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Ozet

Lupus eritematozus profundus (lupus eritematozus pan-
nikiiliti, LEP), derin dermis ve subkutan yag dokuda inflama-
tuar reaksiyon olusturan kutane lupus eritematozusun nadir
goriilen bir klinik varyantidir. Hastalik genellikle orta yasta ve
kadinlarda goriiliir. Tipik klinik prezentasyonu asemptomatik,
sert, keskin smirlt nodiil ve plaklardir. Lezyonlar en sik yiiz,
kol, gluteal bolge ve bacaklarda bulunur.

Klinik, histolojik ve direkt immunfloresan bulgular ile
LEP tanisi alan iki olgu sunulmaktadir. Amacimiz kutane lupus
eritematozusun nadir goriilen bu varyantina, farkli klinik
prezentasyonlari ile dikkat cekmektir.
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Summary

Lupus erythematosus profundus (Lupus erythematosus
panniculitis, LEP) is an unusual clinical variant of lupus ery-
thematosus in which the cutaneous inflammatory reaction oc-
curs primarily in the deep corium. The disease occurs mostly
in middle aged women as erythematous or flesh-coloured deep
nodules, with a predilection for the buttocks, arms, thighs and
face.

In this article, we present two cases of "Lupus erythe-
matosus profundus" with typical clinical, histopathologic and
direct immunofluorescent findings. We want to point out the
different presentations of this rare clinical entity.
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Lupus eritematozus profundus (Lupus eritem-
atozus pannikiiliti, LEP), derin subkutan nodiillerle
karakterize nadir goriilen bir hastaliktir. Diskoid lu-
pus eritematozus ya da sistemik lupus eritematozus
ile birlikte geligebilir veya izole bir fenomen olarak
ortaya ¢ikabilir. Lezyonlar en sik kollar, gluteal
bolge, boyun, bacaklar ve yiizde goriilmekte olup
birka¢ santimetre biyiikliigiinde, sert ve keskin
sinirlidirlar. Genellikle deprese skar birakarak iyi-
lesirler. Tedavide topikal ya da intralezyonel stero-
idler, antimalaryal ilaglar kullanilmaktadir (1, 2).
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Klinik, histopatolojik ve direkt immunfloresan
(DIF) bulgular ile LEP tanis1 alan iki olgu, farkli
klinik prezentasyonlar1 nedeniyle sunulmaktadir.

Olgu 1

41 yasindaki bayan hasta, sag kas lizerindeki
lezyonu nedeniyle poliklinigimize bagvurdu.
Lezyon iki aydir mevcuttu ve herhangi bir yakin-
mas1 yoktu. Dermatolojik muayenesinde sag kas
tizerinde 3cm ¢apinda, eritemli, endiire bir plak
vard1 (Sekil 1). Sach deri muayenesinde vertekste
0,5cm ¢apinda eritemli, alopesik bir plak farkedil-
di. Hastanin sistemik muayenesinde, 6z ve
soygecmisinde onemli bir 6zellik yoktu.

Kas tizerindeki eritemli plaktan alinan insiz-
yonel biyopside; kalin bir hiperkeratoz tabakasi ve
keratin tikaci ile dolu infindubulum mevcuttu.
Epidermis incelmis ve belirgin vakuoler degisiklik-
ler vard1. Papiller dermis ileri derecede ddemli olup
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Sekil 1. Sag kas tizerindeki eritemli plak.

deri adneksleri ¢evresinde bazal membran kalin-
lagmisti. Derin retikiiler dermisde, damarlar
cevresinde ve interstisyumda yogun lenfosit infilt-
rasyonu ve birkag alanda karyoreksis bulunmaktay-
di. Lenfosit infiltrasyonu subkutan alandaki ¢izgili
kas gruplar1 arasinda daha da yogunlasarak devam
etmekteydi (Sekil 2).

Biyopsi sonucu LEP ile uyumlu bulundu.
Yapilan rutin biyokimya, hemogram ve tam idrar
incelemelerinde bir 6zellik yoktu. ASO, CRP,
VDRL, RF, ANCA, ANA, Anti-ds DNA ve ENA
negatif bulundu. Kompleman diizeyleri (C3, C4)
normaldi. Protein elektroforezinde bir 6zellik yok-
tu. DIF incelemede; IgM ile dermoepidermal
bolgede graniiler birikim, C3 ile dermoepidermal
ve kil kokil ¢evresinde graniiler birikim mevcuttu.

Hastaya hidroksiklorokin siilfat 400mg ile te-
daviye bagland1. Kas iizerindeki plaga intralezyonel
triamcinolone enjeksiyonu yapildi. iki ay sonra
yeni lezyon c¢ikmamasi lizerine doz 200mg'a
diisiildii. Tedavinin dordiincii ayinda her iki lez-
yonun da atrofik skar birakarak iyilestigi gozlendi.

Olgu 2

19 yasindaki erkek hasta, sag yanakta 1 aydir
mevcut olan eritemli, sert plak nedeniyle poliklin-
igimize basvurdu. Yapilan dermatolojik muayen-
esinde her iki yanak arasinda bir asimetri vardi. Sag
yanakta lcm ¢apinda iki adet birbiriyle birlesen,
eritemli, infiltre ve deprese bir plak bulunuyordu
(Sekil 3). Hastanin sistemik muayenesinde, 6z ve
soygecmisinde bir 6zellik yoktu.

Lezyondan alinan punch biyopside; epidermis-
de diizenli yapi, dermisde perivaskiiler lenfohis-
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Sekil 2. Derin retikiiler dermis ve ¢izgili kas gruplarina dogru
yogunlasan infiltrasyon (H&E, x 40).

tiyositik infiltrasyon, subkutan dokuda septal ve
lobiiler alanda yogun lenfosit infiltrasyonu, arada
histiyosit ve nétrofil 16kosit gruplart meveuttu (Sek-
il 4). Derin dermisde mukoid matriks artig1 vardi.

DIF incelemede; IgM ile dermoepidermal
bolgede graniiler birikim, C3 ile dermoepidermal
ve kil kokii ¢evresinde graniiler birikim mevcuttu.
Fibrinojen ile dermoepidermal bdlgede hafif
yogunlukta bant goriiniimii vardi.

Yapilan hemogram, rutin biyokimya, tam idrar
tahlilinde bir 6zellik yoktu. ASO, CRP, RF, ANCA,
ANA, ENA, VDRL ve Anti-dsDNA negatif bulun-
du. C4 seviyesi normal iken C3 seviyesinin 58,7
ng/dl (70-170) olarak diisiik oldugu saptandi.

Hastaya hidroksikolorokin siilfat 400mg bas-
land1. Bir ay sonra lezyonda gerileme gozlendi. iki
ay sonra doz 200mg diisiilerek takibe devam edildi.

Tartisma

LEP, kutane lupus eritematozus'un oldukga
nadir goriilen bir formudur. Ozellikle orta yaslarda
ve kadinlarda daha sik goriilmektedir. Cocukluk
caginda bildirilen az sayida olgu vardir.
Lezyonlarin nasil bagladigi tam olarak bilinmemek-
le birlikte travma ve giines 15181 sorumlu tutulmus-
tur. Lezyonlarin %20'si diskoid lupus eritematozus
zemininden ¢ikar. %20-50'sinde sistemik lupus
eritematozus'un tani kriterleri bulunabilir. Kronik
siiren hastaligin, uzun siire takibi gereklidir (1,3.4).

LEP lezyonlari, asemptomatik, persistan, iyi
smirlt olup birkag¢ santimetre biiyiikliiglindedir. En
sik yiiz, kol, gluteal bolge, govde ve bacaklarda
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Sekil 3. Sag yanakta eritemli ve infiltre iki adet plak.

yerlesim gostermektedir. Bazi hastalarda lezyonlar
deprese skar birakir ve oOzellikle yiiz tutulumu
kozmetik deformitelere neden olabilir (5).

Histopatolojik olarak epidermal degisiklikler
(epidermal atrofi, hiperkeratotik folikiiler tikaglar)
(6), bazal tabakada hidropik dejenerasyon, dermal
kollajende nekroz, periadneksiyel lenfosit infilt-
rasyonu bulunur (1). Subkutan dokuda lenfosit,
plazma hiicreleri ve histiyositlerden olusan nonspe-
sifik bir pannikiilit goriilmektedir. Miisindz
degisiklikler ve kalsifikasyon odaklar1 da bulun-
abilir. Vaskiilit olabilir ancak bu olay damarlarin
sekonder tutulumuna bagh olusmaktadir (5). DIF
inceleme hastalarin yaklasik %50'sinde pozitif olup
dermoepidermal bileskede IgM ve C3'iin graniiler
birikimi goriillmektedir (7).

Laboratuvar bulgular1 arasinda en Onemlisi
ANA pozitifligi olup hastalarin %70'inde bulu-
nabilir (3). Monoklonal gamopati gorilebilir.
Sifilizin serolojik testleri pozitif olabilir. Romatoid
faktor, immunoglobiilin ve serum protein elektro-
forezinde anormallikler bulunabilir (4). Ozellikle
cocuk yas grubunda kompleman diizeylerine bakil-
masi onerilmektedir. LEP bu yas grubunda oldukga
nadir goriilmektedir ve lezyonlarm olusumunda
Anti-Ro (SS-A) ve Anti-La (SS-B) antikorlarimin
maternal gecisi ve genetik faktorlerin rol oynaya-
bilecegi One siiriilmektedir (8). 19 yasindaki has-
tamizda C4 seviyesi normal iken C3 seviyesinin
diisiik olmasi1 bu goriisii destekler goriinmektedir.

LEP'un, lupus eritematozus spektrumunda yer
alip almadig1 heniiz belli degildir. SLE'a ilerleme 6nce-
den tahmin edilemez ve bu ylizden hastalarin uzun
stire takibi gereklidir. Yapilan bir arastirmada LEP
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Sekil 4. Subkutan dokuda, septal ve lobiiler difiiz lenfohis-
tiyositik infiltrasyon ve arada nétrofil 16kositler (H&E, x 100).

tanist konulan 16 hasta ortalama 10 yil (2-20y1l)
boyunca izlenmis ve sadece 2 hastada (%12) SLE'a i-
lerleme goézlenmistir. 12 hastanin (%75) ise SLE'un
higbir kriteri ile kargilagmamig oldugu saptanmustir (3).

LEPun lezyonlar1 nadiren spontan iyilesir.
Tedavide antimalaryal ajanlar (klorokin fosfat,
hidroksiklorokin siilfat, kinakrin hidroklorid), to-
pikal- intralezyonel- sistemik kortikosteroidler kul-
lanilabilir. Oral talidomid kullanimi ile lezyonlarin
geriledigi bildirilmistir (1, 4, 5). Sunulan her iki ol-
gu da hidroksiklorokin siilfat tedavisine iyi yanit
vermiglerdir ve takip edilen donemde SLE"un hicbir
tan1 kriteri saptanmamustir.
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