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Case Report/ Olgu Sunumu

Late Onset Linear Sclorederma

Ge¢ Baslangicli Lineer Skleroderma
Ismet Sevimli*, Perihan Oztiirk™, Mehmet Kamil Miilayzml, Hiilya Nazik!

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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OZET

En coup de sabre (yiizilin lineer sklerodermasi), alin ve sacli derinin frontopariyetal bolgesini
tutan, morfeanin (lineer skleroderma) nadir goriilen bir tipidir. Gelisiminde travma,
immobilizasyon, BCG asisi, K vitamini enjeksiyonlari, giysilerin mekanik basist gibi
tetikleyiciler suclanmistir. En coup de sabre genellikle pediatrik popiilasyonda goriiliir,
olgularin %67’si 18 yasindan once tan1 almistir. Burada, 30 yasinda yetiskin bir hastaki en
coup de sabre gec baslangici vurgulamak amaciyla sunulmustur.

Anahtar kelimeler: En coup de sabre, lokalize skleroderma, morfea, ge¢ baslangig
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GiRisS

Skleroderma; deride ve diger organlarda artmis
kollajen  iretimine  bagli  kalmlasma  ve
sertlesmelerle  karakterize  olan,  etiyolojisi
bilinmeyen bir bag dokusu hastaligidir. Lokalize
skleroderma ile sistemik sklerozis arasinda yer alan
genis bir dagilima sahiptir.! Morfea olarak bilinen
lokalize formu i¢ organ tutulumu olmaksizin deriyi,
nadiren de deri alti kas dokusunu tutar.? Morfea
lineer skleroderma, plak morfea, derin morfea,
biilloz morfea ve generalize morfea olarak alt
tiplere ayrlir.>® Lineer skleroderma ¢ogu zaman
ckstremitelerde yerlesir fakat bazen alin ve sagh
derinin frontoparyetal bdlgesini de tutabilir ki bu
durum kili¢ yarasmna benzedigi i¢in en coup de
sabre olarak adlandilmustir.® En coup de sabre
cocuklarda yaklagtk 10 yas civarinda sik
goriilmekle birlikte yetiskinlerde nadirdir.”® Bu
calismada, ge¢ baslangigli bir en coup de sabre
olgusu sunulmusgtur.

OLGU SUNUMU

30 yasindaki kadmn hasta, alin sol frontal bdlgeden
sol kasa dogru uzanan lineer plak sebebiyle
poliklinigimize basvurdu. Oykiisiinde sikayetinin
yaklagik 3 yil 6nce basladigi 6grenildi. 1 yil dnce
yapilan biyopsisinde; kollajenize bag dokuda artig
ve kollajende kabalagma, histokimyasal trikrom
boyasi ile kollajende artig, elastik boyasinda elastik
liflerde dejenerasyon goriilmiis olup morfea ile
uyumlu rapor edilmisti.

Olgunun 6z ge¢cmiginde ve soy ge¢misinde
bir 6zellik yoktu.

Olgunun dermatolojik muayenesinde alin sol
taraf sagli deriden sol kasa dogru uzanan lineer
hafif deprese bir plak mevcuttu (Resim 1).
Palpasyonda hafif sertlik hissedilmekteydi.

Resim 1. Alin sol taraf sach deriden sol kasa
dogru uzanan lineer hafif deprese plak

Olgu eslik edebilecek norolojik anomaliler
acisindan g6z ve  noroloji  poliklinigine
yonlendirildi. Herhangi bir patoloji saptanmadi.

Sekiz ay boyunca kullandig1r kolsisine
ragmen sikayetlerinde gerileme olmayan hastaya
metotreksat 7,5 mg tablet, topikal kalsipotriol ve
betametazon krem, topikal takrolimus % 0,1 pomat
baslandi. 1. ay kontroliinde hastanin
endiirasyonunda azalma oldugu tespit edildi.

TARTISMA

Skleroderma derinin fibrozisine neden olan bir
hastaliktir. Sadece deri tutulumu ile smirh
olabilecegi gibi i¢ organ tutulumunun da eslik ettigi
daha ciddi hastalik formlarinda da goriilebilir.
Skleroderma,  sistemik sklerozis ve lokalize
skleroderma olarak iki major gruba ayrilir. Lokalize
skleroderma yalnizca deri ve deri alt1 dokuya
sinirlidir ve Raynaud fenomeni, akroskleroz ve i¢
organ tutulumunun olmamasi ile sistemik formdan
ayrilir.* Lokalize sklerodermanimn bir alt tipi olan
lineer skleroderma genellikle ¢ocuklarda goriiliir.
Lineer sklerodermali hastalarin % 67’si 18 yasindan
once tam almustir.® Literatiirde yetiskin baslangicl
olgu sayisi nadir olup Arif ve ark. 26 yasinda
baslayan lineer skleroderma olgusu sunulmustur.®
Olgumuzda 27 yasinda bir baglangic soz
konusuydu.

Morfeanin kesin sebebi bilinmemekle
birlikte; patojenik siireglerin basinda iki olas1 sebep
ileri siiriilmektedir: fibroblast fonksiyon bozuklugu
ve olgularda daha fazla otoimmiin hastaliklar
goriildigi i¢in otoimmiin fonksiyon bozuklugu;
bununla birlikte; literatiirde travma,
immobilizasyon, BCG agsis, K vitamini
enjeksiyonlar1  ve giysilerin mekanik basisi
tetikleyici faktorler olarak diisiiniilmiistiir.101?
Olguda herhangi bir travma ve enjeksiyon dykiisii
bulunmamaktaydi.

Vakalarin  ¢ogu  sporadiktir.  Bununla
birlikte ailesel vakalarda rapor edilmistir. Ailesel
olgularin belirgin HLA birlikteliklerinden ziyade,
ortak tetikleyicilere maruziyetten dolay1 olustugu
bildirilmistir.*?

Her ne kadar kesin mekanizmalar1 agik
degilse de lokalize skleroderma, en coup de sabre
ve sistemik sklerozisin patogenezinin benzer
oldugu diisiiniiliir.® Erken doénemdeki deri
biyopsileri aylar veya yillar sonrasi1 fibrozis
gelisiminden oOnce endotelyal hiicre hasarimi
gosterir. Sonrasi, mononiikleer hiicre infiltratina
eslik eden vaskiiler permeabilite artig1 perivaskiiler
hiicre infiltratina, damar duvar1 intimasinin
kalinlagmasina ve vaskiiler limenin daralmasina
yol agar.* Mikrovaskiiler hasara neyin sebep
oldugu ise tam anlasilamamakla birlikte ¢ocuk
popiilasyonda gelisim 6ncesi travma suclanmustir.'®
Olgumuzda tetikleyici etken tespit edilemedi.
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En coup de sabre, ndrolojik anomalilere
eslik edebilmektedir. Cayirlt ve arkadaslarinin
yaptig1 bir ¢alismada 22 yasinda bir yetiskin olguda
en coup de sabre epilepsi birlikteligi saptanmgtir. 6
Olgumuzda ndrolojik tutulum saptanmadi.

Hastaligin ayrici tanisinda; liken sklerosus
et atrofikus, lupus pannikiilit, morfea benzeri
fenilketoniiri, eozinofilik fasit gibi hastaliklar
diistiniilmekle birlikte klasik klinik goriinim ile
kolayca biyopsi ile de kesin ayrimi yapilabilir. ?

Literatiirde morfea tedavisinde fototerapi,
imikimod,  topikal  takrolimus, kalsipotriol
betametazon kombinasyonu, sistemik steroidler ve
metotreksat, D-penisilamin, siklosporin,
mikofenolat mofetil ve fotoforez gibi ¢ok sayida
tedavi segenegi kullanilagelmistir.!  Olgumuza
metotreksat 7,5 mg tablet, topikal kalsipotriol
betametazon kombinasyonu ve topikal takrolimus
tedavisi verildi ve 1 ay sonraki kontroliinde
hastanin endiirasyonda azalma tespit edildi.

En coup de sabre yetiskinlerde nadir
gorillen lineer sklerodermanin yiiz yerlesimli
formudur. Bu c¢alisma, hem literatiirde gec
baglangicli en coup de sabrenin nadir goriilmesi
sebebiyle hem de aile hekimligine basvuran
hastalara; hastalikla ilgili bilgi verilebilmesi, eslik
eden hastaliklarin arastirilabilmesi ve erken dénem
tedavisinin yapilabilmesini vurgulamak amaciyla
sunulmustur.
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