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OZET

Lokalize fibrozan hastaliklar, genellikle ¢ocukluk ca-
ginda baglayan, nadir goriilen bir hastalik spektrumu-
dur. Morfea ve liken skleroatrofik, bu hastahk spektru-
munda yer alan genellikle dermis, subkiitan yag doku-
su ve yumusak dokuyu da igine alabilen iyi sinirh fibro-
tik alanlar ile karakterize hastaliklardir. Nadir goriil-
mesine ragmen literatiirde morfea ile liken skleroatro-
fik birlikteliginin oldugu vakalar bildirilmigtir. Ekstre-
mitelerinde ve govdesinde 8 yildir meveut kahverengi-
beyaz renk degisikligi, deride sertlesme ve sag bacakta
incelme sikayeti ile bagvuran, klinik ve histopatolojik
olarak jeneralize morfea ve liken skleroatrofik tanilar:
alan 20 yaginda bir bayan hasta sunulmaktadir.

Anahtar soézciikler: Jeneralize morfea, liken skleroat-
rofik

ABSTRACT

Localized fibrosing disorders form a spectrum of rare
conditions that frequently begin in childhood. These di-
seases are characterized by circumscribed fibrotic are-
as involving different levels of the dermis, subcutis and
sometimes underlying soft tissue. Although some cases
of morphea and lichen scleroatrophicus coexistence are
reported in the literature, this is a rare condition. We
present a case of a 20-year-old girl with a 8-year history
of brown-white discoloration, thickening of skin on the
extremities and trunk and thinning of right leg who was
diagnosed as lichen scleroatrophicus which coexisted
with generalized morphea.
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OLGU SUNUMU

Yirmi yasindaki bayan hasta govde, kol ve
bacak derisinde gerginlik ve sag ayak bileginde
hareket kisitlilig: sikayetleri ile klinigimize bas-
vurdu. Sekiz yil once bir trafik kazasi sonrasin-
da sag bacaginda kasimntili bir plak olugan hasta-
nin ayni zamanda sag ayak bileginde de giderek
hareket kisithligr olusmus. O dénemde alinan
pang biyopsi sonucu skleroderma ile uyumlu
gelmesi lizerine hastaya paraaminobenzoik asit
ve siklosporin A tedavileri uygulanmis. Ancak
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bu tedavilerden fayda gérmeyen hastanin sika-
yetleri giderek artmis. Ozgeg¢misinde trafik ka-
zas1 sonrasi laparotomi Oykiisii, soyge¢cmisinde
de annesinde epilepsi Oykiisii mevcuttu. Derma-
tolojik muayenesinde sag bacak sol bacaga gore
atrofikti. Sirtta, karinda, her iki tist ve alt ekstre-
mitesinde en biiyiigii 20 cm ¢apinda, keskin fa-
kat diizensiz siirli kahverengi makiiler lezyon-
lar zemininde palpasyonla sert, iizerinde follikii-
ler tikaclar gozlenen, birlesme egiliminde, cap-
lar1 3-4 mm ile 5-6 cm arasinda degisen, parlak
fildisi rengi plaklar mevcuttu (Resim 1). Ozel-
likle bacaklar ve kollarinda olmak iizere tiim vii-
cut killarinda ve deri ¢izgilerinde azalma goz-
lendi. Dis genital muayenesi dogaldi. Akral bol-
gelerde Reynaud fenomeni gozlenmedi. El ve
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Resim 1. Sirtta omuzlara ve lomber bolgelere uzanan diizen-
siz fakat keskin sinirh kahverengi makiiler lezyonlar ve iize-
rinde fildisi renginde plak lezyonlar.

et
Resim 2. Epidermiste atrofi, dermiste kollajen liflerde kalin
sklerotik goriiniim, ekrin glandlarda yukari itilme (HE x40).

ayak parmaklar1 dogaldi.

Tam kan sayiminda demir eksikligi anemi-
si bulgular1 olan hastanin karaciger ve bobrek
fonksiyon testleri, tam idrar tetkiki normaldi.
ANA ve Anti dsDNA’s1 pozitif ancak Anti SSA,
Anti SSB, Anti Sm, anti Sm/RNPve Anti Scl 70
negatifti. Borrelia burgdorferi ve Treponema
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Resim 3. Orsein boyasiyla papiller dermiste de elastik liflerin
varhgi (Orsein x100).

pallidum’a kars1 antikorlar1 negatifti. Akciger
grafisi torasik vertebralardaki skolyoz disinda
normaldi. Sag bacak arteryel doppler ultraso-
nografisinde sag dorsalis pedis arterinde ve pos-
terior tibiyal arterde orta derecede yetmezlikle
uyumlu monofazik akim mevcuttu.

Sirttaki plak ve makiiler lezyonlardan biri
rutin inceleme, digeri direkt immunfloresan in-
celeme amaciyla iki adet panc biyopsi alindi.
Histopatolojik olarak epidermiste ortohiperke-
ratoz, atrofi, bazal tabakada hidropik dejeneras-
yon ve yer yer subepidermal kii¢iik ayrigmalar
izlendi. Ust ve kismen orta dermisi icine alan
band tarzinda kalinca bir alanda eozinofilik ho-
mojenize bir goriiniim mevcuttu. Bunun yant si-
ra orta ve alt dermisteki kollajen lifler kaba go-
riintimdeydi. Ekrin glandlar etrafindaki yag yas-
tik¢iklarinda azalma ve ekrin glandlarda yukari
itilme gozlendi. Perivaskiiler ve interstisyel
alanlarda lenfosit, histiyosit ve plazmositlerden
olusan infiltrasyon izlendi. (Resim 2). Orsein
boyast ile iist dermiste elastik liflerin varligi
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(Resim 3), orta ve alt dermiste kollajen liflerin
kabalastig1 alanlarda elastik liflerde de kalinlag-
ma saptandi. Direkt immiinfléresan incelemede
bazal membran boyunca lineer IgM birikimi go-
riildii.

Klinik ve histopatolojik bulgular, jenerali-
ze morfea ve liken skleroatrofik birlikteligi ola-
rak degerlendirildi. Hastaya salazoprin 2 g/giin,
demir ve E vitamini tedavisi basland1 ve okliiz-
yon metoduyla topikal steroid uygulamasi yapil-
di. Alt1 ay sonraki kontroliinde sag ayak bilegin-
deki hareket kisithliginda gerileme saptanmakla
birlikte, gévde ve ekstremitelerindeki milimet-
rik boyutlu parlak beyaz plak lezyonlarin birle-
serek biiyiik plaklar olusturdugu gézlendi.

TARTISMA

Morfea veya lokalize skleroderma degisik
klinik tablolar i¢in kullanilan genel bir terimdir.
Birkag alt grubu olan morfeanin en sik goriilen
tipi plak morfeadir. Hastaligin baslangici bir ve-
ya daha cok oval veya yuvarlak endiire alanlar-
la karakterizedir. Bu alanlar genellikle eritemli
bir halo ile ¢evrilidir. Hastaligin ilerleyen do-
nemlerinde deri sklerotik hale gelir ve aylar-y1l-
lar sonra hipopigmentasyon veya hiperpigmen-
tasyon ile atrofi gelisir. Bircok vakada farkh
morfea subtipleri bir arada goriilmektedir (1).
Liken skleroatrofikusun morfea grubu icinde si-
niflandirilmasi tartismalidir ve tiim yazarlar ta-
rafindan desteklenmemistir. Morfea ve liken
skleroatrofik birlikte goriilebilecegi gibi iki has-
taligin birbirine doniisiimii de tanimlanmistir
(2,3).

Liken skleroatrofik ve morfeanin etyoloji-
si hala bilinmemektedir. Yogun arastirmalara
ragmen morfea ile Borrelia burgdorferi enfeksi-
yonu arasinda iligki olduguna dair kanit buluna-
mamistir. Ancak morfea patogenezindeki yeri
de diglanmamugtir (1,4-6).

Literatiirde nadir olarak morfea ile liken
skleroatrofik birlikteligi bildirilmistir. Baz1 ya-
zarlar, iki hastalig1 tek bir hastalik spektrumu-
nun degisik formlar1 olarak kabul ederken, bazi

yazarlar ise iki hastaligin birbirinden farkli ol-
dugunu ve birlikte goriilmelerinin rastlantisal
oldugunu savunmaktadirlar (4,6-8).

Patterson ve Ackerman, aslinda klinik ve
histolojik olarak liken skleroatrofik tanisi alan
olgularin lezyonlarinda retikiiler dermis ve sub-
kiitan dokuda sklerozun belirginlesmesiyle mor-
feaya doniistiiglinii vurgulamislar ve epidermis-
teki bulgular liken skleroatrofik ile uyumlu olsa
bile papiller dermisin altina uzanan vakalari
morfea olarak siniflandirmislardir (8). Olgu-
muzda da liken skleroatrofik ile uyumlu olarak
epidermiste ortohiperkeratoz, atrofi, bazal taba-
kada hidropik degenerasyon, iist dermiste ho-
mojenizasyon gozlendi. Ancak liken skleroatro-
fikde beklenen iist dermiste beklenen elastik lif
kaybi olgumuzda goriilmedi. Bunun yani sira
orta ve alt dermiste kollajen liflerde saptanan
kalinlagma ise morfea lehine yorumlandi. Mor-
feay1 destekleyen diger bir bulgu da deri ekle-
rinde yukar itilme ve cevresindeki yag yastik-
ciklarinin kaybiydi.

Jeneralize morfeanin etkin bir tedavisi
yoktur. Jeneralize morfea lezyonlari, lokalize
morfeada oldugu gibi kendiliginden gerileme
egiliminde degildir. Lokal olarak uygulanan
giiclii topikal kortikosteroidlerin etkisi intralez-
yonel triamsinolon enjeksiyonu ile artirilabilir.
Sistemik glukokortikoidler, antimalaryaller,
azatiyopirin ve fototerapi genellikle ¢ok etkili
degildir. Tartismali sonuglar1 olmasina ragmen
fibroblast proliferasyonunu inhibe edici etkisi
oldugu bilinen salazoprin de jeneralize morfea
tedavisinde kullanilmaktadir. Baz1 yazarlar sala-
zoprin ile jeneralize morfeada iyi sonuclar al-
diklarim bildirmislerdir (9). Olgumuzda da sala-
zoprin ile eklem hareket kisithiliginda azalma
kaydedildi. Ancak yeni lezyon olusumunda ge-
rileme gozlenmedi.
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