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Ozet

Pasini ve Pierini'nin Idiopatik Atrofodermasi (PPIA)
genellikle gévdede simetrik olarak yerlesen mavi-kahverengi,
yuvarlak veya oval, deprese, tipik cliff-drop (keskin-dik) ke-
narl atrofik plaklarla karakterize bir hastaliktin Hastalarin
cogu kadin olup, genellikle ikinci-iigiincii dekatlarda goriiliir
(1,2).

Cok nadir goriilen bir hastalik oldugundan, PPIA tanisi
koydugumuz bir hastayr sunmayr uygun gordiik.

Anahtar Kelimeler: Pasini ve pierini'nin idiopatik
atrofodermast
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Summary

Idiopathic Atrophoderma of Pasini and Pierini (IAPP) is
characterized by round or ovoid, blue-brown depressed at-
rophic plaques with typical cliff-drop borders. The lesions are
localized on trunk symmetrically. Many patients are women
and is seen usually in second-third decades.

Because IAPP is a very rare disease, we decided to pre-
sent a patient who was diagnosed as IAPP.
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Pasini ve Pierini'nin Idiopatik Atrofodermasi
(PPIA) etyolojisi bilinmeyen, nadir goriilen bir
hastaliktir. Hastalik genellikle 2.-3. dekatlarda
baglar. Kadinlarda daha fazla goriiliir. Karakteristik
lezyonlart mavi-kahverengi-mor renklerde, cliff-
drop (keskin-dik) kenarli deprese plaklardir.
Genellikle deri kivrimlarina paralel, bilateral ve
simetrik olarak gévdede yerlesirler. Ayirici tanida
en ¢ok morfea ile karisan PPIA'nimn etkili bir te-
davisi yoktur (1,2).

Olgu
20 yasinda, bekar, erkek ve 6grenci olan has-
tamiz, govdesindeki ¢cok sayida kahverengi lekeler-
le poliklinigimize bagvurdu. Hastanin dokiintiileri
14 yasinda, karin bolgesinde 7-8 cm ¢apinda tek bir
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kahverengi leke olarak baglamis. Alt1 y1l igerisinde
yavas bir yayilim gostererek, 6zellikle karin, gogiis,
sirt bolgelerine ve daha az olarak da sag bacagina
ve boyun kismina dagilmis. Bu siire igerisinde
lekelerde hem sayica hem de boyutca artis olmus.
Oz gegmisinde bir 6zellik yoktu. Dort kardesi olan
hastamizin, diger aile bireylerinde herhangi bir
hastalik yoktu. Sistemik fizik muayenesinde her-
hangi bir patoloji tespit edilmedi.

Dermatolojik muayenesinde, gogiis, karin ve
sirt derisinde simetrik yerlesmis ¢ok sayida, en
kiigiigii 1cm en biiyiigii 20 cm ¢apinda olan, yuvar-
lak ve oval keskin kenarli pembe-kahverengi
atrofik plaklar mevcuttu. Lezyonlarda indurasyon
yoktu ve genellikle deri cizgilerine paralel yer-
lesmislerdi. Sag bacakta ve boyunda da benzer
birkag adet plak mevcuttu (Sekil 1-2).

Hastanin tam kan, tam idrar tahlili, kan
biyokimyasi, sedimantasyon hizi ve PA akciger
grafisi normal olarak degerlendirildi.
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Sekil 1. Olgunun klinik goriiniimii.

Yapilan histopatolojik tetkikte epidermis hafif
atrofik ve hiperkeratotik olarak izlendi. Dermisin
ist kisminda ¢ok az mononiikleer iltihabi hiicreler
vardi. Derin dermisde ise kollajen fibrillerde yer
yer dejenerasyon ile kalinlagmis ve sikica paketlen-
mis goriiniimde kollajen bantlar gdze carpiyordu
(Sekil 3). Olgu bu haliyle ge¢ donem PPIA ile
uyumluydu.

Tartisma

PPIA ilk kez 1923 yilinda tarif edilmistir (3).
Nadir goriilen bir hastaliktir ve hastalarin ¢ogunu
kadinlar olusturur (2). Siklikla hayatin 2-3. dekatin-
da goriiliir. Karakteristik lezyonlari, 1-20 cm
arasinda degisen caplarda, oval yada yuvarlak
sekilli, mavi-kahverengi-mor renklerde, cliff-drop
kenarli, deprese plaklardir. Asemptomatik olan
plaklar deri kivrimlarina paralel olarak bilateral ve
simetrik yerlesimlidirler. Nadiren zosteriform
sekilli, unilateral veya irregiiler dagilimlar da
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Sekil 2. Olgunun klinik goriiniimii.

gosterebilir. Lezyonlar genellikle govdede goriiliir-
ler. Nadiren ekstremitelerin proksimalinde, el ve
ayaklarda goriilebilir. Yiiz tutulmaz. Hastalik yavas
bir seyir gosterir. Genellikle 10-20 yil gibi uzun
stire devam eder ve involiisyon beklenmez (1,2).
Hastamizin lezyonlarimin goriiniim ve yerlesimi
PPIiA ile uyumluydu. PPIA genellikle kadinlarda
daha ¢ok goriiliirse de bizim olgumuz 20 yasinda
bir erkek hastaydi. Hastaligin baglama yasi ve
klinik seyri de PPIA ile uygunluk gostermekteydi.

Histopatolojisinde, erken lezyonlarda bazi kol-
lajen bantlarda kalinlagma ve orta derecede kronik
inflamatuar hiicreler mevcuttur. Ge¢ lezyonlarda
ise inflamatuar infiltrat yoktur. Buna karsilik der-
misin derin kisimlarinda kollajen bantlarin sadece
kalinlasmadigi, ayn1 zamanda sikica paketlendigi
goriiliir. Ayrica indiire alanlarda homojen hiyalinize
kollajen bantlar da goriilebilmektedir (4).
Epidermis atrofik degildir. Folikiiller ve diger
yapilar korunmustur, fakat sayica azalmistir (1).

T Klin Dermatoloji 2000, 10
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Sekil 3. Lezyonun histopatolojik goriiniimii (x40).

Bizim olgumuzun histopatolojik goriiniimii
PPiA'nin ge¢ sathasia uyuyordu.

1923'te ilk defa Pasini tarafindan rapor
edilmesinden sonra ¢ogu Arjantin'den ve 6zellikle
Pierrini tarafindan bir ¢gok olgu rapor edilmistir (5).

PPIA ile morfea arasindaki iliski celiskilidir.
Bazi otoriteler PPIA'nin farkli bir antite oldugunu
diisiiniirler. Bazilar1 ise PPIA'nin morfeanin bir
varyant1 oldugunu savunmaktadirlar (1).

Genelde kabul goren goriis iki tip atrofoderma
oldugu seklindedir. Birincisi idiopatik bir antite
olan morfeadan tamamen farkli olan sekli, ikincisi
ise morfeayla yakin iliskisi olan seklidir (1).

Morfea ile PPiA'nin farklari:

1. Morfeada lezyon ¢evresinde leylak rengi bir
halka vardir. PPIA'de ise bu halka goriilmez tipik
cliff-drop kenar vardir (2,6).
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2. Morfea 20-40 yaslar1 arasinda baglar ve 3-5
yillik bir seyir gosterir. PPIA ise genellikle 10-20
yaslarinda baglar ve 10-20 yillik bir seyir gosterir
(2,6).

3. Morfea indurasyonla baslar atrofiye gidis
gosterir. PPIA ise atrofiyle baslar, indurasyona
dogru bir seyir gosterir (6).

4. Morfeada indurasyon ve skleroz klinik
olarak goriliir. Histolojik olarak deri eklerinde
yikim vardwr. Elastik lifler normaldir. Morfeada
kollajen 6demi orta ve iist dermistedir (2). PPIA'de
deri ekleri korunur, elastik fibrillerde kiimelesme
ve azalma olabilir (2,6).

5. Morfea skar birakmadan siklikla spontan in-
voliisyona ugrarken, PPIA'da ise involiisyon bilin-
memektedir (7).

Morfea ve PPIA arasinda bu saydigimiz fark-
liliklar oldugu gibi baz1 benzerlikler de vardir:

1. Bazen morfea ve PPIA lezyonlar1 ayn1 has-
tada goriilebilmektedir (2,6).

2. Morfea lezyonlarinin bazen atrofik ola-
bilmesi ve bazi histopatolojik benzerliklerin (orta
derecede skleroz ve kollajen bantlardaki homo-
jenizasyon) oldugu birka¢ olguda gosterilmis ol-
mast PPIA'nin morfeanin bir varyanti oldugunu
destekleyen iddialardir.

3. Klinik olarak unilateral PPIA ve morfeanin
ayrimi zordur. Histopatolojik olarak biiyiik benzer-
lik gosterirler. Bundan dolay1r da morfeanin bir
varyant1 oldugu da iddia edilmektedir (2). PPIA'de
ise bu halka goriilmez tipik cliff-drop kenar vardir
(2,6).

Olgumuzda tipik cliff-drop kenar olmasi, 14
yasinda baslamasi ve alt1 yillik bir seyir gdsterme-
si, patolojisinde deri ekleri korunmus, elastik fib-
rillerde kiimelesme ve azalma olmasi ve involiis-
yon gostermemesi nedenleriyle morfeadan uzak-
lastik ve PPIA tanis1 koyduk.

Bir olguda da tipik bir PPIA'nin progresif sis-
temik skleroza ilerledigi bildirilmistir (8).

Amerikan Akademik Dermatoloji Dergisi
tarafindan 1996 yilinda hazirlanan skleroderma ve
skleroderma benzeri hastaliklarin tedavisi reh-
berinde, PPIA'nin morfeanin bir alt grubu oldugu
kabul edilmistir (9).
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PPiA'nin ayiric1 tanisinda morfeadan baska
anetodermay1 da diisiinmek gerekir. Anetoderma
lezyonlarinda psddoherniasyon, eritem ve kirigik-
liklar vardir. Histolojik olarak da anetodermada
elastik dokudaki degisiklik PPIA'ye gére makiiler
atrofik alanlarda daha belirgin ve daha yiizeyeldir

2).

PPiA'in etkili bir tedavisi yoktur (1). PPIA
nadir goriilen bir hastaliktir. Dolayisiyla taninmasi
da zordur.

Yaptigimiz arastirma sonucunda iilkemizde
yaymlanmig iki olguya rastladik (10,11).
Hiperpigmente atrofik plaklarla bagvuran hastalar-
da ayiric1 tanida g6z onilinde tutulmasi gerekliligini
vurgulamak icin PPIA olarak teshis ettigimiz ol-
guyu yaymlamayi uygun gordiik.
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