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Ozet

Liken planus pemfigoides; klasik liken planus lezyonlari ile beraber bal olusumunun

gbzlendigi nadir bir hastaliktir. Burada liken planus pemfigoidesi olan 56 yasinda bir
bayan hasta sunulmustur. Liken planusa eslik eden bllléz lezyonlari olan hastalarda
bulldz liken planus ile klinik, histopatolojik ve immunolojik olarak iyi tanimlanan liken
planus pemfigoides arasinda ayrim yapilmasi gerekmektedir.
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Summary

Background and Design: Lichen planus pemphigoides is a rare disease in which
blistering occurs in association with lesions of classical lichen planus. Here we report
a 56 year old female patient who has lichen planus pemphigoides. In patients who
have lichen planus associated with blisters, distinction must be done between bullous
lichen planus and lichen planus pemphigoides which have been well differentiated
clinically, histopathologically and immunologically.
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Liken planus pemfigoides (LPP); 1892 yilinda Kaposi tarafindan tanimlanmis, liken
planus (LP) papdlleri Gzerinde ve normal deride bil olusmasi ile karakterize, nadir
gbrulen bir hastaliktir1. Histolojisinde subepidermal bil olusumu, immunfloresan
incelemede bazal membran boyunca immunglobulinler ve C3 birikimi izlenmektedir2-
3. Tanimlanmasindan bu yana LPP'nin ayri bir antite mi yoksa LP ve bull6z
pemfigoidin bir arada gérulmesi nedeni ile ortaya ¢ikan bir klinik tablo mu oldugu
konusunda farkli goruglerin varligi devam etmektedir.

Burada Klinik, histolojik ve immunopatolojik 6zellikleri ile LPP tanisi konulan bir olgu
sunulmaktadir.



Olgu

56 yasinda bayan hasta, Tum vicutta yaygin kasintili dékintdleri nedeni ile
poliklinigimize basvurdu. éykisinden bu sikayetlerinin yaklasik bir ay énce kollarda
kicuk kabarikhklar seklinde basladigi ve bu dékintilerin giderek Tam vicuda
yayildigi 6grenildi. Hastanin eglik eden sistemik bir hastaliyi mevcut degildi ve
doékintdler ortaya cilkmadan 6nce ilag alma éykust yoktu.

Dermatolojik muayenede; 6zellikle 6n kol fleksér ve ekstansér ylzlerde yerlesmis yer
yer birbirleriyle birlesen mor renkli, likenifiye papul ve plaklar, bacaklarda, karinda ve
gluteal bélgelerde yogunlasmis dizensiz sinirh, Gzeri ekskoriye, likenifiye, eritemli
plaklar mevcuttu (sekil 1). Hastadan LP, kontakt dermatit ve mikozis fungoides 6n
tanilari ile biyopsi alindi. Bir hafta sonra hastanin kollarinda, bacaklarinda ve
gbvdesinde hem likenifiye papul ve plaklar Gzerinde hem de normal gérinimla
deride gergin buller ortaya ¢ikti (sekil 2). Hasta yatirilarak biri alt ekstremitedeki
bulléz lezyonlarin kenarindan digeri Ust ekstremitedeki likenifiye lezyonlarindan
olmak tzere iki adet biyopsi alindi.

Likenifiye lezyondan alinan érnekten hazirlanan hematoksilen & eozin boyali
preparatlarin mikroskopik incelenmesinde; epidermiste ortokeratoz, kama seklinde
akantoz, fokal hipergranuloz, bazal vakuoler degisiklikler; Ust dermiste perivaskuler
ve yer yer band seklinde likenoid, epidermise uzanan lenfositlerin baskin oldugu
mikst inflamatuvar hlicre infiltrasyonu, kolloid cisimcikler ve melanin pigmenti varligi
dikkati cekmekteydi (sekil 3). Mevcut morfolojik bulgular liken planusu
distndurmekteydi. Blll6z lezyondan alinan 6rnegin mikroskopik incelenmesinde
epidermiste dizensiz kalinlagsma, yerel kama seklinde hipergraniloz, akantoz, bazal
vakuoler degisiklikler izlenmekte; Ust dermiste perivaskiler ve interstisyel, cok sayida
eozinofilin eslik ettigi mikst tipte inflamatuvar hlcre infiltrasyonu gérilmekteydi. Bazal
vakuoler degisiklik yer yer siddetli olup subepidermal ayrilma olusumuna egilim
izlenmekteydi (sekil 4). Direkt immunfloresan incelemede dermoepidermal bileskede
fokal olarak Ig M ve lineer tarzda C3 depolanmasi saptandi. Hastanin yapilan
labaratuvar incelemesinde tam kan sayimi, karaciger fonksiyon testleri, renal
fonksiyon testleri, Ig E,M,G,A dizeyleri, Tiumor belirtegleri (AFP, CEA, CA125, 15-3,
19-9, PAP) normal sinirlardaydi. Anti HBs > 100, anti HBe pozitif olarak bulundu.
Akciger grafisi ve abdomino-pelvik ultrasonografide patoloji saptanmadi.

Hastaya mevcut morfolojik bulgular ile liken planus pemfigoides tanisi konuldu, teknik
yetersizlikler nedeni ile immunblot ¢calisma yapilamadi. Tedavi amaci ile 60 mg/gun
prednizolon, hidroksizin ve loratadin baslandi. Yeni bil gelisimi olmamasi nedeni ile
iki hafta sonra prednizolon dozu azaltildi ve 1,5 ay sonunda kesildi. Lezyonlar,
yerlerinde postinflamatuar hiperpigmentasyon birakarak iyilesti. Bir yillik takipte
hastalikta aktivasyon gézlenmedi.



Sekil 1: On kol fleksor bolgede yerlesmis, Sekil 2: Normal deride ve likenifiye papiiller
birbirleriyle birlesen likenifiye plaklar Gzerinde ortaya ¢ikmig gergin bllléz lezyonlar
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sekil 4: Bazal tabakada vakuoler dejenerasyon
ve Ust dermiste eozinofillerden zengin mikst
tipte hiicresel infiltrasyon

Sekil 3:irregiiler akantoz gésteren epdermis ve
bazal tabaka dejenerasyonu

Tartisma

LPP; billoz pemfigoid benzeri billerin hem var olan liken planus papdlleri Gizerinde,
hem de normal g6riinimlU deride ortaya ¢ikmasi ile karakterize nadir géralen bir
hastaliktir. Direkt immunfloresan calismalar ile, bllléz pemfigoide benzer sekilde,
dermoepidermal bileskede lineer tarzda Ig G, Ig M, Ig A ve C3 depolanmasi
izlenebilmektedir4. LPP tanisi koymak icin klinik, histopatolojik ve immunopatolojik
degerlendirmelerin birlikte yapilmasi gerekmektedir.



1892 yilinda Kaposi'nin liken planus benzeri papulleri ve billéz lezyonlari olan bir
hastayl tanimlamak igin liken ruber pemfigoides terimini kullanmasindan bu yana bu
hastaligin 6zellikleri konusundaki tartismalar devam etmektedir1 . LPP'in ayri bir
antite mi, bulléz pemfigoid ile liken planusun bir arada ortaya ¢iktigi bir hastalik
tablosu mu yoksa bulléz liken planus mu oldugu konusunda zitlhklar ve benzerlikleri
ortaya koyan cesitli calismalar bulunmaktadir5-9.

Bulléz liken planus; uzun suireli liken planus tablosunda yogun dermal inflamatuar
infiltrata bagh olarak bazal hiicrelerin likefaksiyon dejenerasyonu sonucu liken planus
papulleri Gzerinde bl gelisimi ile karakterizedir. LPP'de ise liken planus papdullerine
ek olarak normal deri Uzerinde de bul ¢ikisi izlenmektedir, siklikla bu hastalarin
yaygin liken planusu vardir7,10. Papuller Gzerinde bil gelistiginde histopatolojik
olarak LP'a ait degisiklikler izlenirken, normal deriden gelisen bullerde histopatolojik
olarak liken planus bulgulari izlenememektedir10.

LPP'de immunoblot analiz ile sorumlu olan antijenleri tespit etmek igin yapilmig bir
takim g¢aligmalar bulunmaktadir2,5,11,12. Bu ¢alismalarin cogunda 230 kd veya 180
kd BP antijenleri izole edilmistir. Davis ve arkadaslari 2 hastada 200 kd protein izole
etmisler ve LPP'nin BP'den farkli bir hastalik oldugunu éne strmuslerdir5. Hsu ve
arkadaglari LPP'li bir hastada 180 kd BP antijenini (BPAQ2) izole etmigler ve LPP'in
BP ve LP'un birliktelik gbstermesi soucu ortaya ¢ikmis bir tablo oldugunu ileri
surmuslerdir12.

Liken planustaki yogun dermal inflamatuar infiltratin daha énce var olan gizli antijenik
determinantlari agiga ¢ikardidi veya yeni antijenik determinantlarin olusumuna neden
oldugu, bu antijenlerin dolagima gecerek immun yaniti tetiklemesi sonucunda da bl
olusumu g6zlendigi 6ne surtlmektedir2,5,10. Klinik olarak da likenoid papullerin bil
olusumuna 6ncelik etmesi bu hipotezi desteklemektedir. simdiye kadar rapor edilen
olgular da cogunlukla BP antijenlerine benzer antijenlerin izole edilmesi ve
histopatolojik olarak liken planusa benzer sekilde yogun dermal infiltrasyon
gbzlenmesi bu iki hastalidin bir arada bulunmasi hipotezini gi¢lendirmektedir.

Bizim olgumuzda bulléz lezyonlar hem liken planus papdulleri Gzerinde hem de normal
deride ortaya ¢ikmisti. Ayrica bulléz lezyonlar sadece akral bélgelerde degil gbévdede
de yerlesmekteydi. Histopatolojik olarak da bazal tabakada siddetli vakuoler
dejenerasyon ve eozinofillerden zengin dermal infiltrasyonla karakterizeydi. Vezikiler
liken planus dnceki liken planus lezyonlarinin Gzerine gelisip histopatolojik olarak
subepidermal ayrisma goésteren liken planus morfolojisini yansitmaktadir. Liken
planus pemfigoides ise dnceki liken planus lezyonu Gzerinde veya tutulmamig deride
gelisip daha yaygin bulléz lezyonlarla karakterizedir. Histopatolojik gérinima
subepidermal bul olusumu ve bant seklinde olmayan, eozinofillerden zengin
infiltrasyonla karakterizedir3. Bizim olgumuz klinik ve histopatolojik olarak LPP ile
uyumluydu.

Yaygin LPP'in tedavisinde sistemik kortikosteroidler en etkili tedavi se¢enegidir.
Sistemik eritromisin, metotreksat veya azatiyopirin de kortikosteroidlerle birlikte
kullanilabilmektedir10. Hastamiz 60 mg/gun oral prednizolon tedavisine iyi yanit
verdi. Lezyonlarin gerilemesi Gzerine doz azaltilarak kesildi. Bir yillik izlemde
lezyonlarda naks gérilmedi.

LPP nadir gérilen bir hastaliktir. Bllléz hastaliklarin ayirici tanisinda, 6zellikle hem
likenoid plaklar hem de normal deride bl olusumunun izlendigi durumlarda akla
gelmelidir.
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