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Olgu Sunumları / Case Reports

ÖZET:
Sert deri hastalığı (Stiff skin syndrome) ile sklerodermanın karşılaştırılması: Bir olgu 
sunumu
Sert deri hastalığı (SDH), bebeklik veya erken çocuklukta başlayan özellikle kalça ve gluteal bölgedeki cildin 

kalınlaşması, eklem mobilitesinde azalma, hafif kıllanma artışı ile karakterize nadir bir cilt hastalığıdır. Kas ve 

iç organ tutulumu görülmez. Biz de hastalığın başlangıcı ve klinik özelliklerinden dolayı SDH olduğu düşünülen 

hastayı sunarak, sklerodermadan farkını vurgulamayı amaçladık.

Anahtar kelimeler: Sert deri hastalığı, 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 

its differances from scleroderma.
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 GİRİŞ

 Sert deri hastalığı (SDH) (stiff skin syndrome), fas-
yaların kalınlaşması ile karakterize nadir bir cilt has-
talığıdır. Klinik semptomlar lokalize cilt kalınlaşması, 
hafif kıllanma artışı ve eklem hareketlerinde kısıtlılık 
olup, bulgular doğumda veya erken çocukluk döne-
minde görülür. Tutulum genellikle kalçalardan baş-
lar, yavaşça ekstremiteler ve gövdeye yayılır. Yapılan 
cilt biyopsisinde noninflamatuar, kalın ve hiyalinize 
fasya görülür. SDH’nın etkin tedavisi olmayıp amaç 
komplikasyonların önlenmesidir. Örtüşen klinik 
özelliklerinden dolayı ayırıcı tanıda ilk akla gelen 
skleroderma olup, visseral tutulum ve immunolojik 
değişikliklerin olmaması SDH lehine tanıyı destekler. 
Bu iki hastalığın ayrımını yapmak, tedavi ve progno-
zu belirlemek açısından önemlidir (1,2). Biz de daha 
önce SDH olarak değerlendirilen, ağrı ve hareket 

kısıtlılığı için bize yönlendirilmiş olan hasta nedeniy-
le, bu nadir hastalığı hatırlatmayı ve sklerodermadan 
farkını gözden geçirmeyi amaçladık. 

 OLGU

 45 yaşında kadın hasta yaygın hareket kısıtlılığı ve 
ağrı şikayeti ile kliniğimize yatırıldı. Çocukken yakın-
ları tarafından cildinde sertlik fark edilen hastanın, 5 
yaş civarında eklem hareketlerinde kısıtlık nedeniyle 
günlük yaşam aktivitelerinde zorlandığı öğrenildi. İlk 
doktor başvurusunu 15 yaşında yaptığını, o dönemde 
cilt biyopsisi alındığını ancak kesin sonuca varılma-
dığını belirten hasta daha sonra takiplere gitmediğini 
ifade etti. Şikayetlerinin gittikçe artması ve bacakla-
rında şişlik gelişmesi nedeniyle 1 yıl kadar önce baş-
ka bir merkeze müracat etmiş ve lenfödem tanısıyla 
yatırılarak tedavi edilmiş. Yapılan toraks ve batın bil-
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gisayarlı tomografilerinde patoloji saptanmamış. 
Yaklaşık 3 ay kadar önce boyun ağrısı, hareketlerinde 
kısıtlılık nedeniyle yine farklı bir merkeze müracat 
eden hasta, yatırılarak fizik tedavi ve egzersiz progra-
mına alınmış. Hastadan yatışı esnasında SDH ön 
tanısıyla cilt biyopsisi yapılmış. Tedavisi devam eder-
ken sol bacakta şişlik, kızarıklık ve büllöz lezyonlar 
gelişmesi üzerine hasta taburcu edilerek, hastanemiz 
cildiye kliniğine sevk edilmiş. Burada büllöz erizipel 
tanısıyla tedavisi düzenlenen hastanın ağrılarının 
devam etmesi üzerine yapılan konsültasyon sonucu 
hastayı kliniğimize yatırdık.
 Fizik muayenede hastanın üst servikal, alt lomber 
ve gluteal bölgelerinde ciltte kalınlaşma, hafif pig-
mentasyon artışı mevcutken, kıllanma artışı gözlen-
medi. Dorsal bölgede kifoz, lomber bölgede ise lor-
doz artışı tespit edildi. Boyun ve bel hareketlerinde 
tüm yönlere kısıtlılık saptandı. Her iki dirsek, kalça 
ve dizlerde eklem hareket açıklığı azalmış olup, flek-
siyon kontraktürü tespit edildi (Resim 1a,b). Hastanın 
bu kısıtlılıklardan dolayı oturup kalkmada, araç içi ve 

dışı transferlerinde, kişisel bakımını desteksiz yapma-
da zorlandığı ve günlük yaşam aktivitelerinde kısıtlı-
lık yaşadığı öğrenildi. Reynaud fenomeni ve tırnak 
yatağı değişikliklerine rastlanmadı. 
 Hemogram, eritrosit sedimentasyon hızı, serum 
proteinleri ve kas enzimlerini içeren biyokimya tet-
kikleri gibi rutin laboratuar testlerinde özellik yoktu. 
Bakılan antinükleer antikor (ANA) ve anti-topoizo-
meraz-1 (anti Scl 70) antikor değerleri normaldi. Has-
tada mevcut olan solunum sıkıntısı nedeniyle isteni-
len akciğer grafisinde özellik saptanmazken solunum 
fonksiyon testlerinde ise geri dönüşümlü restriktif tip-
te değişiklikler tespit edildi. Osteoporoz varlığını 
araştırmak için yapılan kemik mineral yoğunluk ölçü-
mü normal olarak değerlendirildi.

 TARTIŞMA

 SDH ilk olarak 1971 yılında Esterly ve McKusick 
tarafından lokalize mukopolisakkaridozların bir formu 
olarak tanımlanmıştır. Hastalık özellikle kalça ve glu-
teal bölgedeki abundant fasyanın kalınlaşması, ciltteki 
sertleşmeye sekonder olarak büyük eklem hareketle-

Resim 1a: Posteriordan görünüş
Lomber lordoz ve dorsal kifoz artışıyla beraber, kalça, 
diz ve dirseklerdeki fleksiyon kontraktürlerinin neden 
olduğu postür bozukluğu. Hastanın sol baldırında büllöz 
erizipel lezyonları mevcut.

Resim 1b: Lateralden görünüş
Lomber lordoz ve dorsal kifoz artışıyla beraber, kalça, 
diz ve dirseklerdeki fleksiyon kontraktürlerinin neden 
olduğu postür bozukluğu. Hastanın sol baldırında büllöz 
erizipel lezyonları mevcut.
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rinde kısıtlılık ve hafif kıllanma artışı ile karakterizedir. 
Aynı zamanda visseral ve muskuloskeletal tutulumun 
olmaması, immunolojik değişikliklerin saptanmaması 
ve oldukça yavaş progresyon göstermesi bu hastalığın 
diğer karakteristik özellikleridir (2,3,4). Hastalık 
doğumda ve erken çocuklukta başlar. Çoğu hastada 
prognoz iyidir, ancak restriktif akciğer değişiklikleri, 
büyüme geriliği, dental değişiklikler, osteoporoz ve 
kemik hipoplazisi görülebilir (2,5,6,7). 
 Örtüşen klinik özelliklerinin olması nedeniyle ayı-
rıcı tanıda ilk olarak skleroderma akla gelmektedir. 
Skleroderma cilt ve iç organların bağ dokularında fib-
rozis ile karakterize bir hastalıktır. Sklerodermadaki 
cilt değişikliklerinin tanısal olanı deri sertliğidir ve yüz 
veya boyundan başlayıp, simetrik olarak omuzlar, 
kollar, gövde ve göğüse yayılır. SDH daha çok pelvis 
ve omuz kavşağında santralize iken skleroderma ise 
yüz, baş, boyun ve sırta santralizedir (8,9). Skleroder-
mada disfaji, renal, pulmoner ve kardiak gibi iç organ 
patolojilerine rastlanabilir. İç organ manifestasyonla-
rının ciddiyeti cilt kalınlığının yaygınlığı ile koreledir 
ve kötü prognozla ilişkilidir (10). Ayrıca Reynaud 
fenomeni, periungal telenjektaziler, ANA ve anti-Scl 
70 gibi immunolojik değişiklikler sklerodermada bek-
lenen özelliklerken SDH da visseral tutulum görül-
mez, tırnak yatağı kapillaroskopisinde özellik yoktur 
ve immunolojik testler negatiftir (2,5).
 Çoğu SDH hastasında histolojik değerlendirmede 
noninflamatuar, kalın ve hiyalinize fasya görülür. Cilt 
fibroblastlarının sayısı artmıştır. Kalınlaşmış kollajen 
demetleri horizontal yerleşim gösterirler ve demetler 
arasındaki boşluk kaybolmuştur. Histolojik olarak 
epidermis normal olup, dermis ve hipodermiste kol-
lojen lifleri arasında asit mukopolisakkarit depozitle-
ri görülebilir. ki bu durum Esterly ve McKusick’ın 
SDH’ı lokalize bir mukopolisakkaridoz olarak düşün-
melerine neden olmuştur. Ancak bildirilen diğer bazı 
vakalarda mukopolisakkaritler tespit edilememiştir. 
Kas ve elastik lifler etkilenmez, vasküler değişiklikler 
görülmez (2,5,7,11,12). 
 Skleroderma kompleks otoimmun bir hastalık 
olup T hücre aktivasyonu, otoantikorlar ve sitokin 
salınımı, diffüz mikrovasküler hasara, fibroblast akti-
vasyonuna, artmış kollajen üretimine katkıda bulu-
narak cilt ve iç organların diffüz fibrozisine neden 
olur (13). İnflamatuar infiltrasyonun eşlik ettiği cilt 

fibrozisi retiküler dermisteki kan damarlarının yakı-
nından başlar (14,15). Yapılan in vivo ve in vitro 
çalışmalarda fibrotik dokulardaki major sitokinin 
transforming growth faktör-ß’nın (TGF-ß) olduğu gös-
terilmiştir. TGF-ß kollajen tip I, III ve V gen transkrip-
siyonunu arttırarak, martiks metalloproteinazlarının 
inhibisyonunu azaltarak kollajen depolanmasını art-
tırdığı belirtilmektedir (13,16). Sklerodermanın histo-
patolojik bulguları ise dermisteki kollajen demetleri 
kalın, belirgin ve eozinofilik özellikte olup, demetler 
birbirine çok yakındır (11). 
 SDH’nın etkin tedavisi henüz bulunmamıştır. 
Önemli bir nokta da kortikosteroid veya diğer immun-
supresif tedavilerin hastalığın seyrine etkisinin olma-
yışıdır. Bu hastalarda en etkili tedavi yöntemi kontrak-
türlerin ve restriktif pulmoner değişikliklerin önlemesi 
amacıyla yapılacak olan egzersizler ve rehabilitas-
yondur. Bu nedenle egzersizler erken yaşlarda başla-
malı ve yaşam boyu sürdürülmelidir. Böylelikle hasta-
ların yaşam kalitesinde düzelme olabilir (2,4,11).
 Hastamızda cilt endurasyonları hastanın ailesi 
tarafından erken çocukluk döneminde fark edilmişti. 
Ayrıca hastamızda visseral tutulum yoktu ve labora-
tuarında herhangi bir özellik saptanmadı. Hastanın 
hikayesi, kalça, gluteal bölge ve sırtta cilt kalınlaşma-
sı, hastanın tipik olarak eklem hareket açıklığındaki 
azalma ve buna sekonder gelişen postürü Esterly ve 
McKusick tarafından tanımlanan SDH’yı düşündür-
mekte idi. Tanıyı desteklemek için daha önce değer-
lendirilen merkezlerde yapılan biyopsi sonuçlarına 
ulaşamadık. Bu nedenle tarafımızdan hastaya tekrar 
cilt biyopsisi önerildi fakat hasta tarafından kabul 
edilmediği için yapılamadı. Ancak hastanın gerek kli-
niği, gerekse laboratuar bulguları sklerodermaya 
uymadığı için bize SDH tanısını düşündürdü.
 Sonuç olarak SDH etiyolojisi bilinmeyen nadir bir 
hastalıktır. Yaşamın ilk yıllarında özellikle kalça, glu-
teal ve abdominal bölgedeki cilt kalınlaşması, buna 
sekonder eklem hareketlerinde kısıtlılık ve iç organ 
tutulumunun olmaması ile karakterizedir. Biz fiziyat-
ristler için nadir görülen bu hastalığın skleroderma ile 
ayırıcı tanısını yapabilmek önemlidir. Sklerodermada 
cilt tutulumunun yüz ve boyundan başlamasının tipik 
olduğu, laboratuar ve immunolojik değişikliklerin 
eşlik ettiği, Reynaud fenomenin ve tırnak değişiklik-
lerinin görüldüğü unutulmamalıdır. 
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