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Olgu Sunumu

Lineer Skleroderma: Nasil Tedavi Edelim?

Linear Scleroderma: How Should We Treat?
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0z

Juvenil lokalize skleroderma genellikle deri ve deri alti
dokuya sumirlt benign ve kendini sinirlayan bir hastalik
olarak kabul edilmektedir. Bununla birlikte, hastaligin
seyri tahmin edilemez ve ciddi fonksiyonel ve kozmetik
sorunlara neden olabilir. Deri ve deri altinda yogun skle-
roz, belirgin eklem kontraktiirii ve deformitelere yol acabi-
lir. Bu olguda lineer skleroderma tanisi alan 14 yasindaki
kiz hastamin klinik bulgulart ve tedavisi literatiir inceleme-
leri esliginde sunulmustur.

Anahtar kelimeler: lokalize skleroderma, morfea, fasiyal
asimetri

ABSTRACT

Juvenile localized scleroderma is usually considered a
disease that is confined to the skin and subcutaneous tissue
and of a benign, and self-limiting nature. However, the
course of the disease is unpredictable and severe functional
and cosmetic disability may result. The intense sclerotic
changes in the skin, underlying tissues lead to pronounced
Jjoint contractures and deformity. This report presents one
rare case of 14- year- old female patient with linear sclero-
derma in the light of a brief review of literature with clas-
sical clinical findings and the treatment of the patient.

Keywords: localized scleroderma, morphea, facial
asymmetry

GIRIS

Sert deri anlamina gelen skleroderma, ciltte ve i¢
organlarin bag dokusunda kollajen birikimi ile seyre-
den bir hastaliktir. Deri degisikligi ve organ tutulu-
munun birlikte oldugu sistemik form morfea, cilt ve
ciltalti dokusunun tutuldugu ve bazen kas tutulumu-
nun da eglik ettigi lokalize form morfea olarak grup-
landirilir. Lokalize skleroderma; Raynaud fenomeni,
akroskleroz ve i¢ organ tutulumunun olmamasi ile
sistemik formdan ayrilir. Lokalize skleroderma
cocuklarda erigkinlere gore daha sik goriilmektedir .
Mayo Klinik Grubu lokalize sklerodermayz; plak tipi
morfea (plak, guttat, keloid, atrophoderma Passini-
Pierrini, atrofik liken skleroz), jeneralize morfea,
biilloz morfea, lineer morfea (lineer, En coup de
sabre, progresif hemifasyal atrofi) ve derin morfea
(subkutan, eozinofilik fasit, morfea profunda, pans-
klerotik sakat birakici cocukluk morfeast) olarak
smiflamistir @. Lineer skleroderma genellikle deri ve
deri alt1 dokular1 tutmakla birlikte alttaki kas tendon

ve kemik yapiy1 da etkileyebilir.

Olgu morfea plaklarinin kozmetik sorunlara, eklem
kontraktiirleri ve ekstremite asimetrisi gibi ciddi mor-
biditelere yol agabildigini animsatmak, etkin tedavinin
gerekliligini vurgulamak amaciyla sunulmustur.

OLGU

Bes yasinda morfea tanist konulan ve 9 yildir lokal
tedavi uygulayan 14 yasinda kiz hasta, mevcut lezyon-
larinin son iki yilda artmasi ve yeni lezyonlarin ortaya
cikmasi nedeniyle cocuk romatoloji poliklinigine bas-
vurdu. Bu siire igerisinde sistemik tutulum gostergesi
olabilecek herhangi bir yakinmasi olmamigsti. Aile
Oykiisinde annesinde diabetes mellitus ve abisinde
tiroid hastalig1 oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde
viicut agirligr 73 kg (>97. persantil), boyu 169 cm (95
persantil), kan basinci 110/70 mmHg idi.

Yiiziin sag alt yarisindan sag juguler alana dogru
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Resim 1.

yayilan 15x13 cm (Resim 1), sag iist kol fleksor yiiz-
den antekiibital bolgeye uzanan 30x10 cm (Resim 2),
karin sol alt kadranda 13x3 cm (Resim 3), genisligin-
de yerlesmis sinirlart keskin olmayan, yer yer hipo ve
hiperpigmente alanlarin izlendigi genis, atrofik/skle-
rotik plaklar mevcuttu. Yiiz ve boyunda yerlesen
plaklarin ¢enede ve agiz ¢cevresinde asimetriye neden
oldugu dikkati cekmekteydi. Diger sistem muayene-
lerinde 6zellik yoktu.

Laboratuvar incelemesinde tam kan sayimi, biyokim-
yasal incelemeleri normaldi. Eritrosit sedimentasyon
hizi (ESH) 57 mm/saat, Romatoid Faktor (RF) 150
IU/ml idi. Anti-niikleer antikor (ANA), anti Jo-1,
anti-topoizomeraz -1 (anti Scl 70), anti sentromer
antikoru (ACA), anti-Sm D1, anti-ribo-niikleoprotein
(anti-RNP), anti-SSA (Anti-Ro), anti-SSB (Anti-La)
negatifti. Cilt biyopisisinde morfea ile uyumlu histo-
lojik bulgular tanimlanmuigti.

Oral steroid ve 25 mg/hafta subkutan metotreksat
kombine tedavisi baslandi. Oral steroid tedavisi 60
mg/giin maksimum dozda baglandi. Haftalik azaltila-
rak kesildi. Hastanin 6. aydaki izleminde sag tist
koldaki lezyonun geriledigi gozlendi. Eritrosit sedi-

Resim 2.

Resim 3.

mentasyon hizi geriledi, yeni lezyon goézlenmedi.
TARTISMA

Lokalize sklerodermanin lineer alt tipi ¢ocuklarda en
sik goriilen formdur. Lokalize skleroderma deri ve
deri alt1 dokuya sinirli ve kendi kendini sinirlayan bir
seyir gostermekle birlikte, hastaligin tipine gore
prognoz ongoriilemeyebilir. Zulian ve ark. @ lokalize
sklerodermal1 750 ¢ocugu taradiklart cokuluslu calis-
malarinda derin varyantlarin agir morbiditelerden
sorumlu olabildigini gérmiiglerdir.

Morfea kizlarda erkeklere oranla daha sik goriilen bir
hastaliktir. Zulian ve ark. @ hastaligin kizlarda 2 4 kat
yiiksek goriildiigiinii, ortalama hastalik baglama yagini
7,3 yil, tan1 aninda ortalama hastalik siiresini 1,6 yil
oldugunu bildirmislerdir. Olgumuzun lezyonlart 5
yasinda baglamis, son iki yil icinde ilerleme olmustu.

Morfea tanis1 klinik bulgularla konuldugundan
cogunlukla biyopsi gerektirmez. Hastamizin 5 yagsin-
da yapilan biyopsisi morfea ile uyumluydu. Morfeanin
klinik tiplerinin saptandigi 87 morfea tanili hastanin
incelendigi bir calismada Herrick ve ark. ® hastalarin
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%67’sinde lineer, %29’unda lineer olmayan ve
%4’ tinde mikst morfea saptamistir. Hastamiz govde
ekstremite ve yiiz tutulumuyla seyreden lineer skle-
roderma olarak degerlendirildi.

Zulian ve ark.’nin © ¢aligmalarinda, intramuskuler
as1, travma, bocek 1siri81, glines yanigi, enfeksiyon,
stres gibi faktorlerin hastaliga neden olabilecegini
belirtmiglerdir. Hastamizin ¢ocukluk caginda yiize
travma Oykiisii mevcuttu.

Morfeal1 hastalar romatolojik ve otoimmiin hastaliklar
acisindan pozitif aile dykiisiine sahip olabilirler. Zulian
ve ark. @ ¢aligmalarinda, bu oran1 %12,1 olarak bul-
muslardir. Hastamizin aile dykiistinde annesine diabe-
tes mellitus, abisinde tiroid hastalifit mevcuttu.
Hastalarin izlemlerinde %9,6 oraninda ikinci bir oto-
immun hastalik gelistirdigi gézlenmistir ©. Hastamizda
ikinci bir otoimmun hastalik saptanmig olmamakla
birlikte, morfeali hastalarin takiplerinde otoimmun
hastalik gelisimi agisindan dikkatli olunmalidir.

Yapilan calismalar morfeanin yalnizca deri tutulu-
muyla kalmayip, ekstrakutandz bulgular ortaya ¢ika-
rabilecegini gostermistir. Zulian ve ark. @ ¢alismala-
rinda, en sik olarak eklem bulgularmin eslik ettigini
saptamiglardir. Bununla birlikte, norolojik, gastroin-
testinal, pulmoner, renal, kardiyak sistem, goz ve
vaskiiler yapr tutulumlart da tespit edilmistir.
Hastamizin ekstrakutanoz tutulumu yoktu. Goéz ve
norolojik muayenesi dogaldi. Trigeminal nevralji,
fasiyal parestezi bag agrisi ve epilepsi ile prezente
olan olgular bildirilmigtir ®. Asimetrik yiiz sekli psi-
kolojik ve estetik sorunlara yol agmaktadir. Hastalar
dental sorunlarla ¢ok sik kargilagsmaktadir. Bu hasta-
larin ortodontist ve plastik cerrahisi ile birlikte deger-
lendirilmesi uygun olacaktir.

Morfea tanist ve prognozu laboratuvar bulgulariyla
giiclii bir korelasyon gostermemekle birlikte Zulian
ve ark. hastalarin laboratuvar bulgularini degerlendir-
diklerinde, ekstrakutandz tutulum olanlarda ANA,
RF, inflamasyon parametreleri olan C-Reaktif Protein
(CRP) ve sedimentasyonu ekstrakutandz tutulum
olmayanlara gore anlamli olarak daha ytiksek saptan-
mustir @, RF 6zellikle artriti olan hastalarda yiiksek
saptanmistir. Hastamizin tetkiklerinde ESH 57 mm/
saat, RF 150 IU/ml yiiksek saptandi ancak ANA ve
diger otoantikorlar negatifti. Cocukluk caginda anti-
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kor diizeylerinin negatif olabilecegi unutulmamalidir.
Tedavi sonrasinda eritrosit sedimentasyonunda diistig
saptandi.

Morfeanin kanitlanmis etkin bir tedavisi olmamakla
birlikte, bugiine kadar ¢esitli ilaglar denenmis ve
farkli sonuclar elde edilmistir. Lokalize plak seklin-
deki lezyonlarda topikal steroid, kalsitriol, imiqui-
mod veya UVA tedavisi kullanilabilecegi goriisii
yaygin olmakla birlikte, derin lezyonlarda topikal
tedavi yetersiz kalmaktadir @. Ik kez Uziel ve ark. ©
bolus steroid ve haftalik subkutan metotreksat tedavi-
sinin yararmi gostermiglerdir. Wiebel ve ark. (9
metotreksat ve steroid kombinasyonu uygulanan has-
talar1 taradiklart retrospektif calismalarinda, hem
etkinlik hem de yan etki acisindan bagarili sonuglar
elde edildigini gormiisler, termografi yontemiyle
aktif lezyonlarda gerileme tespit etmislerdir. Steroidin
hastaligin erken inflamatuvar fazini etkilemesi,
metotreksatinsa kronik inflamatuvar ve fibrotik kom-
ponentler iizerine etkisi bu kombinasyonun basarisi-
nin nedeni olarak goriilmektedir. Son donemde
metotreksatin  sklerotik deri lezyonlar iizerindeki
basarisi pek ¢ok calisma ile kanitlanmugtir V. Yalnizca
oral steroid tedavisi verilerek takip edilen 17 erigkin
hasta grubunu inceleyen calismalarinda, Joly P ve
ark. @ 18 aylik tedavi sonrasi hastalarinda %35 gibi
yiiksek bir oranda relaps saptamiglardir. Hastamizin
lezyonlarinda progresyon olmasina ragmen, topikal
kalsitriol kullanimi, tedavide etkisiz kalinmasina
neden olmugtur. Oral steroid ve subkutan metotreksat
kombine tedavimiz ile lezyonlarin aktivasyonu dur-
durulmustur.

Sonug olarak, bu olguyla morfeali cocuklarda uygu-
lanan lokal tedavilerin her zaman etkili olamayabile-
cegini ve se¢ilmis olgularda erken dénemde baslanan
sistemik tedavinin gelisebilecek deformiteleri onle-
yerek hastaliga bagli morbidiyeti azaltabilecegini
vurgulamak istedik.
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