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CASE REPORT

Pasini ve Pierini’nin idiopatik atrofoderması: Bir olgu sunumu ve literatürün gözden 
geçirilmesi
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ABSTRACT

Idiopathic atrophoderma of Pasini and Pierini (IAPP) is 
a type of rarely seen dermal atrophy which little sunken 
from the skin, characterized with sharp edged plaque le-
sion. Lesions frequently placed symmetrically and not 
cause to subjective complaint. It is not certain whether 
IAPP is a different entity or it is a primary atrophic variant 
of morphea. Seventeen year-old male patient applied to 
our clinic with complainant of many slightly sunken from 
skin brown color spots that settle the front of body and 
at the middle line of back. The patient was diagnosed of 
IAPP according to clinical and histopathological findings. 
In this case of presentation, the clinical and histopatho-
logical features of the IAPP has been described and other 
atrophic dermatosis and their distinctive features have 
been excluded in the discussion. J Clin Exp Invest 2012; 
3(2): 296-299
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ÖZET

Pasini ve Pierini’nin idiopatik atrofoderması (PPİA) deri-
den hafif çökük, keskin sınırlı plak lezyonlarla karakterize 
nadir görülen bir dermal atrofi tipidir. Lezyonlar sıklıkla 
gövdede simetrik olarak yerleşim gösterir ve subjektif ya-
kınmaya neden olmaz. PPİA’nın farklı bir antite mi yoksa 
morfeanın primer atrofik bir varyantı mı olduğu net değil-
dir. On yedi yaşında erkek hasta gövde ön yüz ve sırt orta 
hatta yerleşim gösteren çok sayıda deriden hafif çökük 
kahverengi renkte lekeler şikâyeti ile başvurdu. Klinik ve 
histopatolojik bulgularla hastaya PPİA tanısı kondu. Bu 
olgu sunumunda PPİA’nın klinik ve histopatolojik özellik-
leri vurgulanmakta, diğer atrofik dermatozlar ile ayrıt edici 
özellikleri tartışılmaktadır.
Anahtar kelimeler: Morfea, Pasini ve Pierini atrofoder-
ması

GİRİŞ

Pasini ve Pierini’nin idyopatik atrofoderması (PPİA) 
sıklıkla gövde yerleşimli, asemptomatik morumsu 
kahverengi renkte keskin sınırlı plak lezyonlarla 
karakterize dermal atrofi ile seyreden bir dermatoz-
dur.1 Nadir görülmesi ve çoğu vakada asemptoma-
tik olması nedeniyle gerçek insidensi bilinmemekte-
dir. Hastalık daha çok kadınlarda sıklıkla da ergen-
lik döneminde ve genç erişkinlerde görülmektedir.2 
Kendi kendini sınırlayan ancak yıllar süren bir seyri 
vardır. Hastalığın morfeanın primer atrofik bir var-
yantı mı yoksa farklı bir klinik antite mi olduğu halen 
tartışma konusudur. Bu makalede nadir görülmesi 
nedeniyle tipik klinik özellikleriyle PPİA tanısı konu-
lan bir olgu sunulmaktadır.

OLGU SUNUMU

On yedi yaşında erkek hasta göğüs ve sırt orta hatta 
yaklaşık 1 yıldan beri devam eden ve giderek artan 
hiperpigmente plak lezyonlar nedeniyle kliniğimize 
başvurdu. Dermatolojik muayenede gövde ön yüz 
ve sırtta, orta hatta yoğunlaşan, çapları 20-50 mm 
arası değişen kahverengi renkte, deriden hafif çö-
kük, keskin kenarlı çok sayıda atrofik plak lezyon 
izlendi (Resim 1). Plaklar bazı alanlarda birleşerek 
geniş pigmente alanlar meydana getirmişti. Lezyon-
larda inflamasyon, indurasyon ya da belirgin skleroz 
izlenmemekteydi (Resim 3).

Atrofik pigmente bir lezyondan alınan deri bi-
yopsisinin histopatolojik incelemesinde epidermis 
normal görünümdeydi. Dermiste hiyalinize kollagen 
bandlarda hafif kalınlaşma izlendi (Resim 2).
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Resim 1. Gövde ön yüz ve sırtta, orta hatta yoğunlaşan, 
çapları 20-50 mm arası değişen kahverengi renkte, deri-
den hafif çökük, keskin kenarlı atrofik plak lezyonlar

Resim 2. Sırt orta hatta atrofik plak lezyonun yakından 
görünümü

Resim 3. Normal görünümlü epidermisle örtülü dokuda 
dermiste kollajen liflerde hafif kalınlaşma (H.E. X 100)

Lezyonlar subjektif bir yakınmaya yol açmıyor-
du ve hasta diğer yönlerden sağlıklıydı. Laboratuar 
tetkiklerinde tam kan sayımı, karaciğer ve böbrek 
fonksiyon testleri, eritrosit sedimentasyon hızı, tam 
idrar tetkiki, elektrolit ve ANA değerleri normal sınır-
lardaydı. Serumda bakılan Borrelia burgdorferi anti-
korları (IgG/IgM) negatif olarak rapor edildi. Göğüs 
radyogramında patolojik bulgu tespit edilmedi. Has-
taya mevcut klinik ve histopatoljik bulgularla PPİA 
tanısı kondu.

TARTIŞMA

Hastalık ilk defa Pasini daha sonra da Pierini ve 
Vivoli tarafından tanımlanmış ancak esas dikkati 
Canizares ve arkadaşlarının tabloyu detaylı bir şe-
kilde tarif etmelerinden sonra çekmiştir.1 Literatürde 
“atrophic scleroderma d’emblée”, “morphea plana 
atrophica”, “dyschromic and atrophic variant of sc-
lerodrema”, ve ”atypical lilac-colored and nonindu-
rated scleroderma” gibi çok sayıda isim kullanılmış 
olsa da Canizares’in tablo için önerdiği isim Pasini 
ve Pierini’nin idiopatik atrofoderması’dır.3,4

Karakteristik lezyonları genellikle deri çizgileri 
boyunca simetrik yerleşim gösteren, büyüklükleri 
birkaç milimetreden birkaç santimetreye kadar de-
ğişen, gri-kahverengi ya da morumsu renkte, keskin 
kenarlı oval veya yuvarlak plaklardır. Lezyonlar nor-
mal deriden hafif çöküktür ve bir araya gelerek ge-
niş plaklar meydana getirebilir.1 Deriden hafif çökük 
plak lezyonlar Stoner ve Dixon tarafından “kardaki 
ayak izi” olarak tanımlanmıştır.5 Kıl foliküllerinde kıs-
mî bir kayıp olsa da deri çizgileri korunmuştur ve 
epidermiste belirgin bir atrofi gözlenmez. Lezyon-
larda belirgin bir inflamasyon izlenememekle birlikte 
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bazı olgularda skleroza bağlı indurasyon gözlene-
bilir.1

Lezyonlar yıllar içerisinde ortaya çıkar ve ge-
nellikle subjektif yakınmaya neden olmaz. Sıklıkla 
gövde orta hatta yerleşim gösteren plaklar zaman 
zaman tek taraflı, irregüler ya da zosteriform dağı-
lım sergileyebilir.6,7 Ekstremitelerin proksimali, el ve 
ayaklar nadiren tutulur. Yavaş progresyon gösteren 
hastalık genellikle yıllar boyu devam eder ve spon-
tan involüsyon beklenen bir durum değildir.7 Hasta-
ların çoğu adolesan ya da genç erişkin kadınlardır 
ve sıklıkla hastalığa hayatın 2-3. dekatlarında yaka-
lanırlar.8

Hastalığın etyopatogenezi tam olarak bilin-
memektedir. Genetik faktörler, nörojenik faktörler, 
dermatan sülfat metabolizmasındaki bozukluklar 
ve immünolojik faktörler suçlanmıştır. Ailesel olgu-
lar ve bazı olgularda kompleman-2 eksikliği tespit 
edilmesi genetik faktörlerin etkili olduğunu düşün-
dürmektedir. Tajima ve arkadaşlarının lezyonlu deri 
ve normal derideki glukozaminoglikan düzeylerini 
karşılaştırdıkları bir olguda lezyon alanında derma-
tan sülfat düzeyi artmış olarak tespit edilmiştir. Bu 
durum hastalığın dermatan sülfatın anormal meta-
bolizması sonucu geliştiğini düşündürmüştür.9 İm-
münofloresan incelemenin yapıldığı bir çalışmada 
papiller dermisteki küçük kan damarlarında IgM ve 
kompleman-3, dermiste fokal alanlarda fibrinojen 
birikimi saptanmıştır.10 Elektron mikrsokopik incele-
mede ise perivasküler bölge ve kollajen lifleri ara-
sında T lenfositler ve makrofajlar tespit edilmiştir.11 
Bu bulgular hastalığın patogenezinde immünolojik 
faktörlerin rol oynayabileceğini düşündürmüştür.12

Borrelia burgdorferi infeksiyonunun hastalığa 
neden olabileceği düşünülmüş ancak çalışmalar bu 
düşünceyi desteklememiştir. 34 hastanın serumun-
da Borrelia burgdorferi antikorlarının ölçüldüğü ve 
deri lezyonlarında PCR yöntemi ile canlı mikroor-
ganizmaların araştırıldığı iki ayrı çalışmada Borrelia 
burgdorferi enfeksiyonu ile PPİA arasından herhan-
gi bir ilişki kurulamamıştır.13,14

PPİA’nın farklı bir antite olup olmadığı tartışma-
lıdır ve nozolojik yeri tam olarak tespit edilememiştir. 
PPİA’nın farklı bir antite olduğunu kabul eden ya-
zarlar olmakla birlikte tablonun lokalize skleroder-
ma veya morfeanın bir varyantı olduğu görüşü daha 
ağırlıklı olarak kabul edilmektedir. Bu görüşün te-
melinde yatan nedenler PPİA’nın bazı lezyonlarında 
skleroz ve indurasyon saptanması, aynı hastalarda 
morfea ve PPİA’nın bir arada görülmesi, morfeanın 
geç atrofik lezyonlarının İAPP’ye benzemesi, her iki 
tabloda da kollajen homojenizasyonu ve perivaskü-
ler lenfositik infiltrasyonun tespit edilmesidir.1 Buna 

karşılık iki hastalığın başlama yaşı arasındaki fark-
lılık, progresyonlarının farklı olması, klinik olarak 
farklı özellikler sergilemeleri bazı yazarların PPİA’nı 
farklı bir antite olarak kabul etmelerinin başlıca ne-
denleridir.15

Lezyonların histopatolojisi tanı koydurucu de-
ğildir. Erken lezyonlarda kollajen demetlerde hafif 
kalınlaşma ve kronik inflamatuar hücre infiltrasyonu 
saptanabilir. Buna karşılık geç lezyonlarda inflama-
tuar infiltrat tespit edilemezken dermiste özellikle alt 
tabakalarda kollajen bantların kalınlaştığı ve sıkıca 
bir araya geldiği tespit edilir.13 Olgumuzda lezyonun 
histopatolojik incelemesinde kollajen liflerde hafif 
artış saptanmış, dikkat çekici mononükleer hücre 
infiltrasyonu ise izlenememiştir.

Elektron mikroskopik incelemenin yapıldığı bir 
çalışmada epidermis ve dermisin kollajen ve elastik 
lifler yönünden normal olduğu, buna karşılık dermis-
te lenfosit ve makrofajların görüldüğü bildirilmiştir. 
Perivasküler infiltrattaki hücrelerin anti-Leu-1, anti-
Leu-3a ve OKM-1 antikorları ile reaksiyon verdiği 
saptanmıştır. Direkt immunfloresan incelemede pa-
piller dermisde kan damarları duvarında IgM ve C3, 
bazal membranda IgM ve orta dermiste fibrinojen 
birikimi saptanmıştır.10

PPİA’nın sağaltımında etkin bir tedavi protokolü 
yoktur. Oral ya da intravenöz antibiyoterapiden bazı 
hastaların yarar gördüğü bildirilmiş ise de sonuçlar 
tatminkâr değildir.16 Erken dönemde başvuran ve 
Borrelia antikor titresi pozitif olan olgularda antibiyo-
tik tedavisi önerilmektedir.13 Q-switced alexandrite 
lazerin kullanıldığı bir olguda başarılı sonuç alındığı 
bildirilmiştir.17
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