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Diisiik Doz Asitretinle Tedavi Edilen Liken
Amiloidoz Olgusu

A Case of Lichen Amyloidosis Treated with Low
Dose Acitretin

Primer lokalize kutane amiloidoz, sistemik futulumun eslik etmedigi dermiste amiloid
depolanmasiyla  karakterize nadir goérUlen bir hastaliktir. Primer lokalize kutane
amiloidozun 3 farkl tipi vardir: Liken amiloidoz, makuler amiloidoz ve noduler amiloidoz.
Liken amiloidoz lezyonlan kasintil papdllerle karakterizedir. Topikal ve intralezyonel
kortikosteroid, topikal dimetil sUlfoksit, ultraviyole B, oral psoralen ve uliraviyole A,
retinoik asid deriveleri tedavide Onerilmekle birlikte, sonuclan tatmin edici dedildir.
LiteratUrde liken amiloidoz fedavisinde dUsUk doz asifretinin etkinligi ile ilgili az sayida
bildiri bulunmaktadir. Bu yazida, 5 yildir devam eden, sirtta ve gégus 6n yizinde kasintil
hiperkeratotik papullerin gbzlendigi ve dUsUk doz asitretin ile basaryla tedavi edilen bir
liken amiloidoz olgusu sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: Asitrefin, direncli, etkinlik, kasinti, liken amiloidoz, tedavi

Abstract

Primary localized cutaneous amyloidosis (PCA) is a rare disorder characterized by
amyloid deposition in dermis without systemic involvement. There are three different
types of primary localized cutaneous amyloidosis: Lichen amyloidosis, macular
amyloidosis and nodular amyloidosis. The lesions of lichen amyloidosis are characterized
by pruritic papules. Although, topical or intralesional treatment with corticosteroids,
topical dimethyl sulfoxide, ulfraviolet B, oral psoralen plus ultraviolet A, retinoic acid
derivatives are the recommended treatment for lichen amyloidosis, the results are
often unsatisfactory. In the literature, there have been only a few reports evaluating the
efficacy of low dose acitretin in the freatment of lichen amiloidosis. In this article, we
report a case of lichen amyloidosis with pruritic hyperkeratotic papules on the back and
chest of 5 years’ duration, successfully treated with low dose acitretin.
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Giris

Liken amiloidoz, genellikle bilateral olarak
bacak ©6n yuzinde yerlesim gosteren,
birleserek plak yapma egilimi olan, kasintili,
kiiclik, kahverengi papdiller ile karakterizedir.
Cinsiyet ayrimi gozetmeksizin, genellikle
yetiskinlerietkiler.Histopatolojikincelemede,
papiller dermiste, yapisinda dejenere keratin
peptitlerin  oldugu dusinilen amiloid
birikimi izlenir. Lezyonlar kasintili olabilir,
bunun yanisira liken amiloidoz genellikle
diger kasintili hastaliklara eglik eder. Bu
durum kasima ve stirtinmenin, bu hastaligin
patogenezinde 6nemli bir rol oynadigini
disundurir (1). Tedavisinde bircok ajan
denenmekle birlikte, bu tedavilere alinan

yanitlar sinirlidir. Bu yazida, 5 yil icinde aldig
dar bant UVB, topikal ve oral kortikosteroid
tedavisi kesildikten sonra kasinti ve dokiinti
sikayeti kisa siire icinde tekrarlayan, direncli
liken amiloidoz tanisiyla 9 ay boyunca
diisiik doz asitretin tedavisi alip, lezyonlar
tamamen diizelen, kontrollerinde niksiin
gozlenmedigi bir liken amiloidoz olgusu
sunulmustur.

Olgu

Kirk yasinda erkek hasta, poliklinige
gogus on yuzinde ve sirtinda kasintili,
dokundugundarende hissiverendokinttler
sikayeti ile bagvurdu. Deri kurulugunun
yaklasik bes yil 6nce basladigini ve deri
renginde koyulasmanin &zellikle omuz ve
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Ust kollarda oldugunu belirtti. Ozgecmisinden kendisine
5 yil 6nce liken amiloidoz tanisi kondugu ve 5 yil boyunca
kesintili olarak tedavi aldigi 6grenildi. ilk &nce darbant UVB
(dbUVB) tedavisi ile birlikte topikal kortikosteroid tedavisi
alan hastanin sikayetleri azalinca 40 seans sonra dbUVB
tedavisi kesilmis. Hasta 5 ay boyunca topikal kortikosteroid
kullandiktan sonra tedavisini kendisi kesmis. Kasinti sikayeti
1 ay sonra tekrar basladiginda, topikal kortikosteroid ve
nemlendirici ile tedavisi tekrar baslanmis. Bu tedaviye
2 yil boyunca aralikli olarak devam edilmis. Hastanin
bu dénemde kasintisi zaman zaman azalmakla birlikte,
dokintileri tekrar belirginlesmis. Bunun Uzerine 0,5 mg/
kg/glin dozunda oral prednizolon ve nemlendirici tedavisi
baslanmis, 3 ayda prednizolonun dozu azaltilarak kesilmis.
Aralikli olarak topikal kortikosteroidle tedavisine devam
edilmis. Bir bucuk yil sonra kagintisinin artmasindan rahatsiz
olan hasta tekrar doktora basvurdugunda lezyonlarinin
tamamen belirginlestigi gorildi. Sistem  sorgusunda
anormallik saptanmadi. Deri muayenesinde, alinda, omuz
ve Ust kollarda hafif hiperpigmentasyon, goégus 6n ylziinde,
sirtinda, omuzlarinda, her iki kol ekstansor ytiziinde, koltuk
altinda deride kalinlasma, kabalasma hissi uyandiran,
belirgin, deri renginde papdillerden olusan genis plaklar
izlendi (Sekil 1A). Histopatolojik incelemede, yiizeyinde
hiperkeratozu bulunan deri biyopsi Ornedinde papiller
dermiste kongo kirmizisi 6zel boyasi ile boyanan homojen
amorf madde birikimi saptandi (Sekil 2A, B). Laboratuvar
incelemesinde anormallik saptanmadi. Paratiroid ve tiroid
ultrason incelemesi normal sinirlardaydi. Hastaya klinik ve
histopatolojik olarak liken amiloidoz tanisi kondu. Hasta
ilacin yan etkileri acisindan bilgilendirildikten sonra, onami
alinarak 25 mg/giin asitretin ve nemlendiriciyle tedavisine
baslandi. Hastadan, UV temasindan kaginmasi istenerek,
tedavisinin buyik bolimi glinesin etkisinin daha az
oldugu sonbahar, kis aylarinda yapildi. Aylik diizenli yapilan
takiplerinde 1 ay sonra kasintisinda azalmanin yani sira
lezyonlarinda 3 ay sonra belirgin bir diizelme oldu (Sekil
1B). Hastanin lezyonlari 9 ayda tamamen geriledikten sonra
tedavisi kesildi. Dokuz aydir kontrollerine gelen hastada niiks
saptanmadi. Hastanin takibi halen semptomsuz ve lezyonsuz
olarak devam etmektedir.

Tartisma

Amiloidoz, fibriler bir protein olan amiloidin ekstraseliler
alanda birikimi sonucu ortaya c¢ikan hastalik grubunu
tanimlar. Klinik olarak sistemik ve kutan6z amiloidoz seklinde
iki grupta incelenebilir. Primer kutandz amiloidozun; liken
amiloidoz, makiler amiloidoz ve nodiiler amiloidoz olmak
lizere Ug tipi vardir. Liken amiloidoz, kasintili, ylzeyi diz,
pembe ve kirmizi-kahverengi arasinda degisen renkte, refle
veren, birbirine bitisik, likenoid papliller ile karakterizedir (2).
Histopatolojik incelemede, dermal papillada, soluk pembe
renkli, amorf madde birikimi ve epidermiste akantoz ve
hiperkeratoz izlenir (3). Liken amiloidoz tedavisinde elde
edilen sonuclar genellikle tatmin edici degildir. Topikal
kortikosteroidlerin paptler lezyonlara etkisi olmamakla
birlikte, kasinti lzerine degisken sonuglari vardir. Bunun
disinda intralezyonel kortikosteroid enjeksiyonlari, topikal
dimetil silfoksit (DMSO), topikal kapsaisin, hidrokolloid
ortuler, karbondioksit lazer, kriyoterapi, dbUVB, oral psoralen
ultraviyole A (PUVA), retinoid ve dermabrazyon tedavide
denenmis olup, sonuclari degiskendir (4-7).

Bir olgu bildirisinde direncli, lokalize liken amiloidozu olan bir
hastaya fraksiyonel lazer uygulamasi yapildiktan sonra ikinci
seansta lezyonlarinda belirgin olarak diizelme, altinci seansta
lezyonlarinin %95'inde tamamen diizelme oldugu bildirilmis.
Takiplerinde topikal tedavi almamasina ragmen 6 ay boyunca
niiks gozlenmedigi belirtilmis (8).

Sezer ve ark. ise tedaviye direncli, lokalize liken amiloidozu
olan bir hastaya 2 seans kriyoterapi uyguladiktan sonra, 6 ay
boyunca takiplerinde niiks goriilmedigini belirtmistir (7).

Literatlrde direngli liken amiloidozu olan olgularda etretinat
ve asitretinle elde edilen basarili sonuclar bildirilmistir (4,9).
Yildiz ve ark., topikal ve oral kortikosteroid, oral antihistaminik
ve PUVA tedavisi alan, ancak bunlardan fayda gérmeyen
hastaya 35 mg/giin (0,5 mg/kg/glin) asitretin tedavisi
baslamiglar. Hasta 6 ay boyunca tedavi aldiktan sonra,
takibinde 10 ay boyunca niiks gozlemediklerini belirtmislerdir
(10).

Choi ve ark., direncli liken amiloidozu olan bir hastaya, 2 yIl
boyunca 25 mg/glin etretinat verdikten sonra tedavisini

Sekil 1A. Sol omuzda derirenginde papiiller (Tedavi oncesi), Sekil 1B.Tedavinin 4. ayinda sol omuzdaki papiillerde diizelme
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Sekil 2A. Epidermiste hiperkeratoz ve akantoz, iist dermiste mononiikleer hiicrelerin perivaskiiler infiltrasyonu
(Hematoksilen eozin boyama, x200 biiyiitme), Sekil 2B. Papiller dermiste amiloid birikimi (Kongo kirmizisi boyama, x400

biiyiitme)

kesmekzorundakalmiglar.Yediyil sonrahastanin sikayetlerinin
niks etmesi Uzerine hastaya 10 mg/gun asitretin baslamis
ve 10 yil boyunca tedavisini bu dozda devam ettirmisler.
Hastanin sikayetleri tedavi altindayken gerilemis ancak
tedavisi kesildiginde birka¢ hafta icinde semptomlarinda
alevlenme olmus. Baska bir liken amiloidoz hastasinda ise
25 mg/gln asitretin tedavisi basladiktan sonra lezyonlari
ve kasintisi 2 ay icinde tamamen diizelmis. iki yil boyunca
tedavisine devam edilen hastanin, asitretin kesildikten sonra
kisa suire icinde sikayetleri tekrar baglamis.

Grimmer J ve ark., topikal kortikosteroid ve PUVA tedavisine
direncgli liken amiloidozu olan iki hastada 0,5 mg/kg/
gln asitretin ve PUVA tedavisi basladiktan 11 hafta sonra
lezyonlarinda ve kasintisinda dramatik bir dizelme
gormusler. Yedi ay boyunca tedavilerine devam edilen
hastalarin, tedavi kesildikten sonra takiplerinde 8 ay boyunca
nuks gozlemediklerini belirtmislerdir (4).

Terao ve ark., liken amiloidozlu ve makuler amiloidozlu 10
hastaya, glinde 2 kez topikal tokoretinati (tokoferol ve retinoik
asit iceren sentetik bilesik), 4 ay boyunca uygulamis ve
sonuclari aylik olarak degerlendirmisler. Dort hastanin klinik
semptomlarinda ¢ok iyi derecede, 2 hastanin iyi derecede,
4 hastanin orta derecede diizelme oldugunu bildirmislerdir.
Tokoretinat tedavisiyle epidermal hipertrofinin azaldig,
involukrin, keratin 1 ve keratin 10'un ekspresyonunun
azaldigini  belirlemis bunlarin sonucu olarak epidermal
farklilasmanin normale dondigini belirtmislerdir (11).

Bizim hastamiz, hastaliginin tanisi konduktan sonra 5 yil
boyunca topikal ve oral kortikosteroidleri, dbUVB tedavilerini
almis ancak tedavileri kesildikten sonra sikayetleri haftalar
icinde tekrar baslamisti. Bunun Uizerine, hastamiz direngli
liken amiloidoz tanisiyla 9 ay boyunca oral asitretin tedavisi
aldi (25 mg/giin). Dort haftada bir kontrole cadirlarak
rutin laboratuvar tetkikleri yapildi. Sirtindaki ve gogis 6n
ylziindeki papullerde diizlesme ve kasintida azalma g6zlendi.
Tedaviyi iyi tolere etti, rutin laboratuvar tetkikleri normaldi.
Cilt kurulugu disinda yan etki goriilmedi. Takibinde 9 aydir

kontrollerinde niiks gozlenmedi. Literattirdeki olgulara gore
daha dusitk kiimulatif asitretin dozuyla ve daha kisa siireli
tedaviyle, hastada remisyon saglandi. Hastanin daha 6nce
aldigi tedavilerin kesilmesinden kisa siire sonra olusan niiks,
asitretin tedavisinde gorulmedi.

Literatiirde liken amiloidoz tedavisinde asitretin basladiktan
sonra genellikle 1-2 haftaicinde kasintinin tamamen diizeldigi
ve lezyonlarin gerilemeye basladig, tedavi kesildikten sonra
uzun suire remisyon saglandigi bildirilmistir (4,12).

Retinoidler, amiloid depolanmasini  degisik  yollarla
baskilamaktadir. Papiller dermiste depolanan amiloidin, bazal
keratinositlerden kaynaklanan keratin peptidlerindenmeydana
geldigi dusunllmektedir. Retinoidlerin epidermal akantozu
ve bazal keratinosit hasarini 6nleyen antiinflamatuvar ve
antiapopitotik 6zelliklerinden dolayi, hiperkeratozu 6nleyerek
liken amiloidoz tedavisinde etkili oldugu diistiniimektedir.
Ayrica keratinin amiloide doénlisimini engelleyen 151 sok
proteinleri Uzerinde duzenleyici etkileri vardir. Keratin 5
ve keratin 14 arasindaki dengesizligi diizelterek amiloid
olusumunu engeller.Bununyanisira, amiloidin sekillenmesinde
etkili oldugu dustinilen Apolipoprotein E proteininin
sekresyonunu azaltirlar. Oral retinoidler liken amiloidoz
hastalarinda, hem semptomatik hem kozmetik diizelme saglar.

Sonug olarak liken amiloidoz tedavisi zor olan bir hastaliktir.
Asitretin, yan etkileri takip edilerek ve hasta bilgilendirilerek
bu olgularda iyi bir tedavi secenegi olabilir.
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