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Ozet

Pasini ve Pierini'nin progresif idiyopatik atrofodermasi
(PPPIA); morfeanin skleroz gelismeyen atrofik formu olarak
diigiiniilmektedir. PPPIA ve morfeanin ayni olguda birlikte
goriilebildigi veya birbirine doniisebildigi bildirilmektedir.

iki y1l 6nce klinik olarak morfea ile uyumlu olup, 2 yillik
izlem sonrasinda atrofoderma olarak degerlendirilen ve
penisilin sagaltimina belirgin yanit veren 61 yasinda bir olgu-
Mmuzu sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Atrofoderma, Pasini, Pierini,
Morphea, Penisilin
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Summary

Idiopathic progressive atrophoderma of Pasini and Pierini
is regarded as an atrophic variant of morphea without sclerosis.
There are instances of coexistent morphea and atrophoderma,
as well as reports of transformation of lesions of morfea into
atrophoderma.

We describe a 61 year old case with a lesion of atropho-
derma suspected to have transformed from morphea in a peri-
od of two years and showing moderate response to penicillin
therapy.
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Pasini ve Pierini'nin progresif idiyopatik atro-
fodermas1 (PPPIA); sirtta yerlesen, asemptomatik,
yuvarlak veya oval, bir veya birka¢ adet, keskin
sinirli, kahverengi-gri renkte, deriden ¢okiik,
atrofik plaklarla karakterize bir hastaliktir.
Kadinlarda ve 2.-3. dekatta daha sik goriiliir, aylar
veya yillar icinde progresif bir seyir izler. Etyolojisi
ve patogenezi bilinmeyen hastaligin, morfeanin
skleroz gelismeyen atrofik formu olabilecegi
diistiniilmektedir (1-3).

Iki y1l 6nce klinik olarak morfea ile uyumlu
olup, 2 yillik izlem sonrasinda atrofoderma olarak
degerlendirilen ve penisilin sagaltimina belirgin
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yanit veren 61 yasinda bir olgumuzu, nadir
goriilmesi nedeni ile ve bu iki hastaligmn iligkisini
irdelemek amaci ile sunuyoruz.

Olgu

Altmigbir yasinda bayan olgu; 10 yil 6nce
sirtinda baglayip, karin ve koltuk altina ilerleyen,
yavas bir biiylime gosteren, bir kismi deri renginde,
bazilar1 kahverengi, sert plaklar nedeni ile Aralik
1997 tarihinde poliklinigimize basvurdu. Oz ve
soygecmisinde Ozellik olmayan olgunun fizik in-
celemesinde de patolojik bulgu saptanmadi.
Dermatolojik incelemesinde; sirtta interskapular
bolgede 10 cm, lumbal bélgede 6 cm, toraks 6n du-
varinda solda 10 cm ve sol inguinal bolgede 5 cm
caplarinda, ¢evreleyen normal goriinimlii deriden
keskin ve koyu renkli sinirlarla ayrilan sert plaklar
izlendi.
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Sekil 1. Perivaskiiler yangisal infiltrasyon ve dermal kollajen
liflerde artis (H.E. x 125).

Sekil 2. Interskapular alanda gevreleyen normal goriiniimlii
deriden belirgin olarak ¢okiik ve hiperpigmente plak.

Olgunun sirtindaki plaktan alman biopsinin
histopatolojik incelemesinde; epidermisde yer yer
incelme, dermisde kollajen liflerde artis, yiizeyel ve
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orta dermisde kollajen lifler arasinda ve
perivaskiiler mononiikleer yangisal infiltrasyon
izlendi (Sekil 1). Histopatolojik bulgular morfea
icin karakteristik olmamakla beraber, klinik bulgu-
larla birlestirildiginde olgu morfea olarak deger-
lendirildi. Laboratuar incelemesinde; tam kan tetki-
ki, tam idrar tetkiki, kan biyokimyasi normal bu-
lundu. Penisilin sagaltim1 baslanan ve takibe alinan
olgu planlanan kontrollerine gelmedi.

Aymi yakinmalarla Haziran 1999 tarihinde
tekrar poliklinigimize bagvuran olgu Onerilen
sagaltimi  diizenli  kullanmadigin1  belirtti.
Dermatolojik incelemesinde; lumbal, sol torakal ve
sol inguinal bolgedeki lezyonlar atrofik, hipopig-
mente plaklar olarak izlendi. Bu lezyonlarda ¢ap ve
say1 olarak degisiklik olmadigi ancak tlimiinde
sertligin kayboldugu saptandi. Ilging olarak inter-
skapular alandaki plak sertligini kaybetmesi yanin-
da, ¢evreleyen normal gériiniimlii deriden belirgin
olarak ¢okiik ve hafif hiperpigmente olarak izlendi
(Sekil 2). Olgunun Borrelia burgdorferi IgG ve IgM
antikorlar1 negatif olarak bulundu.

Interskapular  bolgedeki lezyondan ve
karsilagtirma amaci ile yakinindaki normal
goriiniimlii alandan deri biopsileri alindi. Lezyonlu
deriden alinan materyalin histopatolojik in-
celemesinde; yilizeyde hiperkeratoz, epidermisde
hafif diizlesme, dermada homojenizasyon, papiller
dermada kollajen liflerde artis ve perivaskiiler
mononiikleer yangisal infiltrasyon gdzlendi.
Kollajen liflerde olagan dis1 bir yap1 veya desen
izlenmedi. Deri ekleri normal olarak degerlendiril-
di (Sekil 3). Saglam deri biopsi materyali ile

Sekil 3. Yiizeyde hiperkeratoz, epidermisde hafif diizlesme,
dermada homojenizasyon, papiller dermada kollajen liflerde
artis (H.E. x 125).
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karsilastirildiginda, lezyonlu deride kollajen
liflerde hafif artma olmasina ragmen belirgin bir
degisiklik izlenmedi. Olguya klinik ve histopatolo-
jik bulgular 15131nda PPPIA tanis1 kondu. Benzatin
fenoksimetil penisilin 3x1milyon U sagaltimi
baslanan olgunun 3 ay sonraki kontrol in-
celemesinde interskapular alandaki plakta seviye
farkinin ve pigmentasyon degisikliginin belirgin
olarak azaldig1 izlendi.

Tartisma

PPPIA ilk kez 1923 yilinda Pasini tarafindan
lokalize sklerodermanin atrofik evresinden ve bili-
nen diger atrofilerden farkl klinik ve histopatolojik
Ozelliklere sahip bir pigmente atrofoderma olarak
tanimlanmig, daha sonraki yillarda Pierini
Arjantin'den benzer olgular bildirmistir (1).

Hastalik kahverengi-gri, yuvarlak veya oval,
yumusak, birkag santimetreden ¢ok genis boyutlara
kadar ulasabilen biyiikliikte, tek veya ¢ok sayida,
deriden ¢okiik plaklar ile karakterizedir. "Karda
olusan ayak izleri" veya "cliff drop- sarp yamag"
goriinlimiinde sinirlara sahip olarak tanimlanmakta,
bu 6zelliginin optik etki ile lezyonlarin gri rengine
neden oldugu diislintilmektedir (2,4,5). Genellikle
simetrik yerlesimli olmasina ragmen, unilateral
lezyonlarm olustugu olgular da bildirilmektedir
(5,6). Asemptomatik, progresif bir seyir izleyen ve
yillar i¢inde kendini sinirlayan hastalik 20-30
yaslarda daha sik goriilmektedir (1,2,7,8). Kencka
ve arkadaslari (3) ortalama 10 yil izledikleri 139 ol-
gunun Ozelliklerini degerlendirdikleri bir calismada
hastaligin kadinlarda 6 kez daha fazla goriildigiini
ve %10 oraninda ¢ocuklarda saptandigini
bildirmislerdir. Olgumuzun interskapiiler bolgede
yerlesmis olan, normal goriiniimli deriden keskin
smirlarla ayrilan, belirgin olarak ¢okiik, kahverengi
bir plak olarak izlenen lezyonu klinik olarak PPPIA
ile uyumludur. Onceki calismalar ve olgu seri-
lerinden farkli olarak olgumuzun yakinmalar1 60'l1
yaslarin basinda ortaya ¢ikmustir.

Hastaligin etyolojisi bilinmemekte, ancak bazi
yazarlar tarafindan morfeanin atrofik varyanti olarak
kabul edilmektedir (2-4,6,9). PPPIA, liken sklero-
atrofik ve morfeanin ayni olguda birlikte gortile-
bildigi veya PPPIA ve morfeanin birbirine déniise-
bildigi bildirilmekte; bu ii¢ hastaligin etyolojilerinde
ayni faktorlerin rol oynadig1 savunulmaktadir (6,9).
Morfeada oOnce skleroz, sonra atrofi gelismesi,
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PPPiA'da lezyonlarin cevresinde morfea icin tipik
olan mor halkanin olmamasi ve baslangic yaslarmin
farkli olmasi nedenleri ile farkli hastaliklar olduk-
larin1 savunanlar da vardir (2,9). Olgumuzun 1997
yilinda yapilan dermatolojik incelemesinde saptanan
plaklarmin sklerotik 6zellik gostermesi, 2 y1l sonra-
ki incelemesinde ise interskapiiler yerlesimli plagin
deriden ¢okiik ve sklerotik 6zelligini yitirmis olmasi,
morfeadan atrofodermaya doniisiim oldugunu
diistindiirmektedir. Olgumuzun diger lezyonlar ise
morpheada yillar icinde goriilebilen degisiklikler
olarak yorumlanmistir.

Tajima ve arkadaglart1 (10) lezyonlarda
glikozaminoglikan diizeylerini arastirmig, der-
matan siilfat diizeyinin normal deriye gore arttigin
saptayarak, dermatan siilfat metabolizmasindaki bir
bozuklugun hastaligin patogenezinde rolii olabile-
cegini savunmuslardir. Buechner ve arkadaslari ise
(11) PPPIA'1 26 olgunun 10'unda (%38) borellia
burgdorferi antikorunun pozitif oldugunu saptamis,
olgularin oral antibiyotik sagaltimindan yarar
gordiigiini bildirmistir. Bizim olgumuzda Borrelia
burgdorferi antikorlar1 negatif olarak bulunmustur.

Lezyonlarin histopatolojisi spesifik degildir.
Kollajen demetlerde hafif kalinlasma ve kronik in-
flamatuar infiltrasyon saptanabilir (2). Olgumuzun
biopsilerinde kollajen liflerde artis ve mononiikleer
hiicre infiltrasyonu gdzlenmis, dermatolojik bulgu-
lar ile birlestirildiginde PPPIA ile uyumlu olarak
diistinilmiistiir.

Berman ve arkadaslar1 (12); elektron
mikroskopik incelemede epidermis, dermis, kolla-
jen ve elastik liflerin normal oldugunu, dermisde
makrofajlar ve lenfositler goriildiigiinii bildirmis-
lerdir. Ayn1 ¢alismada monoklonal antikorlar kul-
lanilmis, perivaskiiler infiltrattaki hiicrelerin anti-
Leu-1, anti-Leu-3a ve OKM 1 antikorlar ile reak-
siyon verdigi saptanmistir, direkt immunfloresan
incelemede ise papiller dermisde kiiciik kan damar-
larinda IgM ve C3 boyanmasi, bazal membranda
IgM boyanmas1 ve orta dermisde fokal fibrinojen
gosterildigi bildirilmistir.

PPPIA sagaltiminda etkili bir ydntem ol-
madigi, oral ve intravendz antibiyotiklerden yarar
gordiigli ancak bu konuda sinirli veri oldugu
bildirilmektedir (11,13). Bizim olgumuzda oral
benzatin fenoksimetil penisilin kullanimi ile belir-
gin diizelme saglanmistir.
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