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Cocukluk Gaginda Diskoid Lupus Eritematozus:
Iki Olgu Sunumu ve Literatiiriin Gozden
Gegirilmesi

Discoid Lupus Erythematosus in Childhood:
A Report of Two Cases and Review of the
Literature

Diskoid lupus eritematozus (DLE) cocukluk caginda nadir gérUlen bir hastaliktir. Lezyonlar
eriskinlere benzer sekilde daha sik olarak gines géren yerlerde goérilmektedir. Diskoid
deri lezyonlarn, skuamli, eritemli, telenjiektatik papul ve plaklar ile karakterizedir.
Histopatolojik ve immunohistokimyasal incelemeler eriskin hastalardakine benzerdir.
Laboratuvar testlerinde antinUkleer antikor (ANA) pozitifligi gérilebiimektedir. Tedavide
glnesten korunma ile birlikte topikal kortikosteroid, topikal kalsindrin inhibitérleri gibi
ajanlar kullanilabilmektedir. Biz poliklinigimize yUzlerinde iyilesmeyen yara nedeniyle
basvuran iki cocuk hasta sunuyoruz. Hastalardan birinde alt géz kapaginda simetrik
yerlesimli atrofik plaklar, digerinde sad g6z altina lokalize eritemli bir plak vardi. Her
iki hastadan biyopsi érnegdi alindi. Laboratuvar incelemeleri olagandi. Hastalara DLE
tanisi konularak poliklinik takibi énerildi. Cocuk hastalarda DLE nadir olarak gériimesine
ragmen sistemik lupus eritematozus (SLE) gelisimi eriskin hastalara goére daha yUksek
oranda bildiriimistir. Bu nedenle cocuk hastalann dizenli takibi ile ANA titresinin ve diger
laboratuvar parametrelerinin kontrolUnUn yapiimasi énemilidir.

Anahtar kelimeler: Diskoid lupus eritematozus, telenjiektazi, antinUkleer antfikor,
kortikosteroid, kalsinérin, atrofi

Abstract

Discoid lupus erythematosus (DLE) is an uncommon disease in childhood. The lesions
are similar to adults, are seen more frequently on sun-exposed areas. Discoid skin
lesions, characterized by scaly, erythematous, telangiectatic papules and plaques.
Histopathological and immunohistochemical studies are similar to that of adult patients.
Anfinuclear antibody (ANA) positivity can be seen in laboratory investigations. Topical
agents such as topical steroids and topical calcineurin inhibitors can be used with sun
protection for the treatment.

We report two pediatric patients who presented to our out-patient clinic with persistent
wound on the face. One of them had symetrical atrophic plaques on the lower eyelids,
the other had an erythematous plaque on the right lower eyelid. Skin biopsy samples
was performed from the lesions of two patients. Laboratory examinations were within
normal limits. The patients were diagnosed as DLE and outpatient follow-up was
recommended. Although the incidence of DLE is uncommon in childhood, the risk of
development systemic lupus erythematosus is more frequently reported compared fo
adult patients. Therefore, inorder to check for the ANA ftiters and other clinical and
laboratory parameters regular follow-up of pediatric patients is essential.

Key words: Discoid lupus erythematosus, telangiectasia, antinuclear antibodies, steroids,
calcineurin, afrophy
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Giris

Diskoid lupus eritematosus (DLE), genetik yatkinligi olan
bireylerde hormonal ve cevresel faktorlerin etkisiyle ortaya
¢ikan, aktivasyon ve remisyon dénemleriyle seyreden, kronik
otoimmdin bir hastaliktir. En d6nemli cevresel faktorlerden olan
ultraviyolenin lezyonlari baslatabilecegdi ve mevcut lezyonlari
siddetlendirebilecegi  bildirilmistir.  Lezyonlar eritemli,
skuamli papul veya makil olarak baslar. Zamanla keratin
tikag, atrofi ve telenjiektazi izlenen plaklar gelisir. Lezyonlar
hiperpigmentasyon veya hipopigmentasyon birakarak
geriler. DLE genel olarak 20 ile 60 yas arasinda goriilmekle
birlikte, cocuk olgulara da nadiren rastlaniimaktadir. DLE
tanisi konulan hastalarin %3’linde hastalik 10 yasindan énce
baslamaktadir (1,2).

Bu makalede poliklinigimizde DLE tanisi koydugumuz iki
cocuk olgu sunulmakta ve literatir bilgileri tartisiimaktadir.

Olgu Sunumlan

Olgu 1

Sekiz yasinda erkek ¢ocuk hasta poliklinigimize alt g6z
kapaginda vyaralar nedeniyle basvurdu. Yaralar dort
ay oOnce baslamisti. Hasta dermatoloji poliklinigine
basvurmus ve kontakt dermatit tanisi ile topikal
kortikosteroid verilmisti. Tedaviyi duzenli kullanmasina
ragmen herhangi bir dizelme olmayinca tarafimiza
basvurmustu. Yapilan dermatolojik muayenede her iki
g0z kapadi altinda simetrik yerlesim gosteren, pigmente
ve atrofik karakterde, sinirlari belirgin plaklar gorildi
(Resim 1). Lezyondan bir adet punch biyopsi 6rnegdi alindi.
Biyopsi 6rneginde, epidermisde fokal hipergraniiloz, bazal
tabakada vakuoler dejenerasyon, dermisde eosinofilik
sitoid cisimcik, melanofajlar ve periadneksiyal lenfosit
infiltrasyonu gorildiu (Resim 2). Histokimyasal incelemede
PAS ve alcian blue ile boyamada musin artisi vardi (Resim
3).Bu klinik ve histopatolojik bulgular esliginde olguya DLE
tanisi kondu. istenen tam kan sayimi, serum biyokimyasal
analizi, sedimentasyon hizi, C-reaktif protein seviyeleri,
tam idrar incelemelerinde ve akciger grafisinde ozellik
yoktu. Antintkleer antikoru (ANA) ve anti-dsDNA antikoru
negatifti. Hastaya glnes koruyucu krem ve topikal
pimekrolimus baslandi. Ancak hasta kontrollere gelmedigi
icin takibi yapilamadi.

Resim 1. Olgu 1'de her iki g6z kapag: altinda simetrik
yerlesim gosteren, pigmente ve atrofik karakterde plaklar
goriliyor

Olgu 2

Dort yasinda erkek cocuk olgu sag yanak bolgesinde iki
ay once baslayarak giderek g6z altina uzanan kizarik yara
nedeniyle tarafimiza basvurdu. Dermatolojik muayenede sag
g0z altinda 3x4 cm capli eritemli yer yer telenjiektazik alanlar
iceren plak goruldi (Resim 4). Ek olarak burun Uzerinde
atrofik lezyon mevcuttu. Aktif lezyondan alinan biyopsi
orneginde epidermisde keratin tikaglari, bazal tabakada fokal
vakuoler dejenerasyon, dermisde kollajen liflerde kalinlasma,
deri ekleri ve vaskdler yapilar etrafinda hafif siddette lenfosit
infiltrasyonu goruldi (Resim 5). Tam kan sayimi, serum
biyokimyasal analizi, sedimentasyon hizi, C-reaktif protein
seviyeleri, tam idrar incelemeleri ve akciger grafisinde
ozellik saptanmayan hastanin, ANA testi negatifti. Hastaya
DLE tanisi konularak glinesten korunma o6nerildi ve topikal
pimekrolimus baslandi. iki ay sonraki kontrolde lezyonun
onemli oranda gerileme gosterdigi saptandi (Resim 6).

Tartisma

DLE cocukluk caginda nadir olarak gériilmektedir. iki yas
altindaki sikligi %2 olarak bildirilmistir. DLE'li hastalarin
%5'inde hastalik 16 yasindan 6nce baslarken, %3'Unde
10 yasindan Once baslamaktadir (2-4). Eriskin hastalarda
kadinlarda erkeklerden iki ila bes kat fazla gorilmektedir.
Cocuk cagindaki DLE ile ilgili 1998 yilinda Mokhtar ve ark/nin
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Resim 2. Epidermisde fokal hipergraniiloz, bazal tabakada

vakuoler dejenerasyon, eosinofilik sitoid cisimcik,
melanofajlar, periadneksiyal lenfosit infiltrasyonu
(HEx200)
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yaptigi calismada kadin/erkek orani 7/2 olarak bildirilmesine
ragmen daha sonraki yillarda yapilan calismalarda celiskili
sonuglar rapor edilmistir. Bu nedenle cocukluk c¢aginda
cinsiyet farkhligin olmadigi diistinilmektedir (5). Klinik seyre
bakildiginda ¢ocuk olgularda da eriskinlere benzer sekilde
diskoid lezyonlar meydana gelmektedir. Lezyonlar skuam,
folikuler tikag, skar, atrofi gibi degisiklikler gosterebilmektedir.
Lokalizasyona bakildiginda daha ¢ok glines géren yerlerde
gorildugu dikkati ceker. Yz en sik tutulan bélge olmasina
ragmen; kulak, skalp ve daha az oranda kol ve bacakta da
lezyonlar olusabilmektedir. Lokalize hastalikta boyundan
yukari bolgede tutulum orani %56 iken, jeneralize hastalikta
bu oran 9%44dir. Fotosensitivite ortalama %40-100
oraninda bildirilmistir (1,6). Histopatolojik degerlendirmede
epidermisde keratin tikaglar, bazen atrofi, bazal tabakada
likefaksiyon dejenerasyonu, dermisde 6dem ve fibrinoid

dejenerasyon, perivaskiller ve periadneksiyal lenfosit
infiltrasyonu goritlmektedir. Immunfloresan incelemede
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Resim 3. Alcian blue ile boyamada dermisde miisin artisi
goriliyor (Alcian Blue x100)

Resim 4. Olgu 2'de sag g6z altinda 3x4 cm capli, eritemli,
yer yer telenjiektazik alanlar iceren plak

6 haftadan eski lezyonlarin %80'ninde dermoepidermal
bileskede kompleman veya immunglobulin birikimi

gozlenir. Yine de immun birikim olmamasi taniyi dislamaz
(1,3,4,6). Laboratuvar parametreleri tam kan sayimi, serum
biyokimyasal analizi, sedimentasyon hizi, C-reaktif protein,

Resim 5. Epidermisde keratin tikaclari, bazal tabakada
fokal vakuoler dejenerasyon, dermisde kollajen liflerde
kalinlagma, deri ekleri ve vaskiiler yapilar etrafinda hafif
siddette lenfosit infiltrasyonu (HEx200)

Resim 6. ikinci olgunun 2 ay sonraki kontrolde klinik
gorunimii
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tam idrar tahlili ve ANA icermektedir. ANA pediatrik olgularin
%26-63 arasinda pozitif olarak saptanmistir (1,6).

DLE'li eriskin hastalarin %5'inde sistemik forma doénisim
gOrilur. Eriskin hastalarda jeneralize deri lezyonlarinin varhgi,
anemi ve |6kopeni gorilmesi, sedimentasyon hizinda artis
olmasi, yiiksek titrede ANA ve anti-dsDNA pozitifligi, artralji
veya artrit olmasi, periungual telenjiektazi, difiiz skarsiz
alopesi, jeneralize lenfadenopati, erken baslangic yasi,
Raynaud fenomeninin varhgi, gibi faktorler bu riski artirir (7).
Healy ve ark., risk oranini %5,4 olarak bildirmislerdir (1).

DLE tanisi konulan bir hastada, SLE tani kriterleri
sorgulanmalidir. Yiizde, yanaklarda ve burun Uzerinde
nazolabial alanlarin korundugu sabit bir eritem olmasi,
fotosensitivite, oral Ulserler klinik tani kriterleridir. Bunun
yaninda laboratuvar parametrelerinin bakilmasi gerekir.
Tam idrar tetkikinde proteindri, tam kan sayiminda I16kopeni
veya lenfopeni gibi bulgular olmasi, anti-dsDNA veya ANA
pozitifligi, konvilziyonlar, artrit ve serozit varligi diger tani
kriterleridir. Bu kriterlerin dérdliniin pozitif olmasi SLE tanisi
koydurur (7).

Cocuk hastalarda sistemik lupus eritematozus (SLE) gelisim
riski eriskinlerden daha yuiksek oranda saptanmistir (%25-30).
Ancak SLE gelisimi acisindan, eriskinlerdeki gibi net olarak
belirlenmis risk faktorleri yoktur. Calismalarda farkl sonuglara
varilmistir. Moises-Alfaro ve ark/nin bildirdigi olgu serisinde,
10 yas altinda DLE baslamasi ile 10 ila 16 yas arasinda
DLE baslamasi arasinda SLE progresyonu riski agisindan
herhangi bir fark olmadigi ancak ailede romatolojik hastalik
hikayesi olmasinin risk faktori olabilecegi séylenmektedir.
Arastirmacilar, takip ettikleri hastalarda deri lezyonlarinin
yayginhgi ile SLE gelisim riski arasinda korelasyon
saptamadiklarini  belirtmislerdir (6). Sampaio ve ark!nin
bildirdigi 34 olguluk seride, SLE gelisimi %23,5 oraninda
saptanmistir. DLE'li hastalarin %24'lUnde, SLE'li hastalarin
%87'sinde yaygin deri lezyonlari oldugu gorilmastir. Bu
nedenle, bu calismada yaygin deri lezyonlarinin olmasinin
eriskin hastalara benzer sekilde kotu prognozla iliskili oldugu
sonucuna varilmistir. Arastirmacilar, en sik sistemik bulgular
olarak artralji ve Raynaud fenomenini saptamislardir (8).
Cocuk hasta grubunda, sistemik forma donlsim acisindan
tekrarlayan laboratuvar incelemelerinin gerekli oldugu
sOylenmektedir (3-6).

DLE lezyonlarn klinik olarak polimorf 1sik erlpsiyonu,
granuloma annulare, sarkoidoz, psodolenfoma, lupus
vulgaris ve liken planusla karisir. Liken planus disindaki
hastaliklardan histopatolojik o6zellikleriyle kolayca ayrilir.
Liken planusda da interfaz dermatiti 6zellikleri gériilmektedir.
Ancak DLE'de liken planusun aksine epidermisde akantoz
yerine atrofi izlenir. Ayrica, dermisde lenfosit birikimi daha cok
perivaskiler veya periadneksiyal alanda yogunlasmaktadir.
Bunlara ek olarak immunfloresan incelemede dermo-
epidermal bileskede lineer immunglobulin ve kompleman
birikimi olmasi ayirimi saglar (6). Fenniche ve ark/nin, 14 yillik
takip suresinde tani koyduklar alti olguluk (lg kiz, Gg erkek)
serilerinde, Ui¢ hastada DLE, (i¢ hastada ise SLE mevcuttu. Bu
hastalarin yaslar 10 ila 12 arasinda degismekteydi. Hastalarin
hepsinde fotosensitivite bildirilmisti. Arastirmacilar DLE'li
hastalarin birinde lezyonlarin boyun ve gévdeye yayildigini,
ancak laboratuvar parametrelerinde degisiklik olmadigini

kaydetmislerdir. Yine de SLE gelisimi icin takip surelerinin
yeterli olmadigini belirterek uzun donem takibin gerekli
oldugu sonucuna varmislardir (5). Gysel ve ark., yaslar iki ile
sekiz arasinda degisen bes DLE'li cocuk hastada (l¢ kiz, iki
erkek), yanak, skalp ve kulakta lokalize lezyonlar saptadiklarini
bildirmistir. Makalede biyokimyasal parametrelerde o6zellik
bildirilmemistir. Yazarlar, olgularinda SLE gelisimini %24,
aile oykuslinli %40 oraninda saptadiklarini kaydetmislerdir
(1). Daha sonraki yillarda, ¢ocukluk caginda goérilen DLE ile
ilgili olgu serileri bildirilmistir. Meksika'dan rapor edilen bir
seride fotosensitiviteye %81 oraninda rastlaniimis ve 10 yas
alti cocuklarda, hiperpigmentasyon énemli bir klinik 6zellik
olarak belirtilmistir (4).

Cocuklarda DLE ile ilgili izole olgu bildirileri de mevcuttur.
Rai, dort yasinda bir cocukta ylizden baslayarak glines
goren diger bolgelere uzanan eritemli-skuamli plaklarin
meydana geldigini bildirmis, sistemik tutulum saptamadigini
belirtmistir (9). Bansal ve ark., DLE'li iki cocuk hasta bildirmistir.
Tedavide hastalara kisa donem topikal steroid kullanimindan
sonra topikal takrolimus baslanmis ve iki aylik tedavi sonrasi
deri lezyonlarinda gerileme gorilmustir. Yazarlar, takiplerde
sistemik tutuluma rastlamadiklarini belirtmislerdir (10).

Cocuklarda DLE tedavisinin amaci hastaligin aktivitesini
kontrol etmek ve skar, atrofi, dispigmentasyon gibi
yan etkilerin gelisimini 6nlemektir. Gilinesten koruyucu
kremler ve guiclii kortikosteroidler birinci secenek olarak
kullaniimaktadir. Tedaviye yanit vermeyen olgularda oral
antimalaryal ilaclar bélinmus dozlarda kullanilabilmektedir.
Son yillarda, topikal kortikosteroidlerin atrofi, telenjiektazi
gibi yan etkileri nedeniyle 6zellikle ¢cocuk hasta grubunda
topikal kalsindrin inhibitorlerinin  kullanimi  glindeme
gelmistir. Topikal kalsinorin inhibitorleri, T hiicrelerinden
interlokin (IL) IL-2, IL-3, IL-4, IL-5, TNF-alfa ve IFN-gama gibi
sitokinlerin salinimini inhibe ederek etki géstermektedir. Bu
ajanlarla deride hafif siddette yanma ve sicaklik hissi gibi yan
etkiler gorilebilmektedir (11,12).

Takip ettigimiz iki hastada, literatiirdeki olgu serileri ve olgu
bildirimlerine benzer sekilde gilines goren alanlara lokalize
lezyonlar saptadik. Hastalarimizda fotosensitivite, oral Ulser
ve ailede lupus veya romatolojik hastalik oykist yoktu.
Sistemik tutulum agisindan yaptigimiz incelemeler normal
olarak degerlendirildi. Hastalarimiza tedavi olarak takrolimusa
gore daha lipofilik ve molekil agirhg daha fazla olan bu
nedenle sistemik dolasima gec¢me riski daha diisiik olan
topikal pimekrolimus basladik. Bir hasta kontrole gelmedigi
icin takibi yapilamadi. Ancak diger hastada lezyon gerileme
gostermis ve yanma disinda yan etki olusmamisti.

Sonug

DLE cocuk hastalarda nadir olarak goriilmektedir. DLE
tanisi konulan hastalarda SLE'nin diger tani kriterleri
sorgulanmalidir. Cocukluk ¢aginda SLE gelisimi erigkinlerden
daha yuksek oranda bildirilmistir. Bu nedenle klinisyenler,
cocuk hastalari uzun donem takip etmeli, ANA testini ve diger
laboratuvar incelemelerini diizenli olarak yaptirmaldirlar.
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