açan lezyondur (Resim 5). 

Resim 4a. Lineer skleroderma; göğüs ön duvarından başlayan, 
primer lezyonun ekstremitelere yayılması sonucu 
oluşan yaygın atrofi ve kontraktürler. 
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Resim 4b. En coup de sabr; alından saçlı deriye dek 
uzanan ve alapesiye yol açan lezyon. 

Resim 5. Yüzün sol yarısını içeren progresif hemifasiyal 
atrofi. 

Derin Morfea 

Bu hastalık derin dermis, deri altı doku, fasia 
ve yüzeyel kasları tutar. Lezyonlar lineer sklero
dermadan daha derindir ve çizgisel bir yapı 
göstermezler. Lokalize skleroderma alt grupları
nın sakatlığa en çok yol açanıdır. Neyse ki 
görülme oranı sık değildir. Derin morfeanın 
subkutanöz morfea, morfea profunda, çocuk
luk çağının sakat bırakıcı pansklerotik morfeası 
ve eosinofilik fasiit olmak üzere 4 alt grubu 
vardır. Bunların içinden de en ağır olanı çocuk
luk çağının sakat bırakıcı pansklerotik morfea
sıdır. Sıklıkla 14 yaşından önce başlar. Ayak ve 
el parmakları hariç tüm vücutta yaygın deri 
kahnlaşması ile gider. Eosinofilik fasiitin kliniği 

diğer alt gruplardan biraz daha farklıdır. Lezyon-

ları ağrılıdır ve portakal kabuğu görünümün
dedir. Bu lezyonlar spantan gerileyebildiği gibi 
değişmeden yıllarca da kalabilir (7). 

Tablo 1. Morfea sınıflaması. 

Plak morfea 

Plak morfea 

Guttae morfea 

Atrophoderma of Passini and Pierrini 

Keloid morfea (noduler morfea) 

Lichen sclerosis et atrophicus 

Jeneralize morfea 

Büllöz morfea 

Lineer morfea 

Lineer morfea {lineer skleroderma) 

En coup de sabre lezyonu 

Progresif hemifasiyal atrofi 

Derin morfea 

Subkutanöz morfea 

Eosinofilik fasiit 

Morfea profunda 

Çocukluk çağının sakat bırakan morfeası 

ETİYOLOJİ 

Lokalize sklerodermanın etiyolojisi tam olarak 
bilinmemektedir. Hastalığın farklı alt grupları

nın sıklıkla aynı hastada birlikte görülmesi ben
zer bir sebepten kaynaklandıklarını düşündür
mektedir. Pek çok araştırmada anormal kollajen 
sentezine yol açan immunolojik sebeplerden 
bahsedilmektedir. Bazı çalışmalar lo kalize skle
rodermada, fibroblast ve kollajen sentezini art
tığı bilinen TGF-~ ve PDGF gibi büyüme fak
törlerinin ve sitokinlerin arttığını göstermiştir 

(8). Hastalığın etiyolojisinde otoimmuniteyi des
tekleyen kanıtlar vardır. Özellikle jeneralize mor
fea alt tipinde antinükleer antikor, antihiston 
antikor, anti-fosfolipid antikor, romatoid faktör 
ve lupus eritematozus hücresi gibi otoantikor
ların varlığı gösterilmiştir (9-11). Ne yazık ki bu 
antikorların hiçbiri hastalığa özgün değildir. 

Yakın zamanda, lokalize sklerodermaya yüksek 
oranda özgün olduğu idida edilen Cu/Zn super
oksit dismutaza karşı gelişen bir antikor tanım
lanmıştır (12). Anormal otoantikarların varlığı 

dışında lokalize sklerodermanın graft-versus-host 
hastalığına ait deri lezyonlarına büyük benzer
lik göstermesi de otoimmuniteyi düşündüren 
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diğer bir sebeptir. Bu benzerlikten yola çıkarak 
lokalize sklerodermanın etiyolojisinde fetal hücre 
teorisi ve kimerizmin yattığı öne sürülmüştür 
(13). Bu teoriye göre maternal veya fetal olarak 
geçerek kişinin dolaşımında veya dokusunda 
varlığını sürdüren hücreler ileriki dönemlerde 
otoimmuniteyi tetiklemektedir. 

Borrelia burgdorferi enfeksiyonları etiyolojide 
uzun yıllardır suçlanınakla birlikte bu konuda 
çelişkiler sürmektedir. İlk kez, Aberer ve ark. (14) 

borrelia ve morfea arasındaki ilişkiden bahset
tiğinden bu yana konuyla ilgili pek çok çalışma 
yapılmıştır. Bazıları bu ilişkiyi destekierken bazı
ları da hiçbir ilişki gösterememişlerdir (15-21). 

Konuyla ilgili literatür tarandığında coğrafi bölge 
ile borrelia enfeksiyonunun sklerodermaya yol 
açma oranı arasında kuwetli bir ilişki olduğu 

görülmüştür (22). Şimdiye dek yayınlanan farklı 
sonuçların bu coğrafi değişikliklerden kaynaklan
dığı düşünülmektedir. Borrelia dışında Ebstein
Barr (23) ve variceila zoster virüslerinin (24) de 
lokalize sklerodermayı tetiklediği bildirilmiştir. 

Ilginç bir başka tetikleyici faktör de aşılardır. 

T etanoz (25), BCG (26) ve hepatit B (27) aşı

lamaları sonrası lokalize skleroderma vakaları 
tanımlanmıştır. 

Ailesel ortaya çıkış çok nadir olarak bildiril
miştir (28-30). Hastalığın bir ikiz kardeş çiftinde 
konkordansı da tanımlanmıştır (31). Fakat bu 
hastalığın genetik geçişi olduğu düşünülmemek
tedir. 

Travmanın lokalize skleroderma başlangıcında 
tetikleyici bir etken olduğu öne sürülmüştür (32-

34). Çok merkezli bir çalışmada, lokalize sklero
derma tanısı alan 58 çocuktan 14'ünde travma 
öyküsünün bulunduğu gösterilmiştir (35). Eriş

kin yaşta başlayan hastalık için ise travma ile 
birliktelik gösterilmemiştir. Ayrıca radyoterapi
nin de yıllar sonra bile olsa lokalize skleroder
maya yol açabileceği bilinmektedir (36,37). 

Etiyolojide çevresel toksiniere maruz kaltın da 
suçlanmıştır. Silika tozu ile trikloroetan, benzen 
ve karbon tetraklorid gibi organik çözücülerin 
solunmasının lokalize sklerodermaya yol açtığı
nın gösterilmesi öyküde hastanın mesleğinin 

sorgulanması gerekliliğini vurgulamaktadır (38,39). 

Lineer Skleroderma 

Eozinofili-miyalji sendromu epidemisine yol 
açtığı bilinen L-triptofanın enjeksiyonu halinde 
eozinofilik fasiite yol açabileceği gösterilmiştir 

(40). Burıı)ara ek olarak bleomisin (41,42), bro
mokriptin (43), pentazosin (44), karbidopa (45) 

ve vitamin K (46,47) gibi ilaçların da sklero
derma benzeri durumlarla ilişkisi bildirilmiştir. 

KLİNİK 

Lokalize skleroderma deride yalnızca birkaç leke 
ile sınırlı olabileceği gibi tüm vücudu kaplayan 
yaygın lezyonlar ile karşımıza gelebilir. Sıklıkla 
hastalığın başlangıcı sessiz ve belirsiz olmasına 
rağmen iledeyişi hızlıdır. Lo kalize skleroderma
nın deri lezyonları genellikle sarımsı veya sedefi 
renkte sert ve kuru alanlar şeklinde başlar. 

Lezyonlar sıklıkla gövdede görülür fakat yüz, 
kollar ve hacaklarda da ortaya çıkabilir. Özel
likle hastalığın derin formlarında miyalji, artralji, 
artrit, sinavit ve karpal tünel sendromu gibi sis
temik belirtiler bildirilmiştir (48). 

En coup de sabr terimi, sıklıkla orbital ve nazal 
uzamının eşlik ettiği temporapariyetal bölgenin 
lineer skleroderması için kullanılır. Bu lezyonlar 
aküler veya serebral bozuluklarla birlikte olabi
lir. Levator kas atrofisine bağlı gelişen pitozis, 
aküler motilite bozuklukları, diplopi, iridopal
pebral atrofi ve irisin heterokromisi bu hasta
lıkla ilgili tanımlanmış göz bulgularındandır (49-

51). En coup de sabr lezyonu olan hastalar nö
bet ve baş ağrısı ile başvurabilir (52,53). Ayrıca 

bu hastalarda fasiyal ve oklüzal asimetri asimetri 
veya temporamandibular eklem kısıtlılığına bağlı 

psödoankiloz gelişebilir (54,55). Lezyonun tutu
lum yerine göre kaş ve kirpikierin kaybı ve ala
pesi de söz konusudur. 

Lineer veya derin morfea lezyonları eklem hat
tını içine alırsa ciddi kontraktürler ve deformite
ler gelişebilir. Çocukluk yaş grubunda böyle lez
yonlar büyüme geriliği ve etkilenen ekstremi
tenin ciddi atrofisine yol açabilir (48,56). Eğer 

lezyonlar gövdeyi yaygın olarak kaplamışsa 

hastalar nefes almakta zorluk çekebilir. 

Lezyonların dağılımı genel olarak alt gruplara 
göre değişir. Plak-tipi morfea gövdeyi ekstre
miteler ve yüze göre daha çok tutar. Jeneralize 
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morfea ekstremiteler ve gövdede yaygın bila
teral lezyonlarla seyreder. Çok nadir de olsa 
unilateral tutulum da bildirilmiştir (57). Guttat 
morfea öncelikli olarak boyun ve gövdenin üst 
kısmında görülürken Pasini ve Perini'nin 
atrophoderma lezyonları daha çok sırtta yerle
şir. Lineer skleroderma sıklıkla alt ekstremite
leri, ardından sırasıyla üst ekstremiteler, frontal 
bölge, göğüs ön kısmı, karın ve kalçaları etkiler. 
En coup de sabr ve progresif hemifasyal atrofide 
yüz veya saçlı deri tutulur. Bu iki alt grubu bir
birinden ayıran en önemli özellik en coup de sabr 
hastahnda var olan deri sklerozudur. Progresif 
hemifasyal atrofili hastalarda bu skleroz yoktur 
(58). Çoğu hastada en coup de sabr lezyonu 
paramedian tek bir hat şeklindedir. Fakat iki 
yada üç hat oluşturan lezyonlar da bildirilmiştir 
(59-61). Eozinofilik fasiit geneiiikle ekstremite
lerde ortaya çıkar. Çocukluk çağının sakat bıra
kıcı pansklerotik morfeası ekstremitelerde başla
yarak gövdeye, yüze ve saçlı deriye yayılır, 

yalnızca el ve ayak parmaklarını tutmaz. 

Lokalize skleroderma deri ve deri altı dokuya 
sınırlı bir hastalık olarak bilinmesine rağmen iç 
organ tutulumu olan nadir vakalar da bildiril
miştir. Avrupa Pediatrik Romatoloji Birliğinin 

gerçekleştirdiği çok merkezli bir çalışmada juvenil 
lokalize skleroderma tanılı hastaların 1/4'ünde 
ekstrakutanöz bulgulara sahip olduğu saptanmış
tır (62). Bu çalışmadaki 688 hastanın 177'sinde 
(25. 7%) ekstrakutanöz bulgular görülmüştür. 

Bunların da %48'i osteoartikuler %14. 7'si nöro
lojik %13'ü oküler, %10'u vasküler, %5.6'sı 

gastrointestinal, %3.9'u solunumsal, %2.8'i 
kardiyak ve %2.3'ünü renal tutulum oluştur

maktadır. Dehen ve ark. (63)'nın yaptığı ve 76 
lokalize sklerodermalı hastayı içeren bir çalış
mada 16 hastada laboratuvar incelemeler sonu
cu iç organ tutlumu saptanmıştır. Ama bu 16 
hastanın sadece 2'si semptomatik olduğu için 
araştırmacılar semptomu olmayan hastaların iç 
organ tutulumu yönünden taranmasının gerek
mediğini öne sürmüşlerdir. 

AYIRICI TANI 

Lokalize sklerodermayı taklit edebilecek deriyi 
tutan pek çok hastalık vardır. Öncelikli olarak 

Tablo 2. Morfea benzeri durumlar. 

Eosinofili-miyalji sendromu 

Graft-versus host hastalığı 

Skleroderma-benzeri tablo yapan ilaçlar 

Viny/ chloride 

B/eomycin 

Pentazocine 

L-Tryptophan 

Scleroderma adultorum 

Scleromyxedema 

Premature aging 

Poikiloderma 

Acrodermatitis chronica atrophicans 

Diabetic cheiroarthropathy 

POEMS sendromu 

Winchester sendromu 

Pachydermoperiostosis 

Fenilketonüri 

Lokalize idiopatik fibrozis 

Akromegali 

Progeria 

Porphyria cutanea tarcia 

Amiloidoz 

Karsinoid sendrom 

Bağ dokusu harnartamları 

Pannikülit 

Fokal lipoatrofi 

lokalize sklerodermanın sistemik skleroz ile ayı
ncı tanısının yapılması gereklidir. Tek bir eksire
miteye sınırlı, belirli lezyonlarda yada en coup 
de sabr ve progresif hemifasyal atrofi gibi spe
sifik yerleşimli lezyonlarda lokalize skleroder
mayı tanımak daha kolaydır. Ne yazık ki loka
lize skleroderma ve sistemik skleroz arasında 
her zaman histopatolojik ayırım da mümkün 
olamamaktadır. Tarres ve Sanchez (64) bu iki 
hastalığın histopatolojik olarak inflamatuvar infili
ratın dağılımı ve yoğunluna veya papiller dermis 
tutulumuna göre ayrılabileceğini bildirmişlerdir. 
Bu araştırmacılar lokalize sklerodermada enfla
matuvar değişikliklerin sistemik skleroza göre 
daha belirgin olduğunu ve sistemik formda var 
olmayan papiller derıniste sklerozun sıklıkla 

görüldüğünü gözlemlemişlerdir. Özellikle derin 
morfea alt grupları, Raynaud fenomenine yol 
açabilen distal tutulumları dolayısıyla sistemik 
sklerozu taklit edebilir. Yine aynı sebepten ötürü 
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derin formlar juvenil romatoid artrit ile de karı
şabilir. Lo kalize sklerodermanın sistemik forma 
dönüşmesi çok nadirdir. Böyle bir durumla karşı
taşıldığında öncelikli olarak ilk tanıda bir hata 
olduğu düşünülür. Bununla birlikte lokalize skle
rodermanın sistemik formla birlikteliği de bildi
rilmiştir (65,66). Ama sistemik sklerodermalı has
talarda morfea gelişim mekanizması bilinmemek
tedir. Soma ve ark. (65) bunun ANA tipi ile iliş

kili heterojen bir patogeneze bağlı olabileceğini 
öne sürmüştür. Nadir olarak, sistemik lupus 
eritematozuslu hastalarda lokalize skleroderma 
birlikteliği görülebilir (67~69). Bu, birliktelik toka
lize skleroderma hastalariGın izleminde göz 
önünde bulundurulmalıdır. Deriy! etkileyen pek 
çok hastalık lokalize sklerodermayı taklit ede
bilir (Tablo 2) izole, yama tarzındaki skiereder
ma lezyonlarının derinin primer maligniteleri ile 
karışabiieceği untulmamalıdır (1). Malignite şüp
hesinde mutlaka deri.biopsisi yapılmaiıdır. 

TEDAvi 

Lokalize skelrodermanın tedavisinde yıllar bo
yunca pek çok ilaç kullanılmış fakat hiçbirinin 
geniş plasebo kontrollu çalışmalarla etkinliği 

günümüze dek ispatlanmamıştır. Hasta sayısının 
az oluşu, lezyonların aktivitesini saptamadaki 
güçlük ve hastalığın spantan remisyona eğilimi 
bu tarz çalışmaların yapılmasını zorlaştırmakta
dır. Lo kalize sklerodermanın tedavisi hakkında 
güncel bilgiler olgu sunuıniarına ve kişisel dene
yimlere dayanmaktadır. Günümüzde kullanılmak
ta olan tedaviler sınırlı başanya sahiptir. Hasta
lığın patogenezinin daha iyi aniaşılmaya başla
masıyla daha etkin tedavilerin bulunma şansı da 
artmaktadır. Sıklıkla kendini sınırlayan bir hastalık 
olduğu için agresif tedavi verip vermeme konu
sunda iyice düşünülmelidir. Plak morfealı hasta
lar 3-5 yılda spantan remisyona girdikleri için 
özel bir tedavi gerektirmezken jeneralize, lineer 
ve derin morfealı hastalar yüksek morbiditeleri 
nedeniyle daha agresif tedaviyi gerektirir (48). 

Benign bir durum olmasına rağmen plak morfea 
lezyonları kozmetik sorunlar yaratabilir. Böyle
likle daha hafif lezyonlar kortikosteroidli pornacl
lar veya lezyon içi steroid enjeksiyonu gibi lokal 
yöntemlerle tedavi edilebilir (57). Topikal korti
kosteroidlere cevap vermeyen olgularda topikal 

Lineer Skleroderma 

kalsipotrien uygulanabilir (70,71). Nemlendirici 
kremler derinin yumuşatılmasına ve kaşıntının 
azaltılmasına yardımcı olur. T opikal to koreinat 
da sklerotik deri lezyonlarının tedavisinde güçlü 
seçeneklerdendir (72). Deri içine uygulanan inter
feran gamanın etkisiz olduğu çift kör plasebo 
kontrollu bir çalışma ile gösterildiğinden bu yana 
kullanımı azalmıştır (73). Yakın zamanda topikal 
takrolimusun lokalize sklerodermada başarılı 

olduğu gösterilmiştir (74). Yüksek tolerabilitesi ve 
yan etkilerinin az olması nedeniyle umut verici 
bir tedavi seçeneği olabileceği düşünülmekte

dir. Eğer jeneralize morfeadaki gibi yaygın tez
yonlar varsa topikal tedavi yerine sistemik anti
inflamatuvar veya immunsupresif tedaviterin 
kullanılması gerekebilir. 

Tedavi tamamıyla bulguların ağırlığına göre deği
şir. Deri ve derialtı dokuda ilerleyici endurasyo
na, kas atrofisine ve sakatlıklara yol açabileceği 
için lineer skleroderma ve derin morfealı çocuk
larda sistemik tedavi düşünülmelidir (48). Hasta
lığın erken enflamatuvar fazında sistemik korti
kosteroidler yararlı olabilir ama bu konu yapıl
mış kontrollu bir çalışma yoktur. Ayrıca D-peni
silamin de fibrozis tam gelişmeden önceki baş
langıç evresinde yararlı olabilir (75,76). Bu ko
nuyla ilgili yayınlanan en geniş seride ağır lo
kalize sklerodermalı ll hastadan 7'si D-penisi
lamin ile başarıyla tedavi edilmişlerdir (76). Bun
ların yanı sıra bir oral vitamin D analoğu olan 
kalsitriolun jeneralize ve lineer sklerodermada 
geç fibrotik evrelerde bile işe yarayabileceği 

bildirilmiştir (77,78). Ne var ki plasebo kontrollu 
bir çalışmada kalsitriol tedavisi ile plasebo grup 
arasında anlamlı fark olmadığı da gösterilmiştir 
(79). Antimalaryaller, sülfasalazin, kolşisin ve 
fenitoin gibi ilaçların da kullanılabileceği fakat 
etkilerinin kısıtlı olduğu anektcdal olarak bilin
mektedir. Düşük doz metotreksat, ümit vadeden 
bir tedavi yöntemidir. Haftada 0.5-1.0 mg/kg 
dozunda uygulanan metotreksat bu hastalığın 
tedavisinde etkili görünmektedir (80-84). Bazı 

çalışmalarda metotreksat ile birlikte steroidler 
de kullanılmış ve iyi tolere edildiği gözlenmiştir 
(81,82). Siklosporinin de ciddi morfea olguların
da yararlı olabileceği gösterilmiştir (84). Ciddi yan 
etkilerinden dolayı siklofosfamid ve azatioprin 
gibi immunsupresif ilaçlar diğer tedavilere cevap 
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vermeyen ağır olgulara saklanmalıdır. Son zaman
larda psoralen ultraviolet-A (PUVA) tedavisinin 
başarısından söz edilmektedir. Düşük doz UVA 
fototerapisi ile morfea lezyonlarında belirgin 
klinik iyileşme olduğu bildirilmiştir (85). Çocuk
luk çağı morfeasında, calsipotriol pomad ve düşük 
doz UVA fototerapisi yüksek oranda yararlı 

bulunmuştur (86). PUVA terapisinin mevcut 
tedavi seçeneklerinin en iyilerinden biri olduğu 
düşünülmektedir. Özellikle ANA gibi otoantikor
ların yüksekliğinin eşlik ettiği ciddi lokalize skle
roderma olgularında plazmeferin de kullanıla

bilir (87). İlaç tedavisinin yanı sıra lineer ve derin 
morfea hastalarında cerrahi tedaviye de ihtiyaç 
olabilir. Eklem kontraktürlerinin serbestleştiril

mesi, etkilenen ekstremitenin uzatılınası ve defor
metelerin düzeltilmesi bu hastaların yaşam kali
telerini yükseltıneye yardımcı olur (88-91). En 
coup de sabr ve Parry-Romberg sendromlu 
hastalarda yüz ve saçlı derinin rekonstrüksiyo
nu gerekebilir. Tüm bunlara ek olarak kalıcı 

kontraktürleri önlemek için erken dönemde fiz
yoterapiye başlamak da önemlidir. Bu hastalara 
yaklaşımda kronik hastalığın ve fiziksel defor
mitelerin hasta ve ailesi üzerinde bıraktığı psiko
sosyal etkiler mutlaka göz önünde bulundurul
malı ve bu konuda gerekli destek verilmelidir. 

PROGNOZ 

Lokalize skleroderma genellikle benign bir 
hastalıktır. Bu tanıyı alan çocuklarda beklenen 
yaşam süresi normaldir. Lo kalize skleroderma 
birkaç ayda iyileşebileceği gibi yıllarca da süre
bilir. Lezyonlar sıklıkla hastalık aktivitesinden 3 
ila 5 yıl sonra iyileşir (9,48,92). Bununla birlikte 
lineer sklerodermalı hastalarda lezyonların 

uzun süre iyileşemeyebileceği unutulmamalıdır. 
Plak morfea bu hastalığın en çabuk iyileşen alt 
grubudur. Hastalığın aktif fazından sonra orta
ya çıkan rezidüel pigmentasyon uzun yıllar devam 
edebilir ve kozmetik problemlere yol açabilir. 
En coup de sabr lezyonlu hastaların %15'inde 
hastalık yeniden alevlenebilir (93). 

Bazen lokalize skleroderma ve sistemik skleroz 
aynı hastada gelişebilir. Bu vakalar lokalize skle
roderma olarak başlayıp ılımlı sistemik skleroza 
ileder (65,93,94). 

Hastalığın derin formları ciddi morbiditeye yol 
açabilir. Lineer ve derin morfea tanılı hastalar
da ekstremite asimetrisi, büyüme geriliği, fleksi
yon kontraktürleri ve sakat kalırnlar hastalığın 
en ciddi sonuçlarıdır. 
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