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Sert deri hastaligi (Stiff skin syndrome) ile
sklerodermanin karsilastiriimasi: Bir olgu sunumu
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OZET:

Sert deri hastalig (Stiff skin syndrome) ile sklerodermanin karsilastirilmasi: Bir olgu
sunumu

Sert deri hastali§i (SDH), bebeklik veya erken cocuklukta baslayan 6zellikle kalca ve gluteal bolgedeki cildin
kalinlagmasi, eklem mobilitesinde azalma, hafif killanma artisi ile karakterize nadir bir cilt hastaligidir. Kas ve
i¢ organ tutulumu goriilmez. Biz de hastaligin baslangici ve klinik 6zelliklerinden dolayl SDH oldugu distindlen
hastayi sunarak, sklerodermadan farkini vurgulamayi amacladik.

Anahtar kelimeler: Sert deri hastali§, skleroderma

ABSTRACT:

Stiff skin syndrome versus scleroderma: a case report

Stiff skin syndrome (SSS) is a rare cutaneous disease starting in infancy or early childhood
characterized by stony hard skin specificaly around thighs and buttocs, by joint mobility limitation
and by mild hypertrichosis. It does not present visceral or muscle involvement. By presenting a
patient presumed to be SSS due to start of the disease and clinical features we intented to emphasize
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its differances from scleroderma.
Key words: Stiff skin syndrome, scleroderma

S.E.E.A.H. Tip Biilteni 2012;46(2):87-90

GIRIS

Sert deri hastaligi (SDH) (stiff skin syndrome), fas-
yalarin kalinlagsmasi ile karakterize nadir bir cilt has-
taligidir. Klinik semptomlar lokalize cilt kalinlasmasi,
hafif killanma artisi ve eklem hareketlerinde kisitlilik
olup, bulgular dogumda veya erken cocukluk done-
minde gorilur. Tutulum genellikle kalgalardan bas-
lar, yavasca ekstremiteler ve govdeye yayilir. Yapilan
cilt biyopsisinde noninflamatuar, kalin ve hiyalinize
fasya gorulir. SDH'nin etkin tedavisi olmayip amag
komplikasyonlarin énlenmesidir. Ortiisen klinik
ozelliklerinden dolayi ayirici tanida ilk akla gelen
skleroderma olup, visseral tutulum ve immunolojik
degisikliklerin olmamasi SDH lehine taniyi destekler.
Bu iki hastaligin ayrimini yapmak, tedavi ve progno-
zu belirlemek acisindan énemlidir (1,2). Biz de daha
once SDH olarak degerlendirilen, agri ve hareket
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kisithhgr icin bize yonlendirilmis olan hasta nedeniy-
le, bu nadir hastaligi hatirlatmayi ve sklerodermadan
farkini gbzden gecirmeyi amacladik.

OLGU

45 yasinda kadin hasta yaygin hareket kisitlihigi ve
agri sikayeti ile klinigimize yatirildi. Cocukken yakin-
lar tarafindan cildinde sertlik fark edilen hastanin, 5
yas civarinda eklem hareketlerinde kisithk nedeniyle
giinliik yasam aktivitelerinde zorlandigi 6grenildi. ilk
doktor bagvurusunu 15 yasinda yaptigini, o donemde
cilt biyopsisi alindigini ancak kesin sonuca varilma-
digini belirten hasta daha sonra takiplere gitmedigini
ifade etti. Sikayetlerinin gittikce artmasi ve bacakla-
rinda sislik gelismesi nedeniyle 1 yil kadar 6nce bas-
ka bir merkeze muracat etmis ve lenfédem tanisiyla
yatirilarak tedavi edilmis. Yapilan toraks ve batin bil-
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Resim 1a: Posteriordan goériinis

Lomber lordoz ve dorsal kifoz artisiyla beraber, kalca,
diz ve dirseklerdeki fleksiyon kontraktirlerinin neden
oldugu postir bozuklugu. Hastanin sol baldirinda biill6z
erizipel lezyonlari mevcut.

gisayarli tomografilerinde patoloji saptanmamis.
Yaklasik 3 ay kadar 6nce boyun agrisi, hareketlerinde
kisitlilik nedeniyle yine farkli bir merkeze miiracat
eden hasta, yatirilarak fizik tedavi ve egzersiz progra-
mina alinmis. Hastadan yatisi esnasinda SDH 6n
tanisiyla cilt biyopsisi yapilmis. Tedavisi devam eder-
ken sol bacakta sislik, kizariklik ve btill6z lezyonlar
gelismesi tizerine hasta taburcu edilerek, hastanemiz
cildiye klinigine sevk edilmis. Burada biill6z erizipel
tanisiyla tedavisi dizenlenen hastanin agrilarinin
devam etmesi lizerine yapilan konstltasyon sonucu
hastayi klinigimize yatirdik.

Fizik muayenede hastanin st servikal, alt lomber
ve gluteal bolgelerinde ciltte kalinlasma, hafif pig-
mentasyon artisi mevcutken, killanma artisi gozlen-
medi. Dorsal bolgede kifoz, lomber bolgede ise lor-
doz artisi tespit edildi. Boyun ve bel hareketlerinde
tim yonlere kisithilik saptandi. Her iki dirsek, kalga
ve dizlerde eklem hareket agikligi azalmis olup, flek-
siyon kontraktiiri tespit edildi (Resim 1a,b). Hastanin
bu kisitliliklardan dolayi oturup kalkmada, arag igi ve

Resim 1b: Lateralden goriiniis

Lomber lordoz ve dorsal kifoz artisiyla beraber, kalga,
diz ve dirseklerdeki fleksiyon kontraktiirlerinin neden
oldugu postir bozuklugu. Hastanin sol baldirinda biill6z
erizipel lezyonlari mevcut.

disi transferlerinde, kisisel bakimini desteksiz yapma-
da zorlandigi ve giinliik yasam aktivitelerinde kisitli-
lik yasadigi 6grenildi. Reynaud fenomeni ve tirnak
yatagi degisikliklerine rastlanmadi.

Hemogram, eritrosit sedimentasyon hizi, serum
proteinleri ve kas enzimlerini iceren biyokimya tet-
kikleri gibi rutin laboratuar testlerinde 6zellik yoktu.
Bakilan antintikleer antikor (ANA) ve anti-topoizo-
meraz-1 (anti Scl 70) antikor degerleri normaldi. Has-
tada mevcut olan solunum sikintisi nedeniyle isteni-
len akciger grafisinde 6zellik saptanmazken solunum
fonksiyon testlerinde ise geri dontistimli restriktif tip-
te degisiklikler tespit edildi. Osteoporoz varligini
arastirmak i¢in yapilan kemik mineral yogunluk 6lcu-
mi normal olarak degerlendirildi.

TARTISMA

SDH ilk olarak 1971 yilinda Esterly ve McKusick
tarafindan lokalize mukopolisakkaridozlarin bir formu
olarak tanimlanmistir. Hastalk 6zellikle kalca ve glu-
teal bolgedeki abundant fasyanin kalinlasmasi, ciltteki
sertlesmeye sekonder olarak biyiik eklem hareketle-
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rinde kisithilik ve hafif killanma artisi ile karakterizedir.
Ayni zamanda visseral ve muskuloskeletal tutulumun
olmamasi, immunolojik degisikliklerin saptanmamasi
ve oldukca yavas progresyon gostermesi bu hastaligin
diger karakteristik ozellikleridir (2,3,4). Hastalik
dogumda ve erken cocuklukta baslar. Cogu hastada
prognoz iyidir, ancak restriktif akciger degisiklikleri,
buytme geriligi, dental degisiklikler, osteoporoz ve
kemik hipoplazisi gorulebilir (2,5,6,7).

Ortiisen klinik 6zelliklerinin olmasi nedeniyle ayi-
rici tanida ilk olarak skleroderma akla gelmektedir.
Skleroderma cilt ve i¢ organlarin bag dokularinda fib-
rozis ile karakterize bir hastaliktir. Sklerodermadaki
cilt degisikliklerinin tanisal olani deri sertligidir ve yiiz
veya boyundan baslayip, simetrik olarak omuzlar,
kollar, govde ve goguse yayilir. SDH daha cok pelvis
ve omuz kavsaginda santralize iken skleroderma ise
yliz, bas, boyun ve sirta santralizedir (8,9). Skleroder-
mada disfaji, renal, pulmoner ve kardiak gibi ic organ
patolojilerine rastlanabilir. ic organ manifestasyonla-
rinin ciddiyeti cilt kalinliginin yayginhgi ile koreledir
ve koti prognozla iliskilidir (10). Ayrica Reynaud
fenomeni, periungal telenjektaziler, ANA ve anti-Scl
70 gibi immunolojik degisiklikler sklerodermada bek-
lenen ozelliklerken SDH da visseral tutulum goril-
mez, tirnak yatagi kapillaroskopisinde 6zellik yoktur
ve immunolojik testler negatiftir (2,5).

Cogu SDH hastasinda histolojik degerlendirmede
noninflamatuar, kalin ve hiyalinize fasya gorulir. Cilt
fibroblastlarinin sayisi artmigtir. Kalinlasmis kollajen
demetleri horizontal yerlesim gosterirler ve demetler
arasindaki bosluk kaybolmustur. Histolojik olarak
epidermis normal olup, dermis ve hipodermiste kol-
lojen lifleri arasinda asit mukopolisakkarit depozitle-
ri gorulebilir. ki bu durum Esterly ve McKusick’in
SDH’1 lokalize bir mukopolisakkaridoz olarak diistin-
melerine neden olmustur. Ancak bildirilen diger bazi
vakalarda mukopolisakkaritler tespit edilememistir.
Kas ve elastik lifler etkilenmez, vaskiler degisiklikler
gorilmez (2,5,7,11,12).

Skleroderma kompleks otoimmun bir hastalik
olup T hicre aktivasyonu, otoantikorlar ve sitokin
salinimi, diffiiz mikrovaskiiler hasara, fibroblast akti-
vasyonuna, artmis kollajen Gretimine katkida bulu-
narak cilt ve i¢ organlarin diffiz fibrozisine neden
olur (13). inflamatuar infiltrasyonun eslik ettigi cilt

B. Dodu, H. Sirzai, F. Basoglu, B. Kuran

fibrozisi retikiiler dermisteki kan damarlarinin yaki-
nindan baglar (14,15). Yapilan in vivo ve in vitro
calismalarda fibrotik dokulardaki major sitokinin
transforming growth faktor-"nin (TGF-B) oldugu gos-
terilmistir. TGF-R kollajen tip I, Ill ve V gen transkrip-
siyonunu arttirarak, martiks metalloproteinazlarinin
inhibisyonunu azaltarak kollajen depolanmasini art-
tirdig1 belirtilmektedir (13,16). Sklerodermanin histo-
patolojik bulgulari ise dermisteki kollajen demetleri
kalin, belirgin ve eozinofilik 6zellikte olup, demetler
birbirine cok yakindir (11).

SDH’nin etkin tedavisi hentiz bulunmamistir.
Onemli bir nokta da kortikosteroid veya diger immun-
supresif tedavilerin hastaligin seyrine etkisinin olma-
yisidir. Bu hastalarda en etkili tedavi yontemi kontrak-
tarlerin ve restriktif pulmoner degisikliklerin 6nlemesi
amaciyla yapilacak olan egzersizler ve rehabilitas-
yondur. Bu nedenle egzersizler erken yaslarda basla-
mali ve yasam boyu surdirtilmelidir. Boylelikle hasta-
larin yasam kalitesinde diizelme olabilir (2,4,11).

Hastamizda cilt endurasyonlari hastanin ailesi
tarafindan erken gocukluk doneminde fark edilmisti.
Ayrica hastamizda visseral tutulum yoktu ve labora-
tuarinda herhangi bir 6zellik saptanmadi. Hastanin
hikayesi, kalca, gluteal bolge ve sirtta cilt kalinlasma-
si, hastanin tipik olarak eklem hareket acikligindaki
azalma ve buna sekonder gelisen postirt Esterly ve
McKusick tarafindan tanimlanan SDH’y1 distindir-
mekte idi. Taniyi desteklemek icin daha 6nce deger-
lendirilen merkezlerde yapilan biyopsi sonuclarina
ulasamadik. Bu nedenle tarafimizdan hastaya tekrar
cilt biyopsisi onerildi fakat hasta tarafindan kabul
edilmedigi icin yapilamadi. Ancak hastanin gerek kli-
nigi, gerekse laboratuar bulgulari sklerodermaya
uymadigi icin bize SDH tanisini distindtird.

Sonuc olarak SDH etiyolojisi bilinmeyen nadir bir
hastaliktir. Yasamin ilk yillarinda 6zellikle kalca, glu-
teal ve abdominal bolgedeki cilt kalinlasmasi, buna
sekonder eklem hareketlerinde kisitlilik ve i¢ organ
tutulumunun olmamasi ile karakterizedir. Biz fiziyat-
ristler icin nadir gorilen bu hastaligin skleroderma ile
ayirici tanisini yapabilmek 6nemlidir. Sklerodermada
cilttutulumunun yiiz ve boyundan baslamasinin tipik
oldugu, laboratuar ve immunolojik degisikliklerin
eslik ettigi, Reynaud fenomenin ve tirnak degisiklik-
lerinin goruldigi unutulmamahdir.
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