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Bir Cocuk Olguda Lupus Pannikdliti

Lupus Panniculitis in a Paediatric Case
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OZET

Lupus pannikiiliti (Lupus eritematozus profundus veya Kaposi-Irgang hastaligi), kronik, tekrarlayan, pannikiler
inflamasyonla karakterize nadir goriilen bir kronik kutanéz lupus eritematozus formudur. Hastalik en sik orta yas
kadinlarda, lipoatrofi ile iyilesen, derin, eritemli, subkutan6z nodiiller ve plaklar seklinde goéralir. Siklikla yiz, Ust
ve alt ekstremite proksimalini tutar. Lupus pannikdliti gelisiminden sorumlu olan patofizyolojik mekanizma tam
olarak anlasilamamistir. Sistemik tedavi secenekleri arasinda, hidroksiklorokin, kortikostreoidler veya siklosporin
gibiimmiinsupresanlar ve dapson yer alir. Biz, lupus pannikdilitinin tipik klinik ve histopatolojik bulgularini gésteren
ve antimalaryal tedaviye iyi yanit veren 9 yasindaki kiz olguyu sunuyoruz. Dermatolojik muayenede yiizde endure
plaklar ve Ust ve alt ekstremitede atrofik subkutan nodiiller mevcuttu. Olgumuzda sistemik lupus eritematozus bul-
gulan tespit edilmedi. Sik gériilmeyen bu klinik antitenin cocuktaki nadir prezentasyonuna dikkat cekmek istedik.
(GaziMed J 2012; 23: 33-5)

Anahtar Sozciikler: Lupus pannikdiliti, klorokin, subkutan6z nodul

Gelis Tarihi: 07.09.2011 Kabul Tarihi: 14.02.2012

ABSTRACT

Lupus panniculitis (lupus erythematosus profundus or Kaposi-lrgang disease) is an uncommon form of chronic
cutaneous lupus erythematosus that is characterised by chronic, recurrent pannicular inflammation. The disease
occurs mostly in middle-aged females as deep, erythematous subcutaneous nodules and plaques that heal with li-
poatrophy. The condition commonly involves the face, proximal upper and lower extremities. The pathophysiologi-
cal mechanism responsible for the development of lupus panniculitis is not fully understood. Systemic treatment
options include hydroxychloroquine, immunosuppressants such as corticosteroids or cyclosporine and dapsone.
We report on a nine-year-old girl presenting with lupus panniculitis with typical clinical and histopathological find-
ings in whom we achieved good results with antimalarial therapy. Dermatological examination revealed multiple
indurated plaques on the face and atrophic subcutaneous nodules were noted on the upper and lower extremities.
Other manifestations of systemic lupus erythematosus were not detected in our case. We wish to point out the rare
presentation in a child of this uncommon clinical entity. (Gazi Med J 2012; 23: 33-5)
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GiRIS

Lupus pannikiliti (lupus eritematozus profundus), subkutan6z
noddil ve plaklarla karakterize, kronik kutan6z lupus eritematozusun
nadir gorilen bir formudur. Lezyonlar, sert, eritemli-viyolase renkli,
cok sayida, simetrik dagilimh ve agnhdir. Genis alanlarda, lipoatro-
fiye sekonder gelisen deprese skar dnemli kozmetik soruna neden
olabilir (1-3).

Lupus pannikuliti (LP), lupus eritematozus olgularinin %1-5'inde
gorulmektedir. Siklikla 30-60 yasta (ortalama 40 yas) ve bayanlarda
(K/E: 4/1) izlenmektedir (1). Bilgilerimize gére, ingilizce literatiirde,
Turkiye'den daha 6nce ¢ocuk olgu rapor edilmemistir (4-7).

Klinik ve histopatolojik olarak LP tanisi alan olgu, lezyonlarin
daha nadirizlenenen bdlgeler olan Ust ve alt ekstremite distalinde de
gorilmesi ve cocuk yasta olmasi 6zellikleri nedeniyle sunulmaktadir.

OoLGU

Dokuz yasindaki kiz cocuk hasta, poliklinigimize yiziinde, kolla-
rinda ve bacaklarinda hassas, kasintili lezyonlar nedeniyle getirildi.
Lezyonlarin bir yil 6nce kulaklarda agrili kizariklhk seklinde, ilkbaharla
birlikte basladigi belirtildi. Son 4 aydir kollar ve bacaklarda da benzer
dokiintiiniin gelistigi ifade edildi. Olgunun sistemik muayenesinde
ve soygecmisinde dnemli bir &zellik yoktu. Oz ge¢misinde, demir ek-
sikligi anemisi tanistyla demir preperati kullanim éykisu vardi. Der-
matolojik muayenesinde, ylizde (yanaklarda ve kulaklarda) viyolase,
hassas 2-2.5 cm ebatlarinda endiire plaklar ayrica kollarin ve bacak-
larin proksimal ve distal kisimlarinda simetrik, cok sayida, degisik bo-
yutlarda, eritemli-viyolase, hassas, yer yer atrofik subkutan noddller
mevcuttu (Resim 1, 2). Oral mukoza ve sa¢l deri normaldi.

Kol proksimalinden alinan deri biyopsi 6rneginin histopatoloji-
sinde, epidermiste bazal tabakada vakuolizasyon ve kolloid cisim-
cikleri iceren ara yuz degisiklikleri izlendi. Ylizeyel ve derin dermiste
perivaskiiler ve periadneksiyal lenfositik infiltrasyon, yer yer keratin
tikacglar gozlendi. Subkutan dokuda yogun lobiiler lenfositik infilt-
rasyonla birlikte hyalinizasyon gosteren dejenerasyon formunda yag
nekrozu ve lenfositik nikleer kirntilar tespit edildi (Resim 3, 4).

Laboratuvar incelemesinde, rutin biyokimya, tam idrar, ASO, se-
dimentasyon, CRP, RF, ANA, kompleman duizeyleri (C3, C4), serum
immunglobulinler (Ig M ve G) normal sinirlar icerisinde idi. Tam kan
sayiminda, hemoglobin 9.5 g/dL (normal sinirlar, 12-16 g/dL), anti
dsDNA 36.6 u/ml (normal sinirlar, 16-24 u/ml) saptandi. Akciger gra-
fisinde patoloji saptanmadi.

Bu bulgular isiginda olgumuzda 1982 ARA (American Rheumatic
Association) kriterlerine gore sistemik lupus eritematozus (SLE)'un
olmadigi sonucuna varildi (8).

Olguya klinik ve histopatolojik bulgularla lupus pannikdliti tanisi
konuldu. Klorokin difosfat 125 mg/giin tedavisi baslandi. Tedavinin
3. ayinda lezyonlarda belirgin diizelme izlendi.

TARTISMA

LP ilk defa Kaposi tarafindan 1883'de tanimlanmistir. 1940'da Ir-
gang, hastaligi “lupus eritematozus profundus” olarak adlandirmistir
(1,9). 1968'de Fountain, Winkelmann ve Sanchez tarafindan histopa-
tolojik 6zellikleri ortaya konmusgtur (10). LP, derin dermis ve subkuta-
n6z dokuda kronik, rekirren, infilamatuvar nodiil ve plaklarla siklikla
yliz, Gst ekstremite proksimali, gluteus ve uyluklarda izlenmektedir.
Tipik olarak epidermal atrofi ve lipoatrofi ile iyilesmektedir (2, 3, 5).

Resim 1. Kolun distal kisminda ¢ok sayida, eritemli-viyolase yer yer
atrofik subkutan nodiil ve plaklar

Resim 2. Alt ekstremitelerin distal kisminda ¢ok sayida, simetrik vi-
yolase subkutan noddiller

Olgumuzda lezyonlar, yiiz ve ekstremite proksimali ile birlikte Ust ve
alt ekstremite distalinde de izlendi. Ozellikle kollarda belirgin olan
lipoatrofi dikkati cekti.

LP'de SLE tabloya eslik edebilmektedir. Biz olgumuzda SLE tespit
etmedik. Ayrica ANA pozitifliginin olmamasi ilerleyen donemde SLE
gelisim ihtimalinin azaldigini gosterebilir (1, 2, 5, 11).

LP gelisimindeki patofizyolojik mekanizma net olarak aydinla-
tilmamissa da, ultraviyolenin (UV) hastaligin baslamasinda ve alev-
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Resim 3. Yiizeyel ve derin dermiste periadneksiyal ve perivaskdler
lenfositik infiltrasyon ve lobuler pannikdlit, HEx100

Resim 4. Pannikilit alanlarinda hyalinizasyon gosteren yag nekro-
zu ve lenfositik kirintilar, HEx400

lenmesinde rol oynayabilecegdi diistinilmektedir (2). Olgumuzda UV
maruziyeti ile (ilkbaharda) klinik tablo ortaya ¢ikmistir.

Histopatolojide, yag lobdillerinde ve septada derin lenfositik in-
filtrasyon vardir. Lenfoid birikmeler, nodiiller ve germinal merkezlere
rastlanabilmektedir. Genellikle septada ve (izerindeki dermiste mu-
sindz 6dem izlenir. Dermiste, ylizeyel ve derin perivaskiler lenfosi-
tik infiltrat ve plazma hiicreleri veya diskoid lupus eritematozusun
tim bulgulari gorilebilir. Ayirt ettirici 6zellik “yag dokusunun hya-
lin nekrozu” olarak adlandirilan; yag lobiltiindeki hiicrelerin nukleer
boyalarini kaybetmesi ve rezidlel yag hticreleri ile ekstraseliler yag
globdilleri arasindaki homojen eozinofilik matrikste fibrin ve diger
proteinlerin birikiminin saptanmasidir (1, 10, 12).

Olgumuzda ayirici tanida derin morfea ve subkutan6z panniki-
lit benzeri lenfoma (sitotoksik alfa/beta CD8+ T hiicre lenfoma) yer

aliyordu. Derin morfea kliniginde, 6zellikle govde ve Ust ekstremite
proksimalinde atrofi ve hiperpigmentasyonla iyilesen endure nodil
ve plaklar gorulir. Histopatolojide, ara yuz degisikliklerinin saptan-
masi ve bunun yaninda dermal ve interseptal kollajen demetlerinde
kabalasmanin gérilmemesi sonucu derin morfea tanisi ekarte edildi.
Subkutanoz pannikiilit benzeri lenfomada izlenen septal ve lobular
alandaki subkutan6z yogun atipik lenfosit infiltrasyonu, emperipole-
zis ile karakterize fastilye cantasi gériinimiindeki histiyositlerin (len-
fosit fagositozu) gériilmemesi sonucu ayirici taniya gidildi (1, 10, 12).

Tedavide, topikal steroid, intralezyonel steroid, sistemik steroid,
antimalaryaller, dapson, siklofosfamid, siklosporin yer almaktadir
(1-3, 13). Olgumuzda, klorokin difosfat 125 mg/giin tedavisi ile 3 ay
sonunda oldukca belirgin diizelme elde ettik.

LP’in nadiren de olsa ekstremitelerin distalini tutabildigi ve co-
cuklarda da gérilebildigi bu olgu sunumunda vurgulanmistir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir cikar catismasi bildirmemiglerdir.
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