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Morfea ve ellerde fasiit gelisen bir olgu

Morphea and a case with fasciitis in the hands
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Lokalize skleroderma (morfea), asiri kollajen birikimine bagli olarak deri
ve deri alti dokusunun kalinlasmasi ve enddrasyonu ile karakterize bir
hastaliktir. Nedeni tam olarak bilinmemektedir. Lokalize skleroderma,
deri ve deri alti dokuya sinirli bir hastalik olarak bilinmesine karsin ic
organ tutulumu olan nadir olgular da bildirilmistir. Burada morfea
ile izlenmekte iken, ellerde sinovit ve fasiit gelisen genc bir olgu
sunulacaktir.

Anahtar Kelimeler: Lokalize skleroderma, sinovit, fasiit, tedavi

Giris

Morfea, lokalize sklerodermanin bir deri tutulumudur.
Siklikla yalnizca deriyi etkileyen, uzun seyirli bir deri
hastaligidir. Nadir gortilmesi ve klinik agidan heterojen
olmast nedeniyle, hastalifin patogenezi hala tam olarak
aydinlatilamamistir. Glintimiizde travma, radyasyon, ilaglar,
enfeksiyonlar, genetik ve otoimmiinite tizerinde durulmakta,
nedeni ne olursa olsun hastalik stirecinin damarsal hasar
ve deride elastikiyeti saglayan kollajen iretiminin artigt ve
yikiminin azalmasiyla ilerledigi bilinmektedir.™

Klinik bulgulara ve tutulan dokunun derinligine gore
alt gruplara ayrilir: Plak, jeneralize, biilloz, lineer ve derin
morfea. Lokalize skleroderma deride yalnizca birkag leke ile
sinirlt olabilecegi gibi tiim viicudu kaplayan yaygin lezyonlar
ile karsimiza gelebilir. Hastaligin baslangicr genellikle sessiz
olmasma ragmen, seyri hizli olabilir.”! Hastalik baslangic

Abstract

Localized scleroderma (morphea) is a disease characterized by
thickening and induration of the skin and subcutaneous tissue due
to excessive collagen accumulation. The reason is not known exactly.
Although localized scleroderma is known as a disease limited to the skin
and subcutaneous tissue, rare cases with internal organ involvement
have also been reported. Herein a young case with synovitis and
fasciitis in the hands will be presented while being followed up with
morphea.
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yast ortalama 40’1 yaslar olup, kadmnlarda 2-3 kat daha
fazla gorilir. En sik belirtileri deride sertlesme ve agrisiz
renk koyulugu, aktf evrede leylak rengi, kronik evrede
kahverengimsi renk degisikligidir. Morfea yillar icinde
kendiliginden gerileme gosterebilir. Nadir olarak direngli
seyredip, 6zellikle kollarda ve bacaklarda kalic1 degisiklikler
olusturabilir.!

Deriyi ilgilendiren bircok hastalik lokalize sklerodermayi
taklit edebilir,
karisabileceginden ayirict tami icin mutlaka deri biyopsisi
Lokalize
alanlari sinirli tutulmugsa siklikla steroidli krem-merhemler,

hatta derinin primer maligniteleri ile

yapilmalidir.?! skleroderma tedavisinde deri
immiin sistemi diizenleyici krem-merhemler (takrolimus/
pimekrolimus) gibi lokal tedaviler tercih edilirken, yaygin
veya siddetli tutulum durumlarinda sistemik immiinostipresif

tedaviler kullanilmaktadir.t>4
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Bu bildiride morfea tanist ile takip edilmekte iken ellerde
sinovit ve fasiit tespit edilen, i¢ organ tutulumu olmayan
geng bir erkek olgu sunulacakur.

Olgu Sunumu

El parmaklarini kapamada zorluk, her iki el parmaklar
(PIF)
sikayetleriyle romatoloji poliklinigine bagvuran 27 yasinda

proksimal  interfalangiyal eklemlerde  sisme
erkek hasta, garson olarak calismaktaydi. 2012 yilinda kolda
ve sirtta siyah renk degisikligi olmus, dermatoloji bakis: ve
2014 yilinda sirttaki deri lezyonlarindan 2 yerden yapilan
biyopsi sonucu deri eklerinde azalma, kollajen demetlerde
azalma, deri ekleri ¢evresinde fibroz, stiperfisiyal perivaskiiler
alanda lenfosit ve polimorfoniikleer I6kositlerde artig
bulgulari ile morfea tanist almisti. Morfea tanisindan 2 yil
sonra (2016) dizlerde, ayak ve ellerde hafif agrilari ve sabah
katligi baglamusti. Ellerini kapatmada zorluk oluyormus.
Ayni siirecte el bileginin i¢ yiiziinde deride kizariklik ve
sertlesme farketmisti. Stipheli ag1z-goz kurulugu tarifliyordu.
2016’da hidroksiklorokin 200 mg/giin verilmis, 2017’de
kolsisin tb 2*1 eklenmisti. Tki ay kullandiktan sonra kolsisini
kendisi kesmisti. Hasta Kasim 2019°da el 2. ve 3. PiF’lerde
siglik, hareket kisithiligs, ellerini kapatamama, yumruk
yapamama yakmmalariyla bagvurdu. Ozgegmisinde morfea
diginda 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde sirtta ve kollarda
yaygin morfea plaklar1 vardi (Resim 1). Ellerde 2.-3. PIF’ler

sis, stkmakla hafif agriliydi, ellerini yumruk yapamiyordu.
El bilek i¢ yiizlerinde lineer sert plaklar mevcuttu (Resim
2,3). Sklerodaktili yoktu, diger sistem muayeneleri olagandi.
Laboratuvar tetkiklerinde ise; hemogram, karaciger ve
bobrek fonksiyon testleri, rutin idrar tetkiki ve tiroid
fonksiyon testleri normal bulundu. C-reaktif protein: 0,54

Resim 1. Sirtta yaygin morfea plaklari
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mg/dL (normal 0-0,5 mg/dL), eritrosit sedimentasyon hiz:
16 mm/saat (normal 0-15 mm/h) idi. Serolojik tetkiklerde;
anti-niikleer antikor 1/100 titrede zayif pozitif- benekli
paternde-, Ekstraktabl niikleer antikor profilinde anti SS-A
antikoru +1 pozitiflik diginda anormallik yoktu. Anti-siklik
sitriiline peptid antikor (anti-CCP) ve romatoid faktor (RF)
negatifti. El grafileri dogal bulundu. G6z muayenesi sonucu
Schirmer testi 15 mm, gozyast kirilma zamani (BUT testi)
ise 10 sn olup, normaldi. Sag ve sol el manyetik rezonans
raporunda muskiiler fasyalarda yag baskili T2 sekanslarda
hiperintens goriniimde lineer tarzda hafif dereceli sinyal
artiglar1 izlendi. Fleksor tendon kiliflar1 ¢evresi, el dorsumu
diizeyi, ozellikle proksimal interfalangiyal diizeyde tendon
kiliflar1 cevresi ve sinovyumda non-spesifik 6demat6z sinyal
artiglar1 gorilmekte olup, bulgular 2. ve 3. parmakta kismen
daha belirgin izlenmekteydi. El bilegi seviyesinden karpal
tiinel bitimine kadar tiim ekstensor ve volar yiizlerde yer yer
vaskiiler yapilar1 da icine alan yaygin subkiitan non-spesifik
6dem mevcuttu.

Hasta hidroksiklorokin 400 mg/giin ve kolsisin 0,5 mg
1*2 almakta idi. Bu tedavilerle yakinmalarinda degisiklik
olmadigini ifade ediyordu. Deri bulgularma ek olarak
elde sinovit ve fasiit mevcuttu. Oykii, fizik muayene ve
laboratuvar tetkiklerine dayanilarak herhangi bir i¢ organ
tutulumu yoktu. Nadir goriilen morfea ile ellerde sinovit ve

Resim 2. El bileklerinde morfea lezyonlari



Resim 3. Ellerde PIP sisligi ve el bileklerinde morfea

fasiit birlikteligi oldugundan hastaya Ocak 2020 tarihinde
metotreksat (MTX) 10 mg/hf (titre edilerek artrilacak),
folik asit ve prednizolon 30 mg/giin baslandi. Birinci ay
kontroliinde 15 mg/hf MTX ve 30 mg/giin prednizolon ile
goriildi. Belirgin degisiklik olmamakla beraber el sisliginde
azalma ve fleksiyonda hafif diizelme saptand.

Tartisma

Skleroderma derinin fibrozuna neden olan bir hastaliktir.
Sadece deri tutulumu ile smirli olabilecegi gibi i¢ organ
tutulumunun da eslik ettigi daha ciddi hastalik formlarinda
da goriilebilir. Skleroderma, sistemik skleroz ve lokalize
skleroderma olarak iki major gruba ayrilir. Lokalize
skleroderma yalnizca deri ve derialu dokuya sinirhidir ve
Raynaud fenomeni, akroskleroz ve i¢ organ tutulumunun
olmamasi ile sistemik formdan ayrilir.! Morfea ile
lokalize skleroderma esanlamlidir ve heterojen bir grup
hastalig1 icermektedir. Lokalize sklerodermalar lezyonun
sekli, genisligi ve derinligine goére siurli, yaygin, derin ve
lineer seklinde 4 gruba ayrilmaktadir. Ekstremitelerin
lineer lokalize sklerodermasi, en coup de sabre lokalize
sklerodermasi ve progresif fasiyal hemiatrofi (Parry-
Romberg sendromu) lineer lokalize sklerodermalardir.

Tinazlh ve ark. Morfea ve fasiit

Diger lokalize sklerodermalardan farkli olarak, lineer
lokalize sklerodermalar siklikla cocukluk ¢aginda baglamakta
ve tutulan deriye komsu deri alt1 yag tabakasi, kas ve kemikler
etkilenebilmektedir. Sonucta, hastaliga 6zgii deformiteler
olusmaktadir. Lineer lokalize skleroderma siklikla alt
ekstremiteyi tutar.’! Ardindan sirasiyla st ekstremiteler,
frontal bolge, gogiis 6n kismi, karin ve kalcalar: etkiler.
1 Bizim olgumuzda 6nce gévde ve kollar plak morfea
seklinde tutulmus, ardindan el bileklerinde lineer tarzda
deri lezyonlar: ve elde kas-fasya-tendon etkilenimi seklinde
seyretmistir. Ve bu tutulum 6dem sonucu yumruk yapamama
sorununa yol agcmustir.

Eriskin ve cocuklarda en sik goriilen lokalize skleroderma
tiirii lineer sklerodermadir. Bu tiir tutulum, altindaki kaslar
ve kemikleri etkileyebilen kalmnlagmis bir deri hattindan
olusmaktadir. Bu yiizden de lezyonlar etkilenen eklem veya
kasin hareketini kisitlayabilir.! Viicudun tek bir tarafim
tutma egilimindedir.?!

Lokalize
bilinmemektedir. Pek ¢ok aragtirmaya gore anormal kollajen

sklerodermanin  etiyolojisi tam  olarak
sentezine yol agan imminolojik sebepler bulunmaktadir.
Bazi caligmalar fibroblast ve kollajen sentezini artirdigi
bilinen TGF-~ ve PDGF gibi biiyime faktorlerinin ve
sitokinlerin, lokalize sklerodermada artugini gdstermistir.
I Hastaligin  etiyolojisinde otoimmiiniteyi destekleyen
kanitlar da vardir.?) Ozellikle jeneralize morfea alt tipinde
antintikleer antikor, antihiston antikor, anti-fosfolipid
antikor, romatoid faktor ve lupus eritematozus hiicresi gibi
otoantikorlarin varligr gosterilmigtir.®'% Fakat maalesef bu
antikorlarin hi¢biri hastaliga 6zgiin degildir. Son zamanlarda,
lokalize sklerodermaya yiiksek oranda 6zgiin oldugu iddia
edilen Cu/Zn stiperoksit dismutaza kargi geligen bir antikor

tanimlanmigtir. !t

Bu hastaligin  o6ncelikle sistemik sklerozdan ayirict
tanisinin yapilmasi ve lokalize sklerodermay: taklit edebilen
pek cok deri hastaliginin da disiintilmesi gerekmektedir.
Fakat lokalize skleroderma ve sistemik skleroz arasinda
her zaman histopatolojik ayrim da pek mimkin
olmayabilmektedir. Bu iki hastaligin histopatolojik olarak
enflamatuvar infiltratin  dagilimi ve yogunluguna veya
papiller dermis tutulumuna gore ayrilabilecegini bildiren
¢aligmalar vardir. Bu aragurmacilar lokalize sklerodermada
enflamatuvar degisikliklerin sistemik skleroza goére daha
belirgin oldugunu ve sistemik formda olmayan papiller

dermiste sklerozun siklikla gorildigiint gozlemlemiglerdir.
[12]

Lokalize sklerodermanin sistemik forma dontismesi cok
nadirdir. Béyle bir durumla karsilagildiginda 6ncelikli olarak
ilk tanida bir hata oldugu diistiniiliir. Bununla birlikte lokalize



sklerodermanin sistemik formla birlikteligi de bildirilmistir.
1314 Olgumuzda sistemik tutulum bulgusu olmamakla
birlikte morfeanin yani sira ellerde fleksiyonda kisiclilik
bulunmaktaydi, el-parmak derisinde sertlik-sklerodaktili
yoktu, fakat hasta ellerini yumruk yapamamakta idi. Nadir
de olsa boyle olgular i¢ organ tutulum olasilif1i agisindan
dikkatle izlenmelidirler.

Bu hastaligin tedavisinde pek ¢ok giincel bilgiler olgu
sunumlarina ve kisisel deneyimlere dayanmaktadir. Bu
nedenle giintimiizde kullanilmakta olan tedavilerin basarisi
hala smurhdir. Plak morfeali hastalar 3-5 yilda spontan
remisyona girebildikleri i¢in 6zel bir tedavi gerektirmezken
yaygin, lineer ve derin morfeali hastalar yiiksek morbiditeleri
nedeniyle daha agresif tedaviye ihtiyag duyarlar.”>" Plak
morfea lezyonlar1 kozmetik sorunlara yol acabilir. Hafif
lezyonlarda kortikosteroidli krem veya pomadlar, lokal
tedavilere cevap vermeyenlerde lezyon ici steroid, topikal
kalsipotrien ve tokoretinat uygulanirken yaygin ve ilerleyici

sistemik kortikosteroidler,
1,2]

lezyonlarda D-penisilamin,

metotreksat gibi ilaclar verilir.!
Literatiirde morfea ile eozinofilik fasiit birlikteligini konu
alan olgu-calisma ve derleme yazilari"®'”) olmakla beraber
morfea ile fasiit-yaygin deri alu 6dem birlikteligine dair
glincel yazi bulunamadi. Bu olgunun yazilmasi, tartisilmasi ve
bilimsel katki i¢in sunulmast icin hastadan onam alinmustir.

Sonuc

Lokalize sklerodermada fibroz genellikle deride sinirh
gozlenirken, nadiren deri alti doku, fasya ve alttaki kaslar
ve hatta kemik dokuyu icerebilir. Bazi olgularda i¢ organ
anormallikleri ile sistemik manifestasyonlar olusabilir.!™
Bu nedenle morfea ile izlenmekte olan hastalarin sinovit-
fasiit ve nadiren i¢ organ tutulumlari agisndan dermatoloji
ile romatoloji kliniklerinin is birligi ile takip edilmesi, erken
tan1 ve tedavi agisindan ¢ok 6nemli goziikmektedir.
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