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Ozet

Liken skleroatrofikus (LSA) beyaz papul ve plaklarla karakterize, genelde anogenital bolgeyi tutan kronik bir dermatozdur.
Ekstragenital tutulum enderdir. Burada klinik olarak ekstragenital bir LSA olgusu, guttat yapida olmasi ve ilk bakista Degos
hastaligi'ni andirmasi nedeniyle sunulmustur. (Tirkderm 2006; 40 (Ozel Ek B): B40-B42)

Anahtar Kelimeler: Degos hastaligi, ekstragenital liken skleroatrofik, guttat

Summary

Lichen sclerosus et atrophicus (LSA) is a chronic dermatosis characterized by white papules and plaques, commonly seen on
anogenital region. Extragenital lesions are uncommon. Here, we present a case of guttate extragenital LSA since it is rarely se-
en and at first glance, resembles Degos' disease. (Turkderm 2006; 40 (Suppl B): B40-B42)
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Liken skleroatrofikus (LSA) porselen benzeri sklerotik de-
ri lezyonlari ile karakterize kronik inflamatuar bir deri
hastaligidir. Genellikle ileri yasta beyaz kadinlarda géru-
Ir ve siklikla anogenital bolgeyi etkiler'2 Etiyolojisi bilin-
memekle birlikte kalitsal, endokrinolojik ve otoimmin
faktorler sorumlu tutulmaktadir. Liken planus ve Borre-
lia Burgdoferi infeksiyonu gecirdigi serolojik olarak ka-
nitlanmis morfea olgular ile birlikteligi bildirilmistir®.
LSA'li olgularin yaklasik %5'inde skuaméz hiicreli karsi-
noma gelisebildiginden takibi gerekir*>. Ekstragenital
bolge tutulumu nadirdir ve en cok boyun, omuz ve gé-
gus Gst kismini tutar®. Genellikle asemptomatiktir. Litera-
turde anuler, lineer ve hiperkeratotik gibi cesitli formlari
bildirilmistir®®. Hastalik erken donemlerinde papuler ya-
pidadir, gec dénemde atrofik plak formuna gecer. Bura-
da sunulan LSA olgusu, nadir gorulen bir form olan, ekst-
ragenital LSA olmasi ve ilk bakista Degos hastaligini an-
dirmasi nedeniyle sunulmaktadir.

Olgu

Yirmi iki yasindaki erkek hasta, gégus 6n ve arka duva-
rinda bulunan lezyonlar nedeniyle poliklinigimize bas-

vurdu. Lezyonlar ilk olarak iki sene énce goégsiinde cik-
maya baslamisti ve halen cikmaya devam ediyordu. Ai-
lesel bir 6ykusi yoktu. Yapilan dermatolojik muayene-
de, gogus 6n duvarinda ve sirtta, cok sayida, deriden
hafifce kabarik, porselen beyazi renginde, etrafinda
hafif kirmizi-pembe inflamatuar bir siniri olan, yer yer
ortalari atrofik ve pembe renkli guttat yapida lezyon-
lar gézlendi (Resim 1). Hastanin yasi ve lezyonlarin lo-
kalizasyonu nedeniyle ilk bakista ‘'malign atrofik papu-
lozis'i (Degos hastaligi) aklimiza getirmesine ragmen,
dikkatli muayenede hastamizdaki porselen rengi lez-
yonlarin merkezindeki atrofik gérinimin kirmizi
renkte olmasi, Degos hastaligi lezyonlarinda ise merke-
zin tamamiyle porselen beyazi, etrafinin ise pembe bir
halkayla cevrili olmasi nedeniyle bu 6n tanidan uzakla-
sildi. Ancak hastaligin belirli bir ddneminde, lezyonlar-
daki pembe ve porselen beyazi renklerin bir arada ol-
masinin ilk bakista boyle farkli bir hastaligi aklimiza ge-
tirmesi nedeniyle olgu sunulmaya uygun bulundu. Has-
tada oral mukoza ve anogenital bélge tutulumu yok-
tu. Alinan biyopsinin histopatolojik incelemesinde, epi-
dermiste folliktler tikacli hiperkeratozis, bazal tabaka
hucrelerinde hidropik dejenerasyon, stratum malpighi
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tabakasinda atrofi, Gst dermiste baskin lenfédem ve hemotok-
silen eozinle boyamada soluk renk olarak kendini goésteren
kollajen demetlerinde homojenizasyon, sisme izlendi. Epider-
mise ait interpapiller uzantilar (rete ridge) ortadan kalkmisti.
Lenfédemin izlendigi alanda subepidermal ayrisma, ayrica
dermiste yogun bant seklinde inflamatuar infiltrat gértlmek-
teydi. Merkezde klinik olarak pembe renkte gézlenen alanda
hiperkeratozis ve stratum malpighi tabakasindaki atrofi cevre
alanlara goére daha fazlaydi (Resim 2). Yapilan kan ve rutin bi-
yokimya tetkikleri normal olarak degerlendirildi. Hastaya bu
verilerle ekstragenital tutulumlu LSA tanisi konuldu.

Tartisma

LSA atrofik, beyaz papul ve plaklarla karakterize ender gortlen
kronik bir mukokutanéz dermatozdur. ilk olarak Hallopeau ta-
rafindan bildirilmis, Darier tarafindan da histopatolojik tanimla-
mas! yapilmistir'®. Etiyolojiye yonelik immunogenetik calismalar-
da HLA DQY7 ile guclu bir baglantisi, immunohistokimyasal calis-
malarda ise dokuda androjen reseptorlerinde bir azalma tespit
edilmistir®"'. LSA'li cogu olguda, bir glikoprotein olan ekstrasel-
ltler matriks protein 1'e karsi otoantikorlar bulunmustur®.
Gorulme sikligi 50-60 yaslarda ve puberte éncesinde olmak Uze-
re iki ddnemde artar ve kadinlarda daha cok goéraltr*. Olgu-
muzun erkek ve genc yasta olmasi da ayrica dikkat cekicidir. LSA
genellikle anogenital bolgeyi tutar. Anuler, linear, hiperkerato-
tik gibi siradisi klinik formlarin yanisira “Blaschko” cizgilerini tu-
tan bir ekstragenital LSA olgusu da bildirilmistire®®. LSA histopa-
tolojik olarak liken planus, lupus eritematozus, graft versus host
hastaligi gibi bazi immunolojik hastaliklara benzerlik gésterebi-
lir's. Harvel ve arkadaslari tarafindan bildirilen bir Degos hastali-
g1 olgusu lezyonlarin gelisimi acisindan klinik ve histopatolojik
olarak takip edilmis ve papullerin merkezleri degerlendirildigin-
de lezyonlarin gec dénemlerinde LSA'ya cok benzedikleri sap-
tanmistir’”. Olgumuzun lezyonlarinin da daha ileri dénemde
merkez kisimlarinin da sklerotik hale gelmesiyle Degos hastaligi
deri lezyonlari ile daha cok benzesecegi distinulebilir.

Genital LSA olgularinin %20'sinde beraberinde ekstra genital
bolge tutulumu da olabilmektedir. Kadinlarda daha cok Ust
ekstremiteler, erkeklerde ise sirt Ust kismi, periumblikal alan,
boyun ve aksilla etkilenmektedir. Olgumuzda oldugu gibi, tek
basina ekstragenital tutulum nadirdir (% 2.5) (4).

LSA genelde tek bir 'patch' yada yaygin makul olarak baslar.
Lezyon erken dénemde likenoid paptl gérinimiindedir. Bu d6-
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Resim 1. Sirtta gozlenen lezyonlar

neme cok nadiren rast gelinir. Genelde lezyon porselen renkte
deriden hafifce kabarik oval, yuvarlak plak seklindedir, etrafin-
da pembe eritemli olarak infiltrat vardir. Zamanla genisleyerek
merkezinde parsémen benzeri bir atrofi gelisir. Bu alanda folli-
kul agizlari genislemis ve komedon benzeri folliktler tikaclar
olusmustur. Olgumuzda ise cok sayida porselen renginde, de-
riden hafifce kabarik, yer yer ortalari kirmizi renkli ve atrofik
guttat yapida, etrafinda pembe inflamatuar siniri olan papuler
lezyonlar gozlendi. Lezyonlar iki senedir devam etmekle birlikte
ilk cikmis olan lezyonlarda bir genisleme, 'patch' yapisi olusumu
s6z konusu degildi. Ancak hasta uzun sureli takip edilemedigin-
den lezyonlarin daha sonraki gelisimleri hakkinda bir yorum ya-
pamamaktayiz. LSA'da klinik olarak tutulan alanda bulunan pi-
losebase ve ter bezi orifislerinde sari kahverenkli tikac gozlenir.
Olgumuzda da pilosebo bezlerde belirginlesme klinik olarak
g6zlenmekteydi. Lezyonda ekimoz ve bul formasyonu olusabi-
lire. Olgumuzda ekimoz yada bul olusumu yoktu.

LSA da histopatolojik olarak epidermis atrofiktir ve folliktlerde
tikac gozlenir. Dermo-epidermal bileskede ayrisma sonucu he-
morajik bil gelisebilir.Ust dermis, ddem ve kollajendeki sisme
nedeniyle soluk boyanir. Elastik lifler cok azalmistir. Damarlar ve
lenfatikler dilate gériinimdedir. Dermiste bant seklinde bir len-
fositik infiltasyon gozlenir®. Olgumuz epidermiste gorilen be-
lirgin atrofi ve hiperkeratoz, Ust dermisteki 6dem ve soluk renk,
dermisteki bant yapisindaki infiltrasyon ile histopatolojik olarak
LSA ozellikleri tasimaktaydi. Klinik olarak ayirici tani problemi
yasadigimiz Degos hastaliginda ise patoloji bir endovaskdlittir.
Bu nedenle histolojik olarak &zellikle baslangicta dermisin orta
ve derin kisimlarindaki arterler cevresinde notrofil, lenfosit ve
histiyosit infiltrasyonu gézlenir. Zamanla gelisen tromboz ve su-
bendoteliyal skleroz damar [imenini tikar ve infarkt olusur. Der-
miste koni seklinde nekroz gézlenir. Gec dénemlerde ise epider-
mis ince ve atrofiktir. Musin birikimi gézlenebilir.

Tedavide cok giclt topikal glukokortikoidlerin yanisira, UVA1
ve banyo PUVA da denenebilir'*®. Olgumuza topikal steroid te-
davisi uygulanmistir. Ancak hasta kontrole gelmediginden so-
nucu degerlendirilememistir.

Sonuc olarak, burada sunulan olgunun lezyonlari, hastanin ya-
si ve lokalizasyon g6z 6nune alindiginda, porselen beyazi ve
pembe-kirmizi rengin bir arada olmasi nedeniyle, ilk bakista
Degos hastaligini akla getirebilmektedir. Ayrica bu durum
LSA'nin tam sklerotik déneme gecmeden ve lezyonlarin ol-
gunlasarak tam genislemesinden 6nceki erken evrelerinden
biri olarak degerlendirilebilir.

Resim 2. Lezyonlarin histopatolojik gérinima (Hex100)
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