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OZET

Sarkoidozun cilt tutulumlarindan biri olan Lupus Pernio
(LP), basta burun olmak Gzere, agiz cevresinde, kulakta,
elde, parmakta ve géz kapaginda gérilebilen, kronik
cilt lezyonlar ile karakterize bir lezyondur. Bu lezyonlar
cok nadiren sarkoidozun diger sistemik bulgulan ortaya
¢tkmadan 6nce, sarkoidozun ilk bulgusu olarak ortaya
cikarlar. Hastanin énceden sarkoidoz tanisi konulamamissa,
klinik gérintt malign cilt lezyonlarr ile kanigabilmektedir. Bu
vaka sunumunda, burun distalinde, timéral kitle 6n tanisi
ile cerrahi planlanan, fakat daha sonra LP tanisi alan hasta
sunulmakta ve LP’nin tedavisinde plastik cerrahinin yeri
tarhgilmaktadir.
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GIRi$

llk kez 1889 yilinda Besnier tarafindan tarif edilmis
olan Lupus Pernio (LP), sarkoidozun cilt bulgularindan
biridir. LP basta burun olmak zere, agiz cevresi, kulak,
dirsek, el, parmak ve géz kapaginda gérilebilen, sekil
bozukluguna neden olan, kirmizi-menekse renginde,
diz ya da hafif kabarik plaklar ile karakterize kronik cilt
lezyonlaridir. Bu lezyonlar ¢ok nadiren sarkoidozun diger
sistemik bulgulan ortaya cikmadan énce, sarkoidozun
ilk bulgusu olarak ortaya cikarlar. Hastaya &nceden
sarkoidoz tamisi konulamamigsa, LP tanmisini koymak
zor olabilir. Bu durumda &zellikle burundaki lezyonun,
basta malign cilt lezyonlar olmak Gzere, diger kronik cilt
lezyonlari ile klinik géruntist kangabilmektedir. Bu vaka
sunumunda, burun distalinde tOméral kitle 6n tanisi ile
cerrahi planlanan, fakat daha sonra LP tanisi alan hasta
sunulmakta ve LP'nin tedavisinde plastik cerrahinin yeri
tarhgilmaktadir.

VAKA SUNUMU

Poliklinigimize burunda iyilesmeyen yara sikayeti ile
basvuran, 65 yasinda bayan hastanin fizik muayenesinde,
burun ucundan kolumellaya ve sol alar bélgeye uzanan,
yaklasik 2 x 3 cm capinda, cevresi hiperemik, vaskilarite
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CUTANEOUS SARCOIDOSIS MIMICING NASAL SKIN
TUMOR: LUPUS PERNIO

ABSTRACT

Lupus pernio (LP) is the skin manifestation of sarcoidosis
that occurs most commonly on the nose, perioral region,
ears, fingers, and eyelids. These lesions rarely appear as
the initial symptom of systemic sarcoidosis. LP on the nose
is easily misdiagnosed as malign skin tumor if the patient
does not already have a sarcoidosis diagnose. In this case
report a patient with a nasal LP mimicking skin tumor is
presented and the role of a plastic surgeon is discussed in
the treatment of LP
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artigi bulunan, kolumellayr destrikte etmis, Glsere yara
mevcuttu. Nazal septum ve mukoza normal gérinimli
idi. Bolgesel ya da uzak lenfadenopati palpe edilemedi.
Yaranin iki yil énce kizarklik olarak basladigi, zamanla
biyudigo ve UGlserlestigi, hastanin cesitli antibiyotikli
kremler ve haplar kullandigi ve herhangi bir etkilerinin
olmadigi égrenildi. Burunda timéral kitle dusinilen
hastanin ayrintili anamnezinde, yaranin ¢ikhig tarihlerle
es zamanli, el ve ayak parmaklarinin uc kisimlarinda
da tirnak destriksiyonu yapan, hiperemik lezyonlarin
ortaya cikhgr &grenildi. Hastanin burun, ayak ve el
parmaklarindaki lezyonlarindan biyopsi alindi. Biyopsi
sonucunda  kazeifikasyon  géstermeyen  epiteloid
granilomlar ile birlikte Langerhans tipi hicrelerin
varligr bildirildi. Direkt mikroskobik incelemede aside
direncli basil ve mantar tespit edilemezken; bakteri,
mikobakteri ve fungal kiltirlerde Greme olmadi. Akciger
tomografisinde plevrada kalinlagmalar, pléroparankimal
fibrotik degisiklikler, perivaskiler, prekranial,
parakranial lenfadenopatiler izlendi. Paranazal sinis
ve kraniyal bilgisayarli tomografisi normal olarak
degerlendirildi. Goégis hastaliklarn  ve  dermatoloji
klinikleri ile gerceklestirilen konsiltasyonlar sonrasi
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Resim 1: 1.Sol burun alar rimde, etrafi hiperemik ve telenjiektazik Glsere nodiler destruksiyona neden olan lezyon.

akciger sarkoidozu ve lupus pernio tanilar konuldu.
Bunun Uzerine hastaya oral steroid tedavisi (deflazakort
30 mg. tb, 1x2) baslanildi. Uc aylik medikal tedavi ile
burun lezyonlarinda bir dizelme olmamasi Uzerine ve
olusan burun deformitesini dizeltmek amaci ile cerrahi
planlandi. Lezyon periferinden eksize edilerek, olusan
defekt tam kalinlikta cilt grefti ile kapahldi. Postoperatif
1.aydan itibaren steroid iceren pomat lokal uygulandi. Bir
yillik takipte burunda istenilen estetik gérinti saglanirken
lezyonda niks meydana gelmedi.

TARTISMA

Sarkoidoz, tim doku ve organlar tutabilen,
kazeifikasyon géstermeyen granilomlarla karakterize
bir hastaliktir.  Genellikle mediastinal ve periferik
lenfadenopati, akciger infiltrasyonu, géz ve deri
lezyonlariyla seyretmektedir. Hastaligin  nedeni tam
olarak ortaya konulamamig olmakla birlikte, uzun sireli
ve distk yogunluktaki antijenik bir uyarinin bagisiklik
sistemini harekete gecirerek grantlomlar olusturdugu
iddia edilmektedir.” Genc ve orta yas kadinlarda daha
stk gérilen sarkoidozda, hastanin sikayetleri tutulan
organa gére degisiklik gdsterebilir. Bircok hastada
hicbir semptom gérilmez iken tani tesadifen cekilen
akciger filmi ile konulabilir. Sarkoidozun kesin tanisini
klinik tablo ve radyolojik gérinty ile birlikte biyopsi
sonrasi histolojik olarak kazeifikasyon g&stermeyen
granilomatdz iltihap  bulgusu  bulundugunda  ve
enfeksiyon ekarte edildiginde koymak mimkindor.

Cilt tutulumu, sistemik sarkoidozlu hastalarin yizde
20-35’inde gérilor.! Hastaligin seyri boyunca farklh
cilt lezyonlar gézlenir. Eritema nodozum sarkoidozun
en sik gorilen fakat nonspesifik olan cilt bulgusudur.
Lupus Pernio (LP) ise nadir gézikir ama sarkoidoz icin
karakteristiktir. LP genelde sarkoidoz tanisi almis, uzun
sUredir progresif fibrotik akciger tutulumu olan hastalarda
gorulir. Bu yiuzden kéti prognozun géstergesidir. Cok
nadir olarak LP sarkoidozun ilk bulgusu olabilir ve
sarkoidoz tanisi daha sonra konulur. Tirkiye'de yapilan
retrospektif bir calismada, 36 yil icinde sarkoidoz tanisi
almig 516 hastanin 14’6nde (%2.7) LP ile uyumlu cilt
lezyonu oldugu tespit edilmis ve bu hastalarin sadece
ikisinde (%0.39) ilk basvuruda LP oldugu ve sonradan
sarkoidoz tanisi konuldugu bildirilmigtir.2

Lupus Pernio, kabaca sekil bozukluguna neden olan
mavi-kirmizi-morenduire plak ve nodillerile karakterizedir.
Nodiller en sik sojuga hassas olan uc bélgelerde,
burun, kulak, géz kapagi ve parmaklarda gérilir.
Burun distali en tipik yerlesim bélgesidir. Nadiren tedavi
olmadan spontan gerilerken, genelde kalici deformite
birakma egilimindedir. Hastaligin ileri dénemlerinde
cilte  Ulserasyon olusurken, burun kikirdaklarinin
tutulumunda ise burunda deformiteye yol acabilir.®
Lupus Pernionun ayirici tanisinda cesitli enfeksiyéz ve
non-enfektif patolojiler géz &ninde bulundurulabilir.
Fakat bu hastalarin biyik cogunlugunda daha énce
konulmus sarkoidoz tanisi bulundugundan, burunda
ortaya cikan lezyonlarda, gégus hastaliklar uzmanlar
rahatlikla LP tanisini koymaktadir. Fakat sunulan vakada
oldugu gibi, sarkoidoz tanisi yoksa ve hatta herhangi bir
pulmoner hastaliga ait bulgu bulunmuyorsa o zaman LP
tanisini koymak zorlagmaktadir. Burun distalinde, etrafi
hiperemik, ortasi Glsere ve felenjektazilerin eslik ettigi
lezyonlarda &ncelikle malign cilt toméri 8n tanisi akla
gelmektedir. Eger biyopsi yapilmaz ise yanlishkla genis
ve tam tabaka cerrahi rezeksiyon yapilabilir. Sunulan
olguda, el ve ayak parmaklarindaki lezyonlar sistemik
hastalik sGphesi uyandirdi ve yapilan insizyonal biyopside
tespit edilen grantlamatéz iltihap bulgusu dogru taniya
ulagilmasini saglad.

Lupus Pernio’nun tedavisi zordur ve cogunlukla
anekdot sunumlar ile tarif edilmistir Hangi tedavi
yénteminin daha Ustin oldugunu gésterebilecek biyik
hasta serileri literatirde mevcut degildir. Lokalize cilt
tutulumu olan vakalarda, topikal ya da intralezyonel
steroidler tercih edilmektedir. Sistemik ajanlar ise yaygin,
destriktif degisikliklerin oldugu ve progresif lezyonlarda
tercih edilir. Sistemik ajanlar arasinda en etkili ve en
cok kullanilan ajan yine steroidlerdir. Direncli vakalarda
ise steroide ek olarak ya da tek baslarina metotreksat,
hidroksiklorokin, retinoidler, talidomid ve klorambusilin
kullanilabilinir* Uzun ve agresif tedaviye ragmen,
kortikosteroid tedavisinin azalhlmasi veya kesilmesinden
sonra tekrarlama ve kroniklesme sik oldugu igin uzun
dénemli ve klinik disiplinler aras takibi gereklidir.

Lupus Pernio’da cerrahinin yeri konusunda kabul
edilmis net bir géris ve yeterli bilgi yoktur. Fakat medikal
tedaviye yanmit alinamadigi ve Glserasyonla baoslayip
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Resim 2: 2.Hastadaki lezyonun cerrahi eksizyon ve tam tabaka cilt grefti ile rekonstruksiyonu sonrasi 1.yildaki estetik agidan basarili

gorintusu.

deformite ile seyreden vakalarda, cerrahi rezeksiyon ve
rekonstriksiyon gereklidir. Lezyonun fipine, buytkligine
ve yerlesim yerine gére cerrahi eksizyonu takiben ya
primer onarim ya sekonder iyilesmeye birakma ya da
cilt grefti ile kapatma tercih edilir. Sonuclar kozmetik
ve etkinlik acisindan degiskenlik gésterirler.>” Sunulan
vakadaki gibi Ulsere olmus, ileri devre LP vakalarinda,
cerrahi rezeksiyon ve cilt grefti ile rekonstriksiyon,
hastanin hayat kalitesini artiran, uygulamasi kolay bir
yéntemdir ve elde edilen estetik sonug basarilidir.

SONUC

Plastik cerrahi poliklinigine burunda kronik, Glsere,
vaskilaritesi artmis  bir yara ile basgvuran hastada
éncelikle cilt timérinin  diusiniGlmesi son  derece
olasidir. Béyle bir tanida daha genis cerrahi rezeksiyon
ve kompleks cerrahi rekonstriksiyon kaginilmazdir. Bu tir
yanlis tani ve tedaviden kaginmak icin burunda kronik
yara yapabilecek diger patolojileri bilmek gerekmektedir.
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Bu tir patolojilerden biri olan Lupus Pernio burun, agiz
cevresi, g6z kapag ve kulakta, cilt timéri benzeri lezyon
yapabilen en tipik lezyondur. Cogu LP vakasi daha énce
sarkoidoz tanisi almig oldugundan, dogru taniyi koymak
nispeten kolaydir ve béyle durumlarda hasta zaten plastik
cerrahiye yonlendirilmemektedir. Ama sunulan vakada
oldugu gibi daha 6énce sarkoidoz tamisi almamigsa
ve pulmoner sikayetleri yoksa LP ve sarkoidoz tanisini
koymak plastik cerraha kalabilir.
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