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OZET

Lokalize skleroderma (morfea), asirt kollajen birikimine bagl olarak deri ve derialti dokusunun kalinlasmast
ve endurasyonu ile karakterize bir hastaliktir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Klinik bulgulara ve
tutulan dokunun derinligine gére alt gruplara ayrilir: Plak, jeneralize, biilléz, lineer ve derin morfea. Lokalize
skleroderma deride yalnizca birkag leke ile sinirli olabilecegi gibi tiim viicudu kaplayan yaygin lezyonlar ile
karsimiza gelebilir. Lineer veya derin morfea lezyonlart eklem hattini icine alirsa ciddi kontraktiirler ve
deformiteler gelisebilir. Siklikla hastaligin baslangici sessiz ve belirsiz olmasina karsin ilerleyisi hizhdir. Lokalize
skleroderma, deri ve deri alti dokuya sinirlt bir hastalik olarak bilinmesine karsin i¢ organ tutulumu olan
nadir vakalar da bildirilmistir. Lokalize sklerodermayi taklit edebilecek deriyi tutan pek cok hastalik vardir.
Oncelikli olarak lokalize sklerodermanin sistemik skleroz ile ayirict tanisinin yapilmasi gereklidir. Giiniimiizde
kullanilmakta olan tedaviler sinirli basariya sahiptir. Plak morfeali pek cok hastada 3-5 yil icinde spontan
remisyon gelisir ve 6zel bir tedavi gerektirmezken, yiiksek morbiditeye yol acabilmeleri nedeniyle jeneralize,
lineer ve derin morfea formlarinda daha agresif sistemik tedavilerin uygulanmast gerekir. Hafif lezyonlarin
tedavisinde kortikosteroidli pomadlar, lezyon ici steroid, topikal kalsipotrien ve tokoretinat uygulanirken
yayain ve ilerleyici lezyonlarda sistemik kortikosteroidler, D-penisilamin, metotreksat gibi ilaclar verilir. Lokalize
skleroderma genellikle benign bir hastaliktir. Bu taniyt alan cocuklarda beklenen yasam siiresi normaldir.
Lokalize skleroderma birka¢ ayda ivilesebilecegi gibi yillarca da stirebilir. Hastaligin derin formlari ciddi
morbiditeye vol acabilir. Lineer ve derin morfea tanili hastalarda ekstremite asimetrisi, biiyiime geriligi,
fleksiyon kontraktiirleri ve sakat kalimlar hastaligin en ciddi sonuglaridir.

Anahtar Kelimeler: Lokalize skleroderma, cocuk

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 clinical presentation and depth of tissue involvement: Plaque, generalized, bullous, linear,
and deep morphea. Localized 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 lesions
cross the joint lines. Most often, the onset of lesions is insidious and subtle, although in some cases they can
develop rapidly. Despite its limitation to the skin and subdermal tissue, isolate 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 localized scleroderma. Most patients with plaque
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, intralesional steroid injection,. 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, child

GENIS BIR SPEKTRUM YELPAZESINDE
LOKALIZE SKLERODERMA

Skleroderma derinin fibrozisine neden olan bir
hastaliktir. Sadece deri tutulumu ile sinirh olabi-
lecegi gibi i¢ organ tutulumunun da eslik ettigi
daha ciddi hastalik formlarinda da goériilebilir.
Skleroderma, sistemik sklerozis ve lokalize skle-
roderma olarak iki major gruba ayrilir. Lokalize
skleroderma valnizca deri ve derialti dokuya
sinirhdir ve Raynaud fenomeni, akroskleroz ve
ic organ tutulumunun olmamas: ile sistemik
formdan ayrilir (1). Bu iki major gruptan loka-
lize olami ¢ocuklarda eriskinlere gore daha sik
gorilir (2).

SINIFLANDIRMA

Lokalize skleroderma, asir1 kollajen birikimine
bagh olarak deri ve derialti dokusunun kalin-
lasmast ve endurasyonu ile karakterize bir has-
taliktir. Lokalize skleroderma terimi, yalnizca
kozmetik 6neme sahip yiizeyel morfea plak-
larindan lineer skleroderma ve eozinofilik fasiit
gibi ciddi morbiditeye yol acan derin lezyonlara
dek degisen genis bir spektrumu kapsar. Klinik
bulgulara ve tutulan dokunun derinligine gére
alt gruplara ayrbr. Yine de bu hastah@n simf-
lamasi hakkinda ortak bir goriis yoktur. Bazi
simflama sistemlerine gore (3,4) lokalize sklero-
derma morfea, jeneralize morfea ve lineer skle-
roderma olarak 3 alt gruba ayrisa da Mayo
Klinik Grubu hastaligi 5 alt gruba ayirmis ve
lokalize skleroderma yerine morfea terimini
kullanmustir (5). Bu 5 alt grup plak, jeneralize,
biilloz, lineer ve derin morfea olarak belirlen-
mistir. Ortak bir siniflama sistemi olusturmak
icin cabalar stirmektedir. Bu derlemede Mayo
Klinik Grubunun simniflamasi kullanmilmustir.

Plak Morfea

Plak morfea dermise sinirhdir. Bes alt gruba
ayrilir: plak morfea, guttat morfea, keloid morfea,
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lichen sclerosus et atrophicus ve Pasini ve
Perini’nin atrophodermasi. Plak morfea en sik
gorilen formudur. Siklikla gévdede goriiliir ve
1 santimetreden buylk capli, cesitli renklerde
olabilen yuvarlak lezyonlarla karakterizedir. Has-
taligin baslangicinda enflamasyonun bir géster-
gesi olarak eritemli veya mor renkli olabilirken
hastalik ilerledikce lezyonun ortasi solar ve deri
sklerotik bir gériniim alr. Bu plaklar saghkl
deriden keskin smnirlarla aynlmustir (Resim 1).
Enflamasyon geriledikten sonra lezyon yerinde
hiper veya hipopigmentasyon birakan atrofik
bir alan kalir (Resim 2).

Plak morfeanin diger formlar1 daha seyrektir.
Guttat morfea 1 cm’den kiciik caph hafif

Resim 1. Plak morfea; eritemli dénemi, saghkl deriden
keskin sinirla ayrilmis.

Resim 2. Plak morfea; erken dénem sonrasi hiperpigmentasyon.
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eritemli oval lezyonlar ile karakterizedir. Pasini
ve Perini’nin atrophodermasi gévdede keskin
sinirh ve atrofik hiperpigmente yamalar seklin-
dedir. Morphea en plaque lezyonlarindan farki
asemptomatik olmasi yani enflamasyon belirti-
leri gostermemesidir.

Tipik morfea zemininde keloid benzeri lezyon-
lar olusursa keloid morfea, subepidermal biiller
olusursa biill6z morfea olarak adlandirilir. Lichen
sclerosus et atrophicus siklikla anogenital bal-
geyi tutan parlak ve beyaz renkli plaklarla karak-
terizedir. Otoimmun hastaliklarla iligkisi oldugu
dustinilmektedir.

Jeneralize Morfea

Plak morfeanin seyrek olan lezyonlart yaygin hal
aldiginda jeneralize morfea olarak tarmlanir.
Sach deri de dahil olmak tizere viicudun hemen
hemen her yeri tutulabilir.

Lineer Skleroderma

Cocuklar ve erigkinlerde en sik goriilen lokalize
skleroderma tiirli lineer sklerodermadir. Bu lez-
yon, altindaki kaslar ve kemikleri etkileyebilen
kalinlagmis bir deri hattindan ibarettir. Bu yliz-
den de lezyonlar etkilenen eklem veya kasin
hareketini kisitlayabilir. Siklikla alt ekstremite-
lerde, daha az oranda kollar ve yiizde goriile-
bilir (6). Viicudun tek bir tarafini tutma egilimin-
dedir. Uc alt gruba ayrilir: lineer skleroderma,
en coup de sabr ve progresif hemifasiyal atrofi
(Parry-Romberg sendromu).

Resim 3. Lineer skleroderma; sol ayak i¢ malleol iizerinde
yaklasik 5 cm boyunda oluk tarzinda lezyon.

Lineer Skleroderma

Lineer skleroderma ¢ncelikli olarak ekstremite-
leri etkileyen cizgisel tarzda endiirasyon alan-
lar1 ile karakterizedir. Cogu hastada tutulum tek
taraflidir. Lezyonlar sadece tek ekstremitede lineer
tutulum seklinde olabilecegi gibi (Resim 3) daha
yaygin tutulumlarinda kontraktiirlere, ekstremite
asimetrilerine ve deformitelere yol acabilir
(Resim 4a).

En coup de sabr terimi temporapariyetal bolge-
deki kili¢ yarasina benzeyen keskin sinirli lineer
skleroderma lezyonlari icin kullanilir. Bu lezyon-
lar etkilenen bolgede sertlik ve kontraksiyonlar
ile baslar. Ardindan sinirlan diizensiz hiperpig-
mente sklerotik bir plak meydana gelir. Sach
deriye ilerlerse alopesiye yol acar (Resim 4b).

Progresif hemifasiyal atrofi, yiiziin bir yarisinda
deri ve deri alti yag dokusuyla bazen kas doku-
sunun da katildigi yaygin ve ciddi doku kaybina
yol acan lezyondur (Resim 5).

1

Resim 4a. Lineer skleroderma; gogiis én duvarindan baglayan,
primer lezyonun ekstremitelere yayilmasi sonucu
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olusan yaygin atrofi ve kontrakttirler.
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Resim 4b. En coup de sabr; alindan sagl deriye dek
uzanan ve alopesiye yol acan lezyon.

Resim 5. Yiiziin sol yarisini iceren progresif hemifasiyal
atrofi.

Derin Morfea

Bu hastalik derin dermis, deri alti doku, fasia
ve ylizeyel kaslan tutar. Lezyonlar lineer sklero-
dermadan daha derindir ve cizgisel bir yap:
gostermezler. Lokalize skleroderma alt gruplari-
nin sakatha en cok yol acarmudir. Neyse ki
gorillme oram sik degildir. Derin morfeanin
subkutanéz morfea, morfea profunda, cocuk-
luk cagimin sakat birakici pansklerotik morfeasi
ve eosinofilik fasiit olmak lizere 4 alt grubu
vardir. Bunlarin icinden de en agdir olani ¢ocuk-
luk caginin sakat birakict pansklerotik morfea-
sidir. Siklikla 14 yasindan 6nce baglar. Ayak ve
el parmaklan haric tim vicutta yaygin deri
kalinlasmast ile gider. Eosinofilik fasiitin klinigi
diger alt gruplardan biraz daha farkhdir. Lezyon-

lart agriidir ve portakal kabugu goriinimiin-
dedir. Bu lezyonlar spontan gerileyebildigi gibi
degismeden yillarca da kalabilir (7).

Tablo 1. Morfea siniflamast.

Plak morfea
Plak morfea
Guttae morfea
Atrophoderma of Passini and Pierrini
Keloid morfea (noduler morfea)
Lichen sclerosis et atrophicus
Jeneralize morfea
Biillbz morfea
Lineer morfea
Lineer morfea (lineer skleroderma)
En coup de sabre lezyonu
Progresif hemifasiyal atrofi
Derin morfea
Subkutanéz morfea
Eosinofilik fasiit
Morfea profunda
Cocukluk caginin sakat birakan morfeast

ETiYOLOJI

Lokalize sklerodermanin etiyolojisi tam olarak
bilinmemektedir. Hastahgin farkli alt gruplari-
nin siklikla ayni hastada birlikte goriilmesi ben-
zer bir sebepten kaynaklandiklarini diistindiir-
mektedir. Pek cok arastirmada anormal kollajen
sentezine yol acan immunolojik sebeplerden
bahsedilmektedir. Bazi calismalar lokalize skle-
rodermada, fibroblast ve kollajen sentezini art-
tig1 bilinen TGF- ve PDGF gibi biyime fak-
torlerinin ve sitokinlerin arttigini  gostermistir
(8). Hastahgin etiyolojisinde otoimmuniteyi des-
tekleyen kanutlar vardir. Ozellikle jeneralize mor-
fea alt tipinde antiniikleer antikor, antihiston
antikor, anti-fosfolipid antikor, romatoid faktdr
ve lupus eritematozus hiicresi gibi otoantikor-
larin varh@ gosterilmistir (9-11). Ne yazik ki bu
antikorlarin hicbiri hastaliga 6zgiin degildir.
Yakin zamanda, lokalize sklerodermaya yiiksek
oranda dzgiin oldugu idida edilen Cu/Zn super-
oksit dismutaza karst gelisen bir antikor tanim-
lanmustir (12). Anormal otoantikorlarin varhig
disinda lokalize sklerodermanin graft-versus-host
hastaligina ait deri lezyonlarina biiyik benzer-
lik gostermesi de otoimmuniteyi distindiren
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diger bir sebeptir. Bu benzerlikten yola gikarak
lokalize sklerodermanin etiyolojisinde fetal hiicre
teorisi ve kimerizmin vattidi dne stirllmiistir
(13). Bu teoriye gore maternal veya fetal olarak
gecerek kisinin dolasiminda veya dokusunda
varhgim stirdiiren hiicreler ileriki dénemlerde
otoimmuniteyi tetiklemektedir.

Borrelia burgdorferi enfeksiyonlari etiyolojide
uzun yillardir suclanmakla birlikte bu konuda
celiskiler siirmektedir. Ilk kez, Aberer ve ark. (14)
borrelia ve morfea arasindaki iliskiden bahset-
tiginden bu yana konuyla ilgili pek cok calisma
vapilmstir. Bazilar: bu iliskiyi desteklerken bazi-
lart da hicbir iliski gdsterememislerdir (15-21).
Konuyla ilgili literatiir tarandiginda cografi bolge
ile borrelia enfeksiyonunun sklerodermaya yol
acma orani arasinda kuwvetli bir iliski oldugu
gortlmustiir (22). Simdiye dek yaymnlanan farkl
sonuclarin bu cografi degisikliklerden kaynaklan-
dig diistintlmektedir. Borrelia disinda Ebstein-
Barr (23) ve varicella zoster virtslerinin (24) de
lokalize sklerodermay: tetikledigi bildirilmistir.
llging bir baska tetikleyici faktoér de asilardir.
Tetanoz (25), BCG (26) ve hepatit B (27) asi-
lamalar1 sonrasi lokalize skleroderma vakalar
tanimlanmmstir.

Ailesel ortaya cikis ¢ok nadir olarak bildiril-
mistir (28-30). Hastaligin bir ikiz kardes c¢iftinde
konkordans:1 da tarumlanmstir (31). Fakat bu
hastaligin genetik gecisi oldugu diistinilmemek-
tedir.

Travmanin lokalize skleroderma baslangicinda
tetikleyici bir etken oldugu 6ne stirilmiistiir (32-
34). Cok merkezli bir calismada, lokalize sklero-
derma tanisi alan 58 ¢ocuktan 14’tinde travma
6ykusiniin bulundugu gosterilmistir (35). Eris-
kin yasta baslayan hastalik icin ise travma ile
birliktelik gosterilmemistir. Ayrica radyoterapi-
nin de yillar sonra bile olsa lokalize skleroder-
maya yol acabilecegi bilinmektedir (36,37).

Etiyolojide cevresel toksinlere maruz kalim da
suclanmustir. Silika tozu ile trikloroetan, benzen
ve karbon tetraklorid gibi organik ¢oziictilerin
solunmasinin lokalize sklerodermaya yol actigi-
nin gosterilmesi 6ykiide hastanin mesleginin
sorgulanmasi gerekliligini vurgulamaktadir (38,39).
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Lineer Skleroderma

Eozinofili-miyalji sendromu epidemisine yol
ach@ bilinen L-triptofarin enjeksiyonu halinde
eozinofilik fasiite yol acabilecegi gésterilmistir
(40). Bunlara ek olarak bleomisin (41,42), bro-
mokriptin (43), pentazosin (44), karbidopa (45)
ve vitamin K (46,47) gibi ilaclarin da sklero-
derma benzeri durumlarla iligkisi bildirilmistir.
KLINIK

Lokalize skleroderma deride yalmzca birkag leke
ile siurh olabilecegdi gibi tiim viicudu kaplayan
vaygin lezyonlar ile karsimiza gelebilir. Sikhikla
hastaligin baslangict sessiz ve belirsiz olmasina
ragmen ilerleyisi hizhdir. Lokalize skleroderma-
nin deri lezyonlari genellikle sarimst veya sedefi
renkte sert ve kuru alanlar seklinde baglar.
Lezyonlar siklikla gévdede goriiliir fakat yiiz,
kollar ve bacaklarda da ortaya cikabilir. Ozel-
likle hastaligin derin formlarinda miyalji, artralji,
artrit, sinovit ve karpal tiinel sendromu gibi sis-
temik belirtiler bildirilmistir (48).

En coup de sabr terimi, siklikla orbital ve nazal
uzanimin eslik ettigi temporapariyetal bolgenin
lineer sklerodermast icin kullanilir. Bu lezyonlar
okiiler veya serebral bozuluklarla birlikte olabi-
lir. Levator kas atrofisine bagh gelisen pitozis,
okiiler motilite bozukluklari, diplopi, iridopal-
pebral atrofi ve irisin heterokromisi bu hasta-
likla ilgili tanimlanmis goz bulgularindandir (49-
51). En coup de sabr lezyonu olan hastalar no-
bet ve bas agrisi ile basvurabilir (52,53). Ayrica
bu hastalarda fasiyal ve okliizal asimetri asimetri
veya temporamandibular eklem kisitlihgmna bagh
psoddoankiloz gelisebilir (54,55). Lezyonun tutu-
lum yerine gére kas ve kirpiklerin kaybi ve alo-
pesi de sdz konusudur.

Lineer veya derin morfea lezyonlar eklem hat-
tini icine alirsa ciddi kontraktiirler ve deformite-
ler gelisebilir. Cocukluk yas grubunda boyle lez-
yonlar blyiime geriligi ve etkilenen ekstremi-
tenin ciddi atrofisine yol acabilir (48,56). Eger
lezyonlar gévdeyi yaygin olarak kaplamissa
hastalar nefes almakta zorluk cekebilir.

Lezyonlarin dagihmi genel olarak alt gruplara
goére degisir. Plak-tipi morfea govdeyi ekstre-
miteler ve yiize gére daha c¢ok tutar. Jeneralize
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morfea ekstremiteler ve govdede yaygin bila-
teral lezyonlarla seyreder. Cok nadir de olsa
unilateral tutulum da bildirilmistir (57). Guttat
morfea oncelikli olarak boyun ve gévdenin st
kisminda gorilirken Pasini ve Perini’'nin
atrophoderma lezyonlar daha c¢ok sirtta yerle-
sir. Lineer skleroderma sikhikla alt ekstremite-
leri, ardindan sirasiyla st ekstremiteler, frontal
bolge, gogus 6n kismi, karin ve kalcalar etkiler.
En coup de sabr ve progresif hemifasyal atrofide
yliz veya sach deri tutulur. Bu iki alt grubu bir-
birinden ayiran en 6nemli 6zellik en coup de sabr
hastalinda var olan deri sklerozudur. Progresif
hemifasyal atrofili hastalarda bu skleroz yoktur
(58). Cogu hastada en coup de sabr lezyonu
paramedian tek bir hat seklindedir. Fakat iki
vada ¢ hat olusturan lezyonlar da bildirilmistir
(59-61). Eozinofilik fasiit genelilkle ekstremite-
lerde ortaya ¢ikar. Cocukluk ¢aginin sakat bira-
kict pansklerotik morfeas: ekstremitelerde basla-
yarak govdeye, yize ve sach deriye yayilr,
yalnizca el ve ayak parmaklarini tutmaz.

Lokalize skleroderma deri ve deri alti dokuya
sinirh bir hastalik olarak bilinmesine ragmen i¢
organ tutulumu olan nadir vakalar da bildiril-
mistir. Avrupa Pediatrik Romatoloji Birliginin
gerceklestirdigi cok merkezli bir calismada juvenil
lokalize skleroderma tanili hastalarin 1/4’{inde
ekstrakutandz bulgulara sahip oldugu saptanmis-
tir (62). Bu calismadaki 688 hastanin 177’sinde
(25.7%) ekstrakutanéz bulgular gdérilmiistiir.
Bunlarin da %48’i osteoartikuler %14.7’si noro-
lojik %13t okiiler, %10’u vaskiiler, %5.6’s1
gastrointestinal, %3.9’u solunumsal, %2.8’i
kardiyak ve %2.3’tnd renal tutulum olustur-
maktadir. Dehen ve ark. (63)nin yaptigi ve 76
lokalize sklerodermali hastayi iceren bir calis-
mada 16 hastada laboratuvar incelemeler sonu-
cu i¢ organ tutlumu saptanmustir. Ama bu 16
hastanin sadece 2’si semptomatik oldugu icin
arastirmacilar semptomu olmayan hastalarin i¢
organ tutulumu yéniinden taranmasinin gerek-
medi@ini 6ne stirmislerdir.

AYIRICI TANI

Lokalize sklerodermay: taklit edebilecek deriyi
tutan pek cok hastalik vardir. Oncelikli olarak

Tablo 2. Morfea benzeri durumlar.

Eosinofili-miyalji sendromu

Graft-versus host hastalig

Skleroderma-benzeri tablo yapan ilaglar
Vinyl chloride
Bleomycin
Pentazocine
L-Tryptophan

Scleroderma adultorum

Scleromyxedema

Premature aging

Poikiloderma

Acrodermatitis chronica atrophicans

Diabetic cheiroarthropathy

POEMS sendromu

Winchester sendromu

Pachydermoperiostosis

Fenilketoniiri

Lokalize idiopatik fibrozis

Akromegali

Progeria

Porphyria cutanea tarda

Amiloidoz

Karsinoid sendrom

Bag dokusu hamartomlari

Pannikiilit

Fokal lipoatrofi

lokalize sklerodermanin sistemik skleroz ile ayi-
rict tanisinin yapilmast gereklidir. Tek bir ekstre-
miteye smnirly, belirli lezyonlarda yada en coup
de sabr ve progresif hemifasyal atrofi gibi spe-
sifik yerlesimli lezyonlarda lokalize skleroder-
mayi tanimak daha kolaydir. Ne yazik ki loka-
lize skleroderma ve sistemik skleroz arasinda
her zaman histopatolojik ayinm da miimkiin
olamamaktadir. Torres ve Sanchez (64) bu iki
hastaligin histopatolojik olarak inflamatuvar infilt-
ratin dagihimi ve yogunluna veya papiller dermis
tutulumuna goére ayrilabilecegini bildirmislerdir.
Bu arastirmacilar lokalize sklerodermada enfla-
matuvar degisikliklerin sistemik skleroza gore
daha belirgin oldugunu ve sistemik formda var
olmayan papiller dermiste sklerozun siklikla
goriildiigiinti gézlemlemislerdir. Ozellikle derin
morfea alt gruplar, Raynaud fenomenine yol
acabilen distal tutulumlari dolayisiyla sistemik
sklerozu taklit edebilir. Yine ayni sebepten otiiri
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derin formlar juvenil romatoid artrit ile de kari-
sabilir. Lokalize sklerodermanin sistemik forma
déniismesi ¢ok nadirdir. Boyle bir durumla karsi-
lasildiginda oncelikli olarak ilk tamda bir hata
oldugu dustiniltir. Bununla birlikte lokalize skle-
rodermanin sistemik formla birlikteligi de bildi-
rilmistir (65,66). Ama sistemik sklerodermali has-
talarda morfea gelisim mekanizmasi bilinmemek-
tedir. Soma ve ark. (65) bunun ANA tipi ile ilis-
kili heterojen bir patogeneze bagh olabilecegini
6ne surmisttir. Nadir olarak, sistemik lupus
eritematozuslu hastalarda lokalize skleroderma
birlikteligi gériilebilir (67-69). Bu birliktelik loka-
lize skleroderma hastalarinin izleminde g6z
ontinde bulundurulmalidir. Deriyi etkileyen pek
cok hastalik lokalize sklerodermay: taklit ede-
bilir (Tablo 2) Izole, yama tarzindaki skleroder-
ma lezyonlarimin derinin primer maligniteleri ile
kansabilecegi untulmamahdir (1). Malignite siip-
hesinde mutlaka deri biopsisi yapilmalidir.

TEDAVI

Lokalize skelrodermanin tedavisinde willar bo-
yunca pek cok ilag kullanimis fakat hi¢birinin
genis plasebo kontrollu calismalarla etkinligi
gliniimtiize dek ispatlanmarmstir. Hasta sayisimnin
az olusu, lezyonlann aktivitesini saptamadaki
gliclik ve hastah@in spontan remisyona egilimi
bu tarz calismalarin yapilmasini zorlagtirmakta-
dir. Lokalize sklerodermanin tedavisi hakkinda
glincel bilgiler olgu sunumlarina ve kisisel dene-
yimlere dayanmaktadir. Gliniimiizde kullanilmak-
ta olan tedaviler sinirh basariya sahiptir. Hasta-
higin patogenezinin daha iyi anlasilmaya basla-
masiyla daha etkin tedavilerin bulunma sansi da
artmaktadir. Siklikla kendini simirlayan bir hastalik
oldugu icin agresif tedavi verip vermeme konu-
sunda iyice diistiniilmelidir. Plak morfeali hasta-
lar 3-5 yilda spontan remisyona girdikleri igin
ozel bir tedavi gerektirmezken jeneralize, lineer
ve derin morfeali hastalar yiikksek morbiditeleri
nedeniyle daha agresif tedaviyi gerektirir (48).
Benign bir durum olmasina ragmen plak morfea
lezyonlar1 kozmetik sorunlar yaratabilir. Boyle-
likle daha hafif lezyonlar kortikosteroidli pomad-
lar veya lezyon ici steroid enjeksiyonu gibi lokal
yontemlerle tedavi edilebilir (57). Topikal korti-
kosteroidlere cevap vermeyen olgularda topikal

Lineer Skleroderma

kalsipotrien uygulanabilir (70,71). Nemlendirici
kremler derinin yumusatilmasina ve kasintinin
azaltilmasina yardimci olur. Topikal tokoreinat
da sklerotik deri lezyonlarinin tedavisinde giclii
seceneklerdendir (72). Deri icine uygulanan inter-
feron gamanin etkisiz oldugu cift kér plasebo
kontrollu bir calisma ile gdsterildiginden bu yana
kullanimi azalmustir (73). Yakin zamanda topikal
takrolimusun lokalize sklerodermada basarih
oldugu gosterilmistir (74). Yiiksek tolerabilitesi ve
van etkilerinin az olmasi nedeniyle umut verici
bir tedavi secenegi olabilecegi diistintilmekte-
dir. Eger jeneralize morfeadaki gibi yaygin lez-
yonlar varsa topikal tedavi yerine sistemik anti-

" inflamatuvar veya immunsupresif tedavilerin

kullanilmas: gerekebilir.

Tedavi tamamuyla bulgularin agirhgina gére degi-
sir. Deri ve derialti dokuda ilerleyici endurasyo-
na, kas atrofisine ve sakatliklara yol acabilecegi
icin lineer skleroderma ve derin morfeali ¢ocuk-
larda sistemik tedavi diistintilmelidir (48). Hasta-
ligin erken enflamatuvar fazinda sistemik korti-
kosteroidler yararl olabilir ama bu konu yapil-
mis kontrollu bir ¢alisma yoktur. Ayrica D-peni-
silamin de fibrozis tam gelismeden &nceki bas-
langi¢ evresinde yararh olabilir (75,76). Bu ko-
nuyla ilgili yayinlanan en genis seride agir lo-
kalize sklerodermali 11 hastadan 7’si D-penisi-
lamin ile basaryla tedavi edilmislerdir (76). Bun-
larin yani sira bir oral vitamin D analogu olan
kalsitriolun jeneralize ve lineer sklerodermada
gec fibrotik evrelerde bile ise yarayabilecegi
bildirilmistir (77,78). Ne var ki plasebo kontrollu
bir calismada kalsitriol tedavisi ile plasebo grup
arasinda anlamh fark olmadigi da gdsterilmistir
(79). Antimalaryaller, siifasalazin, kolsisin ve
fenitoin gibi ilaclarin da kullanilabilecedi fakat
etkilerinin kisith oldugu anektodal olarak bilin-
mektedir. Diisiik doz metotreksat, timit vadeden
bir tedavi yéntemidir. Haftada 0.5-1.0 mg/kg
dozunda uygulanan metotreksat bu hastaligin
tedavisinde etkili gériinmektedir (80-84). Bazi
cahismalarda metotreksat ile birlikte steroidler
de kullanilmis ve iyi tolere edildigi gézlenmistir
(81,82). Siklosporinin de ciddi morfea olgularin-
da yararli olabilecegi gésterilmistir (84). Ciddi yan
etkilerinden dolay1 siklofosfamid ve azatioprin
gibi immunsupresif ilaclar diger tedavilere cevap
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vermeyen agir olgulara saklanmalidir. Son zaman-
larda psoralen ultraviolet-A (PUVA) tedavisinin
basarisindan s6z edilmektedir. Diistik doz UVA
fototerapisi ile morfea lezyonlarinda belirgin
klinik iyilesme oldugu bildirilmistir (85). Cocuk-
luk cagr morfeasinda, calsipotriol pomad ve diistik
doz UVA fototerapisi yiiksek oranda vyararh
bulunmustur (86). PUVA terapisinin mevcut
tedavi seceneklerinin en iyilerinden biri oldugu
diistiniilmektedir. Ozellikle ANA gibi otoantikor-
lanin yiiksekliginin eslik ettigi ciddi lokalize skle-
roderma olgularinda plazmeferin de kullanila-
bilir (87). llag tedavisinin yar sira lineer ve derin
morfea hastalarinda cerrahi tedaviye de ihtiyag
olabilir. Eklem kontraktiirlerinin serbestlestiril-
mesi, etkilenen ekstremitenin uzatilmasi ve defor-
metelerin diizeltiimesi bu hastalann yasam kali-
telerini yiikseltmeye yardimci olur (88-91). En
coup de sabr ve Parry-Romberg sendromlu
hastalarda yiiz ve sag¢h derinin rekonstriiksiyo-
nu gerekebilir. Tim bunlara ek olarak kalic
kontraktiirleri énlemek i¢in erken dénemde fiz-
yoterapiye baslamak da énemlidir. Bu hastalara
yaklasimda kronik hastahgin ve fiziksel defor-
mitelerin hasta ve ailesi tizerinde birakhigi psiko-
sosyal etkiler mutlaka géz 6niinde bulundurul-
mali ve bu konuda gerekli destek verilmelidir.

PROGNOZ

Lokalize skleroderma genellikle benign bir
hastaliktir. Bu taniy1 alan ¢ocuklarda beklenen
yasam siiresi normaldir. Lokalize skleroderma
birkac ayda ivilesebilecegi gibi yillarca da stire-
bilir. Lezyonlar siklikla hastalik aktivitesinden 3
ila 5 yil sonra iyilesir (9,48,92). Bununla birlikte
lineer sklerodermali hastalarda lezyonlann
uzun siire iyilesemeyebilece@i unutulmamalidir.
Plak morfea bu hastaligin en cabuk iyilesen alt
grubudur. Hastaligin aktif fazindan sonra orta-
va cikan rezidiiel pigmentasyon uzun yillar devam
edebilir ve kozmetik problemlere yol acabilir.
En coup de sabr lezyonlu hastalarin %15’inde
hastalik yeniden alevlenebilir (93).

Bazen lokalize skleroderma ve sistemik skleroz
ayni hastada gelisebilir. Bu vakalar lokalize skle-
roderma olarak baslayip ilimh sistemik skleroza
ilerler (65,93,94).

Hastah@in derin formlan ciddi morbiditeye yol
acabilir. Lineer ve derin morfea tanili hastalar-
da ekstremite asimetrisi, biiytime geriligi, fleksi-
yon kontraktiirleri ve sakat kalimlar hastaligin
en ciddi sonuglaridir.
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