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Ozet

Summary

Amag: Pasini ve Pierini’nin idiopatik atrofodermasi, genellikle
govdede yerlesen, normal deri seviyesinden hafif ¢okiik,
hiperpigmente keskin sinirli, nadir bir dermal atrofi tipidir.
Lezyonlar, ekseriya inflamasyonsuz ve asemptomatiktir.
Hastaligin etiyolojisi tam olarak bilinmiyor. Hastaligin
morfeanin bir varyanti olabilecegi tartigmas: halen devam
etmektedir. Bazi yazarlar hastaligin, morfeadan farkli bir
klinik antite oldugu kabul ederler. Hastaligin etkili bir
tedavisi yoktur ve genellikle kendisini sinirlar.

Olgu: Yirmi sekiz yasinda kadin hasta, sirtinda 6 yildir devam
eden ve gittikce artan deri lezyonlar1 nedeniyle basvurdu.
Fizik muayenede, hastanin lumbo-sakral bolge ve sirtinda
simetrik olarak yerlesmis, cesitli biiytikliklerde keskin
sinirhh  deri seviyesinden hafif ¢okiik ve kahverengi
lezyonlar tespit edildi. Serumda anti-Borrelia burgdorferi
antikorlar1 (IgG ve IgM) negatifti. Biyopsi Orneginin
histopatolojik incelemesi Pasini ve Pierini’nin idiopatik
atrofodermasi ile uyumlu bulundu. Verhoeff -elastik
boyama yoOntemiyle dermiste elastik liflerde azalma,
incelme ve kirilma gozlendi.

Sonug: Pasini ve Pierini’nin idiopatik atrofodermasinin klinik ve
histopatolojik 6zelliklerini gosteren bir olguyu, literatiirii de
gozden gecirerek sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Pasini ve Pierini’nin idiopatik
atrofodermasi, Morfea, Dermal atrofi
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Purpose: Idiopathic atrophoderma of Pasini and Pierini is an
uncommon form of dermal atrophy that is characterized by
slightly depressed hyperpigmented well-demarcated patches
mainly on the trunk. The lesions usually are non-inflamed
and asymptomatic. The etiology of the disease is unclear.
Whether idiopathic atrophoderma of Pasini and Pierini is a
distinct entity or a variant of localized scleroderma is still
disputed. Some authors believe that the disease is a distinct
clinical entity. There is no effective therapy. The disorder
usually is self-limiting.

Case: A 28-year-old woman presented with a 6-year history of
persistent and progressive skin lesions. Physical examination
revealed different diameters, sharply demarcated, depressed
and brown plaques on her lumba-sacral and the back
regions. Serum anti-Borrelia burgdorferi antibodies (IgM
and IgG) were negative. Histopathologic examination of
biopsy specimen was found correlated with idiopathic
atrophoderma of Pasini and Pierini. Diminished, thinned
fragment of elastic fibers in the dermis were shown by
Verhoeff elastic staining.

Conclusion: We present a patient with the clinic and
histopathologic features of idiopathic atrophoderma of
Pasini and Pierini and review the literature.

Key Words: Idiopathic atrophoderma of Pasini and Pierini,
Morphea, Dermal atrophy
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Pasini ve Pierini’nin idiopatik atrofodermas: (PPIA),
nedeni tam olarak bilinmeyen, az goriilen bir dermal
19. yiiz yilin baslarinda benzer atrofiler,
sklerodermanin atipik formlar1 bashig1 altinda tartigilmistir
(1). Hastalik, ilk kez Pasini (1923) ve daha sonra Pierini ve
Vivoli (1936) tarafindan idiopatik progresif atrofoderma,
1958 yilinda Canizares ve arkadaslar tarafindan Pasini ve
Pierini’nin idiopatik atrofodermas: olarak adlandirilmistir
(1-3).

atrofidir.
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Kadinlarda daha sik goriilen hastalik, genellikle
adolesan donemde baglar. Hastaligin, Avrupa’da daha sik
goriildiigii, zencilerde ve sar1 irkta ise, cok nadir rastlandigt
rapor edilmistir. Hastalik genellikle govdede, ozellikle de
sirtta, iki tarafli ve simetrik olarak yerlesir. Lezyonlar
genellikle asemptomatik olup, inflamasyon yoktur. Nadiren
yeni lezyonlarda hafif eritem olabilir. Atrofik alanlar, diiz
ve yumusaktir. Sklerodermaya benzer degisiklikler nadiren
goriiliir (1-3).
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Burada yas, cinsiyet, lezyon yerlesimi, klinik
goriiniim  ve histopatolojik  bulgular1 ile, PPIA’nmn
ozelliklerini gosteren bir olgu, nadir goriilmesi nedeniyle
sunulmustur.

Olgu

Yirmi sekiz yasinda kadin hasta, bel ve sirt
bolgesindeki kahverengi lekeler nedeniyle poliklinigimize
basvurdu. Hasta, sikayetinin altt yi1l once bel bolgesinde
kiigiik kahverengi bir leke olarak basladigini, bu lekenin
gittikce biiyiidiigiinii ve yeni lekelerin olusmaya devam
ettigini ifade etti. Hasta, lezyonlarda kasinti ve agn
olmadigini sdyledi.

Oz ve soy gecmisinde ozellik tespit edilmeyen
hastanin, fizik muayene bulgulari, rutin kan ve idrar
tetkikleri normal smirlarda idi. Borrelia burdogferi
antikorlar1 (IgG ve IgM) negatif olarak rapor edildi.

Dermatolojik muayenede; belde, uzun eksenleri deri
kivrimina paralel, degisik biiyiikliikte, diizgiin sinirhi, hafif
atrofik, kahverengi renkte ii¢ adet makiil ile sirtin orta
kisminda 6x20 cm. c¢apinda, diizensiz sinirli, yer yer
eritemli, endurasyon gostermeyen gri-kahve renkte bir adet
patch tespit edildi. Tiim lezyonlar kabaca simetrik olarak
yerlesmislerdi (Sekil 1).

Lumbo-sakral bolgede ilk olusan lezyondan, saglam
deriyi ve subkutan dokuyu igerecek sekilde biyopsi alindi.
Omegin histopatolojik incelemesinde; epidermiste hafif
hiperkeratoz, bazal katta pigmentasyonda artis, dermiste
kollajen liflerde kabalasma, vaskiiler yapilar cevresinde
hafif lenfosit infiltrasyonu izlendi. Verhoeff elastik
yontemiyle yapilan boyamada elastik liflerde azalma,
incelme ve yer yer kirilma gézlendi (Sekil 2-3).

Olgunun klinik ve histopatolojik bulgulari, PPIA ile
uyumlu bulundu.

Tartisma

Atrofodermanin, morfeanin bir varyanti olup-
olmadigi tartigmasi devam etmektedir. Ayni hastada
morfea ve PPIA’min tipik lezyonlarnm farkli bolgelerde,
hatta komsu bolgelerde ayni zamanda veya farkli
zamanlarda goriilebilmesi ve bazi morfea lezyonlarinin
histolojik olarak PPIA ile benzer o6zellik gostermesi,
PPIA’ll bir olguda sistemik skleroderma gelismesi gibi
ozellikler, bu iki tablonun aym etkene karsi derinin iki
farkli cevabi olabilecegi tezinin One siiriilmesine neden
olmustur (3-6).

PPIA’nin morfeadan farkli bir hastalik oldugunu 6ne
stirenlerin goriisleri sunlardir; Birincisi, her iki hastaligin
baslama yasindaki farkliliktir. Atrofoderma daha ¢ok
hayatin ikinci ve ii¢iincii on yilinda ortaya cikarken,
morfeanin daha ¢ok 30-50 yaslarinda goriilmesi. Ikincisi,
hastalik siiresindeki farkliliktir. Atrofodermada hastaligin
seyri, 10-20 yil siirerken, morfeada bu siire ortalama 3-5
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Sekil 1. Hastanin sirtindaki lezyonlarin goriiniimii.

yildir.  Ugiinciisii, lezyonlarin klinik  goriiniimiindeki
farkliliktir. Morfea lezyonlari endiire, leylak renkli kenarli,
fildisi rengindedir. PPIA’da lezyonlar atrofik, morumsu-gri
kahverengi renkte, keskin sinirl, hafif ¢okiiktir ki, bu
“kardaki ayak izi”, “Isvicre peyniri goriiniimii® veya
“ucurum yamacr” olarak tanimlanir. Bu ge¢ evrede
lezyonlarin geniglemesi durur ve atrofik deri altindaki
yiizeysel kan damarlar1 goriilebilir hale gelir. Bu lezyonlar
palpe edildiginde, cevredeki deriden nadiren farklidir
(1,3,7,8). Lezyonun palpasyonu normal yogunluktadir.
Lezyonu cevreleyen deri tamamen normaldir ve leylak
renkli kenar, atrofodermada hi¢ bildirilmemistir. Morfeada
lezyonlar sikatris birakmadan kendiliginden iyilesirken,
PPIA lezyonlarinda bu durum bildirilmemistir (1,3,7-9).
Yokoyama ve ark. yaptiklart bir cahsmada PPIA
lezyonlarindan ekstrakte edilen glikozaminoglikanlarin,
tipik atrofik morfea lezyonlarindan elde edilenlerden
belirgin derecede farkli oldugunu ve bu ozelligin bu iki
tabloyu ayirt etmekte Onemli bir kriter olabilecegini
vurgulamiglardir (10). Olgumuzda lezyonlarin yerlesim
yeri, simetrisi ve asemptomatik olmasi, eski lezyonlarda
deri seviyesinden ¢okiikliigiin, yeni lezyonlara gore daha
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Sekil 2. Epidermiste pigment artis1, hiperkeratoz ve iist dermiste
damarlar etrafinda iltihabi hiicre infiltrasyonu (HE x 200).

belirgin olmasi, yeni lezyonlarda eritemli alanlara
rastlamirken bunun eski lezyonlarda goriilmemesi gibi
klinik ozellikler, PPIA’y1 diisiindiirdii. Ayrica kadmn ve
gen¢ olmasi tanty1 destekliyordu.

Bazi yazarlar, atrofodermanin histopatolojik olarak
morfeadan ayirt edilmesinin zorluguna isaret etmislerdir
(1,7-9). Atrofodermada once atrofinin oldugunu, bunu
skleroz olusumunun izledigini, morfeada ise, Once
sklerozun olustugunu bunu atrofi olusumunun izledigini
one stirerler (7). Histopatolojik degisiklikler erken
donemde ekseriya minimal diizeydedir. Dermal papillalarin
capinda azalma ve retelerde diizlesme, bazal katta pigment
artigl, interstisiyal 6dem ve hafif derecede perivaskiiler
hiicre infiltrasyonu goriilebilir. Ter bezleri ve pilosebase
iinite etkilenmemistir. Retikiiler dermiste degisik derecede
homojenizasyon, kollajen demetlerde kalinlasma ve
paketlenmeler goriilebilir, papiller dermis normaldir.
Elastik boyama yontemiyle ve elektron mikroskop
calismalarinda elastik fibriller genellikle normal olarak
goriilir (1,3,7,9). Bazi olgularda alt dermiste elastik
liflerde hasar gozlendigi de bildirilmistir (11). Olgumuzun
histopatolojik tetkikinde; epidermiste bazal tabakada
pigmentasyonda artis, dermiste kollajen liflerde kabalagsma,
homojenizasyon, perivaskiiler hafif derecede lenfositik
infiltrasyon ve Verhoeff elastik boyama yontemiyle
retikiiler dermiste elastik liflerde azalma, incelme ve yer
yer kirtlma gozlendi. Subkutan dokuda patolojik degisiklik
gozlenmedi. Bu bulgular daha 6nce yayimlanan bulgular
ile uyumlu idi (9,11). Frank ve ark. atrofinin dermiste mi,
yoksa subkutiste mi oldugunu tespit etmek amaciyla
manyetik rezonans goriintilleme yontemiyle yaptiklari
caligmada subkutan atrofi tespit etmemislerdir (12).

PPIA’nin nedeni tam olarak bilinmiyor. Son yillarda
Borrelia burgdorferi enfeksiyonu ile iliskisi olabilecegi 6ne
stirilmistiir (3,9).Yapilan bir calismalarda tipik lezyonlu
17 PPIA’11 olgunun 9 (%53) da Borrelia burgdorferi (IgG)
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antikorlar1 bulunmug fakat bu olgularda IgM antikorlari
tespit edilememistir (3). Olgumuzda Borrelia burgdorferi
antikorlarn (IgG ve IgM) negatif bulundu. Hoffmann ve
ark., Weber ve ark. sero-negatif PPIA’l1 ve morfeal
hastalarin lezyonlarindan Borrelia spiroketlerini kiiltiirde
iiretmiglerdir. Bu bulgulardan PPIA’nin patogenezinde
Borrelia burgdorferi spiroketlerinin rol oynayabilecegi 6ne
siriilmiistir  (3,13). Hastaligin  kardes olgularda da
goriildiigii bildirilmistir (14). Ayrica kompleman eksikligi
olan bir olgu ile lezyonlarin zosteriform yerlesim
gosterdigi bir baska olgu rapor edilmistir (2,15). Tiim bu
veriler hastaligin patogenezinde immiinolojik, cevresel,
norolojik ve genetik faktorlerin de rol oynayabilecegini
diistindiirmektedir (3,16).

Aymricr  tamida, anetoderma, liken sklerozus et
atrofikus, zostere baglh post inflamatuar
hiperpigmentasyon,  sistematize = epidermal  neviis
diistiniilmelidir. Anetodermada podoherniasyon, eritem ve
kirigikhik vardir. PPIA nin geg evresindeki atrofik gériiniim
ile liken sklerozis et atrofikus ve anetoderma
lezyonlarindaki atrofi birbirine benzerse de, PPiA’daki
pigmentasyon bu hastaliklarda gériilmez (1,3,17).

Sekil 3. Ust dermiste elastik lifler normal goriiniimlii iken, alt
dermiste kirilmis ve incelmis olarak goriiniimii (Verhoeff’un
elastik boyasi x 200).

T Klin Tip Bilimleri 2003, 23



PASINI VE PIERINI’NIN IDIOPATIK ATROFODERMASI

Hastaligin etkin bir tedavisi yoktur. Antibiyotiklerle
yapilan tedavilerden tatmin edici sonuclar alinamamistir.
Erken donemde tespit edilen ve Borrelia antikor titresi
pozitif olan olgularda antibiyotik tedavisi Onerilmektedir
(3). Bir olguda potasyum aminobenzoat (Potaba), 12 g/giin
3 ay siireyle kullanmilmis ve hasta lezyonda iyilesme
oldugunu gozlemlemis, fakat tedavinin birakilmasiyla yeni
lezyonlar olustugu bildirilmistir (8). Aprey ve arkadaslari
PPIA’l1 bir olguda Q-switched lazerle ii¢ seansta basarili
sonug aldiklarini bildirmislerdir (18).
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