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OzET

Graham-Little-Piccardi-Lassueur Sendromlu Bir Olgu

Graham-Little-Piccardi-Lassueur sendromu liken plano-
pilarisin nadir gorulen bir tipidir. Pubik ve aksiller killarda
non-sikatrisyel alopesi, gévde ve ekstremitelerde keratozik,
folikuler papdiller, liken planus ve sacli deride sikatrisyel alopesi
triadi ile karakterizedir. Burada Graham-Little-Piccardi-Lassu-
eur sendromu tanisi koydugumuz 27 yasindaki kadin hastayi
sunduk.

Anahtar Kelimeler: Graham-Little-Piccardi-Lassueur sendromu, folikiiler liken

planus.

ABSTRACT
A Case of Graham-Little-Piccardi-Lassueur Syndrome

Graham-Little-Piccardi-Lassueur syndrome is a rare type of li-
chen planopilaris (follicular lichen planus) characterized by the
triad of cicatricial alopecia of the scalp, non-cicatricial hair loss
of the axilla and pubis, and keratotic, follicular papules of the
trunk and extremities. Herein we report a 27 year old female
with Graham-Little-Piccardi-Lassueur syndrome.
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Giris

Graham-Little-Piccardi-Lassueur sendromu (GLPLS) genellikle
sacl deride sikatrisyel alopesi, aksilla ve pubik bolgede sikat-
rissiz alopesi, gévde ve ekstremitelerde folikuler liken planus ile
seyreden bir triaddan olusur. Liken planopilarisin nadir goriilen
bir varyantidir. Genellikle orta yash kadinlarda gorilir ve siklik-
la siddetli kaginti ile seyreder. Etyolojisi bilinmeyen bu hastali-
gin tedavisi de oldukga zordur (1-3).

Saclideride, koltuk alti ve pubik bolgedeki killarda kayip ile gov-
de ve ekstremitelerdeki kabartilar nedeniyle basvuran hastaya
klinik ve histopatolojik olarak GLPLS tanisi konuldu. GLPLS'nin
liken planopilarisin nadir gorilen bir varyanti olmasi nedeniyle
bildirilmesi uygun géraldd.

Olgu

Yirmi yedi yasindaki kadin hasta sa¢ dokilmesi, koltuk alti ve pubik
bolgedeki killarda dokilme ve viicutta dokunmakla rende hissi veren
kasintili, kiiclik kabarikliklar sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu. Hika-
yesinden sikayetlerinin 5 ay 6nce gévdede kigulk kabarikliklar seklinde
basladigi 6grenildi. Ayni dénemde saclarda ve aksiller ve pubik killarda

da dékiilme baslamis. Ozgecmisinde ve soygecmisinde dzellik yoktu.

Dermatolojik muayenesinde sac¢li deride frontoparyetal alan ile ver-
tekste duzensiz ve belirsiz sinirl, 3x4cm ebatlarinda, atrofik alopesik
plaklar ile diger alanlardaki saclarda seyrelme saptandi (Resim 1). Pubik
ve aksiller bolgedeki killarda kayip (Resim 2), gévde ve ekstremitelerde
folikiler yerlesimli 2-3mm ¢apli kirmizi-kahverengi renkli paptiller mev-
cuttu (Resim 3). Sistemik muayenesi dogaldi. Laboratuvar incelemesin-
de hemogram, biyokimya, tam idrar tetkiki, sedimentasyon, C-Reaktif

Protein, tiroid fonksiyon testleri, testosteron, luteinizan hormon (LH),
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folikiil stimtilan hormon (FSH) ve 6stradiol diizeyleri normal olarak de-

Jerlendirildi. Hepatit belirtecleri ve antintikleer antikor negatifti. Gov-

deden alinan deri biyopsisinin histopatolojisinde follikiiler tikag, bazal

Resim 1. Vertekste 3x4cm ebatly, sinirlar belirsiz sikatrisyel
alopesi

Resim 2. Aksiller bolgedeki killarda azalma ve 2-3mm g¢apl
folikiiler yerlesimli kirmizi-kahverengi papiiller.
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tabakada fokal vakuoler dejenerasyon ve kil folikillerinde fibrozis,
dermiste perivaskiler minimal lenfosit infiltrasyonu gorilda (Resim 4).
Klinik ve histopatolojik degerlendirme sonucu hastaya Graham-Little-
Piccardi-Lassueur sendromu tanisi konuldu. Tedavi olarak 35 mg/giin
oral asitretin, setirizin tablet 1x1/giin, gévde lezyonlarina topikal mo-
metazon furoat iceren krem baglandi. Tedavi ile 2 ayin sonunda gévde
ve ekstremitelerdeki folikiiler yerlesimli papiiller tamamen kayboldu.
Az olarak pubik ve aksiller kil gikisi basladi. Sach derideki alopesik alan-
lar sebat etmekle birlikte sa¢ dokiilmesi durdu. ilag temin edilemedigi

icin tedaviye devam edilemedi.

Resim 3. Sirtta yaygin 1-2mm ¢apli kahverengi papiiller.

Resim 4. Follikiiler tikag, bazal tabakada fokal vakuoler dejene-
rasyon ve kil follikiiliine uyan odakta fibrozis dikkati cekmekte-
dir (HE, 10x)

Tartisma

Sendrom ilk olarak 1913'te Piccardi tarafindan sach deride sikat-
risle seyreden alopesi, pubik ve aksiller bolgede non-sikatrisyel
alopesi ile govde ve ekstremitelerde folikiler spinéz paptiller
bulunan bir hastada tarif edilmistir (1-3). Piccardi buna kera-
totik spinuloz adini vermistir (2). Daha sonra 1915'te, Graham
Little daha 6nce de Lassueur tarafindan folikiilitis dekalvans et
atrofikans olarak tanimlanan benzer bir olguyu bildirmistir. Bu
nedenle hastaliga Graham-Little-Piccardi-Lassueur sendromu
ismi verilmistir (1-3).

Genellikle orta yasli kadinlarda gorilir (1). Kadinlarda erkeklere
nazaran dort kat daha fazla goriilmektedir. Siklikla siddetli ka-
sinti hastaliga eslik eder (3). Hastamiz 27 yasinda kadin hastay-
di. Olgunun 5 aydir gévdesinde kasintili papiller ile saclarinda,
koltuk alti ve pubik bolgesindeki killarda kayip vardi. Gévde ve
ekstremitelerde folikiiler papuller mevcuttu. Bazi yazarlar klinik
ve histopatolojik bulgular ve yayinlanan raporlar ile GLPLS'yi
liken planopilarisin bir varyanti olarak kabul etmekle beraber
bazi yazarlar ise bagimsiz bir sendrom olarak kabul etmektedir
(4.

Hastaligin etyolojisi bilinmemektedir. Bununla birlikte Hepa-
tit B agisi ile iliskili bir olgu, ailesel liken planus olgularinda da
gosterilen HLA-DR1 ekspresyonu tespit edilen ailesel bir olgu
ve androjen duyarsizlik sendromu (testikller feminizasyon) ile
iliskili olgu seklinde birkac olgu bildirilmistir (4-6). GLPLS etyo-
lojisinde suglanan diger faktorler hormonal degisiklikler, stres
ve vitamin A eksikligidir (4, 7). Yakin zamanda Rodriquez Bayana
ve ark!1 yaptiklari bir calismada GLPLS etyolojisinde otoimmin
bir iliski bildirmislerdir. Calismalarinda GLPLS hastalarinda bir
sentromer proteini olan INCENP'e karsi otoantikor olusumunu
tespit etmislerdir. INCENP mitotik hicre siklusunda yer alan
sentromerin major komponenti olup mitozun diizenlenmesin-
de rol oynar (8). Olgumuzun sistemik muayenesi dogaldi. Yapi-
lan laboratuvar incelemelerinde hepatit belirtegleri negatifti,
hormon tetkiklerinde herhangi bir patoloji saptanmadi. Aile
hikayesinde benzer sikayeti olan yoktu.

Histopatolojisinde erken lezyonlarda infundibulum ve istmus
seviyelerinde perifolikiler lenfositik infiltrasyon olur. Dis kok
kilifi cevresinde vakuoler degisiklikler meydana gelir. ilerlemis
lezyonlarda perifolikiiler fibrozis ve epitelyal atrofi meydana
gelir ve kum saati gériiniimi ortaya cikar. En son asamada ise
tahrip olmus sag folikiillerinin yerinde elastik liflerinin arttigi bir
alopesi gozlenir (9). Folikil hasari perifolikiler infiltrasyonun
baskisi sonucu meydana gelebilir ve bu basing kan akiminin
azalmasina neden olarak atrofiye yol acabilir (2). Hastamizin
histopatolojik bulgulari GLPLS ile uyumlu idi.

Hastalik yavas ilerleyici ve kronik bir seyir gosterir (7). Tedavisi
oldukga zordur. Tedavide topikal, sistemik ve intralezyonel ste-
roid kullanilabilir ama ¢cogu zaman etkili degildir. Diger tedavi
secenekleri arasinda retinoidler, fototerapi, siklosporin, hidrok-
siklorokin, doksisiklin ve takrolimus vardir ancak tedavi sonug-
lari degiskendir (1). Bir olgu 4 mg/kg/glin dozunda siklosporin
ile tedavi edilerek perifolikller hiperkeratotik papiillerde azal-
ma, sikatrisli yamalarda sa¢ c¢ikisi oldugu bildirilmistir. Siklos-
porinin hastaligin baslangi¢ fazinda akut inflamatuar stiregleri
baskilayarak etkili olabilecegi savunulmustur (9). Retinoidlerin
kullanimi ile liken planus tedavisinde basarili sonuglar alinmak-
la birlikte liken planopilaris tedavisinde basarili sonug alinama-
mistir (10). Liken planopilarisli 6 hastada 25 mg/giin etretinat
kullanimi ile tedaviye yanit alinamadigi gibi ayni zamanda
iyatrojenik telogen effluvium gozlenmistir. Hastamizda tedavi
olarak sistemik 35 mg/giin asitretin ve topikal steroid tedavisi
baslandi. Tedavi ile iki ayin sonunda hastaligin ilerlemesinde
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durma, folikiler papillerde iyilesme ve koltuk alti ve pubik kil-
larda az da olsa yeni kil ¢ikisi gézlendi. lyatrojenik telogen eff-
luvium gézlenmedi. Tedaviye yanitin iyi olmasi olgumuzda has-
taligin 5 ay 6nce baslamasindan dolayi hastaligin erken evrede
olmasindan kaynaklanabilir. Ayrica daha yiiksek dozda (35 mg/
glin) asitretin baslanmasi tedaviye iyi yanit alinmasinin nedeni
olabilir.

Sonug olarak liken planopilarisin nadir bir varyanti olan hastalik
siklikla ilerleyici ve kronik bir seyre sahiptir. Erken tani ve tedavi
ile hastaligin ilerlemesi durdurulabilir.
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