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Ozet

Pemfigus vulgaris, keratinositler arasi interseliiler ara mad-
deye karsi dolasan antikorlarin varligi ile karakterize kronik biilléz
bir dermatozdur. Yeterli tedaviyi takiben lezyonlar, yerlerinde
genellikle hiper veya hipopigmente makiiller birakarak iyilesir.
Lezyonlar nadiren de postpemfigus akantomata seklinde iyilesme
gosterebilir. Bu yazida postpemfigus akantomata gozlenen
pemfigus vulgarisli bir olgunun klinik ve histopatolojik seyrinin
sunulmasi ve bu konudaki literatiirlerin gézden gegirilmesi amacg-
landi.

Otuzsekiz yasinda bayan olguda klinik, histopatolojik ve
direkt immunofloresan bulgulari ile “pemfigus vulgaris” tanist
konularak, 120 mg/giin prednizolon esdegeri deksametazon ve
100 mg/giin azatioprin tedavisi baslandi. Tedavinin birinci
aymda biitin lezyonlarin iyilesmesine ragmen sadece iki
lezyonun oldugu yerde hiperpigmente, {iizeri verriikoz,
hiperkeratotik plak tarzinda bir degisiklik ortaya ¢ikti. Bu yeni
lezyonun histopatolojik incelenmesinde “hiperkeratoz, belirgin
akantoz, suprabazal ayrilma ve akantolitik hiicreler” gozlendi.
Bu iki lezyon disinda lezyon bulunmadig i¢in kortikosteroid
dozu azaltilmaya baglandi. Tedavinin {i¢lincli ayinda bu iki
lezyon biraz kiiglilmekle birlikte, aynen devam ediyordu.
Histopatolojik incelemede sadece akantoz gozlendi. Direkt
immunofloresan incelemesinde pemfigus vulgariste goriilene
benzer, stratum spinozum tabakasinda interseliiller IgG bo-
yanmast tespit edildi. Steroid dozu azaltilmaya devam edildi.
Her iki lezyon yavas bir seyirle 6 ayda iyilesti. Steroid dozunu
belirgin olarak diismemize ragmen herhangi bir aktivasyon
olmadi.

Yesudian ve ark. postpemfigus akantomatayi, klinik
remisyonda goriilmesine ragmen; direkt immunofloresan
pozitifligi nedeniyle, pemfigusun aktivite bulgusu olarak
degerlendirmislerdir. Olgumuzda da postpemfigus akantomata
lezyonunda direkt immunofloresan pozitif bulundu. Diger
lezyonlarin iyilesmesi nedeniyle steroid dozu azaltildi. Olgu-
muzda aktivasyon goriilmezken lezyonlar yavasca diizeldi. Bu
nedenle postpemfigus akantomatanin aktivasyon indikatorii
degil, yeni bir iyilesme paterni olabilecegini savunuyoruz.
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Summary

Pemphigus vulgaris is a chronic bullous dermatosis that
is characterized by antibodies against intercellular substance
between keratinocytes. After adequate therapy, lesions heal
with hyper or hypopigmentation. Lesions rarely show involu-
tion with postpemphigus acanthomata. In this article, we pre-
sent the clinical and histopathological course of postpemphi-
gus acanthomata in a case of pemphigus vulgaris and discuss
the relevant medical literature.

Lesions of 38 year-old female were examined clinically,
histopathologically and with direct immunofluoresence which
were consistent with pemphigus vulgaris. A therapy of predni-
solon 120mg/day and azathioprine 100mg/day was started.
Within the first month of therapy all the lesions healed but two
of them left hyperpigmented, verrucous, hyperkeratotic
patches. Histopathological examination of the two new lesions
disclosed hyperkeratosis, clear acanthosis, suprabasal cleft and
acantholytic cells. As there were no lesions except these two
lesions, corticosteroid dose was tapered. At the third month of
therapy, the lesions were smaller and their histopathological
evaluations showed acanthosis and direct immunofluorecence
examinations disclosed a staining with Ig G at the stratum
spinosum layer similar to pemphigus vulgaris. The lesions
showed a slow regression at the sixth month of therapy. No
activation of the lesions were seen in spite of corticosteroid
dose tapering.

Yesudian et al suggested that in spite of being seen at
clinical remission phase, because of direct immunofluores-
cence positivity, postpemphigus acanthomata is an activation
indicator of pemphigus. In our case, direct immunofluores-
cence was found positive in the postpemphigus acanthomata
lesions. After tapering the dose of corticosteroids, there was no
activation of the disease and lesions slowly regressed. In con-
clusion, we suggest that postpemphigus acanthomata is not an
activation indicator but may be a new healing pattern of pem-
phigus.
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Pemfigus vulgaris, keratinositler arasi inter-
seliiler ara maddeye kars1 dolasan antikorlarin varlig
ile karakterize kronik biilloz bir dermatozdur. Yeterli
tedaviyi takiben lezyonlar, yerlerinde genellikle
hiper veya hipopigmente makiiller birakarak iyilesir
(1). Lezyonlar nadiren de postpemfigus akantomata
(PPA) seklinde iyilesme gosterebilir (2,3). Bu yazida
PPA go6zlenen pemfigus vulgarisli bir olgunun klinik
ve histopatolojik seyrinin sunulmasi ve bu konudaki
literatiirlerin gdzden gegirilmesi amaglandi.

Olgu

Otuzsekiz yasinda bayan hasta iki ay dnce de-
risinde olusan ve iyilesmeyen i¢i su dolu kabarcik-
lar nedeni ile klinigimize bagvurdu. Oz ve
soygecmisinde bir 6zellik yoktu. Fizik muayenesi,
dermatolojik bulgular1 disinda normaldi. Dermato-
lojik muayenesinde sirtta daha ¢ok olmak iizere;
yiiz, boyun, govde ve bacaklarda gevsek, Nikolsky
bulgusu pozitif biiller ve iizeri krutlu erode
lezyonlar gozlendi. Oral mukoza normaldi. Rutin
kan, idrar ve biyokimya tetkikleri ile tiimor belir-
tecleri normaldi. Postero-anterior akciger grafisi ve
abdominopelvik ultrasonografide patolojik bulgu
gozlenmedi. Pemfigus vulgaris 6n tanisi ile biyopsi
alindi; yapilan histopatolojik incelemede akantoliz,
suprabazal seviyede biil olusumu ve biil iginde
akantolitik  hiicreler  tespit  edildi.  Direkt
immiinfloresan ~ (DIF)  incelemede,  stratum
spinozumda interseliiler IgG birikimi saptandi.
Hastaya klinik ve histopatolojik bulgular esliginde
pemfigus vulgaris tanist konuldu. 120 mg/giin
prednizolon esdegeri olarak deksametazon 18
mg/giin ve 100 mg/giin azatioprin baslandi.

Tedavinin 1. aymda tim lezyonlan iyilesti,
yerlerinde hiperpigmente makiiller kaldi. Ancak
sag skapula iizerinde ve bel bolgesinde iyilesmekte
olan birer lezyon iizerinde hiperpigmente, iizeri
verriikdz ve kadifemsi, hiperkeratotik plak tarzinda
lezyonlarin olustugu tespit edildi (Resim 1). Bu
lezyonlardan alinan biyopsinin histopatolojik ince-
lemesinde; epidermiste hiperkeratoz ve belirgin
akantoz, suprabazal bolgede ayrilma ve ayrilma
bolgelerinde akantolitik hiicreler gozlendi (Resim
2). Bu asamada DIF inceleme yapilamadi. Biitiin
lezyonlar geriledigi i¢in oral kortikosteroid dozu
azaltilmaya baslandi.
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Resim 1. Postpemfigus akantomata lezyonlarinin goriiniimii.

Kortikosteroid dozunun azaltilmasina ragmen,
tedavinin 3. aymda herhangi bir aktivasyonun bu-
lunmadig1 ve keratotik lezyonlarin kismen gerile-
digi gozlendi. Bu keratotik lezyonlardan alinan
biyopsilerin histopatolojik incelemesinde;
suprabazal ayrilma izlenmeyen epidermiste hafif
akantoz ve st dermiste damarlar etrafinda
mononiikleer hiicre infiltratlar1 vardi (Resim 3).
Direkt immunofloresan incelemede epidermiste
stratum spinozumda interseliiler araliklarda IgG
birikimi tespit edildi (Resim 4). Kortikosteroid
dozu azaltilmaya devam edildi. Tedavinin 4. ayin-
da lezyonlarin oldukca geriledigi ve 6. ayinda ta-
mamen kayboldugu gézlendi (Resim 5).

Tartisma
Pemfiguslu olgularda tedaviyi takiben lezyon
yerlerinde hiperpigmente veya hipopigmente
makiiller goriilebilir (1). Cok nadir olarak
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Resim 2. Postpemfigus akantomatinin histopatolojik goriinii-
mii: Epidermiste hiperkeratoz, belirgin akantoz, suprabazal
bolgede ayrilma ve ayrilma bolgelerinde akantolitik hiicreler.
(H-Ex200)

akantozis nigrikans benzeri lezyonlar da gdzlen-
mistir (4-6). Baz1 ¢alismalarda ise PPA gelisen
olgular bildirilmistir (2,3).

Faber ve arkadaglar1 pemfigus vulgaris tedavi-
si sirasinda keratotik ve vejetan lezyonlar1 gelisen
3 olgu yaymlamiglardir. Bu lezyonlarin
histopatolojik incelemesinde akantoz ve akantoliz
gbzlenmis ve; DIF incelemelerinde de IgG depo-
lanmasi tespit edilmistir. Bu bulgularin esliginde,
yazarlar pemfigusta keratotik ve vejetan lezyon
gelisiminin hastaligin aktivite bulgusu olabilecegi-
ni ortaya atmiglardir (7).

Postpemfigus akantomata terimi ilk olarak Ye-
sudian ve arkadaglar tarafindan “pemfigusun iyile-
sen lezyonlarinda ortaya c¢ikan akantoma” olarak
tanimlanmistir.  Calismacilar  47’si  pemfigus
vulgarisli, 5’1 pemfigus foliaseuslu toplam 52 pem-
figuslu olgunun 13’iinde tedavi sirasinda lezyon
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Resim 3. Ugiincii ayda lezyonun histopatolojik goriiniimii:
Hafif akantoz ve iist dermisde perivaskiiler mononiikleer hiicre
infiltrasyonu. (H-Ex200)

yerlerinde akantomata gelistigini bildirmigler-
dir: Postpemfigus akantomata gelisen olgularin
10’unun pemfigus vulgaris ve 3’iiniin de pem-
figus foliaseus oldugu belirtilmistir. Postpem-
figus akantomata, seboreik keratozu andiran
hiperpigmente verriikoz plaklar seklinde, ¢ok
sayida ve en sik da govdede godzlenmis ve
lezyonlar 6 ay-1 yil icinde gerilemistir. Bu
lezyonlarin  histopatolojik  incelemelerinde;
hiperkeratoz, akantoz, papillomatoz, intraepi-
dermal ayrilma ve bu ayrilma olan bolgelerin
icinde birkac adet akantolitik hiicre tespit edil-
mistir. Sadece iki olguya DIF inceleme yapilmig
ve pemfigusa 6zgii DIF bulgular1 bulunmustur.
Bu nedenle de PPA gelismesinin pemfigusun
aktivite bulgusu olabilecegi belirtilmistir (2).

Postpemfigus akantomatanin klinik ayirici ta-
nisinda seboreik keratoz, epidermolitik akantoma,
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Resim 4. Uciincii ayda DIF incelemede stratum spinozum
tabakasinda interseliiler IgG poztifligi.

Resim 5. Lezyonlarin 6. aydaki goriiniimii.

akantolitik akantoma, pemfigoid vejetans ve
pemfigus vejetans sayilabilir. Seboreik keratoz
orta yasta gozlenir, lezyonlar el ve ayak harig
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her yere yerlesebilir, ¢ok sayidadir ve kalicidir.
Hafif yiiksek, keskin kenarli, gri-kahverenkli, yii-
zeyi verriikoz Ozellikte papiil ve plaklar seklinde
gozlenir. Histopatolojik incelemede akantolitik
hiicrelerin bulundugu intraepidermal ayrilmalar
gozlenmez. Direkt immunofloresan incelemede
boyanma goriilmez (2,8,9).

Epidermolitik akantoma soliter, verriiye ben-
zer lezyonlarla karakterizedir. Nadiren multipl
olabilir. Olusumunda giines ve travma suglanmigsa
da, etyopatogenezi kesin olarak bilinmemektedir.
Histopatolojik incelemede epidermolitik hiperkera-
toz gozlenir (9).

Akantolitik akantoma ise genellikle yagh kisi-
lerde gozlenen; govdede yerlesen, asemptomatik,
hiperkeratotik, spontan olarak gerilemeyen papiiler
lezyon seklinde ortaya cikar. Lezyon siklikla bir
adettir. Ancak renal transplantasyon yapilan bir
olguda ¢ok sayida gelistigi  bildirilmistir.
Histopatolojik incelemede PPA’dan farkli olarak;
epidermisin bir¢ok seviyesinde akantoliz, yiizeyel
dermiste perivaskiiler lenfositik infiltrat ve bazen
fokal spongioz bulunur. Diskeratoz goézlenmez.
Ayrica PPA’da pemfigusa 6zgii DIF bulgular1 goz-
lenirken, akantolitik akantomanmn DIF inceleme-
sinde herhangi bir bulguya rastlanmaz. Akantolitik
akantomanin pemfigus ile birlikteligi yoktur
(2,9,10).

Biilloz pemfigoidin bir varyanti olan
pemfigoid vejetans, klinik olarak pemfigus
vejetans benzeri lezyonlar ile karakterizedir.
Histopatolojik olarak subepidermal ayrilma gozle-
nir. Sistemik dolasimda anti-bazal membran zon
antikorlar1 bulunur ve DIF incelemede biilldz
pemfigoidle uyumlu lineer IgG ve C3 ile boyanma
gozlenir (11,12). Olgumuzda histopatolojik olarak
biil yerlesimi stratum spinozumda idi ve DIF ince-
lemesi pemfigus vulgaris ile uyumlu idi.

Pemfigus vejetansta lezyonlar 6zellikle inter-
trigindz bolgeler, skalp veya yiizde yerlesir. Geli-
sen erozyonlar agir1 graniilasyon dokusu ve
krutlanma gosterme egiliminde olup, verriikdz
goriiniimdedir. Histopatolojik incelemede; PPA’da
oldugu gibi papillomatoz ve akantoz gozlenir. An-
cak pemfigus vejetansta karakteristik olarak, ka-
linlagmig epidermiste hemen hemen tamamen eoz-
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inofillerden olusan intracpidermal abseler mevcut-
tur. Direkt immunofloresan incelemede pemfigus
vulgariste oldugu gibi stratum spinozum sevi-
yesinde interseliiler IgG ile boyanma tespit edilir
(1). Olgumuz klinik ve histopatolojik olarak pem-
figus vulgaris ile uyumlu idi.

Yesudian ve arkadaglart PPA’nin, klinik
remisyonda goriiliiyor olsalar bile DIF’mn pozitif
olmasi nedeniyle; hastaligin gelecek relapslarin ve
hastalik aktivitesinin bir gostergesi olabilecegini 6ne
stirmiiglerdir. Bu nedenle de klinisyenlerin, PPA
gelisen pemfiguslu olgularin tedavileri sirasinda
olasi aktivite yoniinden uyanik olmalarini énermis-
lerdir (2). Ancak PPA tespit edilen 13 olgunun sa-
dece 2’sinde DIF incelemesi yapmalar1 sebebiyle,
bir karara varabilmek icin bu rakamin cok kii¢iik
oldugu da unutulmamalidir. Aytekin ve arkadaslar
da tedavi sirasinda kortikosteroid dozu azaltilirken,
iyilesmekte olan bazi lezyon yerlerinde PPA gelisen
bir pemfigus wvulgaris olgusu bildirmigler ve
akantomanin histopatolojik aktivasyonu gosterdigini
belirtmislerdir (3). Ancak olgunun lezyonlarinin
DIF ile incelemesinden bahsedilmemistir. Ayrica
PPA’nin gelistigi donemde yeni biil olusumu géz-
lenmemesi ve tedavi takibinde lezyonlarin tamamen
iyilesmesi nedeniyle bu durumun aktivasyon belirti-
si olamayacagimi diisiinmekteyiz.

Olgumuzda tedavinin birinci ayinda, 2 PPA
lezyonu diginda tiim lezyonlan iyilestigi igin,
kortikosteroid dozu yavas yavas azaltilmaya bas-
land1. Tedavinin 3. ayinda baslangica gore kiigiil-
miis olan PPA lezyonunda DIF bulgusu pemfigusla
uyumlu bulundu. Kortikosteroid dozu azaltilmaya
devam edildi. Olgumuzda herhangi bir aktivasyon
gbzlenmedi ve PPA 6. ayda tamamen geriledi.

Bu nedenlerle postpemfigus akantomatanin
aktivasyon bulgusu degil, yeni bir iyilesme paterni
olarak algilanmasinin daha dogru olacagim dii-
stinmekteyiz.
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