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Case Report

Antifosfolipid Sendromu Olan Bir Hastada
Diskoid Lupus Eritematozus Gelisimi

Sevil Giindlz, Tulin Mansur, Cagda Celikten Oncel, Zuhal Ercin

Saghk Bakanligi Haydarpasa Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi Dermatoloji Klinigi

Ozet

Antifosfolipid sendromu (AFS), arteryel ve/veya vendéz tromboza yol actigi dustnilen antifosfolipid antikorlarinin
olusturdugu otoimmun bir hastaliktir. Antifosfolipid sendromu olan hastalarda bircok deri bulgusu tanimlanmistir. Diskoid
lupus eritematozus (DLE), AFS'nin nadir gorulen bir deri bulgusu olarak bildirilmektedir .

2 yildir AFS olan 22 yasindaki erkek hasta, ytizinde gelisen eritematoz, violase ve skuamoz plaklari nedeniyle poliklinigimize
basvurdu. Lezyonlarin histopatolojik incelemesinde, DLE ile uyumlu bulgular, direkt immunfloresan incelemesinde bazal
membran zonunda lineer IgG ve IgM birikintiler gérulda.

Literattrde, AFS olan olgularda DLE'nin géralme sikhigi ile iliskili bir arastirmaya rastlanmamistir. Buna karsilik, DLE'li olgu-
larda antifosfolipid antikorlarinin degerlendirildigi bircok calisma mevcuttur. Bu calismalarin cogunda, DLE'li ve subakut
kutanoz lupus eritematozuslu hastalarda antikardiyolipin antikorlari ve AFS bulgularinin arastirilmasi geregi vurgulanmak-
tadir.
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Summary

Antiphospholipid syndrome (APS) is an autoimmune disorder in which antiphospholipid antibodies (APA) are thought to be
involved in the development of venous and/or arterial thrombosis. Many cutaneous manifestations have been described in
patients with APS. Discoid lupus erythematosus (DLE) is reported as a rare cutaneous finding of APS.

A 22-year old man with a history of APS for two years has developed erythematous, violaceous and squamous plaques on his
face. Histopathologic examinations showed findings consistent with DLE. Direct immunofluorescence examination demon-
strated linear IgG and IgM deposition at the basal membrane zone.

As far as known, there is no study about the frequency of DLE in APS patients in the literature. However there are many
reports about the presence of APA in patients with DLE. Most of these studies emphasized the importance of investigations
of the anticardiolipin antibodies and APS symptoms in patients with DLE or subacute lupus erythematosus.

Key Words: Antiphospholipid syndrome, anticardiolipin antibodies, discoid lupus erythematosus

GUndiz S, Mansur T, Oncel CT, Ercin Z. Discoid lupus erythematosus development in a patient with antiphospholipid syn-
drome. Turkderm 2006,40(2):69-71

Olgu

Yirmiiki yasinda erkek hasta, yGzinde 2 ay 6nce basla-

Antifosfolipid sendromu (AFS), arteryel ve/veya ven6z
tromboza neden oldugu dustnulen antifosfolipid an-

tikorlarinin olusturdugu otoimmun bir hastaliktir.
Multisistemik tutuluma neden olabilen bu hastaliga
cesitli deri bulgulari da eslik etmektedir. Diskoid lupus
eritematozus (DLE), AFS'nin nadir gorulen bir deri bul-
gusu olarak bildirilmektedir'.

yan ve sayilari giderek artarak, cevreye dogru yayilim
gosteren kirmizi lekeler nedeniyle poliklinigimize bas-
vurdu.

Hasta, 2001 yilinda, bacaklarinda 3-4 yildir tekrarlayan
sislik ve kizarikhk, Glser olusumu ve belirginlesen da-

Yazisma Adresi: Dr. Cagda Celikten Oncel, Cihadiye Cad. Pinarli Sok. Koray Apt. NO: 11/10 Altintepe/ Kiiciikyali/lstanbul
Tel: 0216 417 08 30, Cep tel: 0533 760 90 26 Alindidi tarih: 17.11.2003 Kabul tarihi: 20.02.2004




GUndUz ve ark.

70

Antifosfolipid Sendromu Olan Bir Hastada Diskoid Lupus Eritematozus Gelisimi

Turkderm
2006;40(2):69-71

wvw.turkderm.org.tr | 2

marlari (varisleri) nedeniyle basvurdugu bir hastanede tetkik
ve tedavi amaciyla yatirilmis. Yattigi dénem icinde Antikardi-
yolipin (AKL) 1gG: 10 GPL-U/ml ( N<13.3), AKL IgM>100 MPL-
U/ml (N<9.8), lupus antikoagulani pozitif, protein C: %60 (N:
70-130), protein S: %42 (N: 65-140) olarak tespit edilmis. O do-
nemde yapilan tim batin ultrasonografisi ve tomografisi nor-
mal bulunmus. Alt ekstremite venéz doplerinde bilateral ok-
lGzif trombozlar saptanmis. Anti ds DNA, ANA, AntiRo, Anti-
La (-), C3 ve C4 normal bulunmus. Hastaya bu bulgularla pri-
mer AFS tanisi konularak, kumadin tedavisiyle takibe alinmis.
Yattigi stre icinde mevcut bacak Ulserleri de iyilesmis.

0Oz ve soygecmisinde baska bir 6zellik saptanmayan hastanin
poliklinigimize basvurdugu siradaki dermatolojik muayene-
sinde, burunda, her iki yanak Gzerinde ve kaslarin dis yaninda
keskin sinirli, bazilarinin ortasi deprese, bir ile birka¢ cm cap-
larinda, lividi-eritemli, Gzerlerinde yer yer skuamlarin da iz-
lendigi plaklar saptandi (Sekil 1). Lezyonlarin histopatolojik
incelemesinde, epidermiste hiperkeratoz, foliktler tikaglar,
bazal tabakada hidropik dejenerasyon, ylzeyel dermiste me-
lanin inkontinansi, 6dem, eritrosit ekstravazasyonu, tim der-
miste perivaskuler ve periadneksiyal yogun lenfosit infiltras-
yonu gézlendi (Sekil 2). Direkt immuinfloresan (DIF) inceleme-
de bazal membranda lineer IgG ve IgM birikimi saptandi.
Laboratuvar tetkiklerinde, sedimentasyon: 44 mm/saat olarak
6lculdt. Hemogram, tam idrar tetkiki ve kan biyokimyasi nor-
mal sinirlardaydi. Hasta, bu klinik ve laboratuar bulgularla
DLE olarak degerlendirilerek, ginesten koruyucu ve topikal
steroid verildi. Ancak 1 ay sonra askere alinan hastanin takibi
yapilamadi.

Tartisma

Antifosfolipid sendromu, lupus antikoagtlani ve AKL antikor-
lari olarak tanimlanan antifosfolipid antikorlarinin tek tek ve-
ya birlikte varligiyla, yanisira, arteryel ve/veya ven6z tromboz-
lar ya da tekrarlayan abortuslar ile karakterize bir hastalik-
tir2. Sikhkla gérilen alt ekstremite venéz trombozlarinin di-
sinda, hastalik, pulmoner, renal, retinal, serebral damar tika-
nikligina da yol acarak multisistemik bir tablo olusturabilir’.

Sendrom, ilk kez 1983'de Hughes tarafindan tanimlanmistir'.

X

Sekil 1: Burun, yanaklar ve kaslarin dis yaninda lividi-eritemli
plaklar

Antifosfolipid sendromu tanisi icin tanimlanan majér bulgu-
lar; arteryel tromboz, venéz tromboz, tekrarlayan abortuslar
ve trombositopeni olarak bildiriimektedir. Tani icin en az bir
klinik ve sekiz haftadan daha uzun stire devam eden bir de se-
rolojik bulgu olmasi gerekmektedir'. Hastamiz daha 6nce-
den, lupus antikoagulaninin ve AKL IgM antikorlarinin yuksek
titrelerde pozitif olmasi, alt ekstremitelerde yaygin okluzif
lezyonlarin saptanmasi ve altta yatan bir hastalik bulunama-
masi nedeniyle primer AFS tanisi almisti.

Antikardiyolipin antikorlari ve lupus antikoagulanlari, 2 gli-
koprotein ve protrombin gibi kofaktérlerin aracihgi ile
membran yapisindaki fosfolipidlere baglanarak damar siste-
minde tromboza kadar giden bir dizi reaksiyon zincirini bas-
latmaktadir. Deri bulgulari, cogunlukla, histopatolojik olarak
da gosterilebilen vaskuler oklizyon nedeniyle ortaya ¢ikmak-
tadir'2. Mayo Klinik'te yapilan retrospektif bir calismada lupus
antikoagulani pozitif olan hastalarin %41'inde deri lezyonla-
ri ilk goérulen bulgudur ve deri bulgusu olan hastalarin
%40'inda bircok sistemi tutan trombozlar bulunmaktadir. Bu
veriler, deri lezyonlarinin 6nemini vurgulamaya yetmektedir®.
Deride en sik livedo retikularis, tromboflebit, livedo vaskdilit,
kutan6z gangren, Ulserler, ekimoz, purpura ve subungual
splinter hemorajiler gézlenmektedir. Nadir olarak eslik eden
hastaliklar arasinda Degos hastaligi, anetoderma, sistemik
skleroz, kutan6z T hucreli lenfoma, agrili deri nodulleri, Ka-
posi sarkomu, pyoderma gangrenozum ve DLE sayilabilir*s.
Antifosfolipid sendromu olan hastalarda, SLE'nin klinik veya
serolojik kaniti olmaksizin DLE olusumu nadiren bildirilmistir®.
Hastamizda ytzdeki deri lezyonlarinin, AFS tanisi aldiktan bir-
bucuk yil sonra gelistigi saptandi. Diskoid lupus eritematozus-
ta histopatolojik bulgularin DIiF bulgulari ile birlikte degerlen-
dirilmesi tanisal kolaylik saglamaktadir®. Tipik klinik, histopa-
tolojik 6zellikler ve pozitif DIF bulgulari ile DLE tanisi koydu-
gumuz hastada, sistemik lupus eritematozusa (SLE) ait bulgu
saptanmadi.

Diskoid lupus eritematozusta gelisen deri lezyonlarinin pato-
genezi halen bilinmemektedir. Hastalik, genetik olarak pre-
dispoze kisilerde UV radyasyonu, stres, infeksiyon ve isi degi-
siklikleri gibi faktorlerin stimule ettigi, otoimmanite ile iliskili

ST [ o
Sekil 2: Diskoid lupus eritematozusun histopatolojik gorin-
tasu
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bir durum olarak kabul edilmektedir’®. Antifosfolipid sendro-
munun sik gérulen deri bulgularinda, kigik ve orta capl da-
marlarda noninflamatuar trombus gérulmesi lezyonlarin ne-
denine isik tutabilir'. Ancak AFS ve DLE birlikteliginde nasil bir
mekanizmanin séz konusu oldugu bilinmemektedir. Her iki-
sinde de immunolojik bulgular olsa da, aralarindaki baglanti
acik degildir®.

Literatlrde, AFS'de DLE'nin ne siklikta géruldagine dair bir

bilgiye rastlanmamistir. Fakat pek ¢cok hastalikta AKL antikor-
larinin varligi arastiriimistir. Diskoid lupus eritematozusta da
farkli AKL antikoru oranlarinin bildirildigi bircok yayin mev-
cuttur. Ruffatti ve arkadaslarinin yaptigi bir calismada®, DLE'li
28 hastada ve 60 saghkli kontrol grubunda 1gG ve IgM sinifi
AKL antikorlarina bakilmistir. Diskoid lupus eritematozuslu
hastalarin %67'sinde IgG, %50'sinde IgM sinifi AKL antikorla-
ri bulunurken, saglkli kontrol grubunda AKL IgG % 1.6, AKL
IgM %3.3 olarak tespit edilmistir .
Tebbe ve Orfanos'un calismasinda™, DLE'li 33 hastanin 18'in-
de, subakut kutanéz lupus eritematozuslu 22 hastanin 12'sin-
de, SLE'li 12 hastanin 9'unda AKL antikorlari saptanmistir. An-
tikardiyolipin antikorlarinin sadece SLE'de degil, kronik ve su-
bakut lupus eritematozusda da 6nemli oranda goéraldagu
vurgulanmistir. Ayrica AKL antikoru varlidgiyla, DNA baglama
kapasitesi ve yUkselmis ANA titresi arasinda istatistiksel bir
baglanti saptanmamistir .

Kind ve arkadaglari ise", 26'si DLE olmak Uzere, 31 kutanodz lu-
puslu hastanin sadece 3'inde AKL antikorlarini gésterebilmis-
lerdir. Yazarlar, oranin distk olmasi nedeniyle, kutanéz lupus
eritematozuslu hastalarda, ancak ilgili klinik semptomlar go-
ralurse AKL antikorlarinin arastiriimasi geregini vurgulamislar
ve bu antikorlarin, lupus eritematozusun kliniginde ve pato-
fizyolojisinde 6nemi olmadigini ifade etmislerdir .

Bizim hastamizda AFS tanisi konduktan 2 yil sonra SLE bulgu-
larina rastlanmaksizin DLE lezyonlari gelismistir. Yapilan calis-

malarda DLE ve AKL antikorlarinin birlikte géraldtgu durum-
larda SLE gelisme riski artmis gd6zilkmemektedir. Bu birlikteli-
gin prognostik 6nemi de acik degildir. Kutanéz lupuslu olgu-
larda AKL antikorlari ve AFS bulgularinin arastirilmasi geregi
tartismali olmakla birlikte bunu 6neren yayinlar ¢cogunlukta-
dir. Bu nedenle 6zellikle AFS'yi dustnduren klinik semptomla-
rin varhiginda bu antikorlarin arastirilmasi gerekmektedir.
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