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Lenfositik Vaskilit Paterni Lupus Eritematozus I¢in Uyarict mi1?

Is Lymphocytic Vasculitis Predictive Pattern for Lupus Erythematosus?
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OZET

Amac: Lenfositik vaskalit bir hastalik ad1 degil, histopatolojik bir paterndir. Dermiste damar duvarlarini infiltre eden, “manson seklinde” saran
ve damar trasesi boyunca yerlesim gosteren lenfositler bulunmaktadir. Damar duvarlarinda kalinlasma ve endotel hticrelerinde belirginlesme ile
eritrosit ekstravazasyonlari da izlenir. Lenfositik vaskulit, kollajen vaskiiler hastaliklar: da iceren bircok hastalikta gorulur. Lupus eritematozus
etiyolojisi bilinmeyen, kronik bir hastaliktir, kutanoz lezyonlar histopatolojik olarak temelde interfaz vakuolar dermatitidir. Dermal musinozis,
perivaskiiler, periadneksiyel ve interstisyel lenfohistiyositik infiltrat yanisira “lenfositik vaskulit” paterni dikkat cekici olabilmektedir.

Calismamizdaki amag lupus eritematozuslu hastalardaki lenfositik vaskulit paterni sikligini ortaya koymak ve bu paternin lupus eritematozusun
tanisinda yararh ek bir bulgu olup olmadigini arastirmakur.

Gerec ve Yontem: Isik ve direkt immunfloresan mikroskobik inceleme bulgulart ile lupus eritematozus tanist alan 36 olgu ¢calismanin gerecidir.
Olgularn klinik bilgileri hasta dosyalarindan elde edilmistir. Lenfositik vaskilit paternini tanimak icin kullanilan parametreler; dermal damar
duvarlarini infiltre eden lenfositler, perivaskiiler alanda lenfositik infiltrasyon, damar duvarlarinda kalinlasma, endotel hticrelerinde belirginlesme
ve ekstravaze eritrositlerdir. Bu parametrelere gore lenfositik vaskilit paterni saptanan olgular kaydedilmis ve ytizde oranlari hesaplanmistir.

Bulgular: Olgularin 23t (% 63.8) kadin, 131 (% 36.1) erkektir. Yas araligi 28-82dir. 29 (%80.5) olguda superfisyel ve derin perivaskuler
dermatit paterni, 25'inde (%88.8) interfaz dermatit paterni, 6’sinda (%16.6) dermal musinozis, 6’sinda (%16.6) lenfositik vaskiilit paterni
saptanmuistir. Olgularin kesin tanilari 1sik ve direkt immunfloresan mikroskobik inceleme bulgular ile birlikte konulmustur.

Sonuc: Calismamizda literatiir ile uyumlu olarak, lupus eritematozus olgularinda artmis lenfositik vaskiilit paterni izlenmistir. Lenfositik
vaskaulit paterni ve bazi morfolojik bulgular, klinik ayirici tanilar icerisinde olmasa bile bizi lupus eritematozus yoninden uyarmakta ve taniya
yonlendirmektedir.

Anahtar Sozciikler: Lupus eritematozus, Lenfositik vaskulit, Histopatoloji, Kutanoz lupus

ABSTRACT

Aim: Lymphocytic vasculitis is a histopathological pattern, not a name of a disease. There are lymphocytes settling along the vessel trace,
infiltrating and surrounding the walls of the dermal vessels forming a cuff in the dermis. In case of lymphocytic vasculitis, thickening of vessel
walls, swelling of endothelial cells and erythrocyte extravasations are also observed. Lymphocytic vasculitis is seen in many diseases including
collagen vascular diseases.

Lupus erythematosus is a chronic disease of unknown etiology and histopathologically; its cutaneous lesions are mainly interphase vacuolar
dermatitis. As well as dermal mucinosis, perivascular, periadnexial and interstitial lymphohistiocytic infiltrate, “lymphocytic vasculitis” pattern
can be remarkable. The purpose of our study is to determine the frequency of lymphocytic vasculitis pattern in lupus erythematosus patients
and to investigate whether this is an additional finding useful in diagnosing lupus erythematosus.

Materials and Methods: We studied 36 cases that were diagnosed as lupus erythematosus with light microscopy and direct immunofluorescence
findings. Clinical information of the cases were obtained from patient files. Parameters evaluated were lymphocytes that infiltrate the walls of the
dermal vasculature, lymphatic infiltration of the perivascular area, thickening of the vessel walls, swelling of endothelial cells, and extravasation
of erythrocytes. Based on these parameters, cases with lymphocytic vasculitis pattern were recorded and percentage ratios were calculated.

Results: Twenty-three (63.8%) of the cases were female and 13 (36.1%) were male. The age range was 28-82. 29 (80.5%) cases had superficial/
deep perivascular dermatitis pattern, 25 (69.4%) had interphase dermatitis pattern, 6 (16.6%) had dermal mucinosis and 6 (16.6%) had
lymphocytic vasculitis pattern. Definitive diagnosis of the cases were made with the findings of light and direct immunofluorescence microscopy.
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Giincel Patoloji Dergisi

EKMEKCI S ve ark: Lenfositik Vaskiilit Paterni

Conclusion: In our study, increased lymphocytic vasculitis pattern was observed in lupus erythematosus cases in accordance with the literature.
Lymphocytic vasculitis pattern and some morphologic findings alert us towards lupus erythematosus and lead us to diagnosis even if not in

clinical differential diagnosis.

Key Words: Lupus erythematosus, Lymphocytic vasculitis, Histopathology, Cutaneous lupus

AMAC

Lenfositik vaskulit (LV) bir hastalik adi degil, histopatolojik
bir paterndir. Dermiste damar duvarlarimi infiltre eden,
“manson seklinde” saran ve damar trasesi boyunca yerlesim
gosteren lenfositler bulunmaktadir. Damar duvarlarinda
kalinlasma ve endotel hucrelerinde belirginlesme ile
eritrosit ekstravazasyonlarn da izlenir (1, 2). Kollajen
vaskiler hastaliklar, gebeligin polimorfik ertpsiyonu,
eritema annulare sentrifugum, pitriyazis rosea, Pitriyazis
Likenoides et Varioliformis Akuta (PLEVA), piyoderma
gangrenosum, polimorfik 1sik ertipsiyonu, losemik vaskiilit,
ilac erupsiyonlari, riketsiyal ve viral enfeksiyonlar, pigmente
purpurik dermatozlar gibi bircok hastalikta LV paterni
izlenmektedir (1).

Lupus eritematozus (LE) etiyolojisi bilinmeyen, orta yash
kadinlarda daha siklikla izlenen kronik bir hastalikur (1). LE
kutanoz lezyonlari, histopatolojik olarak interfaz vakuoler
dermatit paternini yansitmaktadir. Epidermiste follikuler
tika¢ olusumlar, bazal tabakada likefaktif nekroz sonucu
olusan vakuoler degisiklikler ve nekrotik keratinositler
(“cytoid ” cisim) bulunmaktadir. Dermiste stiperfisyel/derin
perivaskiiler, periadneksiyel ve interstisyel lenfohistiyositik
hticre infiltrasyonu vardir. Dermal infiltrata erken donemde
notrofil 1okositler eslik eder. Dermiste telenjiektatik vaskuler
yapilar ile musinozis bulunur. Direkt immunfloresan (DIF)
mikroskobik incelemede olgularm %90’ mda epidermal bazal
membran boyunca bant tarzinda immunglobulin (IgG, IgM
daha az oranda IgA) ve kompleman birikimleri izlenir. Kesin
tan1 histopatolojik bulgular ve DIF mikroskobisi bulgulariyla
birlikte konulmaktadir.

Subakut LE olgularmin bir kisminda vaskulit bulgulan
saptanmakta olup bunlarin cogu lokositoklastik vasklit
tablosu seklindedir. Lenfositik vaskulit paterni LE tanisi alan
deri biyopsilerinde dermal bulgulara eslik eden bir bulgu
olarak dikkat cekicidir.

Calismanin amaci, LE'li hastalardaki LV paterni sikhigini
ortaya koymak ve LV paterninin LE tanist koymaya yardimci,
uyarict bir bulgu olup olmadigini arastirmaktir.

GEREC ve YONTEM

DEUTF Patoloji Anabilim Dalinda 1sik ve DIF mikroskobisi
bulgular ile LE tamsi alan 36 olgu calismanin gerecidir.
Olgularin klinik ve demografik bilgileri hasta dosyalarindan
elde edilmistir. Olgularin histopatolojik kesitleri arsivden
cikartilarak, DIF mikroskobik bulgular ise DIF fotograf
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arsivinden bulunarak iki patolog (SE ve BL) tarafindan
tekrar gozden gecirilmistir. Histopatolojik bulgular ve DIF
mikroskobisi bulgular: her olguda tek tek yeniden incelenmis
ve bulgular kaydedilmistir. Tam olgularda LE tanist klinik,
151k ve DIF mikroskobik bulgulan birlikte degerlendirilerek
verilmistir.

LV tanist i¢in kullamilan parametreler; dermal damar
duvarlarmni infiltre eden lenfositler, damar duvarlarinda
kalinlasma, endotel htcrelerinde belirginlesme ve dermal
eritrosit ekstravazasyonlaridir. Bu parametrelere gore LV
paterni saptanan olgular kaydedilmis ve yuzde oranlan
hesaplanmustir.

LE tanst icin kullanilan parametreler; epidermiste interfaz
vakuoler  enflamatuvar reaksiyon  paterni, follikuler
tika¢ olusumlarl, kronik doénemde epidermal incelme,
bazal membran kalinlasmasi, dermiste superfisyel/derin
perivaskuler, periadneksiyel ve interstisyel dermatit paterni,
musinozis, telenjiektatik vaskiler yapilar seklindedir (1).

LEnin DIF mikroskobik bulgular; %50-90 oraninda
epidermal bazal membran boyunca bant tarzinda siklikla
IgG ve IgM birikimidir. Kompleman birikimi gortlebilmekle
birlikte immunoglobulin birikimine gore nadirdir (1).

BULGULAR

Olgularin 2371 (%63.8) kadin, 13’1 (%36.1) erkektir. Yas
arahigr 28-82 ‘dir. Olgulardan 6’sinda klinik tanida sadece LE
bulunmaktadir. 30 olguda ise klinik tanida LE yani sira, liken
planus, liken pilanopilaris, rozasea, demodektik follikilit,
sarkoidoz yer almaktadir.

LE olgularinda saptanan en
periadneksiyel  dermatit  paternidir = (%88.8).  Diger
mikroskobik bulgular azalan siklikta superfisyel/derin
perivaskiiler dermatit (%80.5), interfaz dermatiti (%69.4),
interstisyel dermatit (%33.3), dermal musinozis (%16.6),
LV paterni (%16.6), dermal fibroplazi (%5.5), dermal 6dem
(%2.7) ve septolobuler pannikulittir (%2.7) (Tablo D).

stk mikroskobik bulgu

LV paterni gozlenen olgularn yarisinda dermal musinozis
bulunmaktadir. LV paterni izlenen 6 olgunun 4’tinde (%66.6)
superfisyel/derin perivaskuler dermatit paterni, 3’ inde (%50)
interfaz dermatiti paterni saptanmuistir. Bir olguda mikroskobik
olarak sadece dermal LV paterni goralmus olup, klinik ve
DIF mikroskobisi bulgular ile LE tanisina ulasilmistur. Isik
mikroskobik olarak LV paterni saptanan toplam 6 olgunun
klinik ve histopatolojik ozellikleri Tablo II'de ayrintili olarak
verilmistir.
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Olgu 1 Tablo I: Olgularda saptanan histopatolojik bulgular.

42 yasinda erkek hastanin frontal bolge derisinden LE tumidus, ; » o
sarkoidoz ve liken planus klinik tanilari ile insizyonel biyopsi Histopatolojik bulgu | n (%)
ghnml@tlr. Histopatol-ojik olarak LV paterni, dermal ml‘lsinozi-s Periadneksiyel dermatit 32 (88.9)
ile superfisyel perivasktiler ve periadneksiyel dermatit
saptanmustir (Sekil 1,2). Superfisyel perivaskuler dermatit 29 (80.5)
Olgu 2 Interfaz dermatit 25 (69.4)
82 yasinda erkek hastanin saclh derisinden LE, liken planus Interstisyel dermatit 12 (33.3)
ve follikuler musinozis klinik tanilari ile biyopsi alinmustir. o
Histopatolojik  olarak  stiperfisyel/derin,  perivaskiler, Dermal miisinozis 6(16.6)
periadneksiyel ve interfaz dermatiti ile dermal musinozis Lenfositik vaskaulit 6 (16.6)
saptanmustir. Dermiste ayrica LV paterni gozlenmistir. . )

Dermal fibroplazi 2(5.5)
Olgu 3

Dermal ¢dem 1(2.8)
28 yasinda erkek hastanin frontal bolge derisinden LE ve liken ) .
planus klinik tamlari ile biyopsi alinmisur. Histopatolojik Septolobuler pannikulit 12.8)

olarak dermiste LV paterni ile perifollikiilit saptanmustir.

Tablo II: LV paterni gozlenen olgularn klinik ve ek histopatolojik ozellikleri.

Cinsiyet Lokalizasyon Histopatolojik bulgular DIF bulgular1

* LV paterni IgG: EBM’de lineer depolanma

1 E 9 Frontal bolge . Superﬁsyelvperlvaskulgr ve IgM: EBM’de grantiler depolanma

periadneksiyel dermatit

* Dermal mtisinozis
* LV paterni IgG: EBM'de grantler depolanma
e Superfisyel/derin, perivaskiler, |F: EBM'de grantiler depolanma

2 IE 82 Sacl deri periadneksiyel dermatit
* Interfaz dermatiti
* Dermal mtisinozis

3 E 58 Frontal bolge ° LV paterni IgG: EBM'de lineer depolanma
* Perifollikilit
* LV paterni IgG: EBM'de grantler depolanma
* Likenoid interfaz dermatit C3: EBM’de graniiler depolanma

El parmaklan ve | | Superfisyel perivasktler ve

bas bolgesi periadneksiyel dermatit
* Dermal miisinozis
* LV paterni IgG: DDD’de lineer depolanma
IgA: DDD’de lineer depolanma
. IgM: EBM’de graniiler depolanma
> K 23 Temporal bolge C3: DDD’de lineer depolanma
F: EBM’de graniiler depolanma,
DDD’de lineer depolanma
* LV paterni IgG: EBM'de grantiler depolanma
: } * Stperfisyel/derin perivaskiiler, IgA: EBM’de grantler depolanma
Orbital bolge, . . : , .
6 K 35 sach deri. burun periadneksiyel dermatit IgM: EBM’da grantiler depolanma
E ’ * Interfaz dermatit C3: EBM’de grantiler depolanma

* Septolobtiler pannikailit

F: Fibrinojen, EBM: Epidermal bazal membran, DDD: Dermal damar duvari
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Sekil 1: Olgu 1. Dermal lenfositik vaskilit paterni (x200).

Olgu 4

47 yasinda kadin hastanin el parmaklar1 ve bas bolgesi olmak
uzere farkli iki bolgesinden LE, liken planus ve follikuler
musinozis klinik tanilar ile biyopsi alinmistir. Histopatolojik
olarak likenoid interfaz dermatiti, stiperfisyel perivaskiiler ve
periadneksiyel dermatit ile dermal musinozis saptanmistir.
Dermiste LV paterni bulunmaktadir (Sekil 3).

Olgu 5

53 yasinda kadin hastanin temporal bolge derisinden LE klinik
tanist ile biyopsi alinmustir. Histopatolojik olarak dermiste
sadece LV paterni izlenmistir.

Olgu 6

35 yasinda kadin hastanin orbital bolge, sach deri ve burun
olmak tuzere farkl deri bolgelerinden LE, lupus pannikuliti
ve dermatomyozit klinik tanilari ile biyopsiler alinmistir.
Histopatolojik  olarak  superfisyel/derin  perivaskiiler,
periadneksiyel dermatit, interfaz dermatiti, septolobuler
pannikdlit ve LV paterni saptanmustir (Sekil 4-6).

LV paterni izlenen tiim olgularda damar duvarimn infiltre eden
lenfositler bulunmaktadir. Damar duvarlarinda kalinlasma
1 olguda saptanmistir. Damar endotelinde belirginlesme 6
olgunun 5’inde vardir. Eritrosit ekstravazasyonlari 4 olguda,
damar trasesi boyunca yerlesen lenfositlerin varligi ise 2
olguda gozlenmektedir (Tablo III).
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Sekil 2: Olgu 1. Dermal musinozis (Alcian blue, x100).

Tablo III: LE olgularindaki LV paterni bulgular.

Olgu DDL DDK EHB EE DTL
1 + - + + +
2 + - + + +
3 + - + - -
4 + + + + -
5 + - + - -
6 + - + + -

DDL: Damar duvarim infiltre eden lenfositler, DDK: Damar duvar
kalinlasmasi, EHB: Endotel hucrelerinde belirginlesme, EE: Eritrosit
ekstravazasyonu, DTL: Damar trasesi boyunca lenfositler

TARTISMA

LV paterni ile iligkili durumlar ¢cok genis bir spektrumda yer
almaktadir. LV paterni; LE, Jessner’in lenfositik infiltrasyonu
yanisira toksik eritem, kollajen vaskiler hastaliklar, gebeligin
polimorfik ertipsiyonu, gebeligin prurigosu, eritema annulare
sentrifugum, pitriyazis rosea, pigmente purpurik dermatoz,
piyoderma gangrenosum, polimorfik 1sik ertipsiyonu, TRAPS,
losemik vaskulit, toksik sok sendromu, viral ve riketsiyal
infeksiyonlar, perniosis, “ice pack” dermatozu, PLEVA gibi
likenoid hastaliklar, ilag ertipsiyonlari, artropod 1sirig1, Behcet
hastalig, Degos hastaligi, Sneddon sendromu, Kawasaki
hastalig1 ve stiperfisyel tromboflebit gibi farkli bircok hastalikta
tanimlanmistir (1,10,11).
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Sekil 3: Olgu 4. Interfaz vakuoler dermatiti, stiperfisyel perivaskiiler
ve periadneksiyel dermatit ile dermal miisinozis (x100).

Sekil 5: Olgu 6. Lenfositik vaskulit paterni (x200). Sekil 6: Olgu 6. Stperfisyel/derin perivaskiiler, periadneksiyel
dermatit paterni, interfaz vakuoler dermatiti (x100).
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Giincel Patoloji Dergisi

Deri biyopsilerinde dermiste LV  paterni varliginda,
histopatolojik ayirici tanida akla getirilmesi gereken bircok
hastalik grubu bulunmaktadir. Bu hastalik gruplarn arasinda
oncelikle klinik bilginin ve taninin o6nem tasidigt “Ice
pack” dermatozu, perniosis ve LE gibi bazi 6zel durumlar
mevcuttur. Her t¢ antitede de LV paterni yanisira, periekrin
lenfositik infiltrat, dermal musinozis, vakuoler degisiklikler
gorulmektedir. Tanida soguk uygulama veya soguk maruziyeti
oncelikle onem kazanmaktadir. LE tanis icin DIF mikroskobisi
bulgulari, lupus bant testi ve serolojik testler onemlidir (12).

Ingilizce literaturde LV paterni ile LE arasindaki iliskiye
yonelik oldukea az sayida calisma bulunmaktadir. Drenkard ve
ark.’nin bir calismasinda 540 sistemik LE olgusu incelenmistir.
Olgulardan 194" tnde (%35.9) LV paterni saptanmistir. Bu
194 olgunun 1601nda kutanoz vaskulit, 24inde visseral
vaskulit, 10'unda ise hem kutandz hem visseral vaskulit
saptanmustir (13). Carlson ve Chen, Albany Medical Center’da
incelenen kutanoz vaskaulit olgularinin %0.05'inde LV paterni
saptamuslardir. LV paterni gosteren toplam 5 olgunun 3tinde
SLE tamisina ulasilmistir (10). Calismamizda LE tanisi alan 36
olgunun 6’sinda LV paterni saptanmistir.

Calamia ve Balabanovanin calismasinda lupus profundus
(lupus pannikuliti) olgularmmin % 50’sinde histopatolojik
olarak pannikiilit, dermal lenfositik agregatlara eslik eden LV
paterni varligi vurgulannmustir (14).

Calismamizdaki LE tanmist alan olgularda periadneksiyel
dermatit en sik gozlenen bulgudur. Ayrica olgularda,
superfisyel/derin perivaskuler dermatit paterni, interfaz
dermatiti ve dermal musinozis de saptanmistir. LE tamisi icin
aranmasi gereken stiperfisyel perivaskiiler dermatit, interfaz
dermatiti, dermal musinozis gibi bulgulara eslik eden LV
varhgi, LE tanist icin uyarict ek bir bulgu olabilir.

Olgularimizdan birinde morfolojik olarak dermiste sadece LV
paterni saptanmis ve klinik, serolojik ve DIF mikroskobisi
bulgular ile LE tanist kesinlestirilmistir. Bu olguda oldugu
gibi yalnizca dermal LV paterni LE tanist icin uyarict
olabilmektedir.

Won Oh ve ark. tarafindan sunulan bir olguda, olgularimiza
benzer sekilde histopatolojik bulgularin LE tanisini tam
karsilamadigt  durumlarda, damar duvarlanm infiltre
eden ve saran tarzda lenfositik infiltrasyon ile eritrosit
ekstravazasyonlarinin, klinik korelasyon ile birlikte LE icin
uyaricl olabilecegi vurgulanmistir (2).

Fabris ve ark.nin ¢calismasinda SLE’li hastalarda en sik gortlen
kutanoz vaskilit paterninin kuctuk damar vaskuliti olan
lokositoklastik vaskulit oldugu belirtilmektedir. Bununla
birlikte LV'nin de ana vaskulitik reaksiyon paternlerinden
biri oldugu ifade edilmistir (15). Calismamizdaki olgularin
hicbirinde lokositoklastik vaskulit paterni bulunmamaktadir.

Ramos-Casals ve ark’min 670 SLE olgusunu iceren
calismalarinda; 76 olguda vaskulit saptanmis olup, 45 olgunun
29 (%64) unda lokositoklastik vaskalit, 4 (%8.9)tinde ise LV
paterni gozlenmistir (16).
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Sonu¢ olarak literatirde bu konudaki oldukca az
sayidaki calisma ile karsilastinldiginda calismamizdaki LE
olgulanindaki LV paterni gorilme orani dustiktiir. Bununla
birlikte bu oran olgu saymmizin azligindan kaynaklaniyor
olabilir. LV paterni varligi LE olgularinda dikkat cekicidir.
Dermal LV paterni saptanan olgularin histopatolojik ayirict
tanisina LE'in eklenmesi ve olgunun bu acidan incelenmesi
uygun olacakur. LV paterni varhg diger farkh enflamatuar
ya da nonenflamatuvar hastaliklar yanisira, LE yonunden de
uyarict olabilmektedir.
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