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PARSIYEL LIPODISTROFI: Olgu

Sunumu®

H. Karasoy**, N. Varolgiineg***, A. Gokgay****, B. Ozkaya****, A. Ulkii*+++*

Parsiyel lipodistrofi, belirli vticut bolgelerine simrh, deri altr yag dokusu kaybi ile
karakterize cok ender rastlanan bir hastalhktir. Baslangic vas: 5-15 yaglar: arasinda olup
lizlarda erkeklerden dort kez daba sik gérililr. Bu yazida 8 yagindan sonre orlaye ¢ikan,
bilateral yiizde belirgin deri aiti yag dokusu kayb: ile akkiz parsiyel lipodistrofinin tipik
ozelliklerini gdsteren 10 yasinda bir kiz olgu sunulmusiur. Klinik, biyokimyasal,
elektrofizyolojik ve histolojik bulgular literatiir verileri ile karsilagtirilnustir,

Anabtar Sézciikler: Jeneralize Lipodistrofi - Parstyel Lipodistrofi

Partial lypodystropby: Case Report

We report a girl with acquired partial lipodystrophy. The lipodystrophies are characterized
by generalized or partial loss of body fat. In generalized lipodystrophy essentially all body fat
is lost, while in partial lipodystrophy fal atrophy is limited. Acquired partial lipodystrophy is
the most common of lipodystrophies and usually affects women. Fat atrophy occurs in the
upper half of the body, including the face, but spares the lower extremities. We consider that
she has partial lipodystropby of the face because of the overall features of the lesions.
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Parsiyel Lipodistrofi (PL), viicudun bazi bolgelerine
sinurlt deri alu yag dokusu kaybiyla karakterize ender bir
bozukluktur. Yiiz ve viicudun tist kismunda, kolarda deri
alu yag dokusunda atrofi olur. Bazen lezyon sadece bir
tarafi tutabilir. Kizlarda erkeklerden 4 kat daha sik gortiltir.
Baslangic vast 5-15 yas arasindadir. Ender olarak PL, iler-
leyerek jeneralize forma doniigebilir (1,6). Bu yazida
PL'nin tipik 6zelliklerini gosteren 10 yasinda bir kiz olgu
sunulmustur.

OLGU SUNUMU:

Z.T. 10 yaginda bir kiz. Tki yil énce yiiziinde zayiflama
oldugu fark edilmis. Al ay icinde yanaklaninda belirgin
¢okme, yliziinde incelme ortaya ¢iknus, giderek artmus.
Son alt ay icinde énemli degisiklik tanimlanmayan ve
baska yakinmasi olmayan olgu, 13.9.1994 tarihinde kli-
nigimiz Cocuk Nérolojisi linitesine yaunldi. Oz ve soy
gecmisinde bir ozellik tammlanmadi. Muayenede; bas
cevresi, boy ve kilosu yast ile uyumluydu. Saclar bol ve
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kaba goriiniimde, viicutta thmlt hipertrikoz, bilateral ytiz-
de belirgin atrofi, gdvdenin st kisnu ve kollardaki kas-
larda hafif hipertrofik gériinim saptand:. Proksimal kol
kaslaninda perkiisyonla myoddem gozlendi.Bu bulgular
diginda norolojik muayene olagan degerlendirildi.

Rutin hemogram, kan biyokimyas: ve idrar in-
celemeleri normal bulundu. Trigliserid, T. kolesterol ve T.
lipit, ve oral glukoz tolerans testi normal sinurlarda idi. Ti-
roid hormonlant normal, C3 dizeyi dusiik (%68,9) bu-
lundu. Yiiz bogluklan ve kraniografide kemik ve kikirclak
yapilaninda patoloji gozlenmedi. Kann USG, EMG ve
sempatik deri yanitlar, kranial BT ve MRG normal bu-
lundu. Deri biyopsisinde derma tabakasinda patolojik
bulgu gortilmedi.

Resim 1.’de olgunun 6 yaginda iken c¢ekilmis normal
yiiz gorliniminii gosteren bir resmi ve Resim 2. ve 3.'de
klinigimize bagvurusunda cekilmig iki resmi asagida su-
nulmustur (Olgunun ailesinden gerekli yasal izin alin-
mustir),

Olgunun iki yillik izlemi stirecinde klinik bulgularinda
degisiklik gdzlenmemis, vyinelenen laboratuar in-
celemelerinde hiperglisemi, hiperlipidemi, ve renal tu-
tulum lehine eklenen bulgu olmamustir.

TARTISMA

Yiizde atrofiye neden olan bozukluklann baghcalar;
progresif hemifasiyal atrofi, skleroderma ve lipodlistroficlir (7).



Resim-1: Olgumuzin S yasinea ke gekilinis bir resmi: Buracda iz ifaclesi tamamen normeil olaicfe gortilmekie. Resim-2,3: Olginuezn klinidge
Jetisincer cekilnls restmieri. (2) Yiiz bolgesinde cilt altt yag dokusie eybina bagh olererk meydana gelen parsiyel lipodistrofi girtintimii. (3)
Gatliimseyen iz ifadesing gosteren bit resim, 8 yaginda then celilimis resmi ile kersilastileignda belingin degtsiblibler dilkati celmeltedir,

Progresif Hemifasiyal Atrofi (PHA), Pary-Romberg
Flastalig: olarak bilinir. Bu hastalik, genellikle yiiziin bir

yarsinda ve deri alt yag dokusu, kikirdak ve kemik do-
kulanni iceren progresif atrofi ile karakterize bir bo-
zukluktur. Birinci ve ikinei dekatta baglar, 2-10 yil icinde
ilerler. Tutulan tarafta sacl deri, kag ve kirpikler de et-
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kilenir. Bilateral tutulumun oldugu olgular bildirilmistir
(5,7-9). Heniiz nedeni bilinmemektedir. Bu olgularda ip-
silateral otonomik etkilenme bulgulan saptannus ve ser-
vikal sempatik tutulusun bozukluktan sorumlu oldugu i-
leri stirlilmiistiir (5). Kimi olgularda trigeminal sinir deri
alaninda elektron mikroskobik olarak norovaskiiler de-
metlerde lenfositik infilirasyon ve damar endotelinde a-
normallik gérlilmdis, kronik hiicresel immiinite ile tasinan
damarsal zedelenmenin patogenezde rol oynadigs be-
lirtilmistir (9).

Sklerodermada deri; soguk, balmumu gibi atrofik gé-
rintimde, deri altt dokusuna yapisik ve elastikiyetini yi-
tirmistir (7).

Lipodistrofiler, viicudun bir bélgesinde ya da tii-
miinde yag dokusu kaybt ve metabolik anormalliklerle
karakterize bozukluklardir, Jeneralize, parsiyel ve lokalize
lipodistrofi olmal tizere {i¢ ana baslik alunda sindflanr,
Jeneralize lipodistrofi, konjenital veya akkiz olabilir. Diger
organ tutuluslar, endokrin ve metabolik anormallikler
siklikla bulunur. Parsiyel lipodistrofinin klasik sporadik ve
familyal dominant formlan tanimlannustir, Lokalize li-
podistrofi olgulannin bazilannda biyopside inflamatuar
bulgular saptanmis ve inflamasyonun bulunmadig ol-
gulardan ayurt edilmistir (1-4,6). Jeneralize ve parsiyel li-
podistrofilerin bazi klinik 6zellikleri Tablo L'de &6zet-
lenmigtir,



Tablo I. Lipodistrofilerin ézellikleri.

Jeneralize Parsiyel
Konjenital Akkiz Klasik Herediter
Kahtim otozomal resesif sporadik genellikle sporadik otozomal dominant
Baglama yas| bebeklik gocuk/ erigkin gocuk/ eriskin puberte
Cinsiyet E=K KT KT KT
Lipo- | Yiz ¥ + + -
atrofi | Govde + # + +
Ekstremiteler + + + +
| Karaciger tutulusu + ++ ender 0
Renal hastalik + + Fk 0
Insuline direng + + + +
Hipoglisemi + + + +
Hipertrigliseridemi + + + +
Akantozis nigrikans + + ender +
Genital hipertrofi + + ender +
Kemik yas! hizli normal/hizli normal normal

Jeneralize lipodistrofili olgularda ozellikle metabolik
olarak aktif olmayan, destek dokusu ozelligini tasryan
yaglarin korundugu gozlenmistir (2). Baz yazarlar li-
podistrofinin, yag dokusunun yagin depolanmast ve ser-
best birakilmasi gibi normal islevlerinin disregiilasyonu
sonucu olustugunu éne stirmuslerdir. Kimi olgularda li-
polizisin regiilasyonunda 6nemli olan adrenerjik  sis-
temde artmus aktivite saptanmustir (4).

PLlerin klasik formu, simetrik olarak ytizii tutar. Y{iz-
de simetrik yag kaybu ile kagektik gériintim olugur. Govde
ve kollann iist kisminda da deri alt yag dokusu azalabilir.
Kaslarda hafif hipertrofik goriintim dikkati ¢eker. Bobrek
disinda diger organlann tutulumu ¢ok enderdir. Pro-
teiniri, nefrotik sendrom olabilir. Serum kompleman 3.
komponenti (C3) diizeyi diigiik bulunur. Kompleman a-
normalliginin nedeni ve patogenezde rolii olup olmadigs
hentiz bilinmemektedir, Hastalann ¢ogunda glukoz to-
leransinda anormallik ve insuline diren¢ gozlenir, %20
olguda diabetes mellitus gelisir. Olgulanin metabolik ve
immunolojik anormallikler ile olasi renal komplikasyon
yoniinden izlenmesi gerekir. Cogu olguda baglica prob-
lem estetik gortintimle siurh kalir (1,6).

Yiizde kasektik goriiniim diginda énemli nérolojik
bulgusu olmayan hastamiz, dncelikle yiizde atrofiye ne-
den olan hastaliklar yoniinden incelenmistir. Derinin clis-
tan normal gorliniimii ve biyopsi bulgulart ile skle-
roderma dislanmustir. Ender de olsa bilateral olabilen PHA
lizerinde durulmus, tutulan yiiz bolgesinde kas, kemik ve
kikirdak yapilannin normal olusu ile bu tanidan uzak-
lagtlmustir. Lipodistrofi agisindan incelendiginde ttim bul-
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gularin parsiyel lipodistrofi ile uyumlu oldugu  go-
rilmistir.  Klinigimizde ik kez goriilen parsiyel li-
podistrofi olgusu ilging bulunarak sunulmustur.
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