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Epilepsi ile ortaya ç›kan bir lineer skleroderma
(en coup de sabre) olgusu
A case of lineer scleroderma (en coup de sabre) 
presenting with epiteleptic seizures
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Girifl

Lineer skleroderma çocuklarda ve adolesanda lokali-
ze skleroderman›n en s›k görülen alt tipidir. Tipik ola-
rak üst veya alt ekstremiteyi tutan bir veya daha fazla
lineer lezyon ya da yama tarz›nda morfea plaklar› ile
karakterizedir. Lezyonun yerleflimi genellikle dermato-
mal da¤›l›ma uyar ve vakalar›n % 85-95’inde unilate-
raldir. Lineer lezyon yüzü ve saçl› deriyi içine al›yorsa

‘’en coup de sabre scleroderma’’ olarak isimlendirilir
(1). ‘’En coup de sabre scleroderma’’ ile birlikte epi-
lepsi, üveit, difl anomalileri, göz kaslar›nda disfonksi-
yon, kafl ve kirpik kayb›, iriste atrofi gibi birçok de¤iflik
patolojinin görülebilece¤i bildirilmektedir (1,2,3,4). 
Bu makalede epileptik nöbetleri nedeniyle iki y›ld›r
izlenen ve son bir y›ld›r yüzün sa¤ taraf›n› tutan lez-
yonlar ile lineer skleroderma (en coup de sabre
scleroderma) tan›s› konan bir olgu sunulacakt›r.

ÖÖzzeett
‹ki y›ld›r epilepsi nedeniyle takip edilen alt› yafl›ndaki k›z çocu¤unda, bir y›l önce beliren, sa¤ frontal ve mental bölgede lokalize, giderek artan
çöküntü ve renk de¤iflikli¤i mevcuttu. Hastan›n bilgisayarl› beyin tomografisinde intrakranyal kalsifikasyonlar saptand›. Bu bulgular lineer skle-
roderman›n yüz ve saçl› derinin frontoparietal bölümünde lokalize, nadir görülen bir formu olan “en coup de sabre scleroderma” olarak tan›m-
land›. Bu olgu lineer skleroderma lezyonu geliflmeden bir y›l önce epilepsi nöbetlerinin bafllamas›, efllik eden intrakranyal kalsifikasyonlar›n›n
saptanmas› nedeniyle sunulmufltur. 
AAnnaahhttaarr  kkeelliimmeelleerr::  eenn  ccoouupp  ddee  ssaabbrree  sscclleerrooddeerrmmaa,,  eeppiilleeppssii,,  ççooccuukk,,  iinnttrraakkrraannyyaall  kkaallssiiffiikkaassyyoonn..

SSuummmmaarryy
A six years old girl that had been followed up for about two years with diagnosis of epilepsy had a color discoloration and depression that has
first appeared one year ego and than progressed on her right frontal and mental region. These findings are described as ‘’en coup de sabre’’
a rare form of linear scleroderma localized at frontoparietal region of the scalp and face. This case reported because of it has presented with
epileptic seizures that started one year before onset of the lesion of linear scleroderma and associating intracrannial calcifications.
KKeeyy  wwoorrddss::  eenn  ccoouupp  ddee  ssaabbrree  sscclleerrooddeerrmmaa,,  eeppiilleeppssyy,,  cchhiilldd,,  iinnttrraaccrraannnniiaall  ccaallcciiffiiccaattiioonn..
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Olgu

Alt› yafl›nda k›z hasta sa¤ frontal ve sa¤ mental
bölgesinde beliren çöküntü ve renk de¤iflikli¤i ne-
deniyle klini¤imize baflvurdu. Epilepsi tan›s›yla kar-
bamazepin ve sodyum valproat tedavisi alt›nda iki
y›ldan beri nöroloji biriminden izlenmekte olan
hastan›n bir y›l önce sa¤ frontal bölgesinde, alt› ay
önce de sa¤ mental bölgesinde önce pembe-mor
bir renk de¤iflikli¤i ve daha sonra giderek artan bir
çöküntü ortaya ç›kt›¤› ö¤renildi. ‹ki y›l önce baflla-
yan ve ikili antiepileptik tedavi ile kontrol alt›na al›-
nan bafl ve gözün sola deviye oldu¤u sekonder
generalize tonik klonik nöbetleri oldu¤u belirtildi.
Akraba olmayan sa¤l›kl› anne baban›n ikinci çocu-
¤u idi, sa¤l›kl› bir erkek kardefli vard› ve ailede
benzer olgu yoktu.
Fizik muayenesinde boyu 122 cm (90-97 persan-
til), kilosu 26 kg (97. persantil), bafl çevresi 54,5
cm (%2-50. persantil), kan bas›nc› 90/65 mmHg
idi. Sa¤ frontal bölgede kafl üzerinden bafllayarak
saçl› deriye do¤ru uzanan 2x3 cm boyutunda ve
sa¤ mental bölgede dudak bileflkesinin alt›nda
1x3 cm boyutunda ciltte incelme ile birlikte cilt
renginde koyulaflma ve alt›ndaki kemik dokuda da
çöküntüye neden olan atrofi mevcuttu (Resim 1).
Yanak ve dilde atrofi yoktu. Di¤er sistemlere ait
muayene bulgular› normaldi.
Laboratuvar incelemelerinde kan say›m›, eritrosit
sedimantasyon h›z› ve biyokimyasal tetkikleri nor-
maldi. Eritrosit sedimantasyon h›z› 2mm/saat idi.
Romatoid faktör (-), FANA zay›f benekli (+) sap-
tand›. Kemik sintigrafisinde patolojik bulgu sap-
tanmad›. ‹ki y›l önce çekilen kranyal magnetik rezo-
nans (MR) incelemesi normal bulunmufl olan has-
tan›n bilgisayarl› beyin tomografisinde (BBT) sa¤
hemisferde multipl intraparenkimal kalsifikasyon-
lar, sa¤ mandibula ve frontal kalvaryumda kemik
kal›nl›¤›nda incelme saptand› (Resim 2). Kemik
dokuda sklerotik ve litik lezyon mevcut de¤ildi. Uy-
ku elektrosefalogram›nda (EEG) sa¤ hemisferin
arka bölgelerinde biyoelektirik aksama hali gözlen-
mekteydi.
Sa¤ yüz yar›s›nda geliflen progresif atrofi lineer
skleroderma olarak de¤erlendirilen hastaya oral
metotreksat tedavisi baflland›. 

Tart›flma

Yüzü ve saçl› deriyi içine alan skleroderma ‘’en co-
up de sabre scleroderma ‘’ olarak adland›r›lmakta-
d›r. Skleroderman›n etyolojisi ve insidans› tam ola-
rak bilinmeyen bu nadir formu kad›nlarda erkekle-
re oranla üç kat daha s›k görülmekte ve hastalar›n
%75’inde klinik bulgular çocukluk döneminde
bafllamaktad›r (5). 
Yüz yar›s›nda progresif atrofi ile karakterize olan
progresif fasyal hemiatrofi’nin (PFH) (Parry Rom-
berg sendromu) ”en coup de sabre’’ ile iliflkisi he-
nüz tam olarak bilinmemektedir. Her iki hastal›¤›n
birbiri ile çak›flan birçok yönü oldu¤u kabul edil-
mekle birlikte etyoloji ve patogenezleri tam olarak
anlafl›lamam›flt›r. Her iki hastal›k da karakteristik
bulgular›n›n yan›s›ra fokal epileptik nöbetler ve ay-
n› taraftaki serebral hemisferde patolojik radyolojik
bulgular ile karakterizedir (6). Progresif fasyal he-
miatrofide yüzün ve dilin bir taraf›nda subkutan
dokular, kas ve kemik dokusunda atrofi vard›r, cilt-
te endürasyon yoktur. Lineer sklerodermada ise
skleroz ve atrofi primer olarak subkutan dokular›
etkiler ve ancak daha sonra derin dokulara yay›l›r.
Atrofik de¤ifliklikler genellikle bant fleklindedir ve
bafllang›çta geliflen endürasyon bölgesinde orta-
ya ç›kar. Progresif fasyal hemiatrofide ise atrofik
de¤ifliklikler yayg›n bir yerleflim gösterir (6). Birbi-
ri ile çak›flan klinik özellikleri nedeniyle ‘’en coup
de sabre scleroderma‘’ ve PFH baz› çal›flmalarda
tek bir klinik antite gibi ele al›nmakta ve tart›fl›lmak-
tad›r (6-9).
Olgumuz yüzündeki lezyonun önce ciltte pembe-

mor bir renk de¤iflikli¤i fleklinde bafllamas› daha
sonra lineer yerleflim gösteren cilt ve cilt alt› doku-
larda atrofisinin geliflmesi, dil ve yüzün sa¤ yan›n-
daki di¤er kaslarda yayg›n atrofi olmamas› nede-
niyle ‘’en coup de sabre scleroderma’’ tan›s› al-
m›flt›r. 
En coup de sabre ve PFH ile birlikte intraparanki-
mal serebral kalsifikasyonu olan az say›da vaka bil-
dirilmifltir. Chunk ve arkadafllar› (10) 27 yafl›nda
‘’en coup de sabre’’ ve epilepsi öyküsü olan bir
hastada radyolojik incelemelerde ayn› taraf frontal
lobda fokal intraparankimal lezyon saptam›fllard›r.
Lezyonun rezeksiyon sonras› de¤erlendirmesinde
leptomeninkslerde ve iliflkili damarsal yap›larda
bant tarz›nda skleroz ve intraparankimal kalsifikas-
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yonlar gösterilmifltir. Bu bulgularla hastal›¤›n vas-
küler displazinin efllik etti¤i Sturge Weber gibi nö-
rokutan sendromlara benzedi¤i ileri sürülmüfltür
(10). Epilepsi nöbetleri ve PFH’si olan 30 yafl›nda
bir baflka olguda da BBT’de multipl intraserebral
kalsifikasyonlar gözlenmifltir (11). Yano ve arka-
dafllar› (12) ise bizim olgumuza benzer flekilde üç
yafl›ndaki bir k›z hastada dirençli kompleks parsi-
yel epilepsi nöbetleri sonras›nda ortaya ç›kan
PFH, BBT’de multipl intraparankimal kalsifikas-
yonlar ve frontoparietal lobda beyaz cevherde dü-
flük dansiteli alanlar saptam›fllard›r. Terstegge ve
arkadafllar› (8) 22 PFH vakas›n›n radyolojik bulgu-
lar›n› de¤erlendirmifl ve en s›k görülen radyolojik
anomalinin homolateral serebral hemiatrofi oldu-
¤unu göstermifllerdir. Hastalar›n bir k›sm›nda ayn›
taraf hemisferin d›fl k›sm›nda kortikal kalsifikasyon-
lar, bir hastada da homolateral difüz kortikal ve

meningeal difüz kontrast tutulumu saptam›fllard›r.
Yüz dokular›n› etkilemeyen lineer sklerodermas›
olan 11 yafl›nda bir erkek çocu¤unda epilepsi,
progresif mental retardasyon ve ipsilateral sereb-
ral hemisferde h›zl› ilerleyen beyin atrofisi gösteril-
mifltir (13).
‘’En coup de sabre’’ ve PFH’n›n patogenezine yö-
nelik olarak kortikal disgenezi, sempatik nöron dis-
fonksiyonu, kronik meningoensefalit, otoimmünite
gibi çok say›da teori mevcuttur. En coup de sab-
re’li olgularda beyin omurilik s›v›s› (BOS) analizleri
ve beyin biyopsisinden elde edilen patolojik bulgu-
lar enflamatuar bir sürecin varl›¤›n› düflündürmüfl
ve immünsüpresif tedavinin faydal› olabilece¤i ileri
sürülmüfltür (7). Bir çal›flmada PFH’li vakalar›n %
57’sinde ANA pozitifli¤i oldu¤u gösterilmifltir (9).
Bu çal›flmadaki serolojik bulgular patogenezde
otoimmünitenin rolü olabilece¤ini düflündürmekte-
dir. Progresif fasyal hemiatrofi ile romatoid artrit,
skleroderma, sistemik lupus eritematozus, Henoch
Schonlein purpuras›, paroksismal noktürnal he-
moglobinüri gibi di¤er otoimmün hastal›klar›n birlik-
te görülmesi bu düflünceyi desteklemektedir.
Dupont ve arkadafllar› (14) PFH’li dört olguda
kranyal MR görüntülemesinde fokal kortikal disp-
lazik bulgular oldu¤unu göstermifllerdir. Bu displa-
zik bulgular kortikal kal›nlaflma, ak ve gri madde s›-
n›r›n›n bozulmas› ve heterotopik alanlar› içermek-
tedir. Dupont ve arkadafllar› (14) bu radyolojik bul-
gulara dayanarak serebral hemisfer ile ortak pro-
genitör hücrelerden geliflti¤i için erken dönemde-
ki bir malformatif sürecin ayn› tarafta hem serebral
disgenezi hem de fasyal hemiatrofiye neden oldu-

Resim 2 (a,b): Kranyal tomografide sa¤ hemisferde kalsifikasyon.

Resim 1:Sa¤ frontal ve mental bölgedeki çöküntü ve
renk de¤iflikli¤i.
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¤unu ileri sürmüfllerdir. Richard Corry ve arkadafl-
lar› (15) unilateral nörolojik defisiti ve fasyal hemi-
atrofisi olan bir hastada kraniyal MR’da korpus
kallozumda infarktlar gösterilmesine ra¤men se-
rebral anjiyografiyi normal saptam›fllar ve muhte-
mel sempatik zincir enflamasyonu ile iliflkili kronik
vazomotor bozuklu¤un patogenezde bafll›ca fak-
tör olabilece¤ini ileri sürmüfllerdir.
Etyolojisi ve patogenezi hala tart›flmal› olan en co-
up de sabre skleroderma bu vaka takdiminde ol-
du¤u gibi çocukluk ça¤› epilepsilerine efllik edebi-
lir ve hatta fasyal bulgular geliflmeden önce orta-
ya ç›kan epileptik nöbetler bazen hastal›¤›n ilk bul-
gusu olabilir.
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