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OZET

Pitiriazis likenoides et varioliformis akuta etyolojisi bilin-
meyen, ani baglayarak akut alevienmeler ile tekrarlayabilen,
goévde, ekstremiteler ve aksiller bélgede yerlegen, hemorajik pa-
plller, vezikdller ve nekrotik lezyonlarla karakterize bir hastalik-
tir. Nadir gériilmesi nedeni ile klinigimizde gdrilen 2 olguyu
sunarak, literatiri gozden gegirmek istedik.
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SUMMARY

Pityriasis lichenoides et varioliformis acuta is a cutaneous
disorder with unknown etiology, characterized by hemorrhagic
papular, vesicular and necrotic lesions occuring over trunk, ex-
tremities and axillary regions. It begins with sudden onset and
recurs in periodic exacerbations. We decided to reporf 2 cases
because of being a rare disease and review the relevent litera-
ture.
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Etiopathogenesis, Therapy

T Klin J Dermatol 1996, 6:131-134

Pitiriazis likenoides et varioliformis akuta (PLEVA,
Mucha-Habermann hastaligi, parapsoriazis likenoides)
siklikla gévdede, ekstremitelerin fleksér yiizlerinde ve ak-
siler bélgede yerlesen, eritematéz veya kahverengi
nekrotik vezikilller ve skuaml papiillerle karakterize
seyrek goriilen bir hastaliktir. Ani baglayan lezyonlar akut
alevlenmelerle tekrarlayabilir. Etyolojisi tam aydinlatila-
mamistir. Geng erigkinlerde ve erkeklerde daha siktir. In-
sidansi bilinmemekle birlikte cografi farkhlik veya irksal
egilim tanimlanmamigtir (1,2).

OLGU 1

19 yasinda erkek hasta (M.D., protokol numarasi
11283) poliklinigimize 30 giin énce gégis bolgesinden
baglayarak tiim viicudunda yayilan igi su dolu kabarcik-
lar nedeni ile bagvurdu. llag alimi tariflemiyordu.
Ozgegmisinde ve soygegmisinde bir 6zellik bulunmayan
hastanin, sistem sorgulamasinda da hig bir yakinma sap-
tanmad. Fizik incelemede 37°C ates disinda 6zellik yok-
tu. Dermatolojik incelemede yliz, gbvde ve ekstremitel-
erde ¢ok sayida 0.1-2 cm gaplarinda, bazilan kahveren-
gi krutlu, bir kismi gébeklenme gésteren, nekrotik, papii-
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lo-vezikiler lezyonlar vardi (Sekil 1). Oral ve genital
mukoza dogaldi. Yapilan laboratuar incelemesinde; tam
kan tetkiki, eritrosit sedimentasyon hizi, periferik yay-
masi, tam idrar tetkiki, VDRL, aglik kan sekeri, posterior-
anterior akcider grafisi normaldi. Bodaz kiiltiiriinde
Ureme olmadi. PLEVA &n tanisi ile deri lezyonundan ali-
nan biopsi materyalinin histopatolojik incelemesinde
(protokol no. 4073); epidermisde nekroz, iist dermisde
perivaskiiler, alt dermisde deri ekleri gevresinde
mononikleer hiicreler ve Gst dermisde &dem izlendi.
Klinik ve histopatolojik bulgulari PLEVA ile uyumlu olan
hastaya Tetralet 2x500 mg baslandi. Bir ay sonra yapilan
dermatolgjik incelemesinde yeni lezyon olmadigi, bazi
lezyonlarin hiperpigmentasyon birakarak iyilestigi go-
zlendi (Sekil 2).

OLGU 2

7 yasinda bayan hasta (C.B., protokol numarasi
1209) poliklinigimize 6 aydir devam eden, gévde, kollar,
bacaklar ve ylizde bulunan, kabuklu, mercimek biiyiik-
ligunde kabarciklar nedeni ile bagvurdu. Ozgecmisinde
ve soygecmiginde bir 6zellik saptanmayan hastanin, sis-
tem sorgulamasindan yakinmasi ve fizik incelemesinde
patolojik bulgusu yoktu. Dermatolojik incelemesinde; yiz,
kollar, bacaklar ve gévdede yaygin, ¢ok sayida 0.1-0.5
cm ¢aplarinda, eritemli, bazilan kahverengi-siyah kurutlu,
bir kismi ise beyaz skuamli, papiilo vezikiiler lezyonlari
vardi ($ekil 3). Yapilan laboratuar incelemesinde; tam
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Sekil 1. Olgunun giivde ve kollardaki lezyonlaninin gorinimu

kan tetkiki, eritrosit sedimentasyon hizi, periferik yay-
masi, tam idrar tetkiki, VDRL, posterior-anterior akciger
grafisi normaldi. Deri lezyonundan alinan biopsi
materyalinin histopatolojik incelemesinde (protokol nu-
marasi: 1234); ylizeyde keratinize, yer yer parakeratoz
ve nekroz gosteren ok katli yassi epitel izlendi. Epitelde
baz! alanlarda eritrositler, bazal tabakada yer yer hidropik
dejenerasyon saptandi. Ust dermisde mononikleer
hiicre infiltrasyonu gérilldi. PLEVA'ya uyan bulgular
olarak rapor edildi. Oral tetrasiklin ve eritromisin tedavi-
sine cevap vermeyen hastaya UVB tedavisi uygulandi.
Lezyonlarda gerileme izlendi.

TARTISMA

Pitiriazis likenoides nedeni bilinmeyen bir dermatoz-
dur. 2 tipi vardir:

1. Pitiriazis likenoides kronika; eritematdz skuamh
papiiller ile karakterize kronik tip,

2. PLEVA: hemorajik, krutlu ve nekrotik papillerle
karakterize akut tip (2,3).

PLEVA ani olarak ortaya ¢ikan makuller, papliller ve
vezikilllerden olusan polimorfik erlipsiyon ile karakter-
izedir. Akut, subakut veya kronik seyir gosterebilir.
Papiiller yuvarlak, sanimsi veya kahverengi-kirmizi renk-
tedir. Krutlanma, nekroz ve hemorajiye yatkinlik vardir.
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Sekil 2. 1.0lgunun bir ay sonraki gérunimi

Vezikiiler lezyonlar nadir olmakla birlikte tam igin diag-
nostik @nem tasirlar. Vezikiillerin derin yerlestigi ve
variselliform oldugu gérlar. Siyah-kahverengi krutlu, pa-
piilo-nekrotik lezyonlar ve hemorajik ekskoriasyonlar sik-
tir. Lezyonlar bir yandan diiz, pigmente, deriden ¢okuk,
varioliform skarlarla iyilesirken, bir yandan da yeni lezyon
gruplan belirir (3,4). Lezyonlar en fazla gtivdenin 6n Kis-
mi, lst ekstremitelerin fleksér ylzleri ve aksiller balgel-
erde yerlesir. Y(z, avuglar ve ayak tabanlarinda gok nadir
gorilir, seyrek olarak oral ve penil mikéz membran tu-
tulumu da rapor edilmistir. PLEVA genellikle hayatin ilk
ii¢ dekatinda baslarsa da bebeklerde ve yaslilarda da ra-
por edilmigtir. Hastalk erkeklerde daha fazla gorlllr
(1,4).

Eriipsiyon gogunlukla asemptomatiktir, ancak yan-
ma hissi ile birlikte kasinti da olugabilir. Hastalarnin genel
durumlari iyidir, yaygin lenfadenopati olabilir. Ates, halsi-
zlik, bagagnsi ve artralji eslik edebilir (1,4). Blyik Ulsero-
nekrotik deri lezyonlar ve yiksek atesle seyreden agir
bir formu da rapor edilmigtir (5).

Hastaligin etyolojisi aydinlatimamistir. Ebstein-Barr
virusu ve toksoplazmaya kargi antikor seviyelerinde artig
saptanmasi ile enfeksiydz orijin diigtiniimis ancak bak-
teriyel, parazitik veya viral bir ajan izole edilememisgtir
(1,3). Bazi kutendz nekrotizan vaskilit formlarina klinik
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$ekil 3. 2.olgunun gévde lezyonlarinin gérintimi

benzerlik olmasi ve kan damarlari gevresinde lenfo-his-
tiyositik infiltrasyonun saptanmasi imminolojik bir
mekanizmay distindirmistir. Yapilan imminopatolojik
calismalarda; erken lezyonlarda direkt imminfloresan ile
dermal kan damarlan gevresinde IgM, kompleman C3,
fibrin depolanmasi ve dermo-epidermal birlesim boyunca
IgM ve kompleman C3 gdsterilmistir. Bu immunreaktan-
lar eski skuamli lezyonlarda saptanmamustir. Dolagimda
immiin komplekslerin varigi gésteriimisse de spesifik bir
antijen tammlanmamigtir (1,3,4). Epidermisde CD8+
hiicrelerin, dermal infiltratta ise CD4+ hiicrelerin yogun
oldugu gésterilmistir. Lezyonlarin merkezinde saptanan
CD1+ hiicre sayisindaki azalmanin, epidermal nekroz
yayginhd ile iliskili oldugu distntlmustir. Epidermal ker-
atinositlerde HLA-DR ve daha az olarak da HLA-DQ an-
tijlenleri gésterilmistir. Bu bulgular, PLEVA'daki epidermal
ve vaskiler hasardan hiicresel immiin mekanizmanin so-
rumlu olabilecegini, HLA-DR+ ve HLA-DQ+ endotel
hiicrelerinin ve CD1+ hiicrelerin antijen sonucu hiicreler
olabilecegini dugtindirmektedir (2).

PLEVA'da laboratuar bulgularinda belirgin degisiklik
olmamaktacir. Seyrek olarak serum proteinlerinde anor-
mallik, a:2-globulin fraksiyonunda ve bazen eritrosit sedi-
mentasyon hizinda yikselme saptanabilir (1,4).

Histopatolojisinde; genellikle retikiller dermise ve
epidermise yayilan perivaskiler lenfositik infiltrasyon
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vardir. Epidermisde dejenerasyon ve nekroza neden olan
interselliiler ve intraselliler 6dem gorillr. Epidermisde
eritrositlerin gériilmesi karakteristiktir. Olgularin gogunda
endotelial 6dem ve dermal hemoraji vardir. Damar du-
varlarinda fibrin depolanmasi olmasina ragmen, fibrinoid
nekrozla birlikte agir vaskiiler hasar enderdir (4,6).

Hastalik l6kositoklastik anijitis, papiilo-nekrotik
tuberkilid, psoriazis, liken planus, varisella, pitiriazis
rozea, ilag ertipsiyonlari, makilo-papiiler sifilid ve lenfo-
matoid papiilozisden ayirt edilmelidir (4).

PLEVAda iyilesme 3 ay iginde olabilirse de siklikla
belirsiz araliklarla akut alevlenmeler gorlllr, seyrek
olarak eriipsiyon kronik forma doéneblir (4). Benign bir
hastalik olarak kabul ediimesine ragmen, plak tip parap-
soriazise dénlsen iki olgu nedeni ile hastalarin parapso-
riazis ve kutandz T hiicre lenfomasi agisindan izlen-
meleri Gnerilmektedir (7).

Tedavi efektif degildir. Topikal kortikosteroidler ve
sistemik antihistaminikler sik kullanilmakta ise de
hastalifin seyrini etkilememektedir (3). Bazi olgularda
sistemik steroidler, metotreksat ve dapsonla iyilesme
bildirilmistir (1,3-5). Penisilin, yiiksek doz tetrasiklin ve er-
itromisin gibi oral antibiyotikler denenerek basarili bulun-
mustur (1,3,4). Antimalaryal ilaglar da tedavi segenedidir
(1). UVB ve PUVA tedavisi ile iyi sonuglar bildirilmistir
(3,4).

Olgulanmizda éyki, dermatolojik ve histopatolojik
inceleme PLEVA ile uyumludur. 1.olguda hastaligin 30
glindiir devam etmesi, 2.olguda ise 6 aydir zaman za-
man alevlenmelerle karakterize uzun sireli bir seyir go-
zlenmesi, her iki olguda da mukoza tutulumunun bulun-
mamas! ve histopatolojik olarak epidermisde balon de-
jenerasyonu ve eozinofilik inklizyon cisimciklerinin
gérilmemesi nedeniyle varicella diginilmemistir.

Her iki olguda da lezyonlarin yerlesimi, klinik
goriintimil ve histopatolojik tetkiklerde I5kositoklazinin
gériilmemesi I6kositoklastik vaskilitten ayird edilmelerini
saglamigtir.

Klinik olarak benzer lezyonlarla karakterize, kronik
ve rekirrenslerle seyreden lenfomatoid papiilozisden ise
histopatolojik olarak atipik mononiikleer hiicrelerin
gorilmemesi ile ayriimistir.

Olgulanmizda tlberkiiloz saptanmamasi, lezyon-
larin yerlesimi ve histopatolojik olarak likefaksiyon
nekrozunun, endarterit ve damarlarda trombozun bulun-
mamasi, bizi papiilo-nekrotik tuberkiloidden uzak-
lagtinimigtir.

-
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