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Pasini ve Pierini’nin idiopatik atrofodermasi: Bir olgu sunumu ve literatiiriin gézden

gegirilmesi
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OZET

Pasini ve Pierini'nin idiopatik atrofodermasi (PPIA) deri-
den hafif gokik, keskin sinirli plak lezyonlarla karakterize
nadir gorilen bir dermal atrofi tipidir. Lezyonlar siklikla
gbévdede simetrik olarak yerlesim gdsterir ve subjektif ya-
kinmaya neden olmaz. PPIAnin farkl bir antite mi yoksa
morfeanin primer atrofik bir varyanti mi oldugu net degil-
dir. On yedi yasinda erkek hasta gévde 6n yuz ve sirt orta
hatta yerlesim goOsteren ¢ok sayida deriden hafif ¢okik
kahverengi renkte lekeler sikayeti ile bagvurdu. Klinik ve
histopatolojik bulgularla hastaya PPIA tanisi kondu. Bu
olgu sunumunda PPIAnin klinik ve histopatolojik dzellik-
leri vurgulanmakta, diger atrofik dermatozlar ile ayrit edici
Ozellikleri tartigiimaktadir.

Anahtar kelimeler: Morfea, Pasini ve Pierini atrofoder-
masi

GiRIS

Pasini ve Pierini'nin idyopatik atrofodermasi (PPIA)
siklikla gdvde yerlesimli, asemptomatik morumsu
kahverengi renkte keskin sinirli plak lezyonlarla
karakterize dermal atrofi ile seyreden bir dermatoz-
dur." Nadir goriilmesi ve ¢ogu vakada asemptoma-
tik olmasi nedeniyle gercek insidensi bilinmemekte-
dir. Hastalik daha ¢ok kadinlarda siklikla da ergen-
lik déneminde ve geng erigkinlerde gorilmektedir.?
Kendi kendini sinirlayan ancak yillar stiren bir seyri
vardir. Hastaligin morfeanin primer atrofik bir var-
yanti mi yoksa farkli bir klinik antite mi oldugu halen
tartisma konusudur. Bu makalede nadir goérilmesi
nedeniyle tipik klinik 6zellikleriyle PPIA tanisi konu-
lan bir olgu sunulmaktadir.

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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OLGU SUNUMU

On yedi yasinda erkek hasta gogus ve sirt orta hatta
yaklasik 1 yildan beri devam eden ve giderek artan
hiperpigmente plak lezyonlar nedeniyle klinigimize
bagvurdu. Dermatolojik muayenede gévde 6n yiz
ve sirtta, orta hatta yogunlasan, ¢aplari 20-50 mm
aras! degisen kahverengi renkte, deriden hafif ¢o-
kik, keskin kenarli ¢cok sayida atrofik plak lezyon
izlendi (Resim 1). Plaklar bazi alanlarda birleserek
genis pigmente alanlar meydana getirmisti. Lezyon-
larda inflamasyon, indurasyon ya da belirgin skleroz
izlenmemekteydi (Resim 3).

Atrofik pigmente bir lezyondan alinan deri bi-
yopsisinin histopatolojik incelemesinde epidermis
normal goérinimdeydi. Dermiste hiyalinize kollagen
bandlarda hafif kalinlagsma izlendi (Resim 2).
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Resim 1. Govde 6n yuz ve sirtta, orta hatta yogunlasan,
caplar 20-50 mm arasi degisen kahverengi renkte, deri-
den hafif gokiik, keskin kenarli atrofik plak lezyonlar

Resim 2. Sirt orta hatta atrofik plak lezyonun yakindan
gorunimu

Resim 3. Normal gorinimlu epidermisle ortlli dokuda
dermiste kollajen liflerde hafif kalinlasma (H.E. X 100)

Lezyonlar subjektif bir yakinmaya yol agmiyor-
du ve hasta diger yonlerden saglikliydi. Laboratuar
tetkiklerinde tam kan sayimi, karaciger ve bobrek
fonksiyon testleri, eritrosit sedimentasyon hizi, tam
idrar tetkiki, elektrolit ve ANA degerleri normal sinir-
lardaydi. Serumda bakilan Borrelia burgdorferi anti-
korlari (IgG/IgM) negatif olarak rapor edildi. Gogus
radyograminda patolojik bulgu tespit edilmedi. Has-
taya mevcut klinik ve histopatoljik bulgularla PPIA
tanisi kondu.

TARTISMA

Hastalik ilk defa Pasini daha sonra da Pierini ve
Vivoli tarafindan tanimlanmis ancak esas dikkati
Canizares ve arkadaslarinin tabloyu detayli bir se-
kilde tarif etmelerinden sonra ¢gekmistir." Literatlirde
“atrophic scleroderma d’emblée”, “morphea plana
atrophica”, “dyschromic and atrophic variant of sc-
lerodrema”, ve "atypical lilac-colored and nonindu-
rated scleroderma” gibi ¢cok sayida isim kullaniimig
olsa da Canizares'in tablo i¢in énerdigi isim Pasini
ve Pierini’nin idiopatik atrofodermasi’dir.®#

Karakteristik lezyonlari genellikle deri cizgileri
boyunca simetrik yerlesim gosteren, buyUklukleri
birka¢ milimetreden birka¢ santimetreye kadar de-
gisen, gri-kahverengi ya da morumsu renkte, keskin
kenarli oval veya yuvarlak plaklardir. Lezyonlar nor-
mal deriden hafif ¢okuktlr ve bir araya gelerek ge-
nis plaklar meydana getirebilir." Deriden hafif gokik
plak lezyonlar Stoner ve Dixon tarafindan “kardaki
ayak izi” olarak tanimlanmistir.® Kil folikillerinde kis-
mi bir kayip olsa da deri ¢izgileri korunmustur ve
epidermiste belirgin bir atrofi gézlenmez. Lezyon-
larda belirgin bir inflamasyon izlenememekle birlikte
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bazi olgularda skleroza bagl indurasyon goézlene-
bilir."

Lezyonlar yillar igerisinde ortaya cikar ve ge-
nellikle subjektif yakinmaya neden olmaz. Siklikla
gOvde orta hatta yerlesim g0Osteren plaklar zaman
zaman tek tarafli, irreguler ya da zosteriform dagi-
lim sergileyebilir.8” Ekstremitelerin proksimali, el ve
ayaklar nadiren tutulur. Yavas progresyon gdosteren
hastalik genellikle yillar boyu devam eder ve spon-
tan involiisyon beklenen bir durum degildir.” Hasta-
larin ¢ogu adolesan ya da geng erigkin kadinlardir
ve siklikla hastaliga hayatin 2-3. dekatlarinda yaka-
lanirlar.®

Hastaligin etyopatogenezi tam olarak bilin-
memektedir. Genetik faktorler, nérojenik faktorler,
dermatan sulfat metabolizmasindaki bozukluklar
ve immiunolojik faktorler suglanmistir. Ailesel olgu-
lar ve bazi olgularda kompleman-2 eksikligi tespit
edilmesi genetik faktorlerin etkili oldugunu dusun-
dirmektedir. Tajima ve arkadaglarinin lezyonlu deri
ve normal derideki glukozaminoglikan duzeylerini
karsilastirdiklar bir olguda lezyon alaninda derma-
tan silfat diizeyi artmis olarak tespit edilmistir. Bu
durum hastaligin dermatan silfatin anormal meta-
bolizmas! sonucu gelistigini disindirmustir.? im-
munofloresan incelemenin yapildigi bir calismada
papiller dermisteki kigik kan damarlarinda IgM ve
kompleman-3, dermiste fokal alanlarda fibrinojen
birikimi saptanmistir.’® Elektron mikrsokopik incele-
mede ise perivaskiler bolge ve kollajen lifleri ara-
sinda T lenfositler ve makrofajlar tespit edilmigtir.™
Bu bulgular hastaligin patogenezinde immunolojik
faktorlerin rol oynayabilecegini diigiindirmustir.'2

Borrelia burgdorferi infeksiyonunun hastaliga
neden olabilecegi disiiniimis ancak ¢alismalar bu
distnceyi desteklememistir. 34 hastanin serumun-
da Borrelia burgdorferi antikorlarinin olguldiga ve
deri lezyonlarinda PCR yontemi ile canli mikroor-
ganizmalarin arastirildigi iki ayri calismada Borrelia
burgdorferi enfeksiyonu ile PPIA arasindan herhan-
gi bir iliski kurulamamistir. 314

PPIAnin farkli bir antite olup olmadigi tartisma-
lidir ve nozolojik yeri tam olarak tespit edilememistir.
PPIAnin farkli bir antite oldugunu kabul eden ya-
zarlar olmakla birlikte tablonun lokalize skleroder-
ma veya morfeanin bir varyanti oldugu goérisi daha
agirhkli olarak kabul edilmektedir. Bu gérustn te-
melinde yatan nedenler PPiIA'nin bazi lezyonlarinda
skleroz ve indurasyon saptanmasi, ayni hastalarda
morfea ve PPIAnIn bir arada gériilmesi, morfeanin
geg atrofik lezyonlarinin IAPP’ye benzemesi, her iki
tabloda da kollajen homojenizasyonu ve perivasku-
ler lenfositik infiltrasyonun tespit edilmesidir.' Buna

karsilik iki hastaligin baslama yasi arasindaki fark-
lihk, progresyonlarinin farkli olmasi, klinik olarak
farkl 6zellikler sergilemeleri bazi yazarlarin PPIAnI
farkli bir antite olarak kabul etmelerinin baslica ne-
denleridir."

Lezyonlarin histopatolojisi tani koydurucu de-
gildir. Erken lezyonlarda kollajen demetlerde hafif
kalinlagsma ve kronik inflamatuar hicre infiltrasyonu
saptanabilir. Buna karsilik ge¢ lezyonlarda inflama-
tuar infiltrat tespit edilemezken dermiste 6zellikle alt
tabakalarda kollajen bantlarin kalinlastigi ve sikica
bir araya geldigi tespit edilir.’* Olgumuzda lezyonun
histopatolojik incelemesinde kollajen liflerde hafif
artis saptanmig, dikkat g¢ekici mononikleer hicre
infiltrasyonu ise izlenememistir.

Elektron mikroskopik incelemenin yapildigi bir
calismada epidermis ve dermisin kollajen ve elastik
lifler ydniinden normal oldugu, buna karsilik dermis-
te lenfosit ve makrofajlarin goraldagu bildirilmistir.
Perivaskiler infiltrattaki hiicrelerin anti-Leu-1, anti-
Leu-3a ve OKM-1 antikorlari ile reaksiyon verdigi
saptanmistir. Direkt immunfloresan incelemede pa-
piller dermisde kan damarlari duvarinda IgM ve C3,
bazal membranda IgM ve orta dermiste fibrinojen
birikimi saptanmigtir.™

PPIAnin sagaltiminda etkin bir tedavi protokolii
yoktur. Oral ya da intravendz antibiyoterapiden bazi
hastalarin yarar gordigu bildirilmis ise de sonuclar
tatminkar degildir."® Erken dénemde basvuran ve
Borrelia antikor titresi pozitif olan olgularda antibiyo-
tik tedavisi onerilmektedir.’® Q-switced alexandrite
lazerin kullanildigi bir olguda basarili sonug alindigi
bildirilmistir."”
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