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Pasini ve Pierini’nin
Idiyopatik Atrofodermasi

Idiopathic Atrophoderma of Pasini and Pierini:
Case Report

OZET Pasini ve Pierini'nin idiyopatik atrofodermas, etiyolojisi bilinmeyen, nadir goriilen bir der-
mal atrofi tipidir. Asemptomatik, viyolase, kahverengi, yuvarlak veya oval, deprese, keskin kenarl
atrofik plaklarla karakterizedir. Lezyonlar baslica govde 6n ve arka yiizde simetrik olarak yerlegen
ve gaplar1 1-10 cm arasinda degisen plaklar seklindedir. Hastalik siklikla aylar ve yillar igerisinde
progresyon gosterir ve zamanla kendini sinirlar. Hastalarin ¢ogu kadin olup, genellikle ikinci-
tgiinci dekadlarda goriilmektedir. Literatiir taramalarinda Pasini ve Pierini'nin idiyopatik atrofo-
dermasi bulunan az sayida ¢ocuk olgu bulunmaktadir. Bu makalede, 2 yildir govde 6n yiizde
baslayip, zamanla sirta da yayilan ¢ok sayida hiperpigmente atrofik lezyonlar: olan 13 yasindaki
erkek Pasini ve Pierini’nin idiyopatik atrofodermasi olan olgu nadir goriilmesinden dolay1 sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Liken sklerosus et atrofikus; atrofi; ¢ocuk

ABSTRACT Idiopathic atrophoderma of Pasini and Pierini is a rare form of dermal atrophy with un-
known etiology. Characteristic lesions of the disease are asymptomatic, violaceous brown, round
or oval, depressed atrophic plaques with sharp edges. Symmetrical lesions with diameters ranging
from 1- to 10 cms are mainly seen in back and front of the trunk. Although the disease progresses
in months and years, it is eventually self-limited. Patients are mostly female and usually in the sec-
ond or third decades of lifes. Child cases of idiopathic atrophoderma of Pasini and Pierini are rarely
found in the literature. This article reports a rare case of idiopathic atrophoderma of Pasini and
Pierini in a 13 years-old boy with hyperpigmented lesions of two years duration which spreaded
from front of trunk to the back.

Key Words: Lichen sclerosus et atrophicus; atrophy; child
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asini ve Pierini'nin idiyopatik atrofodermas: (PPIA), 6zellikle sirt,

govde yerlesimli, atrofik makiillerle karakterize olan, etiyolojisi tam

bilinmeyen dermal atrofi hastaligidir.! Klinik ve histopatolojik olarak
morfeanin bir varyant: oldugu da ileri stiriilmektedir.? Geng yetiskin ve ado-
lesan kadinlarda ve 2-3. dekadda daha sik goriiliir ve genellikle aylar veya
yillar i¢inde progresif bir seyir izleyerek kendisini sinirlar.>* Literatiirde az
sayida ¢ocuk olgu bildirilmistir. Bu makalede, nadir goriilmesi nedeniyle
PPiA’lh bir ¢ocuk olgu sunulmustur.

IOLGU SUNUMU

On ¢ yasinda erkek ¢ocuk, 2 yildir govdesinde leke ve ¢okiiklitkten sika-
yetci idi. Anne ve ¢ocuktan alinan hikayeye gore; bu lekelerin yaklagik 2 yil
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once ilk kez govde 6n yiizde tek bir tane basladigy,
zamanla sirta da yayilarak sayilarinda artig oldugunu
ogrenildi. Daha 6nce bu sikayeti icin tedavi alma-
sina ragmen (antifungal kremler verilmis); sikaye-
tinde gerileme olmamas: {izerine klinigimize sevk
edilmisti. Hastanin sistemik muayenesinde herhangi
bir patoloji saptanmadi. Oz gecmisi ve soy gegimi-
sinde belirgin bir 6zellik yoktu. Rutin laboratuvar
incelemesi normal sinirlar icinde bulundu. Derma-
tolojik muayenesinde gévde 6n yiizde yaygin hi-
perpigmente, hafif atrofik, ¢aplar1 1-10 cm arasinda
degisen ebatlarda, sirtta ise orta hatta birlesme egi-
liminde oval-yuvarlak, sinirlar1 belirgin, kirli gri ve
kahverengi renkte deriden hafif ¢okiik, atrofik ¢ok
sayida makiil mevcuttu (Resim 1a, b). Hastaya mor-
fea ve PPIA 6n tamilar ile “punch” biyopsi yapildi.
Histopatolojik bulgular olarak; bazal tabakasi mela-
nize epidermis, yiizeyde ortokeratoz, dermiste pe-
rivaskiiler infiltrasyon ve kollajen tabakada hafif
kalinlagma ve artig izlendi (Resim 2). Hastaya mev-
cut klinik ve histopatolojik 6zelliklerine dayanarak
PPIA tanisi konuldu. Hastaya topikal steroid ve dar-
bant-UVB baslandi. Birinci ayin sonunda sikdyet-
lerde degisiklik gézlenmedi ve tedaviye oral penisi-
lin eklenerek 1 ay sonrasina kontrole ¢agrild.

TARTISMA

Pasini ve Pierini'nin idiyopatik atrofodermas: ilk
kez 1923 yilinda Pasini tarafindan “Atrofoderma

RESIM 1a: Govde 6n yiizde cok sayida hiperpigmente, atrofik lezyonlar.
(Renkli hali icin Bkz. http:/dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/)
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RESIM 1b: Sirtta orta hat yerlesimli simetrik, hiperpigmente, atrofik lezyonlar.
(Renkli hali icin Bkz. http://dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 2: Bazal tabakasinda melanin artisi gosteren epidermis, Gist dermiste
perivaskiler lenfositler ile retikiiler dermiste kollajen liflerde hafif kalinlagsma izlen-
mekte (HE, x100).

(Renkli hali icin Bkz. http://dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/)

Idiopatika Progressiva” ad1 altinda tanimlanmis-
tir.2 PPIA, genellikle 2. 3. dekadda ortaya ¢ikar, co-
cuklarda ve yaglilarda ise oldukca nadir olarak
gozlenir. Erkek kadin orami 1/2’dir.? Literatiirde ol-
dukga az sayida konjenital, cocukluk ¢aginda bas-
layan PPAI vakalar1 bildirilmigtir.*> Olgumuz 13
yasinda 2 yildir sikdyeti olan erkek ¢ocuktu. Has-
talik sirtta, govde 6n yiizde, omuzlarda ortalar:
hafif ¢okiik, sinirlar belirgin, birka¢ cm ¢aplarinda
oval yuvarlak bi¢imli, asemptomatik, genellikle
deri ¢izgileri boyunca uzanan koyu gri ve kahve-
renkli atrofik makiillerle karakterizedir.® Olgumu-
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zun sirtta orta hatta yerlesimli ve govde 6n yiizde
¢ok sayida hiperpigmente atrofik makiillerleri mev-
cuttu. Yiz tutulumu genellikle gozlenmez.® Olgu-
muzda da yiiz tutulumu yoktu. Asemptomatik olan
plaklar endiirasyon ya da skleroz gostermeksizin ge-
nellikle bilateral ve simetrik yerlegimlidirler.? Has-
talik baglangicta semptomsuz olup eritemli makiiller
biciminde baslar, zamanla birbirleriyle birleserek ge-
nislerler. Bir siire sonra pigmentasyonda hafif solma
meydana gelir, lezyonlarda ¢6kme olusur. Incelme
sonunda yiizeyel kan damarlar1 gortiniir hale gelir-
ken, killar kaybolur ve lezyonlarin ortalarinda skle-
rotik alanlar gorilebilir.”® Olgumuzun klinik
ozellikleri PPIA ile uyumlu idi.

Etyopatogenezi tam olarak bilinmemektedir.
Genetik faktorler, norojenik faktorler, saglam de-
riye gore lezyon alaninda saptanan artmig derma-
tan siilfat icerigi nedeniyle dermatan siilfatin
anormal metabolizmasi ve immiinolojik faktorler
tizerinde durulmustur.? Bazi ¢calismalarda Borrelia
burgdorferi enfeksiyonu ile iliskisi olabilecegi bil-
dirilmesine ragmen, yapilan bir ¢alismada PPIA’h
hastalarda Borrelia burgdorferi (IgM) antikorlar
tespit edilememigtir.® Bagka bir ¢aligmada ise mor-
feal1 hastalarin deri lezyonlarinda polimeraz zincir
reaksiyonu ile Borrelia burgdorferi organizmalari
saptanamamistir. Bu yiizden patogenezde Borrelia
enfeksiyonunun rolii olmadig distiniilmektedir.™
Olgumuz- da hastanemizde Borrellia antikoru ¢ali-
silmadig icin test yapilamada.

PPIA’nin ayiric1 tanisinda morfea ve aneto-
derma diisiiniilmelidir. Anetodermanin lezyonla-
rinda psodoherniasyon ile birlikte eritem ve
kirisikliklar vardir. Ayrica histolojik olarak da ane-
todermada elastik dokudaki degisiklik PPIA’ya
gore makiiler atrofik alanlarda daha belirgin ve
daha yiizeyeldir.?

Patogenez agisindan atrofodermanin, morfea-
nin bir varyant1 oldugu ileri siiriilmiistiir.'! PPIA
lezyonlarinin morfeaya gore daha erken yasta bag-

Turkiye Klinikleri ] Dermatol 2012;22(2)

Perihan OZTURK ve ark.

lamas1 (morfea 30-50 yas, PPIA 20-30 yas) ve uzun
siiren seyri (morfea 3-5 yil, PPIA 10-20 yil), mor-
feanin endiirasyonla birlikte olan fildisi beyaz rengi
ve fildisi renk ile leylak rengi kenarin PPIA’da ol-
mamast, morfeanin endiirasyonla baglayip atrofiye,
PPiA’nin ise atrofiyle baslayip endiirasyona dogru
bir seyir géstermesi PPIAnin ayr1 bir klinik antite
oldugunu desteklemektedir.! PPIA’nin morfeadan
ayrimi hastaligin takip ve tedavisi agisindan 6nemli
olabilir. Bununla birlikte, ayn1 hastada morfea ve
PPiA’nin tipik lezyonlarinin farkli bolgelerde,
hatta komsu bolgelerde ayni1 zamanda veya farkh
zamanlarda goriilebilmesi, morfea lezyonlarinin
bazen atrofik olabilmesi ve baz histopatolojik ben-
zerliklerin (orta derecede skleroz ve kollajen bant-
lardaki homojenizasyon) bulunmasi, PPIA’l1 bir
olguda sistemik skleroderma gelismis olmas1 gibi
ozellikler, PPIA’nin morfeanin atrofik bir varyanti
oldugunu diisiindiirmektedir.

Histolojik olarak erken lezyonlarda kollajen
bantlarda fokal minimal kalinlagma, orta derecede
kronik inflamatuar infiltrasyon gozlenirken, ge¢
lezyonlarda ise dermal kollajen bantlarda belirgin
kalinlagsma ve homojenizasyon izlenir ve inflama-
tuar infiltrat yoktur. Epidermis ve subkutis genel-
likle normal olarak degerlendirilir.'* Olgumuzun
histopatolojisi erken PPIA ile uyumlu idi.

Hastaligin etkin bir tedavisi yoktur. Bununla
birlikte Stanislaw ve ark., 25 olgunun 20’sinde oral
penisilin ve tetrasiklinle diizelme kaydetmisler-
dir.” Sklerotik komponenti olan vakalarda topikal
ve sistemik steroidler, antibiyotikler, antimalaryal-
ler, D-penisillamin, kalsitriol, fototerapi gibi teda-
viler denenmistir.? Bizde olgumuza baslangicta
topikal streoid ve darbant- UVB tedavisi basladik.
Birinci ayin sonunda gerileme olmayinca mevcut
tedaviye oral penisilin ekledik.

Sonug olarak PPIA’l cocuk olgu literatiirde ol-
dukca nadir olarak rapor edilmigtir. Caligmamizda
olgu literatiir egliginde sunularak tartigilmigtir.
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