
Skleredema adultorum (SA) ilk kez 1902 yýlýn-
da Buschke (1) tarafýndan tanýmlanan, boyun böl-
gesinden baþlayýp, yüz, saçlý deri, gövde ve üst
ekstremitelere doðru yayýlým gösteren ciltte
sertleþmeyle karakterize nadir görülen bir bað
dokusu hastalýðýdýr (2,3). Nedeni kesin olarak bi-
linmemekle birlikte, genellikle tonsillit, influenza

veya kýzýl gibi enfeksiyonlardan birkaç gün veya
birkaç hafta sonra ortaya çýktýðý bilinmektedir
(3,4). Hastalýðýn tip I diabetes mellitus, monoklo-
nal gammopati, akut romatizmal ateþ ve poststrep-
tokokkal glomerulonefrit sonrasýnda geliþmesi et-
yolojide otoimmün bir bozukluk olabileceðini
düþündürmekte ve diðer otoimmün hastalýklarda
olduðu gibi lökosit yüzey antijenleriyle iliþkisinin
olabileceði ileri sürülmektedir (2,4-7).

Patoloji
Cildin histopatolojik incelemesinde, geniþ in-

terfibroz aralýklarla ayrýlmýþ kollajen demetlerin
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Özet
Scleredema adultorum (SA) boyun bölgesinden baþlayýp,

birkaç gün içerisinde yüz, saçlý deri, gövde ve omuzlara doðru
yayýlým gösteren, sert ve gode býrakmayan ödemle karakterize
nadir görülen bir bað dokusu hastalýðýdýr. Sebebi kesin olarak
bilinmemekle birlikte, genellikle streptokok orijinli akut bir en-
feksiyondan birkaç gün veya birkaç hafta sonra geliþtiði bilin-
mektedir. Hastalýk tüm yaþ gruplarýnda görülmekle beraber,
olgularýn yaklaþýk yarýsýnda 20 yaþýndan önce ortaya çýkmak-
tadýr. Cildin dermis tabakasýnda mukopolisakkarid birikimiyle
birlikte, kalýnlaþma ve ödem ve kollajen fibrillerde ayrýþma SA
için karakteristiktir; ancak her olguda mukopolisakkaridlerin
gösterilemediði; öykü ve klinik bulgularýn taný için yeterli
olduðu bildirilmiþtir. SA’un etkili ve bilinen bir tedavisi yoktur
ve hastalýk genellikle benign bir seyir göstermekte ve kendili-
ðinden iyileþmektedir. Ancak prognozun hemen her zaman iyi
olmadýðý, aðýr olgularda iþ gücü kaybýna hatta ölüme neden
olabileceði; ayrýca hastalýðýn uygun tedavisi için dikkatli
olunmasý gerektiði ve hastalýðýn seyrini, prognozunu ve geliþim
þeklini gözleyebilmek için uzun süreli izlem gerektiði rapor
edilmiþtir.

Anahtar Kelimeler: Scleredema adultorum
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Summary
Scleredema adultorum (SA) is a rare connective tissue

disorder and characterized by a firm, nonpitting edema, which
typically begins at the nape of the neck and spreads within a
few days to involve the face, scalp, shoulders, and trunk. The
cause of disorder is unknown. The onset of the edema is fre-
quently preceded, a few days to weeks, by an acute infection,
usually respiratory and streptococcal in origin. The disease
has been described in all group of age and half of all cases ini-
tially begin by 20 years of age. The skin changes are charac-
terized by mucopolysaccharide deposition in the dermis, which
is thickened or edematous, with collagen bundle seperation.
It’s noted that mucopolysaccharide deposition could not been
demonstrated in all cases of SA and the clinical and laborato-
ry findings were adequate for the diagnosis. There is no known
effective treatment of SA. The course is benign and eventually
self-limiting. However, it is noted that the prognosis of SA may
not always be good, and severe cases may lose their working
capacity or even die. On the other hand, attention should be
paid to proper treatment of SA and long term follow-up is in-
dicated to observe its course, outcome and pattern of evalua-
tion.
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þiþmesi ve homojenizasyonu sonucu oluþan dermal
kalýnlaþmanýn görülmesi tipiktir (4). Özel boyalar
yardýmýyla dermiste asit mukopolisakkaridlerin art-
mýþ olduðunun görülebileceði, ancak her olguda
mukopolisakkaridlerin gösterilemediði, öykü ve
klinik bulgularýn taný için yeterli olduðu rapor
edilmiþtir (2,8). SA’lu 22 olguda, 26 biyopsi örneði
asit mukopolisakkarid boyamasý yönünden ince-
lendiðinde, demir kolloid ve alsian mavisi yöntem-
lerinin her ikisiyle dokularýn %67’sinde pozitif
boyanma görüldüðü, tek boya pozitifliðinin ise
dokularýn sadece yarýsýnda pozitif saptandýðý
bildirilmiþtir (9). Pozitif boyanmanýn hem diabetli
hem de diabetli olmayan olgularda görüldüðü, ayrý-
ca dermiste musinin gösterilebilmesi için çok sayý-
da biyopsi iþleminin yapýlmasý gerektiði ve insiz-
yonel biyopsinin tercih edildiði belirtilmiþtir (9).

Diabetik olmayan SA’lu bir olguda dermiste
belirgin derecede kalýnlaþma ve kollajen demetler
arasýnda musin birikiminin gözlendiði, ayrýca der-
miste fibroblastlarýn çoðunda tip I kollajen mRNA
düzeyinin artmýþ olduðu görülmüþtür. Ayný çalýþ-
mada, kontrol grubu olarak seçilen saðlýklý olgular-
la karþýlaþtýrýldýðýnda, skleredemli fibroblastlarýn
%44-97’sinde total protein üretimi, glukozamin
birleþmesi ve kollajen sentezinin artmýþ olduðu
bildirilmiþtir. Yine kontrol grubuyla karþýlaþtý-
rýldýðýnda, fibroblastlarda metalloproteinazýn doku
inhibitörü için mRNA düzeyinde deðiþiklik
görülmezken, alfa 1 (I) ve alfa 1 (III) prokollajenler
ve fibronektin için mRNA düzeyi artmýþ olarak bu-
lunmuþtur. Bu bulgularla, etkilenmiþ olan cilt böl-
gesinden alýnan fibroblastlarýn biyosentetik olarak
aktive olmuþ fenotip sergiledikleri, bu deðiþiklik-
lerin birkaç yýl süreyle devam edebileceði ve
hastalýðýn karakteristik bulgularý olan ciltte
endürasyon ve kalýnlaþmanýn geliþmesinde rolünun
olabileceði kaydedilmiþtir (10). SA’lu baþka bir ol-

guda da etkilenmiþ cilt bölgesindeki fibroblastlarda
prokollajen sentezinin yaklaþýk altý kat artmýþ
olduðu, benzer þekilde mRNA düzeyinde de artýþ
gözlendiði kaydedilmiþtir. Ayný çalýþmada yüksek
mRNA düzeyinin kollajen genlerinin transkripsi-
yonel aktivitesindeki artýþ sonucu veya kollajen
mRNA’larýnýn degradasyonundaki azalma sonucu
olabileceði, ayrýca artmýþ kollajen depozisyonunun
belirgin dermal fibrozis oluþmasýnda katkýsýnýn ola-
bileceði kaydedilmiþtir (11).

SA’de ciltte fibrozise yol açabilecek derecede
kollajen sentezinin belirgin olarak artmýþ olduðu ve
son zamanlarda geliþtirilen kollajen propeptidlerini
inceleme yöntemleri ile kollajen sentezinin yakýn-
dan izlenebileceði ve fibrotik bozukluklarýn te-
davisi sýrasýnda kollajen sentezindeki deðiþiklik-
lerin araþtýrýlmasýnýn mümkün olabileceði rapor
edilmiþtir (12).

Klinik Bulgular
SA, klasik olarak üç grup altýnda incelenmek-

tedir; Grup 1: SA’un klasik formu olup, bu olgular-
da cilt belirtileri akut solunum yolu enfeksiyonun-
dan (genellikle streptokok enfeksiyonu) sonra
birkaç gün ile üç ay arasýnda ortaya çýkmaktadýr.
Hastalýðýn seyri genellikle benigndir ve belirtiler
tipik olarak birkaç ay ile iki yýl arasýnda kaybol-
maktadýr. Pediatrik olgularýn çoðunun bu grup
içerisinde bulunduðu ve olgularýn küçük bir
bölümünde kardiyak ve/veya iskelet tutulumunun
gözlendiði kaydedilmiþtir. Grup 2: Bu grupta,
hastalýðýn süresi daha uzun olup, hastalýk daha sin-
si baþlamakta ve genellikle daha önceden bir en-
feksiyon öyküsü bulunmamaktadýr. Ayrýca bu grup-
taki olgularda tabloya çeþitli hastalýklar eþlik et-
mektedir; %25’inde multipl miyelomu içeren para-
proteinemi bulunmaktadýr. Grup 3: Bu grup, eriþkin
olgularda tip II diabetin bir komplikasyonu olarak

Tablo 1. Sklerödemin alt gruplarý*

Özellikler Tip 1 Tip 2 Tip 3

Yaþ grubu Tüm yaþlar Genellikle >15 yaþ Genellikle >40 yaþ
Kýz/Erkek oraný 2/1 2/1 1/1
Öncülük eden hastalýk Streptokoksik farenjit Febril hastalýk var veya yok Tip 2 diabet
Ýyileþme Genellikle <2 yýl Yavaþtýr Zayýftýr
Sistemik tutulum Seyrek deðil Seyrek deðil Nadir

*Ýki nolu kaynaktan kýsmen deðiþtirilerek alýnmýþtýr.
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geliþen skleredemalý olgulardan oluþmaktadýr (2).
Hastalýðýn alt gruplarý ve SA ile birlikte görülebilen
hastalýklar Tablo 1 ve 2’de görülmektedir (2, 5-7,
11, 13-31).

Klinikte, enfeksiyon ile cilt sertleþmesi arasýn-
daki sürede olgularýn genellikle asemptomatik
olduðu; cilt deðiþikliklerinin ilk önce boyundan
baþlayýp, daha sonra yüz, gövdenin üst kýsmý ve
kollara yayýldýðý, karýn ve alt ekstremitelerin
nadiren tutulduðu, genital bölgenin ise genellikle
etkilenmediði bilinmektedir (2-4,8). Cilt tahta
sertliðinde olup, kahverengimsi ve balmumu
görünümündedir. Aðýr olgularda, cilt kývrýmlarýnýn
azalmasý sonucu maske yüzü görünümü oluþmak-
tadýr. Ayrýca cildin kalýnlaþmasýna baðlý olarak göz
açýp kapama, aðýz açma ve eklem hareketlerinde
kýsýtlýlýk, eklem kontraktürleri, göðüs tutulumuna
baðlý olarak geliþen restriktif tipte akciðer hastalýðý
ve cilt enfeksiyonlarý gözlenebilmektedir.
Bunlardan baþka ekzoftalmus, parotis tutulumu,
dilde kalýnlaþma, disartri, hepatosplenomegali, kalp
ve iskelet kasý tutulumu, plevral, peritoneal ve
perikardiyal effüzyon görülebilmektedir (2-4,15).

SA tüm yaþ gruplarýnda görülmekle birlikte,
olgularýn yaklaþýk yarýsýnda 20 yaþýndan önce or-
taya çýkmaktadýr (3,4). Hastanede yatýrýlarak izlem
ve tedavi edilen Tip II DM’lu olgularýn %14’ünde
SA görüldüðü, bu olgularda diðerlerine nazaran
retinopati ve albüminüri prevalansýnýn daha yüksek

bulunduðu ve hastalýk süresinin diabetin süresiyle
korelasyon gösterdiði bildirilmiþtir (32). Ayrýca kö-
tü kontrol edilmiþ DM ile birlikte kronik progressif
seyir gösteren SA’lu olgular bildirilmiþ ve SA’un
DM’da kötü kontrolun bir göstergesi olarak kul-
lanýlabileceði kaydedilmiþtir (21,33).

Uzun süredir SA tanýsýyla izlenen bir olguda
multipl miyeloma ile birlikte konjestif kalp yetersiz-
liði tablosu tanýmlanmýþ ve postmortem dönemde
miyokardýn incelemesinde asit mukopolisakkarid
boyamasýnýn pozitif, amiloid boyamasýnýn negatif
olduðu saptanmýþ ve kardiyomiyopatinin SA ile
iliþkili olabileceði bildirilmiþtir. Ayný çalýþmada,
plazma hücre diskrazisinin uzamýþ SA’lu olgularda
istatistiki olarak anlamlý düzeyde daha sýk
görüldüðü ve tüm SA’lu olgularda hastalýk
baþladýktan yýllar sonra plazma hücre diskrazisinin
görülebileceði rapor edilmiþtir (34). Bunlardan baþ-
ka literatürde, boyun bölgesinde künt travma sonu-
cu ciltte endurasyon oluþan ve üç yýl sonra ayný
bölgede SA tablosu geliþen bir olgu bildirilmiþtir
(23).

Laboratuvar Bulgularý
Laboratuar bulgularý arasýnda ASO düzeyinde

yükselme, eritrosit sedimantasyon hýzýnda hafif
miktarda artma, lökositoz veya lökopeni, monok-
lonal gammopati ve paraproteinemi görülebilmekle
birlikte, laboratuar bulgularýnýn tanýya yardýmcý ol-

Hematolojik hastalýklar
Multipl miyeloma
Smoldering miyeloma
Monoklonal gammopati
Paraproteinemi
IgA miyeloma
IgA (k-tipi) paraproteinemi
IgG-lambda paraproteinemi
IgG-kappa multipl miyeloma

Endokrinolojik hastalýklar
Primer hiperparatiroidizm
Malign insulinoma
Ýnsüline baðýmlý diyabetes mellitus
Ýnsüline baðýmlý olmayan diyabetes
mellitus
Sklerödemli diyabetik bir gebede
epidural anesteziden sonra anterior
spinal arter sendromu

Kalp hastalýklarý
Kardit
Kalp yetersizliði
Kardiyomiyopati

Romatizmal hastalýklar
Romatoid artrit
Sjögren sendromu
Poliserozit
Miyozit

Diðerleri
Streptokok enfeksiyonu sonrasýnda
Sellülit
Yaygýn cilt pigmentasyonu
Özöfageal dismotilite
Travma sonrasý

Tablo 2. Skleredema ile birlikte görülebilen hastalýklar (2, 5-7, 11, 13-31).
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madýðý kaydedilmiþtir (2,4,5,7,11). Diðer taraftan
cildin histopatolojik incelemesinde, dermal kalýn-
laþmanýn saptanmasý tipik olmakla birlikte öykü ve
klinik bulgularýn taný için yeterli olduðu rapor
edilmiþtir (2,8).

Ayýrýcý Taný
Hastalýðýn ayýrýcý tanýsýnda, baþta skleroderma

olmak üzere lokal veya jeneralize morfea, eozinofi-
lik fasiitis, miksödem, triþinozis, dermatomiyozit,
sklerema neonatorum, cilt altý yað nekrozu ve diðer
yaygýn ödemle seyreden hastalýklar düþünülmelidir
(4,11).

Tedavi
SA’un etkili ve bilinen bir tedavisi yoktur.

Sistemik kortikosteroid tedavisi, “methotrexate”,
penisilamin, tiroid ve diðer endokrin gland eks-
traktlarý, çeþitli antibiyotikler, siklosporin,
aminokaproik asit ve lokal hiyaluronidaz enjeksiyo-
nu tedavide kullanýlan ajanlardýr; ancak hiçbirinin
faydalý yönde etkisinin olduðu gösterilememiþtir
(2-4,8,35). Bunlardan baþka, SA ile birlikte IgA
kappa monoklonal hipergamaglobulinemisi olan
bir olguda elektron-akým tedavisiyle büyük oranda
iyileþme saðlandýðý, diðer bir diabetik SA’lu olguda
ise yüksek doz penisilin tedavisiyle cilt bulgu-
larýnýn düzeldiði kaydedilmiþtir (8,36).

Olgularýn izlemi sýrasýnda ortaya çýkan komp-
likasyonlar tedavi edilmelidir. Bunlar arasýnda cilt
enfeksiyonlarýna yönelik olarak antibiyotik te-
davisi, kontraktür riskine karþý fizik tedavi uygula-
masý ve beslenmenin düzenlenmesi sayýlabilir.
Ayrýca kardiyak tutulumu olan olgular yakýndan
izlenmeli ve gerektiðinde medikal tedavi uygulan-
malýdýr. ASO düzeyi yüksek olan veya boðaz
kültüründe beta hemolitik streptokok üreyen olgu-
larda streptokok enfeksiyonunun neden olabileceði
komplikasyonlardan sakýnmak amacýyla uygun an-
tibiyotik tedavisi verilmelidir (2).

Prognoz
Hastalýk genellikle benign bir seyir göstermek-

te ve kendiliðinden iyileþmektedir (3). Ancak prog-
nozun hemen her zaman iyi olmadýðý, aðýr olgular-
da iþ gücü kaybýna hatta ölüme neden olabileceði
bildirilmektedir. Ayrýca hastalýðýn uygun tedavisi
için dikkatli olunmasý gerektiði ve hastalýðýn seyri-

ni, prognozunu ve geliþim þeklini gözleyebilmek
için uzun süreli izlem gerektiði rapor edilmiþtir
(37,38).
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