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Epilepsi ile ortaya ¢ikan bir lineer skleroderma
(en coup de sabre) olgusu

A case of lineer scleroderma (en coup de sabre)
presenting with epiteleptic seizures

V.Hilda Cerci Ozkan(*), Cengiz Yalginkaya(**), Beyhan Tiiystiz(***), Nil Arisoy(****)

Ozet

iki yildir epilepsi nedeniyle takip edilen alti yasindaki kiz gocugunda, bir yil 6nce beliren, sag frontal ve mental bolgede lokalize, giderek artan
¢okiintli ve renk degisikligi mevcuttu. Hastanin bilgisayarli beyin tomografisinde intrakranyal kalsifikasyonlar saptandi. Bu bulgular lineer skle-
rodermanin yliz ve sagli derinin frontoparietal bdltimiinde lokalize, nadir gériilen bir formu olan “en coup de sabre scleroderma” olarak tanim-
landi. Bu olgu lineer skleroderma lezyonu gelismeden bir yil énce epilepsi nébetlerinin baslamasi, eslik eden intrakranyal kalsifikasyonlarinin
saptanmasi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar kelimeler: en coup de sabre scleroderma, epilepsi, gocuk, intrakranyal kalsifikasyon.

Summary

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.
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Giris

Lineer skleroderma ¢ocuklarda ve adolesanda lokali-
ze sklerodermanin en sik gorilen alt tipidir. Tipik ola-
rak Ust veya alt ekstremiteyi tutan bir veya daha fazla
lineer lezyon ya da yama tarzinda morfea plaklari ile
karakterizedir. Lezyonun yerlesimi genellikle dermato-
mal dagilima uyar ve vakalarin % 85-95'inde unilate-
raldir. Lineer lezyon ylzii ve sagl deriyi igine aliyorsa

“en coup de sabre scleroderma” olarak isimlendirilir
(1). "En coup de sabre scleroderma” ile birlikte epi-
lepsi, Uveit, dis anomalileri, g6z kaslarinda disfonksi-
yon, kas ve kirpik kaybi, iriste atrofi gibi birgok degisik
patolojinin goriilebilecegi bildirimektedir (1,2,3,4).

Bu makalede epileptik nébetleri nedeniyle iki yildir
izlenen ve son bir yildir yiiziin sag tarafini tutan lez-
yonlar ile lineer skleroderma (en coup de sabre
scleroderma) tanisi konan bir olgu sunulacaktir.

*)  lstanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari Anabilim Dali, Asistan Doktor.

¢) | U

(**) Istanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Néroloji Anabilim Dali, Prof. Dr.

(**) Istanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan Anabilim Dali, Genetik ve Teratoloji Bilim Dali, Prof. Dr.
(****)  Istanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklan Anabilim Dali, Prof Dr.

Yazigma adresi: Dr. V. Hilda Cerci Ozkan, istanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve

Hastaliklari Anabilim Dali, Cerrahpasa Istanbul

167



V. Hilda Cergi Ozkan. Epilepsi ile ortaya ikan bir lineer skleroderma (en coup de sabre) olgusu

Olgu

Alti yasinda kiz hasta sag frontal ve sag mental
bélgesinde beliren gokiintii ve renk degisikligi ne-
deniyle klinigimize basvurdu. Epilepsi tanisiyla kar-
bamazepin ve sodyum valproat tedavisi altinda iki
yildan beri néroloji biriminden izlenmekte olan
hastanin bir yil 6nce sag frontal bélgesinde, alti ay
once de sag mental bélgesinde 6nce pembe-mor
bir renk degisikligi ve daha sonra giderek artan bir
cokiintli ortaya ciktigi 6grenildi. iki yil énce basla-
yan ve ikili antiepileptik tedavi ile kontrol altina ali-
nan bas ve goziin sola deviye oldugu sekonder
generalize tonik klonik nébetleri oldugu belirtildi.
Akraba olmayan saglikli anne babanin ikinci gocu-
gu idi, saglkl bir erkek kardesi vardi ve ailede
benzer olgu yoktu.

Fizik muayenesinde boyu 122 cm (90-97 persan-
til), kilosu 26 kg (97. persantil), bas ¢evresi 54,5
cm (%2-50. persantil), kan basinci 90/65 mmHg
idi. Sag frontal bolgede kas lizerinden basglayarak
saclh deriye dogru uzanan 2x3 cm boyutunda ve
sag mental bolgede dudak bileskesinin altinda
1x3 cm boyutunda ciltte incelme ile birlikte cilt
renginde koyulagsma ve altindaki kemik dokuda da
gokiintiiye neden olan atrofi mevcuttu (Resim 1).
Yanak ve dilde atrofi yoktu. Diger sistemlere ait
muayene bulgular normaldi.

Laboratuvar incelemelerinde kan sayimi, eritrosit
sedimantasyon hizi ve biyokimyasal tetkikleri nor-
maldi. Eritrosit sedimantasyon hizi 2mm/saat idi.
Romatoid faktér (-), FANA zayif benekli (+) sap-
tandi. Kemik sintigrafisinde patolojik bulgu sap-
tanmad.. iki yil 6nce gekilen kranyal magnetik rezo-
nans (MR) incelemesi normal bulunmus olan has-
tanin bilgisayarli beyin tomografisinde (BBT) sag
hemisferde multipl intraparenkimal kalsifikasyon-
lar, sag mandibula ve frontal kalvaryumda kemik
kaliniginda incelme saptandi (Resim 2). Kemik
dokuda sklerotik ve litik lezyon mevcut degildi. Uy-
ku elektrosefalograminda (EEG) sag hemisferin
arka bolgelerinde biyoelektirik aksama hali gézlen-
mekteydi.

Sag yuz yarisinda gelisen progresif atrofi lineer
skleroderma olarak degerlendirilen hastaya oral
metotreksat tedavisi basland.
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Tartisma

Yzl ve sagl deriyi igine alan skleroderma “en co-
up de sabre scleroderma “ olarak adlandiriimakta-
dir. Sklerodermanin etyolojisi ve insidansi tam ola-
rak bilinmeyen bu nadir formu kadinlarda erkekle-
re oranla Ui¢ kat daha sik gorilmekte ve hastalarin
%75'inde klinik bulgular gocukluk déneminde
baglamaktadir (5).

Yz yarnisinda progresif atrofi ile karakterize olan
progresif fasyal hemiatrofi'nin (PFH) (Parry Rom-
berg sendromu) "en coup de sabre” ile iligkisi he-
niiz tam olarak bilinmemektedir. Her iki hastaligin
birbiri ile ¢akisan birgok yonu oldugu kabul edil-
mekle birlikte etyoloji ve patogenezleri tam olarak
anlasilamamistir. Her iki hastalik da karakteristik
bulgularinin yanisira fokal epileptik nébetler ve ay-
ni taraftaki serebral hemisferde patolojik radyolojik
bulgular ile karakterizedir (6). Progresif fasyal he-
miatrofide yuziin ve dilin bir tarafinda subkutan
dokular, kas ve kemik dokusunda atrofi vardir, cilt-
te endurasyon yoktur. Lineer sklerodermada ise
skleroz ve atrofi primer olarak subkutan dokulari
etkiler ve ancak daha sonra derin dokulara yayilir.
Atrofik degisiklikler genellikle bant seklindedir ve
baslangicta gelisen endirasyon bélgesinde orta-
ya cikar. Progresif fasyal hemiatrofide ise atrofik
degisiklikler yaygin bir yerlesim gosterir (6). Birbi-
ri ile ¢akisan klinik 6zellikleri nedeniyle “"en coup
de sabre scleroderma” ve PFH baz ¢alismalarda
tek bir klinik antite gibi ele alinmakta ve tartisilmak-
tadir (6-9).

Olgumuz ytiziindeki lezyonun 6nce ciltte pembe-
mor bir renk degisikligi seklinde baslamasi daha
sonra lineer yerlesim gosteren cilt ve cilt alti doku-
larda atrofisinin gelismesi, dil ve yiiziin sag yanin-
daki diger kaslarda yaygin atrofi olmamasi nede-
niyle “en coup de sabre scleroderma’” tanisi al-
mistir.

En coup de sabre ve PFH ile birlikte intraparanki-
mal serebral kalsifikasyonu olan az sayida vaka bil-
dirilmistir. Chunk ve arkadasglar (10) 27 yasinda
“en coup de sabre” ve epilepsi 6ykusl olan bir
hastada radyolojik incelemelerde ayni taraf frontal
lobda fokal intraparankimal lezyon saptamiglardir.
Lezyonun rezeksiyon sonrasi degerlendirmesinde
leptomeninkslerde ve iligkili damarsal yapilarda
bant tarzinda skleroz ve intraparankimal kalsifikas-



yonlar gosterilmistir. Bu bulgularla hastaligin vas-
kuler displazinin eslik ettigi Sturge Weber gibi n6-
rokutan sendromlara benzedigi ileri surtimustur
(10). Epilepsi nébetleri ve PFH'si olan 30 yasinda
bir baska olguda da BBT'de multipl intraserebral
kalsifikasyonlar gézlenmistir (11). Yano ve arka-
daslar (12) ise bizim olgumuza benzer sekilde ti¢
yasindaki bir kiz hastada direngli kompleks parsi-
yel epilepsi ndbetleri sonrasinda ortaya c¢ikan
PFH, BBT'de multipl intraparankimal kalsifikas-
yonlar ve frontoparietal lobda beyaz cevherde du-
slik dansiteli alanlar saptamislardir. Terstegge ve
arkadaslan (8) 22 PFH vakasinin radyolojik bulgu-
larini degerlendirmis ve en sik gériilen radyolojik
anomalinin homolateral serebral hemiatrofi oldu-
gunu gostermislerdir. Hastalarin bir kisminda ayni
taraf hemisferin dis kisminda kortikal kalsifikasyon-
lar, bir hastada da homolateral difiiz kortikal ve
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Resim 1:Sag frontal ve mental bélgedeki ¢okinti ve
renk degisikligi.

Turk Pediatri Arsivi 2003; 38: 167-170

meningeal diftiz kontrast tutulumu saptamiglardir.
Yuz dokularini etkilemeyen lineer sklerodermasi
olan 11 yasinda bir erkek gocugunda epilepsi,
progresif mental retardasyon ve ipsilateral sereb-
ral hemisferde hizli ilerleyen beyin atrofisi g&steril-
mistir (13).

“En coup de sabre” ve PFH'nin patogenezine y6-
nelik olarak kortikal disgenezi, sempatik néron dis-
fonksiyonu, kronik meningoensefalit, otoimmuinite
gibi ¢ok sayida teori mevcuttur. En coup de sab-
re'li olgularda beyin omurilik sivisi (BOS) analizleri
ve beyin biyopsisinden elde edilen patolojik bulgu-
lar enflamatuar bir sirecin varligini distindirmis
ve immiinsipresif tedavinin faydall olabilecegi ileri
siirtilmustir (7). Bir calismada PFH'li vakalarin %
57'sinde ANA pozitifligi oldugu gésterilmistir (9).
Bu calismadaki serolojik bulgular patogenezde
otoimmuinitenin rolli olabilecegini dustindiirmekte-
dir. Progresif fasyal hemiatrofi ile romatoid artrit,
skleroderma, sistemik lupus eritematozus, Henoch
Schonlein purpurasi, paroksismal noktlirnal he-
moglobintiri gibi diger otoimmiin hastaliklarin birlik-
te goriilmesi bu dustlinceyi desteklemektedir.
Dupont ve arkadaslarn (14) PFH'li dort olguda
kranyal MR gorintllemesinde fokal kortikal disp-
lazik bulgular oldugunu gostermislerdir. Bu displa-
zik bulgular kortikal kalinlagsma, ak ve gri madde sI-
nirnin bozulmasi ve heterotopik alanlar igermek-
tedir. Dupont ve arkadaslari (14) bu radyolojik bul-
gulara dayanarak serebral hemisfer ile ortak pro-
genit6r hiicrelerden gelistigi i¢in erken dénemde-
ki bir malformatif stirecin ayni tarafta hem serebral
disgenezi hem de fasyal hemiatrofiye neden oldu-

Resim 2 (a,b): Kranyal tomografide sag hemisferde kalsifikasyon.
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gunu ileri stirmuslerdir. Richard Corry ve arkadas-
lari (15) unilateral nérolojik defisiti ve fasyal hemi-
atrofisi olan bir hastada kraniyal MR'da korpus
kallozumda infarktlar gosterilmesine ragmen se-
rebral anjiyografiyi normal saptamiglar ve muhte-
mel sempatik zincir enflamasyonu ile ilikili kronik
vazomotor bozuklugun patogenezde baslica fak-
tor olabilecegini ileri stirmuslerdir.

Etyolojisi ve patogenezi hala tartismali olan en co-
up de sabre skleroderma bu vaka takdiminde ol-
dugdu gibi cocukluk cagi epilepsilerine eslik edebi-
lir ve hatta fasyal bulgular gelismeden 6nce orta-
ya ¢ikan epileptik nobetler bazen hastaigin ilk bul-
gusu olabilir.
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