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PARSİYEL LİPODİSTROFİ: Olgu Sunumu* 
H. Karasoy••, N. Varolgüneş•••, A. Gökçay••••, B. Özkaya•••••, A. Ülkü•••••• 

Parsiyel lipodistrofi, belirli vücut bölgelerine sınırlı, deri altı yağ dokusu kaybı ile 
karakterize çok ender rastlanan bir hastalıktır. Başlangıç yaşı 5-15 yaşları arasında olup 
kızlarda erkeklerden dört kez daha sık görülür.Bu yazıda 8 yaşından sonra ortaya çıkan, 

bilateral yüzde belirgin deri altı yağ dokusu kaybı ile akkiz parsiyel lipodistrofinin tipik 
özelliklerini gösteren 10 yaşında bir kız olgu sunulmuştur. Klinik, biyokimyasal, 

elektro.fizyolojik ve histolojik bulguları literatür verileri ile karşılaştırılmıştır. 

Anahtar Sözcükler: Jeneralize Lipodistrofi - Parsiyel Lipodistrofi 

Partial l,ypodystrophy: Case Report 

We report a gir! with acquired partial lipodystrophy. The lipodystrophies are characterized 
by generalized or partial loss of body fat. In genera/ized lipodystrophy essentially alt body fat 

is tost, while in partial lipodystrophy fat atrophy is limited. Acquired partial lipodystrophy is 

the most common of lipodystrophies and usually affects women. Fat atrophy occurs in the 
upper haff of the body, including the face, but spares the lower extremities. We consider that 

she has partial lipodystrophy of the face because of the overall features of the lesions. 

Key words: Generalized Lipodystrophy - Partial Lipodystrophy 

Parsiyel Lipodistrofı (PL), vücudun bazı bölgelerine 
sınırlı deri altı yağ dokusu kaybıyla karakteıize ender bir 
bozukluktur. Yüz ve vücudun üst kısmında, kolarda deri 
altı yağ dokusunda atı·ofı olur. Bazen lezyon sadece bir 
tarafı tutabilir. Kızlarda erkeklerden 4 kat daha sık görülür. 
Başlangıç yaşı 5-15 yaş arasındadır. Ender olarak PL, iler
leyerek jeneralize forma dönüşebilir (1,6). Bu yazıda 
PL'nin tipik özelliklerini gösteren 10 yaşında bir kız olgu 
sunulınuştı.ır. 

OLGU SUNUMU: 

Z.T. 10 yaşında bir kız. İki yıl önce yüzünde zayıflama 
olduğu fark edilıniş . Altı ay içinde yanaklannda belirgin 
çökıne, yüzünde incelıne ortaya çıkmış, giderek artmış. 

Son altı ay içinde önemli değişiklik tanımlanmayan ve 
başka yakınması olmayan olgu, 13.9.1994 tarihinde kli
niğiıniz Çocuk Nörolojisi ünitesine yatırıldı. Öz ve soy 
geçınişinde biı· özellik tanımlanmadı. Muayenede; baş 
çevresi, boy ve kilosu yaşı ile uyumluydu. Saçlar bol ve 
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kaba görünümde, vücutta ılmılı hipertrikoz, bilateral yüz
de belirgin atı·ofı, gövdenin üst kısmı ve kollardaki kas
larda hafıf hipertrofık görünüm saptandı. Proksiı11al kol 
kaslannda perküsyonla myoödem gözlendi.Bu bulgular 
dışında nörolojik muayene olağan değerlendirildi. 

Rutin hemogram, kan biyokimyası ve idrar in
celemeleri noımal bulundu. Trigliserid, T. kolesterol ve T. 
lipit, ve oral glukoz tolerans testi normal sınırlarda idi. Ti
roid hom1onlan nonrnl, C3 düzeyi düşük (%8,9) bu
lundu. Yüz boşluklan ve kraniografıde kemik ve kıkırdak 
yapılannda patoloji gözlenmedi. Karın USG, EMG ve 
sempatik deri yanıtlan, kranial BT ve .MRG normal bu
lundu. Deri biyopsisinde clenrn tabakasında patolojik 
bulgu göıi.ilmecli. 

Resim 1.'de olgunun 6 yaşında iken çekilmiş nonnal 
yüz görünümünü gösteren biı· resmi ve Resim 2. ve 3.'de 
kliniğimize başvurusunda çekilıniş iki resıni aşagıda su
nulmuştur (Olgunun ailesinden gerekli yasal izin alın

mıştır). 

Olgunun iki yıllık izlemi sürecinde klinik bulgularında 
değişiklik gözlenmeıniş, yinelenen laboratı.ıar in
celemelerinde hipergliserni, hiperlipiderni, ve renal tı.ı

tı.ılum lehine eklenen bulgu olı11anuştır. 

TARTIŞMA 

Yüzde atrofiye neden olan bozukluklann başlıcalan; 

progresifhemifasiyal atrofi, sklercx:leıma ve lipcxlistı-oticlir (7). 



• 
Resiııı-1: U!gııııııızıı118yaşıııtla iA'<!ll çekilmiş bir ıt•sıııi: /lııımkı yıiz ifcıdesi ıaııwmeıı ııurıııal o/cıra/.? gıiıı'ilmekle.Resim-2,3: Of.~ııııuız1111 "1/i11(!:!,<' 

ıııtı~mda çe/.ıilıniş resiıııleıi. (2) l'ıiz lxif.qesiııtleı:ilt allı yag dulmsıı l•aı•hıııcı lxıglı ulanılı ıııeydaıw gelen /J611~1)'C!l lifx)(,fü/ırıfl M(itiinıimıi, (3) 'r,ıUı1111sc'.l'C!ll .ııiz /fadesi11i gıislen•ıı im ı~iııı, 8yaşıııda ilıeıı çekilmiş ı~mi ile l•a~1/aş/111/dıgıııdcı bdirııin def!,~,tkliklerdikkcıli çekmektedir, 

Progresif I-Iernifasiyal Atrofi (PI-IA), Paıy-Rornberg 

llastalığt ola•-:>k bilinir. Bu hastalık, genellikle yüzün bir 
yarısında ve deri :.ıltı yağ dokusu, kıkırdak ve kemik do
kularını içeren progresif atı-oll ile karakterize bir bo
zukluktur. Birinci ve ikinci dckatta başlar, 2-10 yıl içinde 
ilerler. Tutulan tarafta saçlı deri, kaş ve kiıpikler de eı-
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kilenir. I3ilateral tutulumun okluğu olgular bildirilmiştir 
(5,7-9), Henüz nedeni bilinmemektedir. Bu olgularda ip
silateral otonomik etl<ilenme bulguları saptanmış ve ser
vikal sempatik tutuluşun bozukluktan sorumlu olduğu i
lcıi sürülınüştür (5). Kimi olgularda tıigeminal sirtir deri 
alanında elektron mikroskobik olarak nörovasküler de
metlerde lenfositik inillLrasyon ve damar enclotelincle a
noımallik görülmüş, kronik hücresel immünite ile taşınan 
damarsal zedelenmenin patogenezcle rol oynadığı bc
liıtilmiştir (9). 

Sklerocleımacla deri; soğuk, balrnumu gibi atrofik gö
ıi.inümde, deri altı dokusuna yapışık ve elastikiyetini yi
tiımiştir (7). 

Lipoclistrofiler, vücudun bir bölgesinde ya ela tü
münde yağ dokusu kaybı ve metabolik anormalliklerle 
karakterize bozukluklarclır.Jener:ılize, parsiyel ve lokalizc 
lipoclistrofı olmak üzere üç ana başlık altında sınıflanır. 
Jeneralize lipoclistroll, konjenital veya akkiz olabilir. Diğer 
organ tutuluşlan, enclokıin ve ınetabolik anoımaliikler 
sıklıkla bulunur. Parsiycl lipcx:listrofınin klasik sporaclik ve 
familya! dominant form.lan tanımlanmıştır. Loka.lize li
podistrofi olgulanrun bazılanncla biyopside inflamatuar 
bulgular saptanmış ve in.flamasyonun buluıun,ıdığı ol
gulardan ayııt edilmiştir (1-4,6). Jeneralize ve parsiyel li
podistrofüeıin bazt klinik özellikleri Tablo !.'ele özet
lenmiştir. 



a o. ıpo ıs ro ı erın oze ı T bl I L. d. t fil lrkl erı. 

Jeneralize Parsiyel 

Konjenital Akkiz Klasik Herediter 

Kalıtım otozomal resesif sporadik genellikle sporadik otozomal dominant 

Baş lama yaşı bebeklik cocuk/ eriş kin cocuk/ erişkin puberte 

Cinsiyet E=K Ki Ki Ki 

Lipo- Yüz + + + -

atrofi Gövde + + + + 

Ekstremiteler + + + + 

Karaciöer tutuluşu + ++ ender o 
Renal hastalık + + ++ o 
lnsuline direne + + + + 

Hipoglisemi + + + + 

Hipertrigliseridemi + + + + 

Akantozis niqrikans + + ender + 

Genital hipertrofi + + ender + 

Kemik yaşı hızlı normal/hızlı normal normal 

Jeneralize lipodistrofıli olgularda özellikle metabolik 

olarak aktif olmayan, destek dokusu özelliğini taşıyan 

yağlann korunduğu gözlenmiştir (2). Bazı yazarlar li

podistrofınin, yağ dokusunun yağın depolanması ve ser

best bırakılması gibi normal işlevleıinin disregülasyonu 

sonucu oluştuğunu öne süımüşlerclir. Kimi olgularda li

polizisin regülasyonunda önemli olan adreneıjik sis

temde artnuş aktivite saptarınuştır (4). 

PL'lerin klasik fomm, simetıik olarak yüzü tutar. Yüz

de simetrik yağ kaybı ile kaşektik görünüm oluşur. Gövde 

ve koUann üst kısmında da deıi altı yağ dokusu azalabilir. 

Kaslarda hafif hipertı·ofık görünüm dikkati çeker. Böbrek 

dışında diğer organlann tutulumu çok enderdir. Pro

teini.iri, nefrotik sendrom olabilir. Serum kompleman 3. 

komponenti (C3) düzeyi düşük bulunur. Kompleman a

noımalliğinin nedeni ve patogenezde rolü olup olmadığı 

henüz bilinmemektedir. Hastalann çoğunda glukoz to

leransında anormallik ve insuline direnç gözlenir, %20 

olguda cliabetes rneUitus gelişir. Olguların metabolik ve 

inm1Unolojik anormallikler ile olası renal komplikasyon 

yönünden izlenmesi gerekir. Çoğu olguda başlıca prob

lem estetik görünümle sınırlı kalır (1,6). 

Yüzde kaşektik görünüm dışında önemli nörolojik 

bulgusu olmayan hastanuz, öncelikle yüzde atı-ofiye ne

den olan hastalıklar yönünden incelenmiştir. Derinin dış

tan normal görünümü ve biyopsi bulguları ile skle

rodeıına dışlaıunıştır. Ender ele olsa bilateral olabilen PHA 

üzerinde dun.ılımış, tutulan yüz bölgesinde kas, kemik ve 

kılmdak yapılannın noımal oluşu ile bu taıuclan uzak

la~ılınıştır. Lipodistı-ofl açısından incelendiğinde tüm bul-

127 

gulann parsiyel lipoclistı·ofi ile uyumlu okluğu gö

rülınüştür. Kliniğim.izde ilk kez görülen parsiyel li

podistrofi olgusu ilginç bulunarak sunulınuştur. 
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