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Ozet

Summary

Scleredema adultorum (SA) boyun bélgesinden baslayp,
birkag giin icerisinde yiiz, sa¢h deri, gévde ve omuzlara dogru
yayilim gédsteren, sert ve gode birakmayan ddemle karakterize
nadir goriilen bir bag dokusu hastaligidir. Sebebi kesin olarak
bilinmemekle birlikte, genellikle streptokok orijinli akut bir en-
feksiyondan birkag giin veya birkag¢ hafta sonra gelistigi bilin-
mektedir. Hastalik tiim yas gruplarinda gériilmekle beraber,
olgularin yaklasik yarisinda 20 yasindan dnce ortaya ¢ikmak-
tadw. Cildin dermis tabakasinda mukopolisakkarid birikimiyle
birlikte, kalimlagsma ve ddem ve kollajen fibrillerde ayrigma SA
icin karakteristiktir; ancak her olguda mukopolisakkaridlerin
gosterilemedigi; Oykii ve klinik bulgularin tani icin yeterli
oldugu bildirilmistir. SA un etkili ve bilinen bir tedavisi yoktur
ve hastalik genellikle benign bir seyir gdstermekte ve kendili-
ginden iyilesmektedir. Ancak prognozun hemen her zaman iyi
olmadig1, agir olgularda iy giicii kaybina hatta éliime neden
olabilecegi; ayrica hastaligin uygun tedavisi icin dikkatli
olunmasi gerektigi ve hastaligin seyrini, prognozunu ve geligim
seklini gozleyebilmek igin uzun siireli izlem gerektigi rapor
edilmistir.

Anahtar Kelimeler: Scleredema adultorum
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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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Skleredema adultorum (SA) ilk kez 1902 yilin-
da Buschke (1) tarafindan tanimlanan, boyun bol-
gesinden baslayip, yliz, sagh deri, govde ve lst
ekstremitelere dogru yayilim gosteren ciltte
sertlesmeyle karakterize nadir goriilen bir bag
dokusu hastaligidir (2,3). Nedeni kesin olarak bi-
linmemekle birlikte, genellikle tonsillit, influenza
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veya kizil gibi enfeksiyonlardan birka¢ giin veya
birka¢ hafta sonra ortaya ¢iktig1r bilinmektedir
(3.4). Hastaligin tip I diabetes mellitus, monoklo-
nal gammopati, akut romatizmal ates ve poststrep-
tokokkal glomerulonefrit sonrasinda gelismesi et-
yolojide otoimmiin bir bozukluk olabilecegini
diisiindlirmekte ve diger otoimmiin hastaliklarda
oldugu gibi 16kosit yiizey antijenleriyle iliskisinin
olabilecegi ileri siiriilmektedir (2,4-7).

Patoloji
Cildin histopatolojik incelemesinde, genis in-
terfibroz araliklarla ayrilmis kollajen demetlerin
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sismesi ve homojenizasyonu sonucu olusan dermal
kalinlasmanin goriilmesi tipiktir (4). Ozel boyalar
yardimiyla dermiste asit mukopolisakkaridlerin art-
mis oldugunun goriilebilecegi, ancak her olguda
mukopolisakkaridlerin gosterilemedigi, oykii ve
klinik bulgularin tani i¢in yeterli oldugu rapor
edilmistir (2,8). SA’lu 22 olguda, 26 biyopsi 6rnegi
asit mukopolisakkarid boyamas1 yoniinden ince-
lendiginde, demir kolloid ve alsian mavisi yontem-
lerinin her ikisiyle dokularin %67’sinde pozitif
boyanma goriildiigii, tek boya pozitifliginin ise
dokularin sadece yarisinda pozitif saptandigi
bildirilmistir (9). Pozitif boyanmanin hem diabetli
hem de diabetli olmayan olgularda goriildiigii, ayri-
ca dermiste musinin gosterilebilmesi i¢in ¢ok sayi-
da biyopsi isleminin yapilmasi gerektigi ve insiz-
yonel biyopsinin tercih edildigi belirtilmistir (9).

Diabetik olmayan SA’lu bir olguda dermiste
belirgin derecede kalinlasma ve kollajen demetler
arasinda musin birikiminin gozlendigi, ayrica der-
miste fibroblastlarin ¢cogunda tip I kollajen mRNA
diizeyinin artmis oldugu gorilmistiir. Ayni calis-
mada, kontrol grubu olarak segilen saglikli olgular-
la karsilastirildiginda, skleredemli fibroblastlarin
%44-97’sinde total protein iiretimi, glukozamin
birlesmesi ve kollajen sentezinin artmis oldugu
bildirilmistir. Yine kontrol grubuyla karsilasti-
rildiginda, fibroblastlarda metalloproteinazin doku
inhibitorii icin mRNA diizeyinde degisiklik
goriilmezken, alfa 1 (I) ve alfa 1 (III) prokollajenler
ve fibronektin icin mRNA diizeyi artmis olarak bu-
lunmustur. Bu bulgularla, etkilenmis olan cilt bol-
gesinden alman fibroblastlarin biyosentetik olarak
aktive olmus fenotip sergiledikleri, bu degisiklik-
lerin birka¢ yil siireyle devam edebilecegi ve
hastaligin karakteristik bulgular1 olan ciltte
endiirasyon ve kalinlasmanin gelismesinde roliinun
olabilecegi kaydedilmistir (10). SA’lu baska bir ol-

Tablo 1. Skler6demin alt gruplar™®
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guda da etkilenmis cilt bolgesindeki fibroblastlarda
prokollajen sentezinin yaklasik alti kat artmis
oldugu, benzer sekilde mRNA diizeyinde de artis
gozlendigi kaydedilmistir. Ayni calismada yiiksek
mRNA diizeyinin kollajen genlerinin transkripsi-
yonel aktivitesindeki artis sonucu veya kollajen
mRNA’larmin degradasyonundaki azalma sonucu
olabilecegi, ayrica artmis kollajen depozisyonunun
belirgin dermal fibrozis olusmasinda katkisinin ola-
bilecegi kaydedilmistir (11).

SA’de ciltte fibrozise yol agabilecek derecede
kollajen sentezinin belirgin olarak artmis oldugu ve
son zamanlarda gelistirilen kollajen propeptidlerini
inceleme yontemleri ile kollajen sentezinin yakin-
dan izlenebilecegi ve fibrotik bozukluklarin te-
davisi sirasinda kollajen sentezindeki degisiklik-
lerin aragtirllmasinin miimkiin olabilecegi rapor
edilmistir (12).

Klinik Bulgular

SA, klasik olarak ii¢ grup altinda incelenmek-
tedir; Grup 1: SA’un klasik formu olup, bu olgular-
da cilt belirtileri akut solunum yolu enfeksiyonun-
dan (genellikle streptokok enfeksiyonu) sonra
birkac giin ile li¢ ay arasinda ortaya gikmaktadir.
Hastaligin seyri genellikle benigndir ve belirtiler
tipik olarak birkag¢ ay ile iki yil arasinda kaybol-
maktadir. Pediatrik olgularin ¢ogunun bu grup
igerisinde bulundugu ve olgularin kiigiik bir
boliimiinde kardiyak ve/veya iskelet tutulumunun
gozlendigi kaydedilmistir. Grup 2: Bu grupta,
hastaligin siiresi daha uzun olup, hastalik daha sin-
si baslamakta ve genellikle daha 6nceden bir en-
feksiyon oykiisii bulunmamaktadir. Ayrica bu grup-
taki olgularda tabloya cesitli hastaliklar eslik et-
mektedir; %25’inde multipl miyelomu igeren para-
proteinemi bulunmaktadir. Grup 3: Bu grup, erigkin
olgularda tip II diabetin bir komplikasyonu olarak

Ozellikler Tip 1 Tip 2 Tip 3

Yas grubu Tiim yaslar Genellikle >15 yas Genellikle >40 yas
Kiz/Erkek orani 2/1 2/1 1/1

Onciilitk eden hastalik Streptokoksik farenjit Febril hastalik var veya yok Tip 2 diabet

fyilesme
Sistemik tutulum

Genellikle <2 y1l
Seyrek degil

Yavastir Zayiftir
Seyrek degil Nadir

*[ki nolu kaynaktan kismen degistirilerek alinmustir.
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Tablo 2. Skleredema ile birlikte goriilebilen hastaliklar (2, 5-7, 11, 13-31).

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

Endokrinolojik hastalyklar
Primer hiperparatiroidizm
Malign insulinoma
Insiiline bagiml diyabetes mellitus
Insiiline bagimli olmayan diyabetes
mellitus
Sklerddemli diyabetik bir gebede
epidural anesteziden sonra anterior
spinal arter sendromu

Kalp hastalyklary
Kardit
Kalp yetersizligi
Kardiyomiyopati

Romatizmal hastalyklar
Romatoid artrit
Sjogren sendromu
Poliserozit
Miyozit

Diderleri
Streptokok enfeksiyonu sonrasinda
Selliilit
Yaygn cilt pigmentasyonu
Ozofageal dismotilite
Travma sonrasi

gelisen skleredemali olgulardan olugmaktadir (2).
Hastaligim alt gruplar1 ve SA ile birlikte goriilebilen
hastaliklar Tablo 1 ve 2’de goriilmektedir (2, 5-7,
11, 13-31).

Klinikte, enfeksiyon ile cilt sertlesmesi arasin-
daki silirede olgularin genellikle asemptomatik
oldugu; cilt degisikliklerinin ilk once boyundan
baglayip, daha sonra yiiz, gdvdenin st kismi ve
kollara yayildigi, karin ve alt ekstremitelerin
nadiren tutuldugu, genital bolgenin ise genellikle
etkilenmedigi bilinmektedir (2-4.,8). Cilt tahta
sertliginde olup, kahverengimsi ve balmumu
goriiniimiindedir. Agir olgularda, cilt kivrimlarinin
azalmasi sonucu maske yiizii goriiniimii olusmak-
tadir. Ayrica cildin kalinlasmasina bagli olarak goz
acip kapama, agiz agma ve eklem hareketlerinde
kisitlilik, eklem kontraktiirleri, gogiis tutulumuna
bagl olarak gelisen restriktif tipte akciger hastaligi
ve cilt enfeksiyonlar1 gdzlenebilmektedir.
Bunlardan bagka ekzoftalmus, parotis tutulumu,
dilde kalinlagsma, disartri, hepatosplenomegali, kalp
ve iskelet kasi tutulumu, plevral, peritoneal ve
perikardiyal effiizyon goriilebilmektedir (2-4,15).

SA tiim yas gruplarinda goriilmekle birlikte,
olgularin yaklasik yarisinda 20 yasindan once or-
taya ¢ikmaktadir (3,4). Hastanede yatirilarak izlem
ve tedavi edilen Tip II DM’lu olgularin %14’iinde
SA goriildiigli, bu olgularda digerlerine nazaran
retinopati ve albliminiiri prevalansinin daha yiiksek
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bulundugu ve hastalik siiresinin diabetin siiresiyle
korelasyon gosterdigi bildirilmistir (32). Ayrica ko-
tii kontrol edilmis DM ile birlikte kronik progressif
seyir gosteren SA’lu olgular bildirilmis ve SA’un
DM’da kotii kontrolun bir gdstergesi olarak kul-
lanilabilecegi kaydedilmistir (21,33).

Uzun siiredir SA tanisiyla izlenen bir olguda
multipl miyeloma ile birlikte konjestif kalp yetersiz-
ligi tablosu tanimlanmis ve postmortem donemde
miyokardin incelemesinde asit mukopolisakkarid
boyamasinin pozitif, amiloid boyamasinin negatif
oldugu saptanmis ve kardiyomiyopatinin SA ile
iligkili olabilecegi bildirilmistir. Ayn1 ¢alismada,
plazma hiicre diskrazisinin uzamis SA’lu olgularda
istatistiki olarak anlamli diizeyde daha sik
goriildiigiic ve tim SA’lu olgularda hastalik
basladiktan yillar sonra plazma hiicre diskrazisinin
goriilebilecegi rapor edilmistir (34). Bunlardan bas-
ka literatiirde, boyun boélgesinde kiint travma sonu-
cu ciltte endurasyon olusan ve ii¢ yil sonra ayni
bolgede SA tablosu gelisen bir olgu bildirilmistir
(23).

Laboratuvar Bulgulary

Laboratuar bulgular1 arasinda ASO diizeyinde
yikselme, eritrosit sedimantasyon hizinda hafif
miktarda artma, 16kositoz veya lokopeni, monok-
lonal gammopati ve paraproteinemi goriilebilmekle
birlikte, laboratuar bulgularinin taniya yardime1 ol-
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madig1 kaydedilmistir (2,4,5,7,11). Diger taraftan
cildin histopatolojik incelemesinde, dermal kalin-
lagmanin saptanmasi tipik olmakla birlikte 6ykii ve
klinik bulgularin tani i¢in yeterli oldugu rapor
edilmistir (2,8).

Ayyrycy Tany
Hastaligin ayirici tanisinda, basta skleroderma
olmak tizere lokal veya jeneralize morfea, eozinofi-
lik fasiitis, miksddem, trisinozis, dermatomiyozit,
sklerema neonatorum, cilt alt1 yag nekrozu ve diger

yaygin 6demle seyreden hastaliklar diistiniilmelidir
(4,11).

Tedavi

SA’un etkili ve bilinen bir tedavisi yoktur.
Sistemik kortikosteroid tedavisi, “methotrexate”,
penisilamin, tiroid ve diger endokrin gland eks-
traktlari, ¢esitli antibiyotikler, siklosporin,
aminokaproik asit ve lokal hiyaluronidaz enjeksiyo-
nu tedavide kullanilan ajanlardir; ancak higbirinin
faydali yonde etkisinin oldugu gdsterilememistir
(2-4,8,35). Bunlardan bagka, SA ile birlikte IgA
kappa monoklonal hipergamaglobulinemisi olan
bir olguda elektron-akim tedavisiyle biiyiik oranda
iyilesme saglandigi, diger bir diabetik SA’lu olguda
ise yiiksek doz penisilin tedavisiyle cilt bulgu-
larinin diizeldigi kaydedilmistir (8,36).

Olgularm izlemi sirasinda ortaya ¢ikan komp-
likasyonlar tedavi edilmelidir. Bunlar arasinda cilt
enfeksiyonlarina yonelik olarak antibiyotik te-
davisi, kontraktiir riskine kars1 fizik tedavi uygula-
mast ve beslenmenin diizenlenmesi sayilabilir.
Ayrica kardiyak tutulumu olan olgular yakindan
izlenmeli ve gerektiginde medikal tedavi uygulan-
malidir. ASO diizeyi yiiksek olan veya bogaz
kiiltiiriinde beta hemolitik streptokok tireyen olgu-
larda streptokok enfeksiyonunun neden olabilecegi
komplikasyonlardan sakinmak amaciyla uygun an-
tibiyotik tedavisi verilmelidir (2).

Prognoz

Hastalik genellikle benign bir seyir gostermek-
te ve kendiliginden iyilesmektedir (3). Ancak prog-
nozun hemen her zaman iyi olmadigi, agir olgular-
da i giicli kaybina hatta 6liime neden olabilecegi
bildirilmektedir. Ayrica hastaligin uygun tedavisi
icin dikkatli olunmasi gerektigi ve hastaligin seyri-
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ni, prognozunu ve gelisim seklini gozleyebilmek
icin uzun siireli izlem gerektigi rapor edilmistir
(37,38).
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