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Rowell Sendromu: Bir Olgu Sunumu ve Literatiiriin Gozden Gegirilmesi

Rowell Sendromu: A Case Report and Review of the Literature
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OZET

Rowell sendromu; (RS) lupus eritematozus (LE), eritema multiforme (EM)
benzeri lezyonlar ve karakteristik immiinolojik bulgularla nadir goérilen bir
klinik antitedir. Bu durum ilk olarak Rowell ve arkadaslar tarafindan 1963
yilinda diskoid lupus eritematosuslu (DLE) hastalarda tanimlanmigtir. 2000
yilinda Zeitouni ve arkadaslari tarafindan RS tani kriterleri olusturulmustur.
Maijor kriterler; lupus eritematozus varligi (sistemik, subakut veya diskoid), EM
benzeri lezyonlar ve antintikleer antikor (ANA) benekli paterni; minor kriterler
ise perniyo, anti-Ro ve/veya anti-La pozitifligi ve romatoid faktér (RF)
pozitifligidir. 3 major ve 1 minor kriter pozitifligi RS tanisi koydurmaktadir. Bu
bildiride EM benzeri lezyonlarla bagvuran ve RS tanisi alan 50 yasinda bir kadin
hasta sunulmaktadir.
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ABSTRACT

Rowell’s syndrome (RS) is a rare entity consisting of lupus erythematosus with
associated erythema multiforme (EM) like lesions and chacteristic
immunological findings. The condition was first described in 1963 by Rowell et
al. in patients with discoid lupus erythematosus (DLE). In 2000 Zeitouni et al.
redefined the diagnostic criteria for RS. Major criteria are; lupus
erythematosus  (systemic, subacute or discoid), EM like lesions and
antinuclear antibodies (ANA) speckled pattern; minor criteria are; pernio, anti-
Ro and/or anti-La positivity and rheumatoid factor (RF) positivity. 3 major and
1 minor criteria positivity makes the diagnosis of RS. In this report we present
a case of 50-year-old female presented with EM like lesions and diagnosed as
RS.
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GiRIS

Rowell sendromu (RS); lupus eritematozus (LE), eritema multiforme (EM)
benzeri lezyonlar ve karakteristik immiinolojik bulgularla nadir goérilen bir
klinik antitedir (1). ilk olarak Rowell ve arkadaslari tarafindan 1963 yilinda
diskoid lupus eritematosuslu (DLE) hastalarda tanimlanmistir (2). 2000 yilinda
Zeitouni ve arkadaslari tarafindan Rowell sendromu tani kriterleri
olusturulmustur (1). Etiyopatogenezi tam olarak bilinmeyen sendromun
etiyolojisinde ultraviyole (UV) radyasyon ve bazi ilaglar suglanmistir (3). Bu
bildiride EM benzeri lezyonlarla bagvuran ve SLE tanisi alan 50 yasinda bir
kadin hasta sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Viicutta kizarik dokunttler ve kolda kizariklik, sislik ve agri sikayeti nedeniyle
acil servise bagvuran 50 yasindaki kadin hastanin viicudundaki kizarikliklarin
birkag aydir oldugu ve baslangicta sadece glines géren alanlarda ortaya ¢iktig
6grenildi. Daha 6nce oral antihistaminik ve topikal steroidli kremler kullanan
hasta bu tedavilerden fayda gormedigini belirtti. Hasta acil servise
bagvurmadan son 3 giin igerisinde kolunda sislik, agri ve kizariklik, vicut
lezyonlarinda ise artis oldugunu ve bu sikayetleri nedeniyle oral ve topikal
antibiyotik tedavileri aldigini ancak fayda gormedigini ifade etti.

Bu olgu Mugla-Marmaris’te diizenlenen 9. Ege Dermatoloji Giinleri’nde (7-11 Mayis 2014) poster olarak sunulmustur.
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Sikayetlerinde giderek artis olan ve yaygin halsizlik sikayeti olan ve acil servise
basvuran hasta tarafimizca degerlendirildi.

Hastanin hipotiroidi diginda bilinen bagka bir hastaligi yoktu. Alinan
anamnezden hastanin fotosensitivite ve zaman zaman artraljilerinin oldugu
6grenildi. Yapilan fizik muayenede dudak vermilionunda Uzeri hemorajik
kurutlu papiler bir lezyon, govde 6n ve arka yizde, bilateral Ust ve alt
ekstremitede eritemli, yer yer ortalari vezikilasyon gosteren targetoid
lezyonlar ve sol kolda 6dem ve dirsek gevresinde eritemli, diizensiz sinirl, yer
yer Gizeri serohemorajik kurutlu ve ser6z akintili bir plak mevcuttu (Resim 1, 2).
Hasta genel olarak halsiz goriiniimdeydi. Hasta eritema multiforme 6n
tanisiyla servisimize yatirildi. Lezyonlara Eau borique % 2 pansuman ve
metilprednisolon aseponat % 0.1 krem baglandi. Sol koldaki eritemli 6demli,
kurutlu ve ser6z akintili lezyona yonelik enfeksiyon hastaliklar bolimiiniin
onerisiyle sistemik antibiyotik baslandi.

Resim 1: gévde arka ylizde eritemli, yer yer ortalari vezikilasyon gosteren
hedef benzeri lezyonlar ve sol kolda 6dem ve dirsek gevresinde eritemli,
diizensiz sinirli, yer yer tizeri serohemorajik kurutlu ve seréz akintili plak

Resim 2: kulak ve boyunda yer yer ortalari vezikiilasyon gosteren hedef
benzeri lezyonlar

Hastanin yapilan tetkiklerinde anemi, sedimentasyon ytksekligi, Gre ve
kreatinin degerlerinde vyukseklik, hipoproteinemi ve hipoalbiminemi,
hipokalsemi, hiperfosfatemi, tam idrar tetkikinde ise hematuri ve proteiniri
tespit edildi. Hastanin génderilen antinikleer antikor panelinde anti-Ro ve
anti-La pozitifligi ve hipokomplemantemi (C3 ve C4 dustkligl) mevcuttu.
Hastadan alinan deri biyopsisi histopatolojik olarak eritema multiforme ve
toksik epidermal nekroliz ile uyumlu olarak raporlandi. Dahiliye bolimu
tarafindan degerlendirilen hasta sistemik lupus eritematozus (SLE) 6n tanisiyla
devralindi. Hastanin yapilan bobrek biyopsisi evre 4-5 lupus nefriti ile uyumlu
geldi. Pulse steroid ve plazmaferez tedavilerine yanit alinamayan hasta sepsis
nedeniyle yogun bakim nitesinde takip edilmeye baslandi. Hasta yogun
bakim Unitesinde takip altindayken hayatini kaybetti.

TARTISMA

SLE kronik, rekirren ve fatal olabilen multisistemik otoimmun bir hastaliktir.
Genellikle geng kadin hastalari etkiler. Klasik EM ise genellikle akral bolgelerde
hedef benzeri lezyonlarla karakterize deri ve mukéz mebranlar etkileyen,
akut, kendini sinirlayan, immin aracih bir durumdur. Bazi enfeksiyonlar
(herpes simpleks ve mikoplazma), ilaglar, malignite ve konnektif doku
hastaliklari ile tetiklenen dermatozda herhangi bir spesifik otoimmn serolojik
bulguya rastlanmaz (4).

RS ilk olarak 1963 yilinda Rowell ve arkadaslarn tarafindan DLE, EM benzeri
lezyonlar ve serumda anormal immiinolojik bulgulari olan 4 kadin hastada
tanimlanmigtir (1). Literatirde bildirilen vakalarin ¢ogu orta yash kadin
hastalardir, fakat gocuklarda da tamimlanmistir (4,5). Baslangigta DLE’lu
hastalarda tanimlanan bu sendrom subakut kutanéz lupus eritematozus ve
SLE’li hastalarda da bildirilmistir (1). Bildirilen vakalarla tani kriterleri arasinda
birtakim tutarsizliklar olmasi nedeniyle 2000 yilinda Zeitouni ve arkadaslari
tarafindan RS tani kriterleri yeniden olusturulmustur (6). Buna gére major
kriterler; lupus eritematozus varligi (sistemik, subakut veya diskoid), EM
benzeri lezyonlar ve antintikleer antikor (ANA) benekli paterni; minor kriterler
ise perniyo, anti-Ro ve/veya anti-La pozitifligi ve romatoid faktér (RF)
pozitifligidir. 3 major ve 1 minor kriter pozitifligi RS tanisi koydurmaktadir (4).

Sendromun etiyopatogenezi tam olarak bilinmemektedir. En sik etiyolojik
faktorler ultraviyole maruziyeti, furosemid, anjiyotensin konverting enzim
inhibitorleri, doksisiklin, asiklovir, naproksen ve hidroksiklorokin gibi ilaglardir
(3). Literatirede sodyum valproat (3) ve oral terbinafin (7) ile gelisen RS
olgulari da bulunmaktadir. Bizim hastamizda ultraviyole maruziyeti diginda
bagska bir etiyolojik faktor saptanmadi.

Klinik olarak gozlenen EM benzeri lezyonlar SKLE erken dénem aniiler
lezyonlariile karisabilmektedir. Histopatolojide nekrotik keratinositlerin varligi
EM'’yi desteklese de SKLE’de de nekrotik keratinositler gorulebilmektedir. Bu
durum SKLE ve EM benzeri lezyonlarin klinik ve histolojik olarak ayriminda
birtakim zorluklara neden olmaktadir (2). Bu nedenle RS’nun ayri bir klinik
antiteden ziyade SKLE’un bir subtipi olabilecegi de 6ne striilmektedir (8). Modi
ve ark. LE ve EM benzeri lezyonlari olan ve RS dislintlen iki hastanin
lezyonlarindan alinan biyopsilerinin lupus ile uyumlu oldugunu bildirmislerdir
(9). Mendonca benzer bir sekilde LE ve EM benzeri lezyonlari olan bir hastanin
histopatolojik bulgularinin lupus ile uyumlu oldugunu bildirmistir (10). Bizim
hastamizda govde ve ekstremitelerde EM’yi dislndiren hedef benzeri
lezyonlar vardi ve lezyonlardan alinan deri biyopsisi EM ve toksik epidermal
nekroliz (TEN) ile uyumlu geldi.

Mandelcorn ve ark. TEN ile prezente olan ve LE 6zellikleri tasiyan iki hastada
siddetli bir RS varyanti tanimlamslardir (11). Benzer bir sekilde Rzepka ve ark.
2009 yilinda sodyum valproat alimina bagli oldugu dislntlen siddetli bir RS
bildirmisler ve bu vakada histopatolojik ve klinik bulgularin TEN ve SLE ile
uyumlu bulundugunu belirtmislerdir (3).

Olgumuza, SLE, ANA pozitifligi ve EM benzeri lezyonlarla tim majér
kriterleri ve anti-Ro ve anti-La antikor pozitifligi ile bir minor kriteri karsilamasi
nedeniyle RS tanisi konuldu. UV maruziyeti diginda herhangi bir tetikleyici
faktor tespit edilemeyen hastamiz tedaviye direngli lupus nefriti nedeniyle
kaybedildi.

Sonug olarak SLE’nin, EM benzeri lezyonlarla prezente olabilecegi akilda
tutulmali ve bu lezyonlarin 6zellikle rekiirren olmasi klinisyeni sistemik hastalk
acgisindan uyarmalidir. Gerekli tekiklerin yapilarak erken tani konulmasi ve
tedaviye erken donemde baslanmasi, SLE’li hastalarda hastaligin seyri
acisindan oldukga 6nem tagimaktadir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir gikar gatismasi bildirmemislerdir.
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