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Olgu Sunumu / Case Report
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Graham-Little-Piccardi-Lassueur Sendromu:
Bir Olgu Sunumu

Graham-Little-Piccardi-Lassueur Syndrome:
A Case Report

Liken planopilarisin nadir bir varyanti olan Graham-Little-Piccardi-Lassueur sendromu
(GLPLS), saclh deride sikatrisiyel alopesi, gdvde ve ekstremitelerde folikUler keratoz, aksilla
ve pubik bélgede sikatrisiyel olmayan alopesi ile karakterize bir tablodur.

Kirk yasinda kadin hasta sa¢ dékUimesi ve vicutta ele gelen kabarkliklar sikayeti ile
basvurdu. Dermatolojik muayenesinde sacl deride fronto-parietal alanda sinirlan
dUzensiz afrofik géronUmIU alopesik plaklar ve mevcut kil folikUllerinde milimetrik papuUler
goérundm izlendi. Ayni zamanda her iki 6n kol ekstensdr alanda, aksillar bolgelerde, sirt
ve bel kisminda folikGler yerlesimli morumsu kahverengi milimetrik papuler lezyonlar
ve killl bolgelerde alopesik alanlar gérildU. Bunun yaninda her iki el bilek fleksér
alanlarda milimetrik morumsu papuller de eslik ediyordu. Sacl deri ve bel bdlgesinden
allnan dokulann histopatolojik incelemesinde yUzeyde ortokeratoz, epidermiste
bazal tabakada ve dermiste folikUl epiteli bazal tabakasinda vakuolik dejenerasyon
perifolikUler lenfositlerden zengin miks tip iltihabi hicre infilirasyonu, birka¢ adet pigment
yUkIO makrofaj gézlendi. Bu bulgular ile hastaya GLPLS tanisi konuldu.

Kronik ve ilerleyici &zellikteki bu nadir liken pilanopilaris varyantinin erken tani ve
tedavisi dnemlidir. Tam remisyon saglanamamakla birlikte, mevcut tedavilerle hastalik
ilerlemesinin durdurulmasi ve kismi iyilesme saglanabilmektedir.

Anahtar kelimeler: Killarda dékiUlme, Graham-Little-Piccardi-Lassueur sendromu, liken
pilanopilaris, pigmente likenoid papuller, skatrisyel alopesi, prritUs

Abstract

A rare type of liken pilanopilaris, Graham-Little-Piccardi-Lassueur syndrome (GLPLS), is
characterized by cicatricial alopecia of the scalp, follicular hyperkeratosis of frunk and
extremities and non-cicatricial alopecia of axilla and pubis.

A forty year-old woman admitted with hair loss and palpabl wheals on her body. On
her dermatologic examination alopecic plaques with irregular border and afrophic
appearance and milimetric papules around follicules on fronto-parietal part of scalp
were detected. Also there were purple like-brown milimetric papules around follicules
on both extensor part of distal arm, axilla, upper and lower back with alopecia on
hairy areas. Additionally milimetric purplish papules on flexor area of wrists were
accompanied fo other signs. In histopathological investigation of the biopsy from scalp
and back lesions were demonstrated orthokeratosis on superficial layer of epidermis,
vacuolar degeneration and exocytosis on basal layer of epidermis and basal layer
of follicular epithelium, perifollicular infiliration of mix type inflammatory cells, a few
pigmentation deposited macrophages. The patient was diagnosed as GLPLS based on
these symptoms and signs.

Early diagnosis and treatment of this chronic, progressive characterized, rare type
of lichen planopilaris is important. Treatments modalities could stop progression and
provide partial remission, although they can’t success complete improvement.

Key words: Hair loss, Graham-Little-Piccardi-Lassueur syndrome, lichen planopilaris,
pigmented lichenoid papuls, scarring alopecia, pruritus
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Giris

Graham-Little-Piccardi-Lassueur sendromu (GLPLS), Liken
Pilanopilaris'in nadir goérilen bir varyantidir. Sagh deride
sikatrisyel alopesi, govde ve ekstremitelerde folikller keratoz,
aksilla ve pubik bolgede sikatrisyel olmayan alopesi ile
karekterize bir sendromdur. Etiyolojisi bilinmeyen hastalik
genelde 30-70 yas kadinlarda gorulir. Deri ve mukozada
liken planus lezyonlan gorilebilir. Siddetli kasintinin
da eslik edebilecegi hastaligin henliz etkin bir tedavisi
bulunamamistir (1,2). Burada klinik ve histopatolojik olarak
GLPLS tanisi almis, 40 yasinda bir bayan hasta, az rastlanan
bir olgu olmasi sebebiyle sunulmustur.

Olgu Sunumu

Kirk yasinda bayan hasta lic ay 6nce baglayan sirt ve bel
bolgesinde ele gelen kabarikliklar sikayeti ile klinigimize
basvurdu. Ayni zamanda kollarda killarin dékiilmesi ve kasintili
kabarikliklar, el bilek i¢ kisimlarda kasintili kizariklik ve sag
dokilmesiile sacl deride kasinti sikayetleri de tarif etmekteydi.
ilac kullanim &ykiisii, 6zgecmisinde ve soygecmisinde 6zellik
yoktu. Hastanin dermatolojik muayenesinde; sac¢h deride
yer yer sinirlan diizensiz atrofik gorinimli alopesik plaklar
ile mevcut kil foliklllerinde perifolikiiler hiperkeratoz ve
skuamasyon izlendi (Resim 1). Bunun yaninda her iki 6n kol
ekstansor alanda, aksillar bolgelerde, lomber ve interskapuler
bolgede folikiler yerlesimli morumsu kahverengi milimetrik
paptler lezyonlar mevcuttu (Resim 2, 3). Buna ek olarak kill
bolgelerde alopesik alanlar, her iki el bilek fleksor alanlarda
milimetrik morumsu papiller mevcuttu. Oral ve genital
mukoza muayenesi ve diger sistemik muayenesi dogaldi.
Laboratuvar incelemesinde hemogram, biyokimya diizeyleri
normal olarak degerlendirildi. Histopatolojik incelemede;
sacli deriden alinan dokuda ylizeyde ortokeratoz, epidermiste
bazalde vakuoler dejenerasyon ve ekzositoz izlendi, dermiste
kil folikili epitelinde vakuoler dejenerasyon ile perifolikiiler
miks tip iltihabi hicre infiltrasyonu gozlendi (Resim 4). Bel
bolgesinden alinan dokuda ylizeyde ortokeratoz mevcut olup,
epidermis dogal gériinimdeydi. Dermiste folikul epiteli bazal
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Resim 1. Sach deride frontoparietal bolge yerlesimli
perifolikiiler hiperkeratoz ve skuamlar

tabakasinda vakuoler dejenerasyon ve perifolikller yogun
lenfositler ile birka¢ adet pigment yUkli makrofaj gézlendi.
Klinik ve histopatolojik degerlendirmeler sonucu hastaya
GLPLS tanisi konuldu. Hastaya 200 mg/giin hidroksiklorokin

Resim 2. Lomber bolgede 1-2 mm capli folikiiler yerlesimli
kahverengi papiiller

Resim 3. Sag 6n kol fleksor yiizde milimetrik morumsu
kahverengi papiiller

Resim 4. Sach deriden alinan biyopsinin histopatolojik
incelemesinde, ylizeyde ortokeratoz, epidermiste bazalde
vakiioler dejenerasyon ve ekzositoz izlendi, dermiste kil
folikiilii epitelinde vakiioler dejenerasyon ile perifolikiiler
miks tip iltihabi hiicre infiltrasyonu
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tablet tedavisi baslandi. Beraberinde sacli deri icin
betametazon dipropiyonat+salisilik asit sa¢ losyonu 2x1 ve
govde lezyonlarina mometazon furoat+salisilik asit pomat 2x1
énerildi. Uclincii ayin sonunda sa¢ dokiilmesi azalmis olmasina
ragmen vicut tlylerinde dokilme devam etmekteydi.
Ayrica govdede alopesik alanlarda kil ¢ikisi yoktu ve folikiler
papiillerde minimal kii¢cilme vardi. Bu sebeple hidroksiklorokin
dozu 400 mg/gune cikarildi ve sach deri icin intralezyonel
triamsinolon asetonid tedavisi eklendi. Takiplerinde gévdedeki
folikuller belirginlesmede tam iyilesme alopesik alanlarda kil
cikisi ve sa¢ dokiilmesinde durma gozlendi.

Tartisma

Piccardi tarafindan 1913'te sac¢li deride skatrisyel alopesi,
pubik ve aksiller bolgede non-skatrisyel alopesi ile gévde ve
ekstremitelerde folikiiler spindz papuller bulunan bir hastada
ilk kez“keratotik spinuloz”tanimlanmistir. Lassauer tarafindan
folikilitis dekalvans et atrofikans olarak adlandirilmistir. Son
olarak 1915'te Graham Little tarafindan skatrisiyel alopesili bir
genc¢ kadinda hastalik tarif edilerek Graham-Little-Piccardi-
Lassueur sendromu ismi verilmistir (3-5).

Genellikle 30-70 yas hastalarda gorilmektedir (2). Kadinlarda
dort kat daha sik rastlanmaktadir (5). Tani sach deride
sikatrisiyel alopesi, goévde ve ekstremitelerde kasintili
folikuler keratoz, aksilla ve pubik bolgede sikatrisiyel olmayan
alopesi bulgulari ile konulmaktadir (5). Klinik olarak deride
ve mukozada liken planus lezyonlarinin gorilmesi ve
immdinfloresan degerlendirmede liken planusa benzerligi
nedeniyle liken planusun bir formu olarak kabul edilmektedir
(2). Bizim olgumuz da 40 yasinda, 3 aydir sach derisinde
skatrisiyel alopesi ve kasinti, her iki aksiller alanda, 6n kol
ekstansor alanlarda, interskapuler ve lomber bdlgede
kasintili folikiiler belirginlesme ve mevcut killarinda kayip, el
bilek fleksorlerinde, morumsu kasintili papiilleri olan kadin
hastaydi. Oral ve genital mukoza tutulumu yoktu.

Sendromun etiyolojisi bilinmemektedir (6). Etiyolojide
genetik, otoimmiin, c¢evresel bir takim sebepler 0One
strdlmastur. HLA-DR1 gen ekspresyonu, Androjen duyarsizhik
sendromu (testikiiler feminizasyon), hormonal degisiklikler,
hepatit B asisi, vitamin A eksikligi, stres, otoimmiinite
suclanan nedenler arasindadir (6-8). Hastamizin sistemik
muayenesi dogaldi. Ozgecmis ve soygecmisinde o&zellik
yoktu. Laboratuvar incelemeleri normal araliktaydi.

Histopatolojik bulgular hastaligin evresine gore degisir. Sacli

deride hastaligin aktif doneminde folikiiler ortokeratotik
hiperkeratoz, perifolikiler lenfosit infiltrasyonu, dis kilif
cevresinde vakioler degisiklik ve pilosebase Unitede kayip
saptanir. ilerleyen evrelerde perifolikiiler fibrozis ve epitelyal
atrofiye rastlanir (1). Perifolikiiler lenfosit infiltrasyonun folikdl
Gzerinde olusturdugu basinin kanlanmanin azalmasina sebep
olarak folikiiler hasara ve epitelyal atrofiye yol acabilecegi 6ne
strdlmustir (4). Hastamizin histopatolojik incelemesinde
ylzeyel ortokeratoz, dermiste kilif epitelinde vakuoler
degisiklik, perifolikiiler lenfosit infiltrasyonu gozlenmesi
GLPLS tanisini kesinlestirmis ve hastaligin aktif evrede
oldugunu histopatolojik olarak ortaya koymustur.

Kronik ve ilerleyici bir hastalik olan GLPLS'nin tedavisi zordur
(6). Hastahgin tedavisinde topikal, sistemik, intralezyonel
steroid, retinoidler, fototerapi, siklosporin, hidroksiklorokin,
doksisiklin, takrolimus kullanilmaktadir fakat etkinlikleri
degiskendir (3). Chiang ve ark/nin (9) yaptidi bir ¢alismada
hidroksiklorokinin liken pilanopilaris'in semptom ve bulgulari
azaltma orani 6 ve 12 aylik tedaviler sonunda %69 ve %83
olarak bildirilmistir. Diger bir calismada tedavilere direncli
12 hastaya verilen mikofenolat mofetil tedavisi sonucunda
hastalarin  %83'linde semptom ve bulgularda gerileme
g06zlenmistir (10). Olgumuzda govdedeki folikiiler paptillerde
tama yakin iyilesme, sach deri lezyonlarinda ilerlemenin
durmasi ve sa¢ dokiilmesinin azalmasi, hidroksiklorokinin
akut evrede topikal ve intralezyonel steroidle birlikte
uygulanmasinin etkinligini ortaya koymustur.

Sonug¢

Kronik ve ilerleyici ozellikteki bu nadir liken pilanopilaris
varyantinin erken tani ve tedavisi Onemlidir. Tam
remisyon saglanamamakla birlikte, mevcut tedavilerle
hastalik ilerlemesinin durdurulmasi ve kismi iyilesme
saglanabilmektedir.

Hasta Onayi: Calismamiza dahil edilen tiim hastalardan
bilgilendirilmis onam formu alinmistir, Konsept: Emine Nur
Rifaioglu, Dizayn: Ozlem Ekiz, Veri Toplama veya isleme:
Tumay Ozgiir, Analiz veya Yorumlama: Bilge Biilbiil Sen,
Literatiir Arama: Tugba Sen, Yazan: Emine Nur Rifaioglu,
Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu tarafindan
degerlendirilmistir. Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale
ile ilgili olarak herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemistir,
Finansal Destek: Calismamiz icin hicbir kurum ya da kisiden
finansal destek alinmamustir.
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