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Lineer Skleroderma: Nasıl Tedavi Edelim?
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Olgu Sunumu

ÖZ

Juvenil lokalize skleroderma genellikle deri ve deri altı 
dokuya sınırlı benign ve kendini sınırlayan bir hastalık 
olarak kabul edilmektedir. Bununla birlikte, hastalığın 
seyri tahmin edilemez ve ciddi fonksiyonel ve kozmetik 
sorunlara neden olabilir. Deri ve deri altında yoğun skle-
roz, belirgin eklem kontraktürü ve deformitelere yol açabi-
lir. Bu olguda lineer skleroderma tanısı alan 14 yaşındaki 
kız hastanın klinik bulguları ve tedavisi literatür inceleme-
leri eşliğinde sunulmuştur.

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 
joint 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.
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GiriŞ

Sert deri anlamına gelen skleroderma, ciltte ve iç 
organların bağ dokusunda kollajen birikimi ile seyre-
den bir hastalıktır. Deri değişikliği ve organ tutulu-
munun birlikte olduğu sistemik form morfea, cilt ve 
ciltaltı dokusunun tutulduğu ve bazen kas tutulumu-
nun da eşlik ettiği lokalize form morfea olarak grup-
landırılır. Lokalize skleroderma; Raynaud fenomeni, 
akroskleroz ve iç organ tutulumunun olmaması ile 
sistemik formdan ayrılır. Lokalize skleroderma 
çocuklarda erişkinlere göre daha sık görülmektedir (1). 
Mayo Klinik Grubu lokalize sklerodermayı; plak tipi 
morfea (plak, guttat, keloid, atrophoderma Passini-
Pierrini, atrofik liken skleroz), jeneralize morfea, 
büllöz morfea, lineer morfea (lineer, En coup de 
sabre, progresif hemifasyal atrofi) ve derin morfea 
(subkutan, eozinofilik fasit, morfea profunda, pans-
klerotik sakat bırakıcı çocukluk morfeası) olarak 
sınıflamıştır (2). Lineer skleroderma genellikle deri ve 
deri altı dokuları tutmakla birlikte alttaki kas tendon 

ve kemik yapıyı da etkileyebilir.

Olgu morfea plaklarının kozmetik sorunlara, eklem 
kontraktürleri ve ekstremite asimetrisi gibi ciddi mor-
biditelere yol açabildiğini anımsatmak, etkin tedavinin 
gerekliliğini vurgulamak amacıyla sunulmuştur. 

Olgu

Beş yaşında morfea tanısı konulan ve 9 yıldır lokal 
tedavi uygulayan 14 yaşında kız hasta, mevcut lezyon-
larının son iki yılda artması ve yeni lezyonların ortaya 
çıkması nedeniyle çocuk romatoloji polikliniğine baş-
vurdu. Bu süre içerisinde sistemik tutulum göstergesi 
olabilecek herhangi bir yakınması olmamıştı. Aile 
öyküsünde annesinde diabetes mellitus ve abisinde 
tiroid hastalığı olduğu öğrenildi. Fizik muayenesinde 
vücut ağırlığı 73 kg (>97. persantil), boyu 169 cm (95 
persantil), kan basıncı 110/70 mmHg idi.

Yüzün sağ alt yarısından sağ juguler alana doğru 
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yayılan 15x13 cm (Resim 1), sağ üst kol fleksör yüz-
den antekübital bölgeye uzanan 30x10 cm (Resim 2), 
karın sol alt kadranda 13x3 cm (Resim 3), genişliğin-
de yerleşmiş sınırları keskin olmayan, yer yer hipo ve 
hiperpigmente alanların izlendiği geniş, atrofik/skle-
rotik plaklar mevcuttu. Yüz ve boyunda yerleşen 
plakların çenede ve ağız çevresinde asimetriye neden 
olduğu dikkati çekmekteydi. Diğer sistem muayene-
lerinde özellik yoktu.

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

Oral steroid ve 25 mg/hafta subkutan metotreksat 
kombine tedavisi başlandı. Oral steroid tedavisi 60 
mg/gün maksimum dozda başlandı. Haftalık azaltıla-
rak kesildi. Hastanın 6. aydaki izleminde sağ üst 
koldaki lezyonun gerilediği gözlendi. Eritrosit sedi-

mentasyon hızı geriledi, yeni lezyon gözlenmedi.

TarTıŞma

Lokalize sklerodermanın lineer alt tipi çocuklarda en 
sık görülen formdur. Lokalize skleroderma deri ve 
deri altı dokuya sınırlı ve kendi kendini sınırlayan bir 
seyir göstermekle birlikte, hastalığın tipine göre 
prognoz öngörülemeyebilir. Zulian ve ark. (3) lokalize 
sklerodermalı 750 çocuğu taradıkları çokuluslu çalış-
malarında derin varyantların ağır morbiditelerden 
sorumlu olabildiğini görmüşlerdir.

Morfea kızlarda erkeklere oranla daha sık görülen bir 
hastalıktır. Zulian ve ark. (3) hastalığın kızlarda 2,4 kat 
yüksek görüldüğünü, ortalama hastalık başlama yaşını 
7,3 yıl, tanı anında ortalama hastalık süresini 1,6 yıl 
olduğunu bildirmişlerdir. Olgumuzun lezyonları 5 
yaşında başlamış, son iki yıl içinde ilerleme olmuştu. 

Morfea tanısı klinik bulgularla konulduğundan 
çoğunlukla biyopsi gerektirmez. Hastamızın 5 yaşın-
da yapılan biyopsisi morfea ile uyumluydu. Morfeanın 
klinik tiplerinin saptandığı 87 morfea tanılı hastanın 
incelendiği bir çalışmada Herrick ve ark. (4) hastaların 

resim 1.

resim 2.

resim 3.
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%67’sinde lineer, %29’unda lineer olmayan ve 
%4’ünde mikst morfea saptamıştır. Hastamız gövde 
ekstremite ve yüz tutulumuyla seyreden lineer skle-
roderma olarak değerlendirildi.

Zulian ve ark.’nın (5) çalışmalarında, intramuskuler 
aşı, travma, böcek ısırığı, güneş yanığı, enfeksiyon, 
stres gibi faktörlerin hastalığa neden olabileceğini 
belirtmişlerdir. Hastamızın çocukluk çağında yüze 
travma öyküsü mevcuttu.

Morfealı hastalar romatolojik ve otoimmün hastalıklar 
açısından pozitif aile öyküsüne sahip olabilirler. Zulian 
ve ark. (3) çalışmalarında, bu oranı %12,1 olarak bul-
muşlardır. Hastamızın aile öyküsünde annesine diabe-
tes mellitus, abisinde tiroid hastalığı mevcuttu. 
Hastaların izlemlerinde %9,6 oranında ikinci bir oto-
immun hastalık geliştirdiği gözlenmiştir (6). Hastamızda 
ikinci bir otoimmun hastalık saptanmış olmamakla 
birlikte, morfealı hastaların takiplerinde otoimmun 
hastalık gelişimi açısından dikkatli olunmalıdır.

Yapılan çalışmalar morfeanın yalnızca deri tutulu-
muyla kalmayıp, ekstrakutanöz bulgular ortaya çıka-
rabileceğini göstermiştir. Zulian ve ark. (7) çalışmala-
rında, en sık olarak eklem bulgularının eşlik ettiğini 
saptamışlardır. Bununla birlikte, nörolojik, gastroin-
testinal, pulmoner, renal, kardiyak sistem, göz ve 
vasküler yapı tutulumları da tespit edilmiştir. 
Hastamızın ekstrakutanöz tutulumu yoktu. Göz ve 
nörolojik muayenesi doğaldı. Trigeminal nevralji, 
fasiyal parestezi baş ağrısı ve epilepsi ile prezente 
olan olgular bildirilmiştir (8). Asimetrik yüz şekli psi-
kolojik ve estetik sorunlara yol açmaktadır. Hastalar 
dental sorunlarla çok sık karşılaşmaktadır. Bu hasta-
ların ortodontist ve plastik cerrahisi ile birlikte değer-
lendirilmesi uygun olacaktır.

Morfea tanısı ve prognozu laboratuvar bulgularıyla 
güçlü bir korelasyon göstermemekle birlikte Zulian 
ve ark. hastaların laboratuvar bulgularını değerlendir-
diklerinde, ekstrakutanöz tutulum olanlarda ANA, 
RF, inflamasyon parametreleri olan C-Reaktif Protein 
(CRP) ve sedimentasyonu ekstrakutanöz tutulum 
olmayanlara göre anlamlı olarak daha yüksek saptan-
mıştır (7). RF özellikle artriti olan hastalarda yüksek 
saptanmıştır. Hastamızın tetkiklerinde ESH 57 mm/
saat, RF 150 IU/ml yüksek saptandı ancak ANA ve 
diğer otoantikorlar negatifti. Çocukluk çağında anti-

kor düzeylerinin negatif olabileceği unutulmamalıdır. 
Tedavi sonrasında eritrosit sedimentasyonunda düşüş 
saptandı.

Morfeanın kanıtlanmış etkin bir tedavisi olmamakla 
birlikte, bugüne kadar çeşitli ilaçlar denenmiş ve 
farklı sonuçlar elde edilmiştir. Lokalize plak şeklin-
deki lezyonlarda topikal steroid, kalsitriol, imiqui-
mod veya UVA tedavisi kullanılabileceği görüşü 
yaygın olmakla birlikte, derin lezyonlarda topikal 
tedavi yetersiz kalmaktadır (3). İlk kez Uziel ve ark. (9) 
bolus steroid ve haftalık subkutan metotreksat tedavi-
sinin yararını göstermişlerdir. Wiebel ve ark. (10) 

metotreksat ve steroid kombinasyonu uygulanan has-
taları taradıkları retrospektif çalışmalarında, hem 
etkinlik hem de yan etki açısından başarılı sonuçlar 
elde edildiğini görmüşler, termografi yöntemiyle 
aktif lezyonlarda gerileme tespit etmişlerdir. Steroidin 
hastalığın erken inflamatuvar fazını etkilemesi, 
metotreksatınsa kronik inflamatuvar ve fibrotik kom-
ponentler üzerine etkisi bu kombinasyonun başarısı-
nın nedeni olarak görülmektedir. Son dönemde 
metotreksatın sklerotik deri lezyonları üzerindeki 
başarısı pek çok çalışma ile kanıtlanmıştır (11). Yalnızca 
oral steroid tedavisi verilerek takip edilen 17 erişkin 
hasta grubunu inceleyen çalışmalarında, Joly P ve 
ark. (12) 18 aylık tedavi sonrası hastalarında %35 gibi 
yüksek bir oranda relaps saptamışlardır. Hastamızın 
lezyonlarında progresyon olmasına rağmen, topikal 
kalsitriol kullanımı, tedavide etkisiz kalınmasına 
neden olmuştur. Oral steroid ve subkutan metotreksat 
kombine tedavimiz ile lezyonların aktivasyonu dur-
durulmuştur.

Sonuç olarak, bu olguyla morfealı çocuklarda uygu-
lanan lokal tedavilerin her zaman etkili olamayabile-
ceğini ve seçilmiş olgularda erken dönemde başlanan 
sistemik tedavinin gelişebilecek deformiteleri önle-
yerek hastalığa bağlı morbidiyeti azaltabileceğini 
vurgulamak istedik.
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