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Ozet

Summary

Lupus eritematozus pannikiiliti (lupus eritematozus
profundus) (LEP) nadir goriilen, benign, kronik ve rekiirren
bir pannikiilittir. Ayr1 bir antite olarak goriilebilir (%50).
Nadiren diskoid lupus eritematozus ya da sistemik lupus
eritematozus (SLE), bazen de diger otoimmun hastaliklara
eslik edebilir. Klinik olarak {izerindeki derinin normal gorii-
niimde oldugu, siklikla agrili veya hassas, endiire, sert
subkutandz nodiil ve plaklar ile baslar. Lezyonlar deprese
atrofik skatris (lipoatrofi) birakarak spontan iyilesir. Burada
LEP’li bir kadin olgu sunularak konu ile ilgili literatiir veri-
leri gozden gegirilmektedir. Amacimiz kutandz lupus
eritematozusun nadir goriilen bu formuna dikkati ¢ekmektir.
Ug yildir, sol maksillofasiyal alan ve kollarda asemptomatik
eritemli endiire plak ve nodiiler lezyonlar1 olan, 35 yasinda
bir kadin olgu sunuldu. Yiizden alinan biyopsi lupus
profundus ile uyumlu idi. Laboratuvar incelemesinde
antiniikleer antikor pozitifligi ve l6kopenisi vardi. Sistemik
prednizolon ve hidroksiklorokin tedavisinden sonra endure
lezyonlar {iizerlerinde atrofi (lipoatrofi) birakarak geriledi.
LEP genellikle pannikulit olarak ayr1 bir antite olarak gorii-
liir. Bazen de diskoid ya da SLE ile iligkili olabilir. Bu yiiz-
den tani1 histopatolojik ve klinik bulgulara dayanir.

Anahtar Kelimeler: Lupus eritematozus profundus,
Lupus pannikiiliti
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Lupus erythematosus panniculitis (lupus erythematosus
profundus) (LEP) is a rare, benign, chronic, recurrent pannicu-
litis. It occurs independently as a separate entity (50%) or
rarely along with discoid or sytemic lupus erythematosus
(SLE) or other autoimmune disorders. Clinically, the disease
usually begins as indurated and firm, subcutaneous nodules
and plaques that are often painful or tender, while the overly-
ing skin is normal. The lesions heal spontaneously leaving
depressed atrophic scars. In this report we described a female
patient with LEP and reviewed the associated data in literature.
We wanted to point out this rare clinical entity. A 35-year-old
woman presented with a three-years history of asymtomatic,
erythematous indurated plaques and nodules on left maxillofa-
cial area and arms. Biopsy from face was consistent with lupus
profundus. Laboratory findings have included antinuclear
antibodies and leucopenia. After systemic prednisolone and
hydroxychloroquine, the indurated lesions decreased and the
overlying skin became atrophic (lipoatrophy). LEP categorized
as panniculitis occurs independently as a separate entity or
may develop in association with discoid or SLE That is why
the diagnosis is based on histopathologic findings and clinical
picture.

Key Words: Lupus erythematosus profundus,
Lupus panniculitis
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Kronik kutanéz lupus eritematosusun bir
varyanti olarak bilinen lupus eritematozus
pannikiiliti (lupus profundus, lupus pannikuliti,
Kaposi Irgang Sendromu) derin dermis ve
subkutan6z dokuyu etkileyen kronik, rekiirren,
inflamatuvar, subkutanéz nodiil ve plaklarla
karakterize bir lobiiler pannikiilit tiiriidiir (1-4).
Klinik olarak yanaklar basta olmak {izere, yiiziin
diger kisimlari, st ekstremitelerin proksimali,
govde, kalca, gogiis ve alt ekstremitelerde, bazen
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agrili ya da hassas bir ya da birkag santimetre ¢apli
sert, belirgin sirh, eritemli-viyolase renkli,
subkutan nodiil ya da plaklarla baslar. Spontan
rezoliisyonun da goriilebildigi bu hastalik, atrofik
skar (lipoatrofi) ile gerileyerek Onemli bir
kozmetik problem yaratir (1,4-13). Yaklasik %50
olguda ayr1 bir antite olarak lupus eritematozus
klinik bulgulari olmadan kargimiza ¢ikarken diger
olgular diskoid lupus eritematozus(DLE), sistemik
lupus eritematozus(SLE) ya da diger otoimmun
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Sekil 1A. Yanagn sol tarafinda maksillofasial alanda eritemli
yer yer 6demli endiire subkutan plak ve nodiiller (On gorii-
nim).

hastaliklar ile iliskilendirilmistir (4,8,14-16). Bazi
otorlerce LEP’in ileride gelisebilecek SLE’nin
prekiirsor lezyonu olarak kabul edilebileceginden
bahsedilmektedir (4,6,8,15).

Serolojik incelemesinde antiniikleer antikoru
pozitif, lokopenisi olan, sistemik steroid ve
antimalaryal tedavi ile kismen yanit alinan, sol
maksillofasial alan ve iist ekstremite proksimalinde
yerlesen LEP’li, 35 yasinda bir olgu nedeni ile
nadir goriilen bu klinikopatolojik antite tartigilmig-
tir.

Olgu Sunumu

Otuzbes yasinda, bayan hasta, ii¢ y1l 6ncesinde
baglayan, yiiziin sol yanak bolgesi, iist ektremite
proksimallerinde, asemptomatik, sert eritemli-
viyolase renkli, nodiil ve plaklarla basvurdu. Me-
dikal hikayesinde Ozellik olmayan hastanin ilag
kullanim 6ykiisii de yoktu. Ailede LE hikayesi tarif
etmiyordu. Sistemlerin godzden gegirilmesinde
ckstremitelerde artralji ve myalji tarifliyordu.
Raynaud fenomeni yoktu. Sistemik fizik muayene-
de 6zellik yoktu. Dermatolojik muayenesinde yiiz-
de sol maksillofasiyal alan ve iist ekstremite
proksimallerinde asemptomatik, eritemli-viyolase,
yer yer atrofik deprese, yer yer 6demli, infiltre 1-
1.5 cm ebatlarinda, soliter, subkutan nodiiller ile
5x6 cm ebatlarinda 3 adet subkutan nodiiler plak
mevcuttu (Sekil 1A ve C). Oral mukoza ve sagl
deri normal goriiniimde idi. Laboratuvar inceleme-
sinde hafif 16kopeni (4.340/mm”), ESR: 11 mm/h,
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CRP. negatif, ASO <200 U iken, idrar analizi, kan
biyokimyasi, kan amilaz diizeyi normal sinirlar
igerisinde idi. Seroimmiinolojik incelemede serum
immunglobulin ve kompleman diizeyleri normal
sinirlarda, ANA 1/160 dilusyonda pozitif,
antimitokondrial antikor(AMA), anti diiz kas anti-
kor(ASMA), anti n-DNA, anti SS-A(Ro), anti SS-
B(La), anti SM/RNP ve antikardiyolipin IgG ve
IgM antikorlar1 negatif saptandi. Abdominopelvik
ultrason ve akciger grafisi normaldi. Yiiz ve
ekstremite proksimalindeki lezyonlardan alinan
biyopside, epidermal ve papiller dermiste belirgin
bir patoloji saptanmazken, retikiiler dermisten
subkutan yag dokusunda uzanan plazmosit, lenfosit
ve histioyositleri igeren infiltrasyon, subkutan yag
dokusunda yer yer fibrozis, fokal alanlarda hiicre-
sel kirintilar, bazi kiicik damar duvarlarinda
fibrinoid kalinlasma ve hiyalin yag nekrozlar,
saptandi. (Sekil 2 A ve B). Hastaya klinik,

Sekil 1B. Tedavi sonrast viyolase renkli lipoatrofik 6demli,
endiire subkutan plak ve nodiiller.

T Klin Dermatoloji 2004, 14
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Sekil 1C. Yiiziin sol yan goriiniimii; eritemli yer yer ddemli
endiire subkutan plak ve nodiiller.

histopatolojik ve seroimmiinolojik bulgulan ile
izole LEP tanis1 konuldu. Tedavide 50 mg/giin oral
prednizolon baslandi. Doz tedricen azaltildi, 10
mg/gin ile idame edildi. Altimc1 ayda iist
ekstremite lezyonlar1 endiirasyonda azalma ile
birlikte atrofik skar ve hafif hiperpigmentasyon
birakarak gerilerken yiiz lezyonunda gerilemenin
daha az olmasindan dolay1 tedavisine 200 mg/giin
hidroksiklorakin eklendi ve bu lezyonlar dort ay
icinde lipoatrofik viyolase renkli subkutan plak ve
nodiiller birakarak geriledi (Sekil 1B ve 1D). Halen
200 mg/giin hidroksiklorokin tedavisi ile takibi-
mizde olan olguda seroimmiinolojik incelemele-
rinde ANA 1/20 dilusyonda pozitif iken, daha son-
ra negatiflesti. Takibinin dordiincii yilinda SLE’ nin
kutandz ve sistemik ve immiinolojik bulgularinin
gelismedigi olgumuzda, solda daha belirgin olmak
iizere her iki aksillada gelisen simetrik yar1 kati
kivamda nodiillerin, LEP relapsi oldugu diisiiniile-
rek yapilan histopatolojik incelemede ektopik me-
me dokusu olduklar1 saptandi.
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Sekil 1D. Tedavi sonrasi viyolase renkli, lipoatrofik ,6demli,
endiire subkutan plak ve nodiiller.

Tartisma

LEP ilk kez 1883’de Kaposi tarafindan tanim-
lanmig, ancak bu terminoloji 1940°da Irgang tara-
findan kullanilmis, daha sonra Fountain ve
Winkelmann LEP’in daha kesin klinik ve
histopatolojik  6zelliklerini  ortaya koymustur
(1,3,17,18). LEP derin dermis ve subkutan yag
dokusunu iceren kronik, rekiirren, inflamatuvar
subkutan nodiil ve plaklarla karakterize, nadir go-
riilen, kronik kutanéz LE klinik varyantidir(1,4-
15,19). LEP kutandéz LE olgularinin %1-5’inde
goriiliir (1,4,6,7,12,13,19-21). Olgularm %50’si
LE’nin sistemik ve kutandz bulgular1 olmadan
izole bir fenomen olarak goriiliirken, %18-33 olgu
DLE, %18-59 olgu SLE, %50-64 olgu ara form LE
ile iligkilendirilmistir (1,4,8,10,15,18,21-23). Diger
lupus subtipleri ile LEP bulgularinin birliktelik
gostermesinin yaninda bazi yaymlarda LEP’in
SLE’nin prekiirsor lezyonu olarak kutandz belirteg
ozelligi  tasiyabileceginden  bahsedilmektedir
(4,6,8,15). Bazi otorlerce de nodiiler subkutan
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Sekil 2A. Retikiiler dermis ve subkutan yag dokusunda fokal
alanlarda hiicresel kirintilar, bazi kiigiik damar duvarlarinda
fibrinoid kalinlasma, yag lobiillerinde plazmosit, lenfohisti-
yositik infiltrasyon ile lobuler pannikiilit (HE X100).

lezyonlarin iizerinde deride DLE degisiklikleri-
nin bulunabilmesinden dolayr LEP; DLE’nin
derin sekli olarak yorumlanmaktadir(16). Bazi
hastalarda ise romatoid artrit, Sjogren sendromu,
kronik iilseratif kolit, Hashimoto tiroiditi, immiin
trombositopenik purpura, siyaloadenit, miks
kollajen doku hastaligi, immiin hemolitik anemi,
otoimmiin  hepatit, antifosfolipid antikor
sendromu ve herediter kompleman eksikligi
sendromu gibi diger otoimmiin hastaliklar da
eslik edebilir (4,10,12,24-26).

Ultraviyole ve subkutan dokuda tekrarlayan
cesitli fiziksel travmalar (enjeksiyon, biyopsi,
eksizyon vb.) LEP lezyonlarimin baslamasi ya da
alevlenmesi ile iligkilendirilmistir (1,3,8,17,18,27).
Ayrica bazi olgularda immiin kompleks hastaligi
olabilecegine dair yorumlar da yapilmistir(12).
Son yillarda siklosporine yanit alinmasi ile T hiicre
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Sekil 2B. Subkutan yag dokuda hiyalin yag nekrozlart ve
lenfohistiyositik infiltrasyon (HE, X 100).

aracili bir patogenezi digiindlirmistiir (28). Olgu-
muzda klinik tablo kronik UV maruziyeti ya da
travma hikayesi olmadan spontan gelisim goster-
misti.

Lobiiler bir pannikiilit olan LEP genelde orta
yas kadinlarda(K/E:2/1) goriilir (1,4-7). Ayrica
ailesel olgular ve infant olgular da bildirilmistir
(1,29).

Klinik olarak ylizde yanaklar, iist ekstremite
proksimali, kalcalar, alt ekstremite, govde, meme
ve gogiiste genelde simetrik birka¢ cm. ¢aplarinda
endiire, siklikla asemptomatik, bazan agrili ya da
hassas subkutan nodiiller ya da plaklarla karakteri-
zedir. Bu lezyonlara bazen iilserasyon, drenaj,
follikiiler tika¢ (6zellikle DLE ile birlikte ise) eslik
edebilir (1,4,6,7,11,20,30,31). Nodiiler lezyonlarin
yiizeyleri klasik DLE goriiniimlii, poikilodermatoz
goriiniimlii ya da normal deri goriiniimlii olabilir

T Klin Dermatoloji 2004, 14
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(12,16,29). Bununla birlikte nadiren periokiiler
alan, parotis bélgesi, memede tutulum olabilir (32-
34). Ayrica morfeayi taklit eden tip, lineer dagilim-
It form ve neonatal LE ile iligkili LEP gibi nadir
formlar da bildirilmistir  (27,29,35). LEP
hipertrofik lezyonlarla birliktelik gosterebilir (LEP
hipertrofikus) (9). Lezyonlar uzun siire degismeden
kalabilecegi gibi genellikle tipik olarak epidermal
atrofi ile beraber lipoatrofi ile iyilesir. Deride
kontraktlir, Odem, ge¢ici eritem ve hafif
hiperpigmentasyon birakir (1,4,6-12,20).

LEP’de ANA pozitifligi (%27-67), anti n-DNA
pozitifligi (%40), antikardiyolipin antikor pozitifli-
gi, lokopeni, hipogamaglobunemi (%42), hi-
pokomplemantemi (total; %7, C4; %12), RF pozi-
tifligi, yalanci pozitif VDRL ve ESR artis1 gibi
cesitli kollajen doku hastaligi diyatezi ile iliskili
serolojik laboratuvar anormallikleri bildirilmistir.
Bu laboratuvar bulgulara SLE ile iliskili olgularda
DLE ile iligkili olgulardan daha fazla rastlanmak-
tadir (3,4,15,23)

Lupus pannikiilitini diger pannikiilitlerden ay1-
ran en 6nemli 6zelligi klinik goriiniimii ve dagilim
Ozelligidir. Pannikiilit siniflandirmasinda lobuler
pannikulit 06zelligi yaninda, ilerleyen doénemde
septal pannikiilit 6zelligi de gosterebilen miks tip
pannikulitlerdendir. Subkutan nodiillerde, %50
olguda, epidermal ve dermal degisiklikler, DLE ya
da SLE’nin tipik histopatolojik o6zellikleri olan
epidermal atrofi, bazal tabakada vakuolar dejene-
rasyon, follikiiler hiperkeratoz, periadneksiyal ve
perivaskiiler — plazmosit ve lenfohistiyositik
infiltrasyondur (8,13,14,18,36). Olgularin %50’
sinde olgumuzda oldugu gibi epidermal ve belirgin
dermal degisiklik olmadan sadece subkutan yag
dokusunda simirli bir histopatolojik 6zellik gosterir
(18). Subkutan yag dokusunda iki 6nemli degisik-
lik vardir; adipoz dokuda skleroz, yag dokusu lobiil
ve paraseptal alanda lenfoid infiltrasyon (1,2,
14,18). Ayrica hiyalin yag nekrozu, nekrobiyotik
ve membranokistik degisiklikler goriilebilir (37).
Subkutanoz lenfomalar (T hiicre lenfomasina ben-
zer pannikiilit) ve morfea klinik olarak LEP’ye
benzedigi i¢in histopatolojik ayrimi yapilmalidir
(36). Immiinofloresan incelemelerde %36-70 olgu-
da dermoepidermal bileskede lineer IgM, IgG ve

T Klin J Dermatol 2004, 14
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C3 birikimi bildirilmigtir (1,7,8,14,18,23). Eger
LEP’nin tipik deri bulgular1 biyopsi ile klinik tani-
y1 desteklemiyorsa DEB’de pozitif lupus band testi
LEP tanisini dogrular(3). izole form LEP’de klinik
olarak ylizeyel kutandz bulgular yoksa tanida geci-
kilebilir. Ancak olgumuzda LEP izole form da olsa
subkutan dokudaki histopatolojik bulgular karakte-
ristikti.

Ayirict tanida Weber Christian pannikiiliti,
Jessner’in lenfositik infiltrasyonu, lenfositoma
kutis, sarkoidozis, morfea, polimorfik 151k
eriipsiyonu ve lenfomalar diigtiniilmelidir (1-8).

En 6nemli morbidite nedeni tutulum alani ve
siddetine bagli olarak dismorfik goriiniim, major
depresyon, agriya bagli maluliyettir (4,12). Orta-
lama ¢ yil i¢inde relapslarin gelisebildigi LEP’de
nadiren Olim bildirilmistir (4,8,14,24). Kronik
seyirli remisyon ve relapslar gosteren izole LEP
olgularinda 6zellikle ANA pozitifligi ya da serum
kompleman degisikligi  goriiliiyorsa SLE’ye
progresyon goriilebilir (8,12,23). Ancak bu yoruma
katilmayanlar da vardir (4,15). SLE’ye eslik eden
LEP’de, SLE Kklinik tablosu daha simirli olmaya
egilimli olup nadiren nérolojik ve renal tutulum
oldugu bildirilmektedir (4,6,12,15).

Tedavide okliiziv topikal steroid, intralezyonel
steroid, sistemik kortikosteroid, hidroksikorokin ve
dapson kullanilir (38-41). En iyi yanit kortikoste-
roid ve antimalaryal ila¢ kombinasyonudur (42).
Konvansiyonel tedavilere cevap alinamayan olgu-
larda siklosporin denenebilir (28).

LEP kronik kutan6z lupus eritematozusun na-
dir goriilen bir varyant1 olup farkli bir klinikopa-
tolojik antitedir. Yiiz ve ekstremite proksimalle-
rinde lipoatrofi ile seyreden durumlarda LEP akla
gelmelidir. Olgularin %50’si izole LEP olarak
karsimza c¢ikmaktadir. Ozellikle ANA antikoru
pozitif olgular basta olmak {izere LEP olgularinin
potansiyel bir SLE prekiirsorii olma 6zelligi unu-
tulmamali hasta takip déneminde bu agidan da
incelenmelidir. Ayrica ileride gelisebilecek fiziksel
ve psikolojik morbiditeyi Onlemek igin agresif
tedavi uygulanmalidir. Bu olgu nedeniyle kutandz
lupus eritematozusun nadir goriillen LEP varyanti-
na dikkat ¢ekilmistir.
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