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Two Children: Case Report

OZET Liken skleroz, porselen beyazi renkte, parlak, keskin sinirli, sklerotik papiil ve plaklarla
karakterize, ilerleyici inflamatuar bir dermatozdur. Etiyolojisi bilinmemektedir, ancak otoim-
miin hastaliklarla birliktelik gosterebilir. Cocukluk ¢aginda ¢ogunlukla anogenital yerlesimlidir,
ekstragenital yerlesim ¢ok nadirdir. Bu ¢aligmada, ekstragenital yerlesimli liken sklerozuslu 10 ve
12 yaslarindaki iki kiz ¢ocugu sunulmustur. Her iki olgunun da lezyonlar: anogenital tutulum ol-
maksizin ekstremite, omuz ve gévde iizerinde lokalize idi. Tani, klinik ve histopatolojik bulgulara
dayanilarak yapildi. Amacimiz, ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen bu duruma dikkat cekmektir.

Anahtar Kelimeler: Liken sklerosus et atrofikus; vulvar liken sklerozu; ¢ocuk

ABSTRACT Lichen sclerosus is a progressive, inflammatory dermatosis that is characterized by
porcelain-white, shiny, well defined, sclerotic papules and plaques. Although the etiology of lichen
sclerosus is unknown, it may be associated with autoimmune diseases. In childhood, it is usually
localized in the anogenital region and extragenital localization is very rare. In this case report, we
present cases of lichen sclerosus with extragenital localization that were identified in two girls,
aged 10-12. Both patients also had lesions that were localized on the extremities, shoulders and
trunk without anogenital involvement. Diagnosis was established based on clinical and histopatho-
logic findings. Our aim is to draw attention to this condition, rarely seen in childhood.

Key Words: Lichen sclerosus et atrophicus; vulvar lichen sclerosus; child
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iken sklerozus et atrofikus olarak da bilinen liken skleroz (LS), se-

bebi bilinmeyen, kronik inflamatuar bir dermatozdur. Populas-

yondaki yayginlig1 ve sikligi, hastalarin farkli klinik uzmanlar
tarafindan degerlendirilmeleri nedeni ile, tam olarak bilinmemektedir.'*
Tiim yas gruplarinda goriilebilir ve kadinlar1 erkeklerden 10 kat daha
fazla etkiler.!”® Tiim vakalarin %7-15’ini prepubertal kiz ¢ocuklar: olug-
turur.®* Cocukluk ¢aginda yayginligi 1/900 olarak hesaplanmistir.®> Vii-
cudun herhangi bir bolgesinde goriilebilmekle birlikte, primer olarak
anogenital bolgeyi tutar. Klinik olarak asemptomatik, porselen beyazi
sklerotik lezyonlarla karakterizedir.!® Ekstragenital LS ¢ocukluk ¢aginda
nadirdir.>®
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Bu galismada, ekstragenital yerlesim gosteren
LS’1i iki ¢ocuk olgu sunulmus ve klinik pratikte
nadir rastlanan bu durum, literatiir esliginde goz-
den gegirilmistir.

OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

On yagindaki kiz cocugu, annesi refakatinde, kol ve
bacaklarda yaklasik bir yildir devam eden beyaz
leke sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Oz ge¢mi-
sinde bir 6zellik olmayan olgunun, erkek karde-
sinde vitiligo oldugu 6grenildi. Dermatolojik
muayenesinde, bilateral kol ve bacaklarin eks-
tansor yiizeylerinde, yer yer omuz ve sirtta dagi-
nik yerlesimli, bityiikliikleri 0,1-0,5 cm arasinda
degisen, keskin sinirli, beyaz hipopigmente, atro-
fik, ylizeyinde siyah noktaciklar bulunan papiil
ve plak lezyonlar izlendi. Sag ayak bilegi sirtinda
Koebner fenomeni gozlendi (Resim 1a). Tam kan
sayimi, biyokimya ve hormon tetkikleri normal
sinirlarda idi. Histopatolojik incelemede; yiizeyde
hiperkeratoz, epidermiste atrofi, dermal papilla-
larda diizlesme, yiizeyel dermiste hafif soluk-
lasma, yiizeyel ve orta dermiste perivaskiiler
lenfositik
(Resim 1b). Olguya klinik ve histopatolojik bulgu-

inflamatuar infiltrasyon gorildi
lara dayanilarak, LS tanisi konuldu. Klobetazol pro-
piyonat merhem tedavisi baglanildi ve olgu takibe
alinda.

OLGU 2

On iki yasindaki kiz ¢cocugu, babasi refakatinde,
yaklasik iki y1ldir kol ve bacaklarinda giderek artan
beyaz leke sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Oz
gecmis ve soy gecmiste bir 6zellik yoktu. Derma-
tolojik muayenesinde, bilateral ayak bilekleri ¢ev-
resinde ve el bilekleri fleksor yiizde, biiytikliikleri
1-4 cm arasinda degisen, yer yer sirt orta kisimlar
ve omuzlar tizerinde 30-50 mm ebatlarda, keskin
sinirli, cevresi kahverengi-viyolase halo ile ¢evrili,
merkezi hipopigmente, atrofik, yiizeyinde siyah
noktaciklar bulunan papiil ve plak lezyonlar izlendi
(Resim 2a). Tam kan sayimi, biyokimya ve otoim-
miinite agisindan yapilan hormon tetkikleri nor-
mal siirlarda idi. Histopatolojik incelemede;
ylizeyde ortohiperkeratoz, epidermiste atrofi, re-
telerde diizlesme, yiizeyel dermiste hiyalinize de-
jenerasyon, iist ve orta dermiste perivaskiiler
lenfositik inflamatuar infiltrasyon goriildii (Resim
2b). Olguya klinik ve histopatolojik bulgulara da-
yanilarak, LS tanis1 konuldu. Klobetazol propiyo-
nat merhem tedavisi baglandi ve olgu takibe alindi.

Her iki olgunun da ebeveynlerinden bilgilen-
dirilmis onam formu alinmagtir.

TARTISMA

LS, prepubertal ve postmenopozal kadinlarda ano-
genital bolgeyi etkileyen kronik inflamatuar bir
dermatozdur. ik kez 1887 yilinda Hallopeau tara-

~

RESIM 1: a) Sag ayakta beyaz, atrofik plaklar ve sag ayak bilegi izerinde Koebner fenomeni; b) Yiizeyde hiperkeratoz, dermal papillalarda diizlesme, orta der-

miste perivaskiler lenfositik infiltrasyon ( H&E, x10).
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)
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RESIM 2: a) Bilateral ayak bileklerinde beyaz atrofik plaklar; b) Epidermal atrofi, yiizeyel dermiste hiyalinizasyon, orta dermiste perivaskiiler lenfositik infiltrasyon

(H&E, x100).
(Renkli hli icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

findan liken planusun atrofik formu olarak rapor
edilen hastalik, 1976 yilinda Uluslararas: Vulvova-
jinal Hastaliklar Calisma Grubu [International So-
ciety for the Study of Vulvovaginal (ISSVD)]
karariyla “liken sklerozus” olarak adlandirilmis-
tir.2* Genital, ekstragenital ve kombine tip ola-
rak siniflandirilabilir.! Tim yaglarda LS, %85-98
anogenital yerlesimlidir.? Her iki cinsiyette kom-
bine lezyonlara %20, tek basina ekstragenital
lezyonlara ise %2,5 oraninda rastlandig: bildiril-
mektedir. Bununla birlikte, ekstragenital lezyonlar
asemptomatik oldugu icin, yayginligini hesapla-
mak zor olabilir.® Klinik olarak, vulva ve aniis et-
rafinda “8” rakami seklinde dagilim gosteren,
keskin sinirli, beyaz, parlak plaklar ile karakteri-
zedir. Atrofik formu labial yapisikliklara, vajinal
giriste stenoza, erkek ¢ocuklarda fimozise neden
olabilir.>*” Her iki olgumuzda da, anogenital tutu-
luma rastlanmadi.

Etiyolojisi bilinmemektedir, ancak otoim-
miinite, genetik ve hormonal faktorler, enfeksi-
y6z etkenler ve travma sorumlu tutulmaktadir.'®
Genellikle otoimmiin bir hastalik oldugu kabul
edilir.* Otoimmiin hastalik prevalansinin yiiksek
olmasi, doku spesifik otoantikorlarin bulunmasi ve
ailesel otoimmiin hastalik varlig1 bu hipotezi des-
teklemektedir.23” Kreuter ve ark.nin 532 LS’li hasta
tizerinde yaptiklar1 bir calismada, hastalarin
%15,4’inde en az bir otoimmiin hastalik saptan-
mugtir.” En sik birliktelik gosterdigi otoimmiin has-
taliklar; Hashimato tiroiditi, alopesi areata, vitiligo,
diabetes mellitus (DM) ve pernisiy6z anemidir.?*78
Son ¢aligmalarda, LS ile psoriyazis ve DM arasinda

giiclii bir iligki saptanmigtir. Siddetli giines yamigy,
termal yanik skarlari, radyoterapi, cerrahi operas-
yon, cinsel istismar, dar giysiler, deriyi ovalama gibi
durumlar LS’yi baslatabilir.>*# LS ile iligkili oldugu
diisiiniilen enfeksiy6z ajanlar; Borrelia, hepatit C
viriisii ve human papilloma viriistiir.* Oz gecmisle-
rinde bir 6zellik olmayan olgularimizin, otoimm{i-
nite agisindan yapilan tetkiklerinde herhangi bir
patolojiye rastlanmadi. Ancak Olgu 1’de ailesel vi-
tiligo 6ykiisii vardi. Genital LS’den farkl olarak,

ekstragenital LS’nin malign potansiyeli yoktur.>3¢

LS’nin yaklasik olarak %5-15’i ¢ocuklarda
olusur ve hemen her zaman anogenital bolgeyi
etkiler. Ekstragenital tutulum, hastalarin sadece
%6’sinda vardir.'? Jensen ve ark.nmin 12 yillik ret-
rospektif bir ¢aligmasinda, LS’den siiphelenilen ve
yaslar1 1-18 arasinda degisen toplam 52 ¢ocuk has-
tanin 36’sinda anogenital ve besinde ekstragenital
LS saptamiglardir.!! Hastalik 1-13 yag arasindaki
herhangi bir zamanda ortaya ¢ikabilir.> En sik 8-13
yas arast kiz ¢oguklarinda goriiliir.® Bir calismada
ise LS’nin erkek ¢cocuklarda varsayilandan ¢ok daha
stk oldugu ve bu nedenle kazanilmig fimozisi olan
herhangi bir olguda LS’den siiphelenilmesi gerek-
tigi bildirilmigtir.'”? Olgularimiz da 10 ve 12 yagla-
rinda, ekstragenital tutulumu olan iki kiz ¢ocugu
idi. Ekstragenital LS, viicudun herhangi bir yerinde
goriilebilecegi gibi; siklikla govdenin st kismi,
boyun, omuzlar, meme alti, aksilla, el bilekleri,
kalca ve uyluk laterallerine yerlesir.>®” Eritemli
veya viyolase halo ile gevrili, fildisi beyaz renkli,
parlak, poligonal makiil ve papiiller ile karakteri-
zedir. Lezyon yiizeyinde pilosebase veya ter kanal-
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larinin agizlar1 belirgindir ve keratin materyali
icerir. Papiiller birleserek morfea benzeri plaklar
olusturabilir. Son evrede atrofi olusur ve sigara
kégidi gériinimii meydana gelir.® Biilloz, anniiler,
Blaschko ¢izgilerini izleyen ve keratotik varyant-
lar1 da bildirilmigtir.2® Her iki olgumuzda da lez-
yonlar ekstremite ve gévde yerlesimli idi ve klinik
gortinim literatiirle uyumluydu. Koebner feno-
meni, LS icin iyi bilinen tanisal bir belirtegtir.®
Olgu l'in de sag ayak bilegi iizerinde Koebner fe-
nomeni mevcuttu.

Tani, ¢ogu olguda anamnez ve muayene ile ko-
nulursa da, histopatoloji tanisaldir. Epidermal at-
rofi, retelerde incelme, folikiiler tikaglar, bazal
tabakada hidropik dejenerasyon, iist dermiste soluk
renkli homojen bir zon ve alt dermiste lenfosit bas-
kin inflamatuar hiicrelerden olusan bant tarzi in-
filtrasyon, ge¢ donemde papiller dermiste skleroz
ve bazal membranda kalinlagma LS’ye 6zgii bulgu-
lardir.>36713 Her iki olgumuzda da LS tanisi, histo-
patolojik incelemeyle dogrulandi. Ekstragenital
LS’nin ayiric1 tanisinda; morfea, liken nitidus, at-

rofik liken planus, idiyopatik guttat hipomelanoz
ve vitiligo diigtiniilmelidir.®'° Morfea ile LS ara-
sindaki iligki hél4 tartigmalidir. Baz1 otorler LSu
morfeanin yiizeyel bir varyanti olarak kabul
ederken, bazilar1 LS’yi morfeanin eglik ettigini
distinmektedirler.®'® Morfeada, epidermal atrofi
ve folikiiler tikaglar yoktur. Sklerotik siireg, reti-
kiiler dermis ve subkiitan dokudadir.® Baz1 calis-
malarda da LS’den morfeaya gecis bildirilmistir.'?
Tedavide ana segenek, klobetazol propiyonat veya
betametazon valerate gibi yiiksek potent topikal
steroidli merhemlerdir. Yanit alinamayan durum-
larda, pimekrolimus veya takrolimus gibi topikal
kalsinérin inhibitérleri kullamilabilir.>*” Olgular:-
miza da potent topikal steroit tedavisi baglanmigtir.

Sonug olarak, LS ¢ocukluk ¢aginda ekstrageni-
tal yerlesimli olarak karsimiza gikabilir. Lezyonla-
rin morfea ve atrofik liken planusa benzemesi
tanida zorluklara yol agabilir. Ayrica, klinik ve pa-
tolojik olarak morfea ile birliktelikler gdsterebil-
mesi ve otoimmiin hastaliklar ile iliskisi nedeni ile;
hastalarin uzun siire takip edilmesi gerekebilir.
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