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Case Report

Ailesel Liken Amiloidoz Olgusu
A Case of Familial Lichen Amyloidosis
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Ozet

Ailesel primer kutan6z amiloidoz olarak da adlandirilan ailesel liken amiloidoz, primer kutan6z amiloidozun nadir gorulen bir
klinik varyantidir. Liken amiloidoz, genellikle bacak 6n yiziinde yerlesimli, birleserek plak yapma egilimi gosteren, inatgi pruritik
kucuk kahverengi papuller ile karakterizedir. Histopatolojik incelemede papiller dermiste amiloid birikimi izlenir. Klinigimizde,
vicutta yaygin tutulumun izlendigi, iki kizinda, erkek kardesi ve kardesinin oglunda da benzer yakinmalar oldugunu tanimlayan
42 yasinda kadin olgu liken amiloidoz 6n tanisi ile degerlendirildi. Lezyonlu deriden alinan biyopsi 6rneginin histopatolojik
incelemesinde, papiller dermiste amiloid birikimi saptanmasi tzerine liken amiloidoz tanisi konuldu. Olgumuz atopik dermatit,
kronik urtiker, liken planus, multipl endokrin neoplazi ve Kimura hastaligi gibi eslik eden hastaliklar yéninden aragstirildi.
Olgumuzun aile 6ykusl, otozomal dominant kalitim ile uyumluydu. Ailesel liken amiloidoz, Rusya, Almanya, Ingiltere ve Giiney
Amerika’da otozomal dominant kalitimin goraldigu olgular seklinde bildirilmistir. Ailesel liken amiloidoz ile ilgili genetik
arastirmalar multipl endokrin neoplazi ile birliktelik gosteren olgularla sinirlidir. Literattrde nadir bildirilen bu olgularda sorum-
lu gen lokusunun belirlenmesi icin ileri genetik arastirmalara gereksinim vardir. (Ttrkderm 2008; 42: 137-9)

Anahtar Kelimeler: Ailesel liken amiloidoz

Summary

Familial lichen amyloidosis which is also referred to familial primary cutaneous amyloidosis is a rare clinical variant of cutaneous
amyloidosis. Lichen amyloidosis is characterized by persistent, pruritic, small brown papules often located on anterior surfaces
of legs which show tendency to form plaques. Amyloid deposits would be identified in papillary dermis in histopathological
examination. In our clinic, a 42 year old woman with a widespread involvement describing that similar skin findings were pre-
sent in her both daughters, elder brother and her nephew was evaluated with suspicion of lichen amyloidosis. In histopatho-
logical examination of the involved skin, because of determining amyloid deposits in papillary dermis the case was cited as lichen
amyloidosis. Our case was searched for the accompanying diseases such as atopic dermatitis, chronic urticaria, lichen planus, mul-
tiple endocrine neoplasia and Kimura disease. The family history of our patient was consistent with autosomal dominant inher-
itance. Familial lichen amyloidosis has been reported as cases with autosomal dominant inheritance from Russia, Germany,
United Kingdom and South America. The genetic researches over familial lichen amylodiosis are limited to the cases with mul-
tiple endocrine neoplasia. In this rarely reported cases, further genetical researches are necessary in order to determine the
responsible gen locus. (Turkderm 2008; 42: 137-9)
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Histopatolojik incelemede papiller dermiste amiloid

Giris

Liken amiloidoz, kutan6z amiloidozun nadir gorilen
bir klinik varyantidir. Genellikle bacak 6n yUzinde, da-
ginik yerlesimli, birleserek plak yapma egilimi goéste-
ren, inatg pruritik kigik kahverengi papuller ile ka-
rakterizedir. Gévde ve ekstremitelerde yaygin olabilir'.

birikimi izlenir?. Tedavide gugla etkili topikal kortikos-
teroidler, sistemik retinoid, siklofosfamid ve dermab-
razyon gibi secenekler énerilmekle birlikte sonuglari
tartismalidir'®. Klinigimizde, vicutta yaygin tutulumun
izlendigi, birinci derece yakinlarinda da benzer yakin-
malar oldugunu tanimlayan kadin hasta ailesel liken
amiloidoz tanisi ile degerlendirildi.
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Klinigimizde gérulen 42 yasinda kadin hasta, cocukluk déne-
minde beliren deri kurulugu yakinmalarina ek olarak son 3-4
yildir deri renginde koyulasma tanimladi. Deri kurulugunun
yaklasik yirmi yil 6nce, gebelikten sonra artis gosterdigini ifa-
de eden hasta, deri renginde koyulasmanin 6zellikle yiz, kol
ve bacaklarda oldugunu belirtti. Bu yakinmalarina orta dere-
cede kasinti eslik etmekteydi. Sistem sorgusu sirasinda doért yil-
dir yilda 3'den fazla tekrarlayan oral aft, fotosensitivite ve ar-
tralji ile uyumlu yakinmalari oldugu &grenildi. Hastanin tibbi
6zge¢misinde bir 6zellik saptanmadi. Hastamizin 49 yasindaki
erkek kardesinde ve kardesinin 19 yasindaki oglunda benzer
hastamiz, 13 ve 19 yasinda olan iki kizinda, 79 yasindaki anne-
sinde yaygin deri kurulugu ve kasinti oldugunu belirtti Gekil-1).
Deri muayenesinde, alinda, malar bolge ve ¢enede hafif hiper-
pigmentasyon, her iki el, 6n kol dorsalinde, her iki ayak ve kru-
ris dorsal yiziinde belirgin, kaldirim tasi gibi dizili kahverengi
papullerden olusan genis plaklar izlendi (Resim 1). Sirtta her iki

it

—» : Olgumuz
- : Liken amiloidoz ile uyumlu klinik bulgulari olan hastalar
— : Deri kurulugu oldugu tanimlanan hastalar

Sekil 1. Ailenin soy agaa

Resim 1. Dorsal krural bolgede kaldinm tasi dizilimli sar-
kahverenkli renkli papiiller
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lumbal ve pelvik bélgede, deride kalinlasma-kabalasma hissi
uyandiran, deri renginde, kiguk papullerden olusan genis
plaklar izlendi. Histopatolojik incelemede, ylzeyinde hiperke-
ratozu bulunan deri biyopsi 6rneginde papiller dermiste kristal
viole ve kongo red 6zel boyalari ile boyanan homojen amorf
amiloid madde birikimi saptandi (Resim 2,3). Laboratuvar ince-
lemesinde, tam kan sayimi, eritrosit sedimentasyon hizi, tam
idrar analizi, serum kalsiyum ve fosfor 6lciminu de iceren bi-
yokimyasal analiz, total IgE, tiroid fonksiyon testleri ve parat-
hormon dizeyi normal sinirlarda bulundu. Anti nikleer anti-
kor, anti-DNA, VDRL, anti-HIV, HBs Ag, anti-HBs, anti-HCV ne-
gatifti. Paratiroid ve tiroid USG incelemesi normal sinirlarday-
di. Paterji testi 24 ve 72. saatte negatif olarak degerlendirildi.
Behcet hastaligina 6zgu g6z bulgusu saptanmadi.

hiperplazik epidermis altinda, papiller dermisde menekse moru
renginde boyanmis ekstraseliiler amiloid birikimi izlenmektedir
(Kristal Viole, X100)

Resim 3. Kongo kirmizisinda kiremit renginde boyanan papiller
dermisdeki amiloid birikimi. (Kongo kirmizisi, X100)
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Amiloidoz, fibriler bir protein olan amiloidin ekstraseltler alan-
larda birikimi sonucu ortaya cikan bir hastalik grubunu tanim-
lar. Klinik olarak sistemik ve kutanéz amiloidoz seklinde iki
grupta incelenebilir. Ayrica her grubun primer ve sekonder alt
siniflandirmalari vardir. Primer sistemik amiloidozda %40 ora-
ninda deri tutulumu saptanir. Sekonder sistemik amiloidozun
deri belirtisi cok nadiren tanimlanmaktadir. Primer kutanéz
amiloidozun, liken amiloidoz, makuUler amiloidoz ve noduler
amiloidoz olmak Uzere Ug tipi bulunur. Sekonder kutanéz ami-
loidoz ise kutandz timédrler ile birlikte gérilen amiloid biriki-
midir'4. Ailesel ya da herediter amiloidozis ise organ tutulumu-
na gore farkh 6zellikler icerebilen ayri, heterojen bir gruptur.
Primer kutanéz amiloidoz, Avrupa’da nadir gortlmesine kar-
sin Asya, Ortadogu ve Glney Amerika'da daha sik bildirilmek-
tedir'®. Ailesel liken amiloidoz ise olduk¢a nadir goérulen bir
durumdur. Rusya, Almanya, ingiltere ve Giiney Amerika’da
otozomal dominant kalitimin géraldaga olgular seklinde bil-
dirilmistir®. Liken amiloidoz, bacak 6n yGzinde, simetrik yerle-
simli, kasintili, yzeyi diiz, pembe ve kirmizi-kahverengi arasin-
da degisen renkte, refle veren, birbirine bitisik, likenoid papul-
ler ile karekterizedir'®. Histopatolojik incelemede, dermal pa-
pilla ucunda, soluk pembe renkli, kiiguk amorf materyal biri-
kimleri ve epidermiste hafif akantoz ve hiperkeratoz izlenir2.
Amiloidin keratinositlerden kaynaklandigi dustintlmektedir.
Bazal tabakadaki keratinositlerin apopitozise ugrayarak kera-
tin cisimciklerini dermise biraktiklari 6ne sartlmusttr. Amiloid
birikiminde rol oynadigi distintlen kronik kasinti ve stirtme ile
keratin vb. materyalin dermise yayildigi bilinir. Amiloid biri-
kimlerinde protein komponenti olarak keratinin gérilmesi bu
veriyi desteklemektedir®. Liken amiloidozun, atopik dermatit,
kronik Grtiker, liken planus gibi pruritik dermatozlara eslik et-
tigi bildirilmistire®.

Hartshorne, Guiney Afrikali bir ailede ailesel liken amiloidoz ta-
nisi alan doért olgu tanimlamistir. Dért olguda da hastaligin,
genc erigkin veya cocukluk déneminde, kuru, kasintili deri ya-
kinmalari seklinde basladigi ve 6 yasindaki olgu disinda, sonra-
ki yillarda deride renk degisikligi ve deride kabalasma olustu-
gu bildirilmistir. Ayrica, hastalarda, 6 yasindaki olguda izlenen
astim disinda eslik eden sistemik veya dermatolojik bir hasta-
lik rapor edilmemistirs. Olgumuz deri belirtilerinin, cocukluk
doéneminde deri kurulugu ve kasinti seklinde basladigini, 20
yaslarinda yakinmalarinda artis oldugunu ve cildinde kabalas-

ma olustugunu tanimlamistir. Hastamiz benzer deri belirtileri-
nin erkek kardesinde ve kardesinin oglunda daha siddetli sey-
rettigini ve iki kizinda, annesinde de deri kurulugu ve kasinti
oldugunu tariflemistir. Olgumuz, atopik dermatit, kronik trti-
ker, liken planus, multipl endokrin neoplazi ve Kimura hastali-
gr° gibi eslik eden hastaliklar yéniinden arastiriimis ve bu has-
taliklar lehine bulgu saptanamamistir. Olgumuzun aile 6yku-
sU, otozomal dominant kalitimi disindUrmastir. Literatrde,
mutipl endokrin neoplazi 2A ile birliktelik gosteren liken ami-
loidozun, 6zellikle kodon 634 bdlgesinde RET proto-onkogen
mutasyonu saptanan hastalarda izlendigi vurgulanmaktadir.
Bu veriler, ailesel liken amiloidozun genetik bir hastalik olabi-
lecegini destekler niteliktedir.

Liken amiloidoz ile ilgili genetik arastirmalar multipl endok-
rin neoplazi ile birliktelik gésteren olgular ile sinirhdir. Lite-
ratirde, ender bildirilmesine karsin bu olgularda, sorumlu
gen lokusunun belirlenmesi icin ileri genetik arastirmalara
gereksinim vardir.
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