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ABSTRACT 

 

En coup de sabre (linear scleroderma of face) is a rare type of morphea (localized 

scleroderma) involving frontoparietal area of the forehead and scalp. Many triggering factors 

have been blamed in the development of morfea like trauma, immobilization, BCG 

vaccination, injections of vitamin K, mechanical compression from clothing, etc. En coup de 

sabre usually affects the pediatric population, with 67 % of patients diagnosed before 18 years 

of age. In this article, it was reported to emphasize the late started a case of 30 years old 

female. 
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ÖZET 

 

En coup de sabre (yüzün lineer skleroderması), alın ve saçlı derinin frontopariyetal bölgesini 

tutan, morfeanın (lineer skleroderma) nadir görülen bir tipidir. Gelişiminde travma, 

immobilizasyon, BCG aşısı, K vitamini enjeksiyonları, giysilerin mekanik basısı gibi 

tetikleyiciler suçlanmıştır. En coup de sabre genellikle pediatrik popülasyonda görülür, 

olguların %67’si 18 yaşından önce tanı almıştır. Burada, 30 yaşında yetişkin bir hastaki en 

coup de sabre geç başlangıcı vurgulamak amacıyla sunulmuştur. 
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GİRİŞ 

Skleroderma; deride ve diğer organlarda artmış 

kollajen üretimine bağlı kalınlaşma ve 

sertleşmelerle karakterize olan, etiyolojisi 

bilinmeyen bir bağ dokusu hastalığıdır. Lokalize 

skleroderma ile sistemik sklerozis arasında yer alan 

geniş bir dağılıma sahiptir.1 Morfea olarak bilinen 

lokalize formu iç organ tutulumu olmaksızın deriyi, 

nadiren de deri altı kas dokusunu tutar.2 Morfea 

lineer skleroderma, plak morfea, derin morfea, 

büllöz morfea ve generalize morfea olarak alt 

tiplere ayrılır.3-5 Lineer skleroderma çoğu zaman 

ekstremitelerde yerleşir fakat bazen alın ve saçlı 

derinin frontoparyetal bölgesini de tutabilir ki bu 

durum kılıç yarasına benzediği için en coup de 

sabre olarak adlandırılmıştır.6 En coup de sabre 

çocuklarda yaklaşık 10 yaş civarında sık 

görülmekle birlikte yetişkinlerde nadirdir.7,8 Bu 

çalışmada, geç başlangıçlı bir en coup de sabre 

olgusu sunulmuştur. 

OLGU SUNUMU 

30 yaşındaki kadın hasta, alın sol frontal bölgeden 

sol kaşa doğru uzanan lineer plak sebebiyle 

polikliniğimize başvurdu. Öyküsünde şikayetinin 

yaklaşık 3 yıl önce başladığı öğrenildi. 1 yıl önce 

yapılan biyopsisinde; kollajenize bağ dokuda artış 

ve kollajende kabalaşma, histokimyasal trikrom 

boyası ile kollajende artış, elastik boyasında elastik 

liflerde dejenerasyon görülmüş olup morfea ile 

uyumlu rapor edilmişti.  

             Olgunun öz geçmişinde ve soy geçmişinde 

bir özellik yoktu. 

         Olgunun dermatolojik muayenesinde alın sol 

taraf saçlı deriden sol kaşa doğru uzanan lineer 

hafif deprese bir plak mevcuttu (Resim 1). 

Palpasyonda hafif sertlik hissedilmekteydi. 

 

Resim 1. Alın sol taraf saçlı deriden sol kaşa 

doğru uzanan lineer hafif deprese plak              

Olgu eşlik edebilecek nörolojik anomaliler 

açısından göz ve nöroloji polikliniğine 

yönlendirildi.  Herhangi bir patoloji saptanmadı. 

              Sekiz ay boyunca kullandığı kolşisine 

rağmen şikayetlerinde gerileme olmayan hastaya 

metotreksat 7,5 mg tablet, topikal kalsipotriol ve 

betametazon krem, topikal takrolimus % 0,1 pomat 

başlandı. 1. ay kontrolünde hastanın 

endürasyonunda azalma olduğu tespit edildi. 

TARTIŞMA 

Skleroderma derinin fibrozisine neden olan bir 

hastalıktır. Sadece deri tutulumu ile sınırlı 

olabileceği gibi iç organ tutulumunun da eşlik ettiği 

daha ciddi hastalık formlarında da görülebilir. 

Skleroderma,  sistemik sklerozis ve lokalize 

skleroderma olarak iki majör gruba ayrılır. Lokalize 

skleroderma yalnızca deri ve deri altı dokuya 

sınırlıdır ve Raynaud fenomeni, akroskleroz ve iç 

organ tutulumunun olmaması ile sistemik formdan 

ayrılır.4 Lokalize sklerodermanın bir alt tipi olan 

lineer skleroderma genellikle çocuklarda görülür. 

Lineer sklerodermalı hastaların % 67’si 18 yaşından 

önce tanı almıştır.6 Literatürde yetişkin başlangıçlı 

olgu sayısı nadir olup Arif ve ark. 26 yaşında 

başlayan lineer skleroderma olgusu sunulmuştur.9 

Olgumuzda 27 yaşında bir başlangıç söz 

konusuydu. 

              Morfeanın kesin sebebi bilinmemekle 

birlikte; patojenik süreçlerin başında iki olası sebep 

ileri sürülmektedir: fibroblast fonksiyon bozukluğu 

ve olgularda daha fazla otoimmün hastalıklar 

görüldüğü için otoimmün fonksiyon bozukluğu; 

bununla birlikte; literatürde travma, 

immobilizasyon, BCG aşısı, K vitamini 

enjeksiyonları ve giysilerin mekanik basısı 

tetikleyici faktörler olarak düşünülmüştür.10,11,12 

Olguda herhangi bir travma ve enjeksiyon öyküsü 

bulunmamaktaydı.  

             Vakaların çoğu sporadiktir. Bununla 

birlikte ailesel vakalarda rapor edilmiştir. Ailesel 

olguların belirgin HLA birlikteliklerinden ziyade, 

ortak tetikleyicilere maruziyetten dolayı oluştuğu 

bildirilmiştir.13 

             Her ne kadar kesin mekanizmaları açık 

değilse de lokalize skleroderma, en coup de sabre 

ve sistemik sklerozisin patogenezinin benzer 

olduğu düşünülür.10 Erken dönemdeki deri 

biyopsileri aylar veya yıllar sonrası fibrozis 

gelişiminden önce endotelyal hücre hasarını 

gösterir. Sonrası, mononükleer hücre infiltratına 

eşlik eden vasküler permeabilite artışı perivasküler 

hücre infiltratına, damar duvarı intimasının 

kalınlaşmasına ve vasküler lümenin daralmasına 

yol açar.14 Mikrovasküler hasara neyin sebep 

olduğu ise tam anlaşılamamakla birlikte çocuk 

popülasyonda gelişim öncesi travma suçlanmıştır.15 

Olgumuzda tetikleyici etken tespit edilemedi. 
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              En coup de sabre, nörolojik anomalilere 

eşlik edebilmektedir. Çayırlı ve arkadaşlarının 

yaptığı bir çalışmada 22 yaşında bir yetişkin olguda 

en coup de sabre epilepsi birlikteliği saptanmıştır. 16 

Olgumuzda nörolojik tutulum saptanmadı. 

              Hastalığın ayrıcı tanısında; liken sklerosus 

et atrofikus, lupus pannikülit, morfea benzeri 

fenilketonüri, eozinofilik fasit gibi hastalıklar 

düşünülmekle birlikte klasik klinik görünüm ile 

kolayca biyopsi ile de kesin ayrımı yapılabilir. 12 

              Literatürde morfea tedavisinde fototerapi, 

imikimod, topikal takrolimus, kalsipotriol 

betametazon kombinasyonu, sistemik steroidler ve 

metotreksat, D-penisilamin, siklosporin, 

mikofenolat mofetil ve fotoforez gibi çok sayıda 

tedavi seçeneği kullanılagelmiştir.1 Olgumuza 

metotreksat 7,5 mg tablet, topikal kalsipotriol 

betametazon kombinasyonu ve topikal takrolimus 

tedavisi verildi ve 1 ay sonraki kontrolünde 

hastanın endürasyonda azalma tespit edildi. 

              En coup de sabre yetişkinlerde nadir 

görülen lineer sklerodermanın yüz yerleşimli 

formudur. Bu çalışma, hem literatürde geç 

başlangıçlı en coup de sabrenin nadir görülmesi 

sebebiyle hem de aile hekimliğine başvuran 

hastalara; hastalıkla ilgili  bilgi verilebilmesi, eşlik 

eden hastalıkların araştırılabilmesi ve erken dönem 

tedavisinin yapılabilmesini vurgulamak amacıyla 

sunulmuştur.  
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