Cocukluk Gag: Liken Planusu ve

Bir Olguda ACTH Tedavisi
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OZET

Cocukluk ¢adi liken planus’u nadir goriilen kronik inflamat-
uar deri hastaligidir. Etyolojik ajanin kesin olarak bilinmemesi
sebebiyle, tedavisinde gesitli ilaglar kullanimaktadir. Biz topikal
steroid tedavisine cevap vermeyen ve nadir gérillen generalize
gocukluk gadi liken planuslu hastamiza uyguladigimiz ACTH
(Adrenokortikotropik hormon) ile lezyonlarnn kayboldugunu géz-
ledik.
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SUMMARY

Lichen planus of childhood is an rare chronic inflammato-
ry disease of skin. Because the etiological agent is unknown, so
many drugs are used for treatment. We observed the ACTH
(Adrenocorticotropic hormone) cured the lesions of lichen
planus which didn’t response steroid treatment.
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Liken Planus (LP) ilk olarak 1869 yilinda Erasmus
Wilson tarafindan taimlanmustir (1). El biledi ve bacak-
larin fleksor yiizli ile oral ve genital mukoz membranlar-
da yerlesen, mor renkli, kepekli, tepesi diiz, poligonal pa-
piiler lezyonlarla karekterize, sebebi bilinmeyen, kronik
inflamatuar deri hastaligidir. Diinyadaki sikiginin kesin
olarak bilinmemesine ragmen yetiskinlerin %1'inden da-
ha azinda gérildigu bilinmektedir (2). Gocukluk ¢agin-
dakiler tiim liken planus vakalarinin %2-3'UnU olugturur
(3). Genellikle 30-60 yaslarinda (4-6), nadiren gocukluk
¢aginda goérilir (7,8).

OLGU

15 yasinda kiz, Eylul 1995'de Tip Fakiiltesi
Dermatoloji poliklinige bagvurdu. Hasta bes hafta énce
olusan (st solunum yolu enfeksiyonundan bir hafta son-
ra dizlerin {izerinde ufak pembe kasintil kabarikliklar
olusmaya baslamis. Ayni lezyonlar bir hafta sonra gébek
etrafina, kollar ve govdesine yayimis. Oz ve
soygecmiginde 6zellik olmayan hastanin ailesinde ben-
zer lezyonlar daha énce gériilmemis.

Hastanin fizik muayenesinde; thoraks, abdomen, alt
ve (st ekstremitelerinin fleksdr ylizlerinde 5-6 mm ¢apta
eritemli, hafif skuamli, makilopapdler ve papliler lezyon-
lar gériildii. Mukoz membranlar (agiz, genital bdlge),
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skalp ve tirnaklarda lezyon gériilmedi. Bogaz Kaltlrl
alindi. Psdriazis guttata 6n tanisiyla biyopsi yapilan has-
taya antihistaminik (Clemastine tab.) ve topikal steroid
verilerek kontrole gagrild.

Patoloji laboratuvarina gelen materyalden rutin
doku takip islemlerinden sonra 4 mikronluk kesitler alindi.
Alnan kesitler hematoksilen-eozin boyasi ile boyandi.
Kesitlerde, seyrek olarak parakeratotik hiicre igeren stra-
tum korneumun kalinlastigi, epidermisde fokal hipergra-
nuloz alanlan ve irregiler akantozun oldugu gérildi.
Epidermisin bazal hicre tabakasinin ¢odu alanlarda or-
tadan kalktigi ve epidermisin alt siminina yakin bélgede
ve (st dermisde kolloid (Civatta) cisimlerin varlig: dikkati
cekiyordu. Ust dermisde bant tarzinda yogun lenfosit in-
filtrasyonu ve melanofajlar gériildi. Sonug olarak,
histopatolojik bulgulanin Liken Planus ile uyumlu oldugu
(Sekil 1,2) ve hastanin bu yénden arasgtinimasi énerildi.

15 gin sonra kontrole gelen hastada, pa-
piloskuamdz karakterleri lezyonlarnin vicuda yayildid
goérilda (Sekil 3,4). Mor renkte olan lezyonlarin skuam-
larinin altinda Wickham gizgileri vardi. Skalp, agiz, geni-
tal bélge ve timaklarda lezyon goériilmedi. Diger sistem-
lerde patoloji tespit edilmeyen hasta generalise liken
planus tanisi ile yatirildi.

IgA, 1gG, IgM seviyeleri, komplet kan sayimi, protein
elektroforezi, aglik kan sekeri, karaciger fonksiyon test-
leri, VDRL, kompleman 3 ve 4, idrar tahlili, P-A akciger ve
kafa grafileri normal sinirlar igindeydi. Antiniikleer antikor
negatif, HbsAg(-), Anti Hbs (-) ve Anti Hc (-) idi. Gaitada,
patojen olarak degerlendiriimeyen Entamobea koli kistleri
gorildi.
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Sekil 1. Stratum korneumu kalinlasmis ve irregiiler akantoz
gésteren epidermisin bazal hiicre tabakasinin birgok alanda or-
tadan kalktigi (kuiclk oklar), ist dermisde kolloid cisimler (biiyiik
ok) ve bant tarzinda yogun lenfosit infiltrasyonu gériiliyor
(Hematoksilen-eozin boyasi, orijinal biyitmex25).

Sekil 3. Hastanin 6zellikle karin bélgesinde lezyonlar gériliyor.

Hastaya alti hafta boyunca, topikal steroid, ACTH
(Adrenokortikotropik hormon) (1 gr/giin asin), antihista-

minik (hidroksizin kapstl) verildi. 10 gunlik tedavi son--

rasi; kasintilar kayboldu ve yeni lezyonlar gdzlenmedi.
Lezyonlarin gogu pigmente alanlar birakarak kayboldu.

ACTH ise enjeksiyon araliklan uzatilarak kesildi. 6
hafta sonra hasta kendi istegiyle taburcu edildi. Hasta
halen kontrolimiiz altindadir.

TARTISMA

LP, deri ve mukoz membranlari tutan, ézellikle ek-
stremitelerin fleksor yiizlerine ve goévdeye vyerlesen,
karekteristik papiilleri olan, sebebi bilinmeyen inflama-
tuar kagintili deri hastaligidir (1,9-11).

Yetigkin populasyonun %1'inden daha azinda bu
hastalik gérildr (11). Genellikle 30-60 yaslarinda gérilir
(2,12-14). Cocukluk gaginda ise goériilmesi nadirdir (4-
6,9). 20 yas altinda gérilen batin LP’larin %2-3'Unden

Sekil 2. Epidermisin bazal hiicre tabakasimin ortadan kalktigi
(kisa oklar), ust dermisde kolloid cisimler (uzun ok) ve bant
tarzinda yogun lenfosit infiltrasyonu gériiliyor (hematoksilen-
eozin boyasi, orijinal buyltmex50).

Sekil 4. Sekil 3'de karin derisinde gorilen papuloskuaméz lez-
yonlar.

azini gocukluk ¢agi LP’lan olugturur (1). Gocukluk
caginda, oOzellikle tropikal iklimlerde yasayanlar ve
Hintlilerde sik gérildr (7,10). Yetigkinlerde oldugu gibi
g¢ocukluk gaginda da erkek/kadin orani 1.12/1 (1)'dir.
Gocuklarda aile hikayesi gérilme orani yetiskinlere
gbre nisbeten daha fazla (1,11,15) olmasina ragmen
aile hikayesi tim Liken planus vakalarinin %1.5-
10.7'sinde vardir (15).

LP olusumunda rol oynayan sebep kesin olarak bi-
linmemekte ve patogenezinde gesitli faktérler suclan-
maktadir. Bu faktérler sunlardir:

1. Konjenital metabolizma bozukluklar: Glukoz-6-
fosfat-dehidrogenaz vd. enzim eksiklikleri (16).

2. Glukoz intoleransi: Liken planusun diabetlilerde
daha sik gériilmesi ve hastalarda anormal glukoz toler-
ans testi bulunmasi sebebiyle (17) bu géris ileri
sUrlimastir. Ancak bu géristn gecerli olmadigini savu-
nanlar da vardir (18).

T Klin Dermatoloji 1996, 6



UGRAS ve Ark.
GOCUKLUK GAGI LIKEN PLANUSU VE BIR OLGUDA ACTH TEDAVISI

3. Immunolojik defekt: Hastalarda dermoepidermal
bileskede IgM birikimi olmasi ve serumda IgA ve IgM ek-
sikliginin gériilmesi sebebiyle bu géris ileri strdimlstir
(19).

4, Ciddi emosyonel travma ve nérolojik bozukluk-
larin Liken planus vakalarinda goriilmesi bu etkenlerin
suglanmasina sebep olmustur (1).

5. Virusler: Hepatitis C enfeksiyonu gocuklarda da-
ha az olmak (zere LP'a eslik edebilir (11). Bu durum
LP'un gocuklarda daha az gérilmesinin bir sebebi ola-
bilir. Hijyen kurallarina tam uymayan Hintli gocuklarda sik
gorilmesi, HbsAg, Koksaki, Ebstein-Barr vd. viriislerin
pozitifiigi ile Liken planusun klinik ve histopatolojik tablo-
sunu taklit eden lezyonlarin birarada olmasiyla karekter-
ize Giannoti-Crosti sendrofunda gdrilmesi de viral ety-
olojiyi destekleyen bulgulardandir (9,11).

6. llaglar: Likenoid reaksiyonlari indikleyen ilaglar
(penisilamin, sitma ilaglari, tiazid tiirevleri, metil dopa, al-
tin tuzlan, izoniazid vd.) muhtemelen bu hastaligin olusg-
masinda rol oynayabilirler (9,11).

LP patogenezinde primer olay epidermisin bazal
hiicre tabakasinda hasar olugmasidir. Bu durum, heniiz
tanimlanmamis (muhtemelen degisiklige ugramis epider-
- mal hiicre antijeni) bir antijenin gecikmis hipersensitivite
reaksiyonu olusturmasiyla gergeklesir. Langerhans
hicresi, bu degisiklie ugramig epidermal antijeni tanir
ve T lenfositleri (Helper-inducer T lenfosit ve supresér-
sitotoksik T lenfosit) aktive eder. Bunun sonucu kerati-
nositlerde harabiyet meydana gelir (1,11).

Graft-versus-host hastaliinda da (GVDH) aym
mekanizmanin ve ayni iltihabi hiicrelerin gérilmesi bu
goristi desteklemektedir (9). Timus disfonksiyonunun
esas faktdr oldugu, kronik GVDH ile LP arasinda pato-
genez agisindan bir paralellik olmasi timus disfonksi-
yonunun LP'un etyolojisinde rol oynayan bir etken
oldugunu gdsterebilir. Timus bezinin aktif oldugu bebek-
lik ve gocukluk déneminde LP'un daha az gériimesi de
bu gériisi desteklemektedir (11).

Viicutta gorilen lezyonlarin karakterinin yetigkin-
ler ve gocuklarda ayni olmasina ragmen, klinik olarak
her iki yas grubunda cesitli farkhiliklar goraldr
(1,7,10,20):

Cocukluk gadi  Yefiskinler

Akut baslangig sik az (10)

Mukozal tutulum az sik (10)

lik lezyon

yerlesimi genellikle ekstremite veya  gdvde (1)
gdvde

Lineer L.Planus daha sik daha az (10)

Tirnak tutulumu sik az (3,7)

Aile hikayesi daha sik daha az (7)

Sach deri tutulumu daha sik daha az (20)

Cocukluk cadi LP'da lezyonlar genellikle diffliz
dagilimlidir (9). Lineer LP'un gocukluk ¢aginda daha sik
goriilme sebebi de bu yas grubunda travmanin daha sik
olmasidir (10).
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Cocukluk cagdi veya vyetigkinlerin familyal tip
LP'unda, tepesi diiz, poligonal, morumsu renkte, Uzeri
ince skuamla kaph paplllerle karakterize lezyonlar
vardir. Familyal LP'da baslangig yasi ortalamasi 26-
46'dir ve lezyonlar eroziv veya llsere olma egilimindedir.
Familyal LP’'da lineer ve atipik formlarin gelisme ihtimali
daha yiiksektir, hastaligin seyri daha uzun clup sik relaps
vardir (15). Familyal LP'un HLA-DR ile iligkisi gézlen-
mistir (15,21).

LP'un tipik papiillerinin histopatolojik incelemesinde;
hiperkeratoz, fokal hipergranuloz, irregiller akantoz, epi-
dermisin bazal hiicre tabakasinda hasar, epidermise
yakin bélimlerde olmak Uzere bant seklinde iltihabi
hiicre infiltrasyonu gdzlenir. Keratin tabakas! iginde
seyrek olarak parakeratotik hiicreler bulunur ki bu tanida
onem arzeder. Vakalarin %37'sinde ist dermisde, yak-
lagik 20 mikron gapinda homojen eozinofilik boyanan kol-
loid (Civatta) cisiler gériiliir. Kolloid cisimler dejenere ker-
atinositlerdir ve bazal tabaka hasari olan hastaliklarda da
gorilebilir. Ancak bol miktarda gériilmesi 6n planda LP'u
duslinddrdr. Direkt immunofloresan boyama ile vakalarin
%87’sinde kolloid cisimler gorilebilir. Bu cisimler, IgM,
IgG, IgA, kompleman 3 ve fibrin igerirler. Fibrin depolan-
malari ayrica dermo-epidermal sinirda da gérilir. Bazen
bazal membran zonunda IgM veya kompleman 3 veya
IgG ve kompleman 3 depolanmalari gorilir (22). Ancak
oral lezyonlarda subepidermal bélgede IgM, IgA, IgG ve
kompleman 3 gérilmez. Bazal membran zonunda fibri-
nojenin fibriler banti gérilar (9).

Histopatolojik veya klinik olarak ayirici tanida
gozéniine alinmasi gereken hastaliklar; lupus eritem-
atozus, liken simpleks kronikus, kronik diskoid lupus
eritematozus, Brocq'un psddopeladi, benign likenoid ke-
ratozis, displastik |6koplaki (22), liken nitidus, liken stria-
tus, likenoid ilag erlpsiyonlari, ¢ocukluk cag papller
akrodematitisi, pitriazis likenoides gibi, psériazis (1), ska-
bies, pedikulozis korporis, pitriazis rozea, psériazis gutta-
ta, kugiik papiler veya likenoid sifilid, pitriazis likenoides
et varioliformis akuta, sifilizin mikéz lezyonlari, kandidia-
zis, kanser ve travmatik stomatit, follikiilitis dekalvans,
skarlar, granuloma anulare, liken sklerozis et atrofikus ve
morfea'dir (9).

LP’un tedavisinde genellikle topikal kortikosteroid ve
antihistaminikler (1,11), sistemik steroidler, Dapson
(9,10), topikal ve sistemik isotretionin ve metronidazol (9)
kullamimaktadir. Ayrica son yillarda, 6zellikle klasik ilag
tedavisine cevap vermeyen kronik ve agresiv Liken
planuslarda topikal ve sistemik siklosporin-A ile iyi
sonuglarlalmmaktadlr (23-25).

Adrenal steroidlerden 6zellikle glukokortikoidler, in-
flamatuar hastaliklarda yaygin olarak kullaniimaktadir.
Glukokortikoidler, kortikosteroidler gibi aragidonik asit
metabolizmas! zerinde etkili olarak inflamatuar reaksi-
yonlarin mediatérii olan prostaglandin ve Ikotrenler tiz-
erinden baskilanmasina yol agar. ACTH'da endojen
glukokortikoid etksinin ortaya c¢ikmasini sadlar (26).
Hastamizda, topikal steroid ve antihistaminik tedavisinin
yetersiz kalmasi sebebiyle biz viicuttan glukokortikoid
salinimini saglayan ACTH"1 kullanmaya karar verdik.
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Hastamiza 6nce topikal steroid verdik. Ancak topikal
steroidin yeterince etkili olmamasi sebebiyle tedaviye
ACTH ekledik. llk 30 giin, 1 gr/gin asin dozda IM olarak
ACTH, giinde 3 adet olmak tizere antihistaminik (hidrok-
sizin kapsiil) ve topikal steroid (%0.1 Halcinoid+%5 iire)
kombinasyonunu uyguladik. Sonraki 15 giin 1 gr/3 giin
dozda IM olarak ACTH, giinde 3 adet olmak {izere anti-
histaminik (hidroksizin kapsiil) ve topikal steroid (%0.1
Halcinoid+%5 (ire) kombinasyonunu uyguladik. Toplam
45 giin siiren bu tedavi kombinasyonu sonucu lezyonlarin
%,80'den fazlasinin iyilestigini gozledik. Liken planus ol-
gularinda ACTH kullanimiyla ilgili bilgiye rastlayamamiz
sebebiyle ACTH tedavisiyle elde ettigimiz sonucun liter-
atiir bilgileriyle kargilagtirmasi yapilamamisgtir.

Yetigkinlerde oldugu gibi gocukluk ¢adi LP lezyon-
laninin %90'dan fazlasi, tedaviyle bir yildan daha kisa
surede hiperpigmente makdller birakarak kaybolur.
Vakalarin biiyiik kisminda niiks gériilmez ve (1,10) LP'da
malign transformasyon izlenmemistir (27).
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