Pasini ve Pierini'nin idiopatik Atrofodermasi
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OZET
Pasini  ve Pierini'nin idiopatik atrofodermasi, nedeni
bilinmeyen, nadir gériilen bir dermal atrofi tipidir. Genel-

likle ayri bir klinik antite olarak ele alinan hastalik, morfea,
sistemik skleroz ve liken skleroatrofik ile iligkili bir tablo
olarak da kabul edilebilmektedir.

Burada, pigmente ve atrofik deri lezyonlari olan bir
idiopatik atrofoderma olgusu sunulmustur.
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Paslni ve Pierini'nin idiopatik atrofodermasi
(PPIA), nedeni bilinmeyen, patogenezinde nérojenik,
genetik, imminolojik faktérlerin sorumlu tutuldugu;
asemptomatik, keskin sinirli, hafif hiperpigmentasyon
gosteren, cevre deriden deprese lezyonlarla karak-
terize, siklikla gen¢ kadinlari etkileyen bir dermal atrofi
tipidir (1,2).

Hastaligin bir morfea varyanti mi, yoksa ayri bir
klinik antite mi oldugu, tartisma konusudur. Bazi arasti-
ricilar tarafindan abortlf bir skleroderma tipi oldugu 6ne
sUrllirken, bazi arastiricilar, gergek bir idiopatik atrofi
oldugunu savunmaktadirlar (3-5).

OLGU

Y.C., 15 yasinda bayan hasta, sirtindaki kahverengi
lekeler nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Oykiisiinden,
yakinmalarinin bir yil énce, sirtinda kug¢ik kahverengi bir
leke halinde basladigi, bu leke giderek blylrken, benzer
yeni lekelerin ortaya ¢iktigi 6grenildi (Sekil 1). Hasta, lez-
yonlarinda kasinti, agri tarif etmiyordu.
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SUMMARY

Idiopathic atrophoderma of Pasini and Pierlni is a
rare and distinctive form of dermal atrophy of uncertain
origin. It is usually described as an isolated finding or in
conjunction with morphea, systemic sclerosis or lichen
sclerosus et atrophicus in other sites.

Here, a case of idiopathic atrophoderma with pig-
mented and atrophic skin lesions is presented.
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Oz ve soygegmisinde &zellik saptanmayan hasta-
nin fizik muayene bulgulari, rutin laboratuar tetkikleri
normal sinirlar iginde idi.

Dermatolojik muayenede, sirta ve bel bdlgesinde
degisken c¢apli, oval, dizgun sinirh, hafif atrofik, kahve-
rengi, deri kivrimlarina paralel yerlesimli makuler lez-
yonlar tespit edildi.

Histopatolojlk incelemede, ¢ok kath yassi epltel al-
tinda, bag dokusunda kollajen liflerde kabalasma, 6zel-
likle vaskuler yapilar gevresinde hafif leniosit infilt-
rasyonu, yapilan Von Glsson boyasinda elastik liflerde
azalma goézlendi (Sekil 2,3 ve 4).

Olgunun klinik ve histopatolojlk bulgulari, PPIA ile
uyumlu bulundu.

TARTISMA

PPIA, 1923 yilinda Pasini, 1936 yilinda Plerini ve
Vivoli tarafindan progreslf idiopatik atrofi adi altinda ta-
nimlanan, daha sonra 1958 yilinda Cafizares ve arka-
daslari tarafindan Paslni ve Pierini'nin idiopatik atrofo-
dermasi olarak adlandirilan, nedeni bilinmeyen bir deri
atroflsldir. ik olarak tanimlanmasi, 1902-1904 yillarinda
Brocq ve arkadaslari tarafindan yapilan hastalik, o za-
manlar, "atrophic scleroderma d'emblée" olarak adlan-
dirtimistir (3,4,6).
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Sekil 1. Hastanin Kklinik gérianima.
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Sekil 2. Dermiste kaba kollajen demetler.

Sekil 3. Elastik liflerde kayip (Von Gieson boyasi).

Hastalik, genellikle hayatin iki ve Gglnci on yilin-
da ortaya cikar ve siklikla kadinlari etkiler. Zencilerde
ve sarl irkta gorilmeyen hastalikta en sik tutulan bdl-
geler, govde, ozellikle de sirttir. Agiz gevresinde tutu-
lum goésteren bir hasta disinda, yiz, eller, ayaklar ve
mukozalar hemen hemen hi¢ tutulmaz (1,3-7).

Lezyonlar birka¢ santimetreden, genis alanlar ka-
playacak kadar degisken boyutlarda olabilirler. Deri kiv-
rimlarina paralel yerlesim, énemli bir 6zelliktir. Hafif eri-
temli makdller halinde baslayan lezyonlar, daha sonra
kahverengi, mavimsi mor bir renk alirlar, ilk lezyonun
cikisini takiben, 10-20 yil boyunca yeni lezyonlar ortaya
¢ikabilir; lezyonlar birleserek genis pigmente alanlar
olusturabilirler. Daha sonra pigmentasyon azalirken
atrofi bulgulari 6n plana gecer. Bu geg¢ evrede ylzeyel
kan damarlari deri altinda goézlenebilir, tutulan bdlgede
killarda dékulme olabilir (1,8).

Morfea ve atrofodermanin tipik lezyonlari, ayni
hastada farkli alanlarda ortaya cikabilir. Afrofoderma
lezyonlarinin merkezinde skleroz geligimi, afrofoderma,
morfea ve sistemik sklerodermanin birbirine dénisim
gOsterebilecegi, bazi arastiricilar tarafindan bildirilmistir
(2.4,8).
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Sekil 4.  Dermiste perivaskiler lenfosit intilirasyonu.

PPIA'nin bir moifea varyanti olabilecedini gdsteren
bazi bulgular vardir. Bunlar; bazi morfea lezyonlarinin
histolojik olarak PPIA ile benzer o6zellik tagimalari,
morfea ile PPiA'sini ayni hastada ortaya cikabilmesi,
iki hastalik arasinda hafif skleroz ve kollajen homojeni-
zasyonu gibi ortak ozellikler gésterilmesi ve tipik PPIA-
' bir hastada progresif sistemik skleroz gelisimi olarak
sayilabilir.

Ote yandan, PPIiA'sinin bir morfea varyanti olma-
digini goésteren bulgular da vardir. Bunlar; morfea igin
tipik sayilan leylak rengi halkanin PPiA'nda olmamasi,
PPIA lezyonlarinin morfea lezyonlarina gére daha
uzun silreli bir seyir géstermeleri, morfeada belirgin
olan sklerozun PPiA'nda ya ¢ok az, ya da hi¢ olma-
masi, PPIA'nda tutulan elastik dokunun morfeada etki-
lenmemesi, zenciler ve sari irkta morfea tespit edilir-
ken, PPIA'nin tespit edilememesidir (3,4).

PPIA, eritem, keselenme ve deri kirnisikhgr gibi 6-
zelliklerin bulunmamasi ile anetodermalardan ayrilir (9).

PPiA'nda histopatolojik incelemede genellikle nor-
mal bir epidermiste bazal tabakada pigment artisi, orta
ve derin dermiste kollajen demetlerde kalinlagsma, bazi
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olgularda alt dermiste elastik liflerde hasar goézlenir,
Perivaskuler hicre infiltrasyonu ve ylzeyel kan damar-
larinda dilatasyon da bildirilmistir (5,6,10).

PPIA'nin nedeni bilinmemektedir. Belirgin zostell-
form yerlesim gdsterenlerde noérojenik bir nedenden
siphe edilmektedir. Hastaligin iki kardeste ve C2 eksik-
ligi olan bir hastada gdsterilmesi, etyolojide genetik fak-
torlerin sorumlu olabilecedini disindurmektedir (3).

Son yillarda perivaskiler mononikleer hicre infilt-
ratinda yardimci T hucrelerinin ve makrofajlarin yogun-
lugu, yluzeylerinde poliklonal IgM ekspresyonu goésteren,
saylica artmis Langerhans hucrelerinin varligi, direkt im-
mun floresan teknigi ile papiller kan damarlarinda IgM
ve C3'Un gobsterilmesi ile ilgi, imminolojik mekanizma-
lar Gzerine kaymistir (5,11).

Sistemik tutulum gdézlenmeyen hastalikta, biyopsi
alanlarinda ortaya c¢ikan birkag hipertroflk skar disinda
komplikasyon bildiriimemistir. Hastaligin etkin bir tedavi-
si yoktur.

Olgumuz, yas, cinsiyet, lezyon yerlesimi, klinik go-
riniim ve histopatolojik bulgulari ile, PPIA ile uyumlu-
dur. Nadir goriulen bir tablo olmasi nedenlyel sunmayi
uygun bulduk.
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