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Bir Çocuk Olguda Lupus Panniküliti

Lupus Panniculitis in a Paediatric Case
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ÖZET
 
Lupus panniküliti (Lupus eritematozus profundus veya Kaposi-Irgang hastalığı), kronik, tekrarlayan, panniküler 
inflamasyonla karakterize nadir görülen bir kronik kutanöz lupus eritematozus formudur. Hastalık en sık orta yaş 
kadınlarda, lipoatrofi ile iyileşen, derin, eritemli, subkutanöz nodüller ve plaklar şeklinde görülür. Sıklıkla yüz, üst 
ve alt ekstremite proksimalini tutar. Lupus panniküliti gelişiminden sorumlu olan patofizyolojik mekanizma tam 
olarak anlaşılamamıştır. Sistemik tedavi seçenekleri arasında, hidroksiklorokin, kortikostreoidler veya siklosporin 
gibi immünsupresanlar ve dapson yer alır. Biz, lupus pannikülitinin tipik klinik ve histopatolojik bulgularını gösteren 
ve antimalaryal tedaviye iyi yanıt veren 9 yaşındaki kız olguyu sunuyoruz. Dermatolojik muayenede yüzde endure 
plaklar ve üst ve alt ekstremitede atrofik subkutan nodüller mevcuttu. Olgumuzda sistemik lupus eritematozus bul-
guları tespit edilmedi. Sık görülmeyen bu klinik antitenin çocuktaki nadir prezentasyonuna dikkat çekmek istedik. 
(Gazi Med J 2012; 23: 33-5)
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ABSTRACT
 
Lupus panniculitis (lupus erythematosus profundus or Kaposi-Irgang 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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GİRİŞ
 
Lupus panniküliti (lupus eritematozus profundus), subkutanöz 

nodül ve plaklarla karakterize, kronik kutanöz lupus eritematozusun 
nadir görülen bir formudur. Lezyonlar, sert, eritemli-viyolase renkli, 
çok sayıda, simetrik dağılımlı ve ağrılıdır. Geniş alanlarda, lipoatro-
fiye sekonder gelişen deprese skar önemli kozmetik soruna neden 
olabilir (1-3). 

Lupus panniküliti (LP), lupus eritematozus olgularının %1-5’inde 
görülmektedir. Sıklıkla 30-60 yaşta (ortalama 40 yaş) ve bayanlarda 
(K/E: 4/1) izlenmektedir (1). Bilgilerimize göre, İngilizce literatürde, 
Türkiye’den daha önce çocuk olgu rapor edilmemiştir (4-7). 

Klinik ve histopatolojik olarak LP tanısı alan olgu, lezyonların 
daha nadir izlenenen bölgeler olan üst ve alt ekstremite distalinde de 
görülmesi ve çocuk yaşta olması özellikleri nedeniyle sunulmaktadır. 

OLGU
 
Dokuz yaşındaki kız çocuk hasta, polikliniğimize yüzünde, kolla-

rında ve bacaklarında hassas, kaşıntılı lezyonları nedeniyle getirildi. 
Lezyonların bir yıl önce kulaklarda ağrılı kızarıklık şeklinde, ilkbaharla 
birlikte başladığı belirtildi. Son 4 aydır kollar ve bacaklarda da benzer 
döküntünün geliştiği ifade edildi. Olgunun sistemik muayenesinde 
ve soygeçmişinde önemli bir özellik yoktu. Öz geçmişinde, demir ek-
sikliği anemisi tanısıyla demir preperatı kullanım öyküsü vardı. Der-
matolojik muayenesinde, yüzde (yanaklarda ve kulaklarda) viyolase, 
hassas 2-2.5 cm ebatlarında endüre plaklar ayrıca kolların ve bacak-
ların proksimal ve distal kısımlarında simetrik, çok sayıda, değişik bo-
yutlarda, eritemli-viyolase, hassas, yer yer atrofik subkutan nodüller 
mevcuttu (Resim 1, 2). Oral mukoza ve saçlı deri normaldi. 

Kol proksimalinden alınan deri biyopsi örneğinin histopatoloji-
sinde, epidermiste bazal tabakada vakuolizasyon ve kolloid cisim-
cikleri içeren ara yüz değişiklikleri izlendi. Yüzeyel ve derin dermiste 
perivasküler ve periadneksiyal lenfositik infiltrasyon, yer yer keratin 
tıkaçlar gözlendi. Subkutan dokuda yoğun lobüler lenfositik infilt-
rasyonla birlikte hyalinizasyon gösteren dejenerasyon formunda yağ 
nekrozu ve lenfositik nükleer kırıntılar tespit edildi (Resim 3, 4).

Laboratuvar incelemesinde, rutin biyokimya, tam idrar, ASO, se-
dimentasyon, CRP, RF, ANA, kompleman düzeyleri (C3, C4), serum 
immunglobulinler (Ig M ve G) normal sınırlar içerisinde idi. Tam kan 
sayımında, hemoglobin 9.5 g/dL (normal sınırlar, 12-16 g/dL), anti 
dsDNA 36.6 u/ml (normal sınırlar, 16-24 u/ml) saptandı. Akciğer gra-
fisinde patoloji saptanmadı.

Bu bulgular ışığında olgumuzda 1982 ARA (American Rheumatic 
Association) kriterlerine göre sistemik lupus eritematozus (SLE)’un 
olmadığı sonucuna varıldı (8). 

Olguya klinik ve histopatolojik bulgularla lupus panniküliti tanısı 
konuldu. Klorokin difosfat 125 mg/gün tedavisi başlandı. Tedavinin 
3. ayında lezyonlarda belirgin düzelme izlendi. 

TARTIŞMA

LP ilk defa Kaposi tarafından 1883’de tanımlanmıştır. 1940’da Ir-
gang, hastalığı “lupus eritematozus profundus” olarak adlandırmıştır 
(1, 9). 1968’de Fountain, Winkelmann ve Sanchez tarafından histopa-
tolojik özellikleri ortaya konmuştur (10). LP, derin dermis ve subkuta-
nöz dokuda kronik, rekürren, infilamatuvar nodül ve plaklarla sıklıkla 
yüz, üst ekstremite proksimali, gluteus ve uyluklarda izlenmektedir. 
Tipik olarak epidermal atrofi ve lipoatrofi ile iyileşmektedir (2, 3, 5). 

Olgumuzda lezyonlar, yüz ve ekstremite proksimali ile birlikte üst ve 
alt ekstremite distalinde de izlendi. Özellikle kollarda belirgin olan 
lipoatrofi dikkati çekti. 

LP’de SLE tabloya eşlik edebilmektedir. Biz olgumuzda SLE tespit 
etmedik. Ayrıca ANA pozitifliğinin olmaması ilerleyen dönemde SLE 
gelişim ihtimalinin azaldığını gösterebilir (1, 2, 5, 11). 

LP gelişimindeki patofizyolojik mekanizma net olarak aydınla-
tılmamışsa da, ultraviyolenin (UV) hastalığın başlamasında ve alev-

Resim 1. Kolun distal kısmında çok sayıda, eritemli-viyolase yer yer 
atrofik subkutan nodül ve plaklar

Resim 2. Alt ekstremitelerin distal kısmında çok sayıda, simetrik vi-
yolase subkutan nodüller
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lenmesinde rol oynayabileceği düşünülmektedir (2). Olgumuzda UV 
maruziyeti ile (ilkbaharda) klinik tablo ortaya çıkmıştır. 

Histopatolojide, yağ lobüllerinde ve septada derin lenfositik in-
filtrasyon vardır. Lenfoid birikmeler, nodüller ve germinal merkezlere 
rastlanabilmektedir. Genellikle septada ve üzerindeki dermiste mu-
sinöz ödem izlenir. Dermiste, yüzeyel ve derin perivasküler lenfosi-
tik infiltrat ve plazma hücreleri veya diskoid lupus eritematozusun 
tüm bulguları görülebilir. Ayırt ettirici özellik “yağ dokusunun hya-
lin nekrozu” olarak adlandırılan; yağ lobülündeki hücrelerin nükleer 
boyalarını kaybetmesi ve rezidüel yağ hücreleri ile ekstraselüler yağ 
globülleri arasındaki homojen eozinofilik matrikste fibrin ve diğer 
proteinlerin birikiminin saptanmasıdır (1, 10, 12). 

Olgumuzda ayırıcı tanıda derin morfea ve subkutanöz pannikü-
lit benzeri lenfoma (sitotoksik alfa/beta CD8+ T hücre lenfoma) yer 

alıyordu. Derin morfea kliniğinde, özellikle gövde ve üst ekstremite 
proksimalinde atrofi ve hiperpigmentasyonla iyileşen endure nodül 
ve plaklar görülür. Histopatolojide, ara yüz değişikliklerinin saptan-
ması ve bunun yanında dermal ve interseptal kollajen demetlerinde 
kabalaşmanın görülmemesi sonucu derin morfea tanısı ekarte edildi. 
Subkutanöz pannikülit benzeri lenfomada izlenen septal ve lobular 
alandaki subkutanöz yoğun atipik lenfosit infiltrasyonu, emperipole-
zis ile karakterize fasülye çantası görünümündeki histiyositlerin (len-
fosit fagositozu) görülmemesi sonucu ayırıcı tanıya gidildi (1, 10, 12). 

Tedavide, topikal steroid, intralezyonel steroid, sistemik steroid, 
antimalaryaller, dapson, siklofosfamid, siklosporin yer almaktadır 
(1-3, 13). Olgumuzda, klorokin difosfat 125 mg/gün tedavisi ile 3 ay 
sonunda oldukça belirgin düzelme elde ettik. 

LP’in nadiren de olsa ekstremitelerin distalini tutabildiği ve ço-
cuklarda da görülebildiği bu olgu sunumunda vurgulanmıştır. 
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Resim 3. Yüzeyel ve derin dermiste periadneksiyal ve perivasküler 
lenfositik infiltrasyon ve lobüler pannikülit, HEx100

Resim 4. Pannikülit alanlarında hyalinizasyon gösteren yağ nekro-
zu ve lenfositik kırıntılar, HEx400
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