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16 yas 5 ay, erkek
» Sikayet: Dokintd

- Oykii:

» Son 1 yilda dokintilerde artis

> Kasintisiz

» Diz eklemlerinde aralikli agrisi olan hastada sislik,
kizariklik yok.

> Karin agrisi, ates gibi ek yakinmalar: yok.



Ozgecmis

 Miadinda dogum, hastane yatisi yok.

* Asilar! takvime uygun olarak uygulanmis.

* Geligimi yasitlari gibiymis.

- Epilepsi (4 aydir) nedeniyle valproik asit (VPA) kullaniyor.
* Beyin MR: Normal sinirlarda
« EEG: Jeneralize diken ve ¢oklu diken-yavas dalga desarjlari

gordlda.

* VPA tedavisi altinda nobetsiz izleniyor.



Soygecmis
* Akraba evliligi yok.
« Teyzede epilepsi disinda bilinen hastalik yok.



Fizik Muayene

* Ates: 365 C

* Solunum Sayisi: 18/dk

- Nabiz : 86 /dk

* Kan Basinci : 120/65 mmHg (50-
90p)

* Boy : 170 cm (25-50p)

* Tarti: 72 kg (50-75 p)

°Cilt : Her_iki g6z altinda, kollarda eritemli
plaklar ve nodiiler lezyonlar mevcut.

o Genel durum iyi, diger sistem muayeneleri olagan,
artrit bulgusu yok.






Laboratuvar + AKS - 95 mg/dL

« Albumin - 47 g/L

« ALT (SGPT) - 20 U/L

- AST (S60T) - 22 U/L
* Bilirubin, Direkt - 0,44

« WBC - 4300 /1L
* NEU - 2030 /uL
« LYM - 1530 /uL

* HGB - 14,1 g/dL mg/dL

« PLT - 237 x1073/1L « Bilirubin, Total - 1,90 mg/dL
« Sodyum - 140 mmol/L

* €3:1,49 g/L (0.9-18) + Fosfor (P) - 3,7 mg/dL

« C4: 0,22 g/dL (0,1-0,4) « CPK- 63 U/L

* RF: negatif - Kreatinin - 0,6 mg/dL

* ANA: pozitif * Magnezyum (Mg) - 2,1

* Anti ds DNA: negatif mg/dL

* ANCA: negatif * Potasyum (K) - 4,16 mmol/L

- ENA paneli: negatif * Ure- 22 mg/dL

» Urik asit - 4 mg/dL



Patolojik bulgular

* Ciltte eritemli plak ve
nodiler lezyonlar

* Eklem agrisi
* ANA pozitifligi

* Epilepsi



e Dermatoloji konsultasyonu;

<+ Cilt biyopsisi planland..




Cilt biyopsisi- Patoloji

* «Yiizeyinde sepetsi keratoz
izlenen diizenli yapidaki epidermis
altinda papiller ve retikiler
dermsite orta siddette
perivaskuler mononukleer
inflamatuar infiltrasyon ile
kollojeni diseke eden reftikiiler
dermiste yogunlasmis, deri ekleri
¢evresinde birikmis misin varlig
1zlenmistir.

« Histopatolojik bulgular tumid
lupus eritematozus ile uyumlu
olarak degerlendirilmigtir.»



LUPUS ERITEMATOZUS
TUMIDUS

(tumid lupus)



« Sistemik lupus eritematozus (SLE) multisistemik,
otoimmdin bir hastaliktir.

« Hastaligin karakteristigi olan otoantikorlar ve immin
kompleksler, damarlarda ve dokularda yarattiklari
inflamasyonla klinik bulgulari ortaya gikarirlar.

 Tani igin en az bir klinik ve bir immiinolojik olmak
kosulu ile 4 kriter gereklidir ya da biyopsi ile
gosterilmis renal tutulum varliginda ANA ya da Anti-
dsDNA pozitifligi gereklidir.



Tahlo 6. Uluslararas: Sistemik Lupus Klinikleri kshirliji (SLICC) Tam Kriterleri

Klinik Kriterler:

1.

B.

9

o ST R

Akut kutanidz lupus

« lupus malar dokintisd, bdlloz dokintd, toksik epidermal nekroliz SLE varyvant, makulopapidler lupus dalkintisd,
fotosensitif lupus dokdntdsd (dermatomiyozit diglanacak), subakut kutandz lupus

Kronik kutanidz lupus

+« [Klasik diskoid ddkontd, hipertrofik lupus, lupus pannikiliti, mukozal lupus, LE tumidus, “chilbfains® lupus, diskoid
lupus/likenpianus overlap

Oral flser, nazal Glser (vaskilit, enfeksiyon, Inflamatuar barsak hastalif digianacak)

Skar birakmayan alopesi

Sinovit (2 va da daha ¢ok eklem)

Sarazit

Renal wtulum

« 24 saatlik idrar protein 0.5 g/gldnidn dstOnde

« Hematin

Hirolojik tutulum

« Konvidlsion, psikor, monondritis miltipleks, mivelit, periferal ve kraniyval ndropati, akut konfizyal durum

Hemolitik amemi

10. Likopeni <4000

+ Lenfopeni <1000

11_ Trombositopeni <100000

Immaunolojik Kriterler:

1.
2. AntiDsDMA

1

4. Antifosfolipid antikor

M

ANA
AntiSm
« |upus antikoagdlan, yvalanct VDRL pozitifligi, antikardiyoflipid 1gG ve IgM, anti beta? glikoprotein IgG wve 1gh

Diigiik kompleman diizeyi
Direkt coombs pozitifligi




Table | Duesseldorf classification of cutaneous lupus erythema-
tosus (CLE)®

Acute cutaneous lupus erythematosus (ACLE)

Localized form KLITC(I’\éZ
Generalized form LLIpLIS
Subacute cutaneous lupus erythematosus (SCLE) Er-i‘]'emq‘roz

Annular form us (CLE) ,

Papulosquamous form l S
Chronic cutaneous lupus erythematosus (CCLE) upusun .
- sadece cilt
Discoid lupus erythematosus (DLE) TUTUlleLI
Localized form ile
Disseminated form
Lupus erythematosus profundus (LEP) Seyreden
upu y osus profundu f
ormudur.

Chilblain lupus erythematosus (CHLE)

Intermittent cutaneous lupus erythematosus (ICLE)

[ Lupus erythematosus tumidus (LET)]

Notes: “Reprinted by permission from Springer Nature: Kuhn A, Ruzicka T.
Classification of cutaneous lupus erythematosus. In: Kuhn A, Lehmann P, Ruzicka
T, eds. Cutaneous Lupus Erythematosus. New York: Springer; 2005:53-57.'2

Copyright 2005.



Types of cutaneous lupus erythematosus

Acute cutaneous lupus ("acute skin lupus”™) Subacute cutaneous lupus
“Butterfly rash” (redness across (“subacute lupus™)

cheeks and nose) £

‘Red, raised, scaly
nonscarring rash
on sun-exposed

Chronic cutaneous lupus (“discoid lupus”) o

Red to purple rash with discoloration
and scarrin '

S — Typical location
Scarringa (bow! of ear)



Figure | Clinical picture of Lupus erythematosus tumidus: erythematous, urticarial
plaque and papules on the neck of a 43-year old male smoker. Consent was received
for the publication of this image.



Lupus Eritematozus Tumidus (LET)

« LET, ilk kez 1909'da tanimlanan, cildin kronik ve tekrarlayan
inflamatuar bir hastaligidir.

 Nadir gérdlir. Belirli bir tani (ICD:international classification of
diseases) kodu olmamasi nedeniyle insidansi net degildir.

»>Isvec'teki bir calismada CLE gériilme orani 4/100.000 iken
bunlarin %4 5'u diger lokal lupus eritematozus olarak ;

»Almanya ve I’ralYa da yapilan ¢cok merkezli ¢alismalarda ise

LETun yaklaslk 067 oraninda kadinlarda gorildigu bildirilmis.



* Benign karakterdedir. Relapslar ve kendiliginden
remisyonlarla seyredebilir.

* Lezyonlar ¢ogunlukla glinese maruz kalan balgelerde
ortaya ¢ikar.

* Lezyonlar lzerinde llser, pul veya kabuklanma gérilmez.
Epidermis etkilenmez.

- Ciltte renk degisikligi veya iz birakmadan iyilegir.



Figure 2 Histology of Lupus erythematosus tumidus: superficial and deep perivas-
cular and periadnexal lymphocytic infiltrates with prominent mucinous dispositions
and without epidermal changes.



*Patogenezi netlesmis olup CLE patogenezi ile

benzer oldugu distnilmekte:

« UV iginlari kaynakl
 Otoantikor aracili
« Immun sistem disfonksiyonu veya,

« Apoptotik hiicrelerin yikilamamasi

* Genetik yatkinhk



« Sigara igenlerde daha sik (400 hastalik bir ¢alismada %
46) gordlmistir.

» Sigara igenlerde ayni zamanda tedavi yanitinin da koti
oldugu gorilmds.

* TNF-alfa inhibitorlerinin ANA ve anti-ds-DNA
antikorlarinin dretimini indiikledigi bilinmektedir.

- Infliximab, adalimumab, etanercept ve ayrica
enalapril (ACEI) kullanimindan sonra LET
gorilebilmektedir.




Anti Nuikleer Antikor (ANA)
« LET, ANA pozitifligi ile karakterize degildir.

* 100 hasta ile yapilmis bir ¢calismada %25 hastada diisiik
titrede pozitifligi gorilmis.

* ENA (extractable nuclear antigens) panelinde pozitiflik
ise daha da nadirdir (7%8).



AYIRICT TANI

Table 3 Clinical and histological comparison of Lupus erythematosus tumidus (LET), reticulated erythematous mucinosis (REM), polymorphic light eruption (PLE) and lymphocytic
infiltration of the skin (LIS)

Clinical picture Localisation Itch Histology Photosensitivity | Response to
antimalarial
treatment

LET [ Urticarial papules and plaques (some- | UV exposed Rare Superficial and deep perivascular and periadnexal lymphocytic infiltration of | Late onset (>48- | Excellent
times annular) without scaling, dyspig- | areas® the skin with prominent mucinous dispositions 72 hrs after UV

mentation or scarring exposure)

REM | Erythematous, firm papules or plaques | Reticulated distri- | Rare Scattered and superficial perivascular and periadnexal lymphocytic infiltrate | Unclear, Excellent
and/or macules bution on the with superficial mucin dispositions suspected

breast and back

PLE [ Small papules, vesicles or plaques UV exposed areas | Intensive | Mostly superficial, perivascular lymphohistiocytic infiltrate with papillary der- | Early onset No/ not
mal edema and epidermal acanthosis, spongiosis with occasional dyskeratotic | (within 24 hrs indicated
cells and mild basal cell vacuolation from UV
exposure)
LIS | Similar to LET UVand non-UY | Rare Similar to LET If present, similar [ Most of the
exposed areas to LET times excellent

Note: *Face, neck, shoulders, upper back and upper chest, dorsal aspects of the arms.

Lupus erythematosus tumidus: clinical perspectives; N. Patsinakidis, O.Kautz, B.F.Gibbs, U.Raap



UV'ye maruz kalan bélgelerde, maruziyetten 48-72
saat sonra ortaya ¢ikan bazen halkasal tarzda olan

LET urtikeryal papul ve plaklar, yiizeyel ve derin
perivaskiiler/periadneksiyel alanda misinéz
birikimler ve lenfositik infiltrasyon

Retikiiler UV iligkisi belirsiz, géglis ve sirtta retikiiler

: . | tarzda, eritematoz ve sert papiil/plak/makiiller,
eritematoz musino | _ .. : . , : -
zis (REM) ygzgyel pemvaskuler‘ / pgquneksnyel alanda misingz

birikimler ve lenfositik infiltrasyon
UV'ye maruz kalan bédlgelerde, maruziyetten sonra
Polimorf 151k 24 saat icinde, kiigiik papiil/plaklar, papiller dermal

eripsiyonu (PLE)

ddem ile birlikte gogunlukla yiizeyel perivaskiler
lenfositik infiltrasyon

Derinin Lenfositik
Infiltrasyonu
(LIS)

LET ile klinik ve histolojik 6zellikleri benzer, UV'ye
maruz kalan veya kalmayan bélgelerde olusabilir




Psddolenfoma: tek veya birden

cok eritematoz nodiller ile
karakterize.

Yiz, gogls ve Ust ekstremitede
gorilebilir. Fotosensitivite
yoktur. Genellikle kendiliginden
lyilesmez.

Tumid lupus
eritematozus




Retikller
eritematoz musinozis

Polimorf isik eriipsiyonu




Derinin Lenfositik
Infiltrasyonu (LIS) (=
Jessner'in lenfosittik
infiltrasyonu)

Ayirict tani igin histopatolojik degerlendirme
gereklidir.




* Tani, Kklinik ve histopatolojik ozellikleri (cilt
biyopsisi) ile konulur.

* Atipik vakalarda, antimalaryallere hizli ve etkili
yaniti olanlarda, LET dusdndlmelidir.

-~

o

SLE ile birlikteligi sik olmasa da diger sistem
bulgulari agisindan sorgulanmali. ***

~

/




TEDAVI

* Genel yaklasimlar;
»Diizenli olarak en az 30 SPF giines kremi kullaniimal
»D vitamini destegi verilmeli
» Sigara kullaniilmamal:

»Direngli hastalikta fotosensitiviteye yol agan ilaglarin
kesilmesi diisiinilmeli

* Tek lezyonlar siklikla kendiliginden gerilese de
tekrarlama orani yiksektir.



* Topikal steroidler;

« TIk basamak tedavidir. Giinde 2 kez 1-2 hafta kullanilir.
4 haftaya uzatilabilir.

* 38 hastadan 33'U tedaviye iyi yanit verir.

- Ciltte incelme, telenjektazi gibi yan etkiler gorilebilir.

* 2-4 hafta iginde diizelme yoksa alternatif tedaviye
gecilmelidir.

* Tedavi yaniti iyi olsa bile yaygin lezyonlarda sistemik

tedavi dusunilmelidir.



* Topikal kalsingrin inhibitérleri;

 Atopik dermatitte de kullanilan takrolimus/pimekrolimus

antiinlamatuar 6zelligi nedeniyle kullanilabilir.
* Cilt igin; kanitlanmig, uzun sireli bir yan etkisi yoktur.
* Klinik cevap igin 4 hafta beklenebilir.

» Topikal steroide kiyasla daha az kullanilir ve etkinligi daha
disiktir.



* Sistemik antimalarial (hidroksiklorokin/ klorokin)
tedavi;

* Antimalarial ilaglar sistemik tedavide ilk basamak
tedavidir.

« Sik tekrarlayan/ yaygin lezyonlari olan hastalarda ilk
secenek olarak kullanilabilir.

 Tedavi yaniti %68

* Retina toksisitesi agisindan tedavi éncesi ve takipte
dizenli araliklarla g6z muayenesi yapilmali

* Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi olan
hastalarda hemolize sebep olabilir; ayrica nadiren
makulopapliler dokiinti ve gastrointestinal yan etkiler
gordulebilir.



* Sistemik steroidler;

» Sik goriilen yan etkileri nedeniyle ilk tercih degildir.

« 2.basamak sistemik tedavi kullanamadiginda veya diger
tedavilerin yan etkileri nedeniyle kullanilabilir.

« Tkinci basamak sistemik tedavi:

« Metotreksat, retinoidler (asitretin), dapson, mikofenolat
mofetil ikinci basamak sistemik tedavi ajanlar: olup
genellikle antimalarian ilaglarla kombine sekilde
kullanilabilir.



Hastamizda;

 Dermatoloji ile birlikte izleme alind..

* Topikal steroid, sistemik steroid ve

hidroksiklorokin tedavileri baslandi.

« Isiktan korunma tekrar anlatildi. ~ \ , /



Kazanimlar:;

»Lupus birgok cilt lezyonunun ayirici tanisina girebilir.

»Kronik cilt lezyonlarinda dermatoloji ile iletigim halinde

olunmasi tani gecikmesini engeller.
»Direngli olgularda biyopsi yol gasterici olabilir.

»SLE ile birlikteligi sik olmasa da diger sistem bulgulari

agisindan takipte de sorgulanmalidir.



CHRONIC
CUTANEOUS
(DISCOID) LE

ANA negative

l

sueACUTE
CUTANEQUS LE

ANA negative
Ro (55-A)
La (558}

|

| = Joints |

ACUTE CUTANEOUS

{SYSTEMIC) LE

ANA
dsDNA
Ro {(S5-A)
La {55-B)

4

NEQNATAL LE

Maternal passge of
Ao {55-A) andfor La (55-8)
o U 1-RNP
Antighospholipids {in
infants wilh heant block)

r

DRUG-INDUCED LE

ANA
ssDNA
Antihistons

l

Photosansitive
Head and neck
Plaques
Atrophic or
Hypertrophic
Hypcpigmeniation
scarring
Follicular plugs
Scarring alcpeca

Fhoto distribation
Trunk

Patterns
Papulosgquamous
Annular

Chranic, recurrent

NO SCarfing

Rad plaques
Photo cGstnbution
NO aurcphy
Butterfly rash-face
Pamar enythema

Telangiectasya {palms)
Nailfold capillaras

Meandering loops
Alopecia

Urticarial vasculitis
Pa'pable purpura
{necrosing angiits)
Raynauwds

Appear in first month
Photosensitive dustnbution
Patterns
Papulosquamous
Arnutar

Congenital heart block
509% of cases
Fermanent defect
Antiphiosphaolipid Abs

Rash—uncommon

Crugs
Frocainamide
Hygdralazn2
Iscniazid

Othess reported

Symptoms
Fevey, arthralgia,
myalgas, pleurisy,
pencarcits

Druqg is stoppad
Symptoms clear
ANA disappears




* Lupus erythematosus tumidus: clinical perspectives; N. Patsinakidis,
O.Kautz, B.F.Gibbs, U.Raap

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6778445/pdf/
ccid-12-707.pdf

* https://www.uptodate.com/contents/tumid-lupus-

erythematosus?search=tumid%20lupus%20erit&source=searc

h_resultéselectedTitle=10~1504&usage_type=default&display
rank=10
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