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Ozet

Liken planus pemfigoides (LPP) nadir gorilen, akkiz, otoimmiin billoz bir hastaliktir. Klinik, histolojik ve immtnolojik olarak liken
planus ve bill6z pemfigoidin karisimi olarak karsimiza ¢ikar. Nedeni belli olmamakla birlikte ilaclar, fototerapi, enfeksiyon ve mali-
nite ile iliskilendirilmistir. Yalniz oral lezyonlar, oral ve kutan6z lezyonlar veya sadece kutanéz lezyonlarla seyredebilen degisik klinik
varyantlara sahiptir. Biz nadir gortlen liken planus pemfigoidesli iki olguyu tipik histolojik ve immunofloresan 6zellikleriyle sunuyo-
ruz. Elli bes yasinda, erkek olgumuzda tipik liken planus lezyonlariyla beraber yaygin biil ve erozyonlar mevcuttu; sistemik steroid
tedavisine kisa stirede yanit verdi. On alti yagindaki kadin olgumuzda bl ve erozyonlar belirgin degildi ve topikal tedavilerle lezyon-
lar kisa stirede iyilesti. LPP vezikilo-eroziv oral-mukozal ve kutantz hastaliklarin ayirici tanisinda g6z 6ntinde bulundurulmalidir.
(Turk | Dermatol 2010; 4: 25-8)
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Abstract

Lichen planus pemphigoides (LPP) is a rare, acquired and autoimmune disorder. LPP clinically, histologically and immunologically
appears to be a combination of lichen planus and bullous pemphigoides. LPP is usually idiopathic but some cases have been associa-
ted with drugs, phototherapy, infections and malignancy. It has different clinical variants such as presenting with only oral lesions; with
oral and cutaneous lesions and with only cutaneous lesions, respectively. We present two cases with typical histologic and immunof-
luorescence features of LPP Our 55 years old male case had typical lichen planus lesions with widespread bulla and erosions; he
responded systemic steroid treatment in a short time. Bulla and erosions were not prominent in our 16 years old female case and with
topical treatments to her lesions improved in a short time. LPP should be considered in the clinical differential diagnosis of vesiculoe-
rosive oral mucosal and cutaneous diseases. (Turk | Dermatol 2010; 4: 25-8)
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Giris

Liken planus pemfigoides (LPP) nadir gorilen, akkiz
immunobllléz bir hastaliktir. Klinik olarak tipik liken planus
lezyonlan Uzerinde ve/veya tutulmamis deri bdlgelerinde
gelisen gergin blllerle karakterizedir (1). Buller birdenbire
6nceden var olan liken planus lezyonlari izerinden gelisebi-
lecegi gibi, 6nce bl olusumu ardindan liken planus lezyon-
larinin gelisimi de gdrilebilir. LPP kirkli yaslarda ve erkekler-
de daha sik gérilmektedir (2). Histopatolojisi bulléz pemfi-
goidde gdrilen supepidermal aynsma ve liken planusta
gorilen dermal bant tarz infilirasyonla karakterizedir. Direkt
immunofléresan inceleme, bazal membran zonu boyunca
IgG ve/veya kompleman 3 (C3) ile lineer, fibrinojen ile sagak-
Il depolanma gésterir (3). Nadir goriilen bir hastalik olan
LPP’li iki olgu Klinik, histolojik ve immuinopatolojik 6zellikle-
riyle birlikte literatir bilgileri esliginde sunulmustur.
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Olgu 1

Elli bes yasinda erkek hasta, bacaklarinda, kollarinda
ve gbévdesinde yaklagsik iki aydir mevcut olan kasinti ve su
toplamasi sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu. Oykisiinde
lezyonlarin bacaklarda basladigi ve iki hafta iginde kolla-
rina ve govdesine yayildigi ve billdz lezyonlarin liken
planus lezyonlarindan yaklasik alti ay kadar sonra gelisti-
gi 6grenildi. Hastanin herhangi bir sistemik hastaligi ve
lezyon cilkmadan 6nce ilag kullanimi &dykusi yoktu.
Dermatolojik muayenede kol, gévde ve bacaklarda yay-
gin bl ve erozyonlari; bacaklarda mor hipertrofik plaklari,
sirtinda hiperpigmente izeri diiz papdlleri mevcuttu (Sekil
1a,c; Sekil 2a,c,d). Buller daha ¢ok liken planus lezyonla-
r Uzerinde yerlesmekle birlikte saglam deri Uzerinden
gelisen buller de mevcuttu. Bazi biller hemorajik karak-
terdeydi. Oral mukoza muayenesi normaldi. Nikolsky
bulgusu negatif idi. Laboratuar incelemesinde tam kan
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sayimi, periferik yaymasi, tam kan biyokimyasi, tam idrar tet-
kiki normaldi. Hepatit serolojisinde HBsAg ve anti-HBe pozitif,
anti-HBs negatif idi. Akciger grafisinde hipertansiyona sekon-
der degisiklikler ve abdomino-pelvik ultrasonografi inceleme-
sinde hepatosteatoz ve prostat hiperplazisi saptandi. Hastadan
bulléz pemfigoid, LPP 6n tanilarnyla likenoid papul ve billéz
lezyonundan iki ayr deri biyopsisi alindi. Her iki biyopsi mater-
yali de histopatolojik ve immunofléresan ile immiinopatolojik
olarak incelendi. Liken papuliinden alinan deri drneginin histo-
patolojik incelenmesinde epidermiste hiperkeratoz, fokal
hipergrantloz, atrofi, bazal tabakada likefaksiyon dejeneras-
yonu, dermiste bant tarzinda I6kosit infiltrasyonu, pigment
inkontinansi ve melanofajlar goéruldi. Bulléz lezyonun histopa-
tolojik degerlendiriimesinde ise epidermiste hiperkeratoz,
6dem, akantoz, supepidermal ayriima, bll formasyonu, bl
icerisinde eozinofil Idkositler, 6dem sivisi ve dermiste perivas-
kiler lenfosit, eozinofil Idkosit infiltrasyonu gorilda (Sekil 3a,b).
Biilléz lezyondan alinan deri drneginin direkt immuiinofloresan
incelenmesinde C3’de bazal membran zonu boyunca lineer
depolanma ve fibrinojende bazal membran zonu boyunca
sacakll depolanma, 1gG, IgA ve IgM’de ¢ok sayida Civatte
cisimcikleri gorlldu (Sekil 4b). Liken papuliinden alinan deri
orneginin direkt imminofloresan incelemesinde C3’de bazal
membran zonu boyunca lineer depolanma (n bicimli testere
disi paterni), fibrinojende bazal membran zonu boyunca yogun
lineer sagakl depolanma ve IgA ve IgM’de Civatte cisimcikleri
gorildi (Sekil 4a).

immiinofloresan ve histopatolojik bulgular ile LPP tanisi
konuldu. Hastaya oral 24 mg metilprednizolon tedavisi ve
kasintisi icin semptomatik olarak oral hidroksizin baslandi.
Bir hafta icinde lezyonlarda gerileme gézlendi ve metilpred-
nizolon 4 guinde bir 4 mg azaltarak tedaviye devam edildi.
Uc hafta icinde yeni biil cikisi olmadi, mevcut liken planus
ve bllléz lezyonlar yerlerinde hiperpigmentasyon birakarak
tamamen iyilestiler (Sekil 1b,d; 2b).

Olgu 2
On alti yasinda kadin hasta gévde ve ekstremitelerinde
yaygin kasintil, eritemli, skuamli lezyonlar ile poliklinigimize

Sekil 1. a) Govde ve ekstremitelerde erozyon ve kurutlar b) tedavi
sonrasl lezyon yerleri pigmentasyon ile iyilesmis c) govde yan yiz-
de bul artiklarn, kurutlar ve erozyonlar d) tedavi sonrasi lezyon yer-
leri pigmentasyon ile iyilesmis

basvurdu. Papliler lezyonlarin sekiz ay 6nce uyluk i¢ ylziinde
basladidi ve iki ay icerisinde gévde ve kollarina yayildigi 6gre-
nildi. Herhangi bir sistemik hastaligi yoktu. Hastanin bize bas-
vurmadan 6nce bu papller lezyonlan nedeniyle oral antihista-
min ve sistemik steroid tedavisi aldigi ve lezyonlarinda gerileme
oldugu saptandi. Dermatolojik muayenesinde her iki aksillada,
gbvdesinde, her iki uyluk i¢ yzinde, her iki el bilek i¢ ylizinde
Uzerlerinde blle sekonder krutlanmalarin oldugu morumsu,
likenoid papdiler lezyonlan vardi (Sekil 5a). Oral mukoza mua-
yenesi normaldi. Laboratuar incelemesinde tam kan sayimi,
periferik yaymasi, tam kan biyokimyasi, tam idrar tetkiki nor-
maldi. Hepatit serolojisinde anti-HBs pozitif digerleri negatif idi.
Likenoid papulden alinan deri biyopsisinin histopatolojik ince-
lenmesinde epidermiste hiperkeratoz, akantoz, dermiste bant
tarzinda lenfositik infiltrasyon, pigment inkontinansi ve kollajen-
de 6dem izlendi (Sekil 6). Likenoid lezyonundan alinan biyopsi-
nin direkt immunofloresan incelenmesinde C3’de bazal memb-
ran zonu boyunca lineer depolanma, fibrinojende bazal memb-
ran zonu boyunca sacakl depolanma, IgM’de bazal membran
zonu boyunca soluk lineer depolanma ve Civatte cisimcikleri,
IgA’da ise Civatte cisimcikleri goruldu (Sekil 7a,b).

Liken planus 6n tanisiyla alinan deri 6rneginde elde
edilen immuinofloresan ve histopatolojik bulgular bize LPP
tanisi koydurdu. Hastada topikal steroidli kremler ile tedavi-
ye devam edildi ve iki hafta iginde lezyon yerleri hiperpig-
mentasyon birakarak tamamen iyilesti (Sekil 5b).

Tartisma

Olgumuzun biri klinik, histolojik ve immunofloresan ola-
rak LPP’yi tam olarak gdsterdi. Diger olgumuzun, bulléz
lezyonlari, muhtemelen erken alinmis sistemik steroid teda-
visi nedeniyle daha az belirgindi ve sadece liken planus
lezyonlar Gzerinde goruldiu ancak imminolojik ve histolojik
ozellikler bize LPP tanisini koydurdu.

Sekil 2. a) Bacak arkalarinda mor hipertrofik plaklar b) tedavi son-
rasi hipertrofik lezyonlar makdler diizeye gerilemis c) sirtta kahve-
rengi plan papdiller d) glutealarda morumsu likenoid yer yer skuam-
Il papul ve plaklar
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Uloz, atrofi, ba-
zal tabakada likefaksiyon dejenerasyonu, dermiste bant tarzinda 16-
kosit infiltrasyonu, pigment inkontinansi ve melanofajlar H&E X200
b) epidermiste hiperkeratoz, 6dem, akantoz, supepidermal ayriima,
bil formasyonu, bl igerisinde eozinofil I6kositler, 6dem sivisi ve der-
miste perivaskiiler lenfosit, eozinofil I6kosit infiltrasyonu H&E X100

Sekil 4. a) Imminofléresan incelemede bazal membran zonu bo-
yunca lineer C3 depolanmasi b) bazal membran zonu boyunca sa-
cakli fibrinojen depolanmasi

LPP nadir gérilen ve ayr bir antite mi yoksa liken planus
ve bulléz pemfigoidin bir birlikteligi mi ya da biilléz pemfigoidin
bir varyanti mi oldugu konusundaki tartismalarin devam ettigi
otoimmiin bir dermatozdur (3). Genellikle idiyopatiktir ancak
sinnarizin, kaptopril, ramipril, antittiberklloz ilaglarin kullanimi,
fototerapi tedavisi sonrasi ve Cin bitkisel trtin tUketimi sonra-
sinda LPP gelisimi bildiren olgular vardir (4-9). Ayrica Hamada
ve ark.(10), kolon adenokarsinomlu bir LPP olgusu bildirmis ve
neoplazi ile iliskisi olabilecegini vurgulamiglardir. LPP’li bildiri-
len olgular gerek klinik gerek etiyolojik olarak cesitlilik géster-
mektedir (Tablo 1). Hepatit ile birlikte liken planusun 6zellikle
de eroziv liken planusun birlikteligi bilinen bir durumdur. Ancak
LPP ile iliskisi heniiz acik degildir; Flageul ve ark. (12), hepatit
B gelisen bir cocukta LPP ile iligki kurmustur. Biz de ilk olgu-
muzda hepatit B antijenini pozitif olarak saptadik. Hepatit bir-
likteliginin mevcut liken planus mu yoksa LPP ile mi iligkili
oldugu sonucuna varmak pek mimkin degildir. Hepatitin LPP
ile iliskisini bildiren yeni olgu sunumlarina ihtiyag vardir.

LPP’de klasik liken planus lezyonlarina gergin buller eslik
eder. Biller liken planus lezyonlan (zerinden gelisebilecegi
gibi, normal deri Uzerinde de gelisebilir. Bll ve liken planus
lezyonlarinin ¢ikisi eszamanl olabilir ancak bildirilen ¢ogu
vakada bizim olgularimizda oldugu gibi énce liken planus
lezyonlar daha sonra bul gelisimi gozlenmistir. Bildirilen
olgularda LPP dusik doz steroidlere hizla cevap veren,
benin bir dermatoz gibi gérinmektedir. Bizim ikinci olgumuz-
da 6énce ¢cikmis olan liken planus lezyonu igin verilen sistemik
steroid tedavisi muhtemelen bil cikisini hafifletmis ve sadece
lezyon Uzerinde hastaliyin daha hafif gegcmesini saglamistir;
ancak histopatolojik ve imminofloresan bulgular etkileme-
mistir. LPP’li olgularda bl gelisimi olmadan nikslerin gelise-
bildigi de ayrica bildirilmistir (13).

LPP billéz liken planustan klinik olarak saglam deri
Uzerinden bul gelisimi ile nispeten ayirt edilebilir. Ancak

Sekil 5. a) El bilek fleksor ylizde likenoid plan yer yer umblike pa-
puler lezyonlar ve bile sekonder kurutlarin oldugu morumsu pa-
puller b) tedavi sonrasi lezyonlar pigmentasyon birakarak tamamen
gerilemis

d A 2 7 6 L 0 l'*( :
Sekil 6. Epidermiste hiperkeratoz, akantoz,
da lenfositik infiltrasyon, pigment inkontinansi ve kollajende 6dem
H&E X200

.

" 2 Mn R~
Sekil 7. a) immiinofléresan incelemede bazal membran zonu bo-

yunca lineer C3 depolanmasi b) bazal membran zonu boyunca sa-
cakli fibrinojen depolanmasi

kesin ayirimi immunofloresan incelemede bazal membran
zonu boyunca lineer IgG ve/veya C3 depolanmasinin gorul-
mesi ile yapilir (14). BUll6z liken planusta bil uzun stredir
var olan liken planus lezyonu Uzerinde goérulir ve bazal
hiicrelerdeki siddetli likefaksiyon dejenerasyonu sonucu
gelisir. Klasik bulléz pemfigoidde liken planus lezyonlarinin
goérilmemesi, seyrinin daha siddetli olmasi ve nispeten
daha yagl populasyonu etkilemesi LPP’den Klinik ayirici
tanisinda her ne kadar yardimci olsa da kesin ayrim igin
imminofloresan inceleme altin standarttir. LPP’de billéz
pemfigoidden farkl olarak bazal membran zonu boyunca
fibrinojende sagakl depolanma gortlmesi tipiktir (15).
Solomon ve ark.(2), sadece oral mukoza lezyonu olan bir
LPP olgusu bildirmiglerdir. Bizim her iki olgumuzun oral
mukozasinda lezyon yoktu. LPP sadece oral lezyonlar ile
seyrederse eroziv liken planus, mikéz membran pemfigoidi
de ayirici tanida 6nem kazanir. Paraneoplastik pemfigusta
(PNP) likenoid lezyonlarla birlikte inatci oral Ulserler gorile-
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Tablo 1. LPP’li bildirilen olgular

Salem ve ark.4 Kaptoprilin indlikledigi pemfigus benzeri 6zellikler

ile birlikte liken planus pemfigoides

Miyagawa ve ark.5 | Sinnarizinin indiikledigi liken planus pemfigoides

benzeri lezyonlar

Kuramoto ve ark8 | PUVA'nin indiikledigi liken planus pemfigoides

Flageul ve ark.12 | Hepatit B gelisen bir cocukla iligkili liken pemfigoid

Xu ve arkd Cin bitkisi ile iligkili liken planus pemfigoides

Hamada ve ark.10 | Kolon adenokarsinomu ile iligkili liken planus
pemfigoides ve ¢ok sayida keratoakantoma

Sakuma ve ark.1! | Pemfigoid nodularise ilerleyen liken planus pemfigoides

Maceyko ve ark.8 | Oral ve kutandz liken planus pemfigoides

Solomon ve ark.2 | Oral liken planus pemfigoidesde Kiinik ve
immunopatolojik bulgular

Bouloc ve ark3 | Liken planus pemfigoides bir heterojen hastaliktir:

elektron mikroskobi ile calisilan bes hastanin bildirilmesi

bilir. Sadece oral lezyonlarla ve sadece deri tutulumu ile
bildirilen olgularin olmasi hem deri hem de mukozanin bir-
likte tutuldugu LPP olgularinin da olabilecegini akla getirir.
Deri ve mukozal tutulumun birlikte gorilebildigi LPP’li olgu-
larda bu iki hastaligi klinik olarak ayirt etmek mimkin olma-
yabilir. Stevens ve ark.(16), klinik ve histolojik incelemede
LPP; fakat immunofléresan incelemede pemfigus vulgaris
bulgusu gdsteren PNP’li bir olgu bildirmiglerdir. PNP’de
direkt immunofloresan incelemesi hlcreler arasi aralikta
IgG antikorlarinin depolanmasi veya PNP icin daha 6zgiin
bir yéntem olan sigan mesanesinde hasta serumundaki
antikorlarin hicreler arasi aralikta depolandiginin gosteril-
mesi kesin tani i¢in gerekli olabilir (17).

LPP’nin patogenezi henliz bilinmemektedir; ancak teoriler
vardir. Liken planusta hasarll bazal hlcrelerin sakli antijen
determinantlarini ortaya c¢ikarttigi veya bu hicrelerin antikor
olusumuna yol agan yeni antijenler yarattigi 6ne sirdlmastir
(18). Yayinlanan olgularin cogunda biilléz lezyonlar bizim olgu-
lanmizda oldugu gibi liken planus lezyonlarindan sonra ortaya
clkmistir. Son zamanlarda LPP patogenezi ile ilgili “epitop
yayllma” kavrami ortaya atilmistir (19). Otoimmun hastaliklarin
hayvan modellerinde otoimmln cevabin hedefinin sabit kal-
mayip ayni dokuda benzer ya da ayni proteinlere dogru genis-
leyebildigi gosterilmistir. PUVA tedavisi sonrasi LPP gelisen bir
olguda patogenezde bu fenomen Uizerinde durulmaktadir (8).

Yayinlanan LPP’li olgularda IgG antikorlarinin hemidesmo-
zomlarda yerlesmis ya 180 kd pemfigoid antijene (BPAg@2, tip-
XVII kollajen) ya 230 kd pemfigoid antijene (BPAg1) ya da her
ikisine karsi gelistigi gosterilmistir (20,21). Bazi olgularda para-
neoplastik pemfigusa benzer patern de gdsterilmistir (16). Davis
ve ark. (22), bildirdikleri iki olguda 180 kDa antijeniyle birlikte 200
kDa antijenine karsi gelisen IgG antikorlan saptamiglandir.

LPP yukarida da s6z edildigi gibi immUnobulléz hastalik-
larin ayirici tanisinda dnemli bir yere sahip olabilir. Klinik
bulgularinin gesitliligi 6rnegin sadece oral lezyonlarla seyre-
den olgularnin vari@ bu aynmi daha da guclestirebilir. Bu
nedenle immunopatolojik incelemelerin ayirici tanidaki dnemi
daha da artmaktadir. ClinkU her ne kadar klinik ve histopato-
lojik incelemeler LPP’yi diger imminobulléz hastaliklardan
ayirmada yardimci olsa da immunofloresan incelemeler
kesin tani icin rutinde kullanilan en énemli araglardir.
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