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Ozet

Summary

Klinigimize basvuran 6 yasindaki bir kiz ¢ocugu ve 3
yasmdaki erkek kardesinde piistiiler psoriasis tanisi kondu.
Topikal kortikoterapi basarisiz oldugu icin haftada 2.5 mg
dozunda metotreksat baglandi. Her iki hastanin da lezyonlar
tedaviden 2 hafta sonra azaldi. 3 yasindaki hastanin lezyon-
larinda tedaviden 3 hafta sonra tam iyilesme gozlendi. Jiivenil
piistiiler psoriasis tedavisi gii¢ nadir bir hastaliktir. Bu
makalede bir kardeste jeneralize, digerinde ise lokalize formda
piistiiler psoriasisi bulunan iki olgu sunulmug ve klasik te-
davilere yamitsiz olan bu olgularda, alternatif bir tedavi
secenegi olarak metoreksatin etkinligi tartisilmistir.

Anahtar Kelimeler: Jiivenil piistiiler psoriasis,
Akrodermatitis kontinua, Metotreksat
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A 6-year old girl and her three-year old brother admitted
to our clinic were diagnosed as pustular psoriasis. Because
topical corticotherapy had failed, methotrexate (2.5 mg/week)
was tried. The lesions of both two patients were decreased two
weeks after treatment. The lesions of 3-year old patient were
totally cleared after 3 weeks of treatment. Juvenile pustular
psoriasis is a rare disease and its therapy is difficult. In this ar-
ticle, we reported two cases, one with generalized pustular
psoriasis, and the other with localized pustular psoriasis and
we discussed the activity of methotrexate as an alternative
treatment modality in juvenile pustular psoriasis unresponsive
to other conventional therapies.

Key Words: Juvenile pustular psoriasis,
Acrodermatitis continua, Methotrexate
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Piistiiler psoriasis, psoriasisin steril piistiillerle
seyreden inat¢1 bir seklidir (1). Piistiiler psoriasisin
tiim formlar1 ¢ocukluk ¢aginda nadirdir. Cocuklarin
cogunda hastaligin baslangici 2-10 yas arasindadir
(2). Metotreksat jeneralize piistiiller psoriasisli
cocuklarda basariyla kullanilmistir (3). Oysa
lokalize piistiiler psoriasisde metotreksat daha az
etkilidir ve bazan basarili sonuglar alinabilir (4). Bu
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makalede, tedavilerinde metotreksatin kullanildigi
bir jeneralize ve bir de lokalize piistiiler psoriasisi
olan iki kardes olgu incelenmis ve literatiir gozden
gecirilmistir.

Olgu Sunumu

1. olgu: Iki kardes olgudan 6 yasindaki kiz
kardes, sol el 1. parmaginda uzun siiredir iyi-
lesmeyen yara sikayeti ile klinigimize bagvurdu.
5 yil 6nce kapiya sikistirmasini takiben olusup
bliylidiigli ve bir siire sonra ise ayn1 parmagindaki
tirnagin diistiigii 6grenildi. Dermatolojik muayenede
sol el 1. parmakta tiim falanksi tutan canli kirmizi
renkte eritemli zemin {izerinde, deskuamasyon, yer
yer piistiil ve kurut bulunan lezyon vardi. Bu par-
makta tirnak kaybi da mevcuttu (Sekil 1). Oz
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Sekil 1. 1. olgunun tedavi dncesindeki klinik goriiniimii.

geemisinde 6zellik yoktu. Soy gegmisinde ise anne,
baba ve amca ¢ocuklarinin 3 tanesinde yapilan der-
matolojik muayenede harita dili mevcuttu.
Hastanin sistemik muayene ve rutin laboratuvar
tetkiklerinde herhangi bir patolojiye rastlanmadi.
Alinan deri biopsisinin histopatolojik in-
celemesinde yilizeyde hiperkeratoz, munro
mikroabseleri, diizenli akantoz, papillomatozis, pa-
piller dermiste belirgin 6dem ve perivaskiiler ilti-
habi infiltrasyon tespit edildi (C.U. Patoloji lab.
2592/98). Hastaya uygulanan lokal kortikosteroid
tedavisine cevap alimmamasi nedeniyle 2,5 mgr
metotreksat tedavisi haftalik intervallerle baslandi.
2. haftadan sonra lezyonlarda gerileme goriildi
(Sekil 2). Hastanin 9 aylik takibinde lezyonlarda ge-
rileme olmasina ragmen tam diizelme gozlenmedi.

2. olgu: ikinci kardes 3 yasindaki erkek olgu,
viicudunda tekrar eden yaygin yara sikayeti ile gel-
di. Dermatolojik muayenesinde dilde harita tarzin-
da beyaz membran mevcuttu. Sach deride, yiizde,
boyunda, ensede, govdede, her iki iist ve alt eks-
tremitede, yaygin, eritemli zemin iizerinde sar1
renkte deskuamasyon, yer yer 2-3 mm ¢aplarinda
grup yapmis piistiiler lezyonlar vardi. Her iki el ve
ayak dorsalinde, goz kapaklarinda 6dem mevcuttu
(Sekil 3). Soy gecmisi birinci olguda anlatilanla
ayni olan hastanin 6z ge¢misinde bir 6zellik yoktu.
Olgunun fizik muayenesinde 38.9°C ates, submen-
tal, aksiller ve inguinal lenfadenopati ve sag dis ku-
lak yolunda piiriilan akint1 disinda herhangi bir pa-
tolojik bulguya rastlanmadi. Laboratuvar bulgu-
larinda: Hemoglobin: 8.6 gr/dl idi. Hastadan alinan
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Sekil 2. 1. olgunun 2 haftalik tedavi sonrasindaki klinik
gortinimil.

deri biopsisinin histolopatolojik incelemesinde,
yiizeyde fokal polimorfoniikleer 16kositlerin niik-
leer artiklarinin yer aldig1 kurut tabakasi, akantoz,
spongioz lenfositler ve polimorfoniikleer 16kosit-
lerin ekzositozu ile karakterli epidermis, iist der-
miste 0dem ve perivaskiiler mononiikleer iltihabi
infiltrasyon ile kollajen liflerde artma tespit edildi
(C.U. Patoloji lab. 1413/98). Akut otitis media ve
anemisi olan hastaya analjezik, antibiyotik ve
demir tedavisi baslandi. Uygulanan lokal ve sis-
temik kortikosteroid tedavilerine yanit alinamamast
sonucunda metotreksat 2.5mgr PO. haftalik inter-
valler seklinde baglandi. Hastanin lezyonlarinda 2.
haftadan sonra belirgin diizelme goriildii (Sekil 4).
9 aylik takipte yeni lezyonlar1 ¢itkmayan hasta, ha-
la takip edilmektedir.

Her iki olguya yapilan genetik konsiiltasyonu
sonucunda, anne ile babanin akraba olmasi1 ve her
iki kardeste de hastaligin goriilmesi nedeniyle
genetik gecisin otozomal dominant 6zellik goster-
digi sonucuna varildi (Tablo 1).

Tartisma

Piistiiler psoriasis, psoriasisli hastalarin
%1'inde izlenen nadir bir formdur (5). Ailevi olgu-
lar ise daha nadirdir (6). Lokalize piistiiler psoriasis
genellikle besinci ya da altinci dekatta baglar ve
kadinlarda daha sik goriiliir (2). Piistiiler psoriasisin
aile dagilim ile ilgili yaymnlar azdir. Literatiirde
ayni jenerasyondan 3 akraba ¢ocugunda lokalize
akral piistiiler psoriasis ve episodik jeneralize
pustiiler psoriasis oldugu bildirilmistir (7). Yine
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Sekil 3. 2. olgunun tedavi dncesindeki klinik goriiniimii.

monozigotik ikizlerin her ikisinde de dogumdan
sonraki 48. saatte gelisen juvenil jeneralize piistiiler
psoriasis tespit edilmistir (8). Gorgiilii ve Akgiin (9)
ise 500 psoriasisli hastada yaptiklar1 ¢alismada aile
Oykisii olan hastalarin oranmin %17.8, bunlarin
%1.1'inin hem anne hem de babasinda psoriasis
oldugunu, kardeslerde psoriasis oranmin %32.6
oldugunu bulmuslardir. Piistiiler psoriasise ise rast-
lamamiglardir. Bizim olgularimizda anne ve ba-
banin akraba olmasi, amca ¢ocuklarinda harita dili
olmasi, psoriasisin her iki kardeste de ortaya ¢ik-
masi genetik gegisi pekistirmistir.

Distal  falanksta smirli  Halopeau'nun
Akrodermatitis'inin tanist zordur. Akrodermatitis
kontinua'da hastalik 1. veya 2. el parmaginin distal
kismindan, daha az siklikla da ayak parmak ucun-
dan bagslar. Tirnak erken dénemde etkilenir ve trav-
manin baslatict rolii vardir. Uzun siiren akroder-
matitis kontinua tirnakta tam destriiksiyona ve tir-
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Sekil 4. 2. olguda 2 haftalik tedavi sonrasindaki klinik
diizelme.
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Tablo 1. Olgularm aile agaci.

nak kaybina neden olur (10). Bizim olgumuzda da
lezyon travmadan sonra baglamistir ve travma
tetikleyici faktor olmugtur. Halopeau'nun akroder-
matitis kontinua'st kronik bir gidig gosterir. 20 has-
ta lizerinde yapilan aragtirmada takip periyodunda
hastalarin hicbirinde tam iyilesme izlenmedigi
bildirilmistir (11). Akrodermatitis kontinua'nin te-
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davisinde uzun siireli remisyon saglayan spesifik
bir ilag¢ yoktur. Okliizyonlu potent kortikosteroid te-
davisi pistiillere olduk¢a etkilidir. PUVA tedavisi
yeni piistlil olusumunu baskilar ve tedavinin de-
vaminda uzun siireli etkili olabilir. Lokosit motilite-
sine etkili kolsisin, tetrasiklin veya metotreksat gibi
ajanlar basartyla kullanilir. Ayrica etretinat,
hidroksiiire, dapson, siklosporin A ve sistemik kor-
tikosteroidlerin kullanilabilecegi belirtilmistir (10).
Bizim 1. olgumuzun da lokal baglanan tiim te-
davilere direngli olmasi nedeniyle haftalik inter-
vallerle 2,5 mgr metotreksat oral baglandi. 2 haf-
tadan sonra inflamasyonda azalma goriildii. 9 aylik
takipte tam diizelme gozlenmeyen olgu hala takip
edilmektedir.

Generalize piistiiler psoriasisin ataklari uzun
siiren ates ile karakterizedir. Infeksiyon odaklart
tetikleyici faktordiir (10). Singapur'da yapilan bir
arastirmada akut Von Zumbusch'u olan hastalarda
multipl alevlenmeler ve belirgin mortalite ve mor-
bidite ile giden hastaliin inat¢1 oldugu
bildirilmistir (12). Ikinci olgumuzda tesbit edilmis
olan akut otitis media tetikleyici bir faktor olarak
kabul edilmistir.

Jeneralize piistiiler psoriasis tedaviye direng-
lidir; yerel ve sistemik kortikosteroidler, metotrek-
sat, azatiopirin, etretinat, PUVA ve kolsisin tedavi-
leri verilebilir (1). Jeneralize piistiiler psoriasisi
olan ¢ocuklar baslangigta daha 1limli yontemlerle
tedavi edilmelidirler (13). Metotreksat effektif bir
antipsoriatik ajandir. Ozellikle akut jeneralize
plstiiler psoriasis, psoriatik eritrodermi, psoriatik
artirit ve tek basina topikal tedavi ile tam kontrol al-
tina alinamayan ciddi kronik plak psoriasisli hasta-
larda etkilidir. Diger tedavilerle karsilastirildiginda
ucuzdur, dogru kullanimla giivenlidir ve tercih
edilir. Bu nedenle metotreksat, piistiiler psoriasis,
eritroderma gibi anstabil psoriasislilerde, diger te-
davi yontemlerine ge¢meden once kisa donemli
kontrolii saglamak veya siklikla uzun doénemde
remisyon saglamak amaciyla kullanilabilir (14).
Literatiirde generalize piistiiler psoriasisli 4 yasin-
daki bir erkek cocugu baslangicta konservatif
olarak tedavi edilmis fakat daha sonra eritrodermi
ve daha toksik bir tablo gelismesi nedeniyle oral
metotreksat haftalik araliklarla 2,5 mgr/glin kul-
lanilmistir. 2 kiir sonucunda bariz diizelme
goriildiigii bildirilmistir (15). Tay ve arkadaglarinin
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(12) yaptig1 bir calismada ise jiivenil piistiiler pso-
riasisi olan bir hastada metotreksat tedavisine yanit
alinamamis ve bu olgu etretinatla tedavi
edilebilmistir. Yine aymi arastirmacilar piistiiler
psoriasisi olan bir gebede basarili bir metotreksat
tedavisi uygulamiglar ve bu hasta saglikli bir bebek
diinyaya getirmistir. Baska bir literatiirde general-
ize piistiiler psoriasisi ve iligkili simetrik poliartriti
olan olguda lokal tedavi, oral kortikosteroid, haf-
talik diisilk doz metotreksat uygulanmis, deri ve
psoriatik artrit semptomlar1 hizla diizelmistir (16).
Bizim 2. olgumuzun da lokal ve sistemik tedavilere
cevap vermemesi, tablonun hayati tehdit eder hale
gelmesi nedeniyle haftalik intervaller seklinde 2,5
mgr oral metotreksat baslanmistir. 2 kiir sonra
atesin diismesi, piistiillerin sonmesi ve eritroder-
minin azalmasi ile belirgin klinik diizelme saglan-
mistir.

Genetik gecisin 6nemli oldugu ailevi pistiiler
psoriasisli olgular nadir goriilmektedir. Cocuklarda
ilimh tedavi segeneklerine yanit vermeyen olgular-
da metoreksat tedavisi bir alternatif olarak kul-
lanilabilir. Bununla birlikte metoreksatin uzun
stireli kullanimina bagli gelisebilecek yan etki ve
komplikasyonlarinin da gézardi edilmemesi gerek-
mektedir. Bu nedenle tedavi segeneklerine duyulan
gereksinim devam etmektedir.
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