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ÖZET 
Bu yazıda, çocuklarda bollerle seyreden dermatolojik 

hastalıklardan, tanıları immünopatolojik özelliklere daya­
nan ve bu nedenle 'ımmünobüllöz hastalıklar adı verilen 
bir grup hastalık anlatılmaktadır. 

Bu gruptaki 12 hastalık; pemfigus grubu, pemfigoid 
grubu, IgA büllöz hastalıkları grubu ve diğerleri olmak 
üzere 4 başlık altında incelenmektedir. 

Hastalıkların; klinik, histopatolojik, immünopatolojik ö-
zellikleri, etyopatogenezleri konusundaki görüşler, tedavi 
yöntemleri ve prognozları son yıllarda bu konuda bildiril­
miş görüşlerin ışığında sunulmaktadır. 

Anahtar Kelimeler: Çocukluk çağı, Immünobüllöz 
deri hastalıkları 
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SUMMARY 
The subject of this article is a group of blistering 

diseases of childhood. This group of diseases are 
called immunobullous diseases because their diagnoses 
depend on their immunopathologic properties. 

These 12 diseases are investigated in four groups 
which are the pemphigus group, the pemphigoid group, 
the IgA bullous disease group and others. 

In this article histopathologic, immunopathologic and 
clinical properties, hypothesis on etiopathogenesis, 
modes of treatment and prognoses of these diseases are 
presented under the light of knowledge which has been 
published in recent years. 
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Çocukluk çağında görülen ımmünobüllöz hastalıklar 
4 gruba ayrılarak incelenmektedir (1). Bunlar: 1. Pemfi­
gus grubu, 2. Pemfigoid grubu, 3. IgA büllöz hasta­
lıkları grubu ve 4. Diğer ımmünobüllöz hastalıklar gru­
budur. Bu 4 başlık altında anlatılacak olan hastalıklar 
Tablo 1'de görülmektedir. 

1. PEMFİGUS G R U B U : Yetişkinlerde en sık gö­
rülen pemfigus tipi (%75 sıklıkla) pemfigus vulgaris ol-
m " i n a ka i l i n çocukta pemfigus foliasesus daha sık 
görülmektedir (1,2). 

1. Pemf igus vulgar is : Çocukluk çağında ilk kez 
1955'te tanımlanmış ve günümüze kadar 31 vaka bildi­
rilmiştir. Bunların 16'sı kız, 15'i erkektir. Ayrıca, aktif 
pemfigus vulgarisi olan annelerden doğan bebeklerde 
transien neonatal pemfigus bildirilmiştir (2). 
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Klinik: Tüm vücutta yerleşebilen kronik vezikülo-
büllöz bir hastalıktır (Şekil 1). Genellikle oral lezyonlar, 
kutanöz lezyonlara öncülük eder. Bazen hastalık, oral 
mukozada lokalize olarak kalır. Mukoz membran tutulu­
mu %95 oranındadır (1,2). 

Nlkolsky fenomeni pozitiftir. Yani parmakla sağlam 
bülün üzerine basınç yapılınca bülün kenarları çevreye 
doğru ilerler ve bül genişler (1,2). 

Büller yırtılınca ağrılı, erode alanlar ortaya çıkar. 
Bu durumda sekonder enfeksiyonlar önemli bir sorun­
dur (2). 

Histopato'oji: Lezyon bölgesinde suprabazal bül 
ve akantolizis görülür. Tzanck testi pozitiftir. Yani taze 
bül sıvısından hazırlanan preparatta akantolitik keratino-
sitler görülür. Bül oluşmadan önce, epidermisde eozi-
nofilik spongioz ve eozinofilik apseler görülebilir (1,2). 

İmmünopatoloji: Direkt immunofloresan yöntem 
ile normal veya perilezyonel deride epidermisde inter-
sellüler Immunglobulin (lg)G ve kompleman (C')3 biriki­
mi görülür (1,3) (Şekil 2). 
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Tablo 1. Çocukluk çağı ımmünobüllöz hastalıkları 

1. PEMFİGUS GRUBU 
1. Pemfigus vulgaris 
2. Pemfigus vejetans 
3. Pemfigus foliaseus 
4. Pemfigus eritematozus 

2. PEMFİGOİD GRUBU 
1. Büllöz pemfigoid 
2. Herpes gestasyones 
3. Sıkatrisyel pemfigoid 

3. IgA BÜLLÖZ HASTALIKLARI GRUBU 
1. Dermatitis herpetiformis 
2. Çocukluk çağı kronik büllöz hastalığı 

4. DİĞER İMMÜNOBÜLLÖZ HASTALIKLAR GRUBU 
1. Edinsel epidermolizis bülloza 
2. Büllöz lupus eritematozus 
3. Eritema multiforme 

Şekil 1. Pemfigus bülleri intraepidermal yerleşimli oldukları için 
birkaç gün içinde gevşek bir görünüm alırlar (A colour atlas of 
Dermatology 1986). 

Ayrıca indirekt immunoflorosan yöntem ile serum­
da intersellüler ara maddeye karşı IgG yapısında anti­
korlar (Ab) bulunur. Bu Ab'ların titresi, hastalığın şiddeti 
ile ilişkilidir (2,3). 

Etyopatogenez: Epidermisdeki akantolizis, inter­
sellüler ara maddenin ve desmozomların erimesi ve 
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intrasellüler değişiklikler; intersellüler ara maddeye karşı 
saptanan pemf igus Ab' lar ının birikimi İle açıklan­
maktadır. Bu Ab'ların plasenta yolu ile hasta anneden 
bebeğe geçtiği ve transien neonatal pemfigusa neden 
olduğu bildirilmiştir (2). 

Bül sıvısında total hemolitik kompleman (CH50) 
azlığı, serumda kompleman sistemini aktive edebilen 
immün komplekslerin varlığı hastalığın otoimmün pato-
genezi olduğunu destekleyen bulgulardır (2,3). 

Tedavi: Sistemik kortikosteroidler yalnız başları­
na veya immünosupressi f ler le birlikte kullanılır lar. 
Başlangıç dozu olarak günde 2-6mg/kg prednisone 
önerilmektedir. Ayrıca lezyonların durumuna göre topi-
kal tedavi gerekebil ir . Bes lenmenin destek lenmesi 
önemlidir (2). 

Prognoz: Kortikosteroid tedavisinden önce genel­
likle öldürücü olan hastalık, şimdi hayatı tehdit edici ve 
nadiren öldürücü kabul edilmektedir. Steroid ve/veya 
immunosupressif tedavisinin yan etkilerinden infek-
siyonlar en önemli ölüm nedeni olmaktadır. 

2. Pemfigus vejetans: Pemfigus vulgarisden da­
ha nadir görülür. Neumann ve Hallopeau tipleri bulun­
maktadır (1,2). 

Şekil 2. Pemfigus vulgarisli hastaların serumu ile yapılan indi­
rekt immünofloresan incelemede Stratum spinozumda hücreler 
arası maddeye karşı otoantikor varlığı gösterilmektedir (A colour 
atlas of Dermatology 1986). 
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Klinik: İntertriginöz tutulum sıktır. Mukoza tutulu­
mu yine vardır. Oral lezyonlar, kutanöz lezyonlardan 
önce, lezyonlar varken veya onlardan sonra ortaya çı­
kabilir. Her iki tipinin de ileri dönemlerinde hipertrofik 
papillomatöz lezyonlar görülür. Erken dönemlerinde ise 
malign Neumann tipinde büller, benign Hallopeau ti­
pinde (pyodermi vejetan) püstüller bulunur (1,2). 

%50'den tazla hastada serebriform dil vardır. Ayrı­
ca bununla birlikte kutis vertisis cirata'da bildirilmiştir 
(2). 

Histopatoloj i : Suprabazal bül, akantolltik hücreler, 
erken lezyonlarda eozinotilik apseler, geç vejetan lez-
yonlarda epidermal hiperplazi görülür (1,2). 

İmmünopato lo j i : Pemtigus vulgarise benzer (1). 

Tedav i ve p rognoz : Pemtigus vulgaris ile aynı 
şekildedir (2). 

3. Pemt igus fo l iaseus ve fogo se lvagem (Bre­
z i lya Pemf igusu ) : Fogo Selvagem'l i hastaların 1/3'i 
pediatrik ve adolesan yaştadır. Familyal vakalar pemti­
gus foliaseustan daha çoktur (2). 

Kl in ik : Diğer pemtigus tiplerinden daha hafif ve 
yüzeyeldlr. Eritemli alanlarda gevşek büller görülür 
ve büller hızla skuamla kaplanır. Fogo Selvagem ise 
daha ekzematöz bir tabloda küçük veziküllerle seyre­
der (2). 

Pemfigus foliaseusda oral lezyonlar nadirdir (2). 

Histopatoloj i : Bülün subkorneal veya granüler ta­
bakada yerleştiği, yine akantolltik hücreler ve eozinofilik 
püstüller görülür (1,2). 

İmmünopato lo j i : Pemfigus vulgarise benzer an­
cak immün depozitler daha yüzeyeldir (1). 

Tedavi : Topikal olarak kuvvetli etkili kortikosteroid 
uygulamaları yeterli olabilir. Sistemik kortikosteroid ge­
rektiğinde pemfigus vulgarise göre daha küçük doz 
önerilmektedir. Hastalık, güneş ışığı ile alevlenebilir. Bu­
nu önlemek için güneşten koruyucular kullanılmalıdır 
(2). 

P rognoz : Periyodik remisyon ve eksaserbasyon-
larla seyreder, zamanla gerileyerek düzelebilir. 

4. Pemf igus er i tematozus: 1926'da Senear ve 
Usher tarafından tanımlanmıştır. Klinik ve seroloji, pem­
figus fo l iaseus ve lupus er i tematozusun bir leşimi 
şeklindedir. Çocuklukta çok nadirdir (1,2). 

Kl inik: Büller, skuamlar, seboreik dermatit bet 
lezyonlar seboreik bölgelerde bulunur. Ayrıca yiuv 
kelebek şeklinde malar erüpsiyon vardır (2). 

Histopatoloj i : Pemfigus foliaseusla aynıdır (2). 

İmmünopa to lo j i : İntersellüler IgG ve C3 biriki­
mine ek olarak, dermoepidermal bileşkede granüler 
şekilde Ig'ler ve diğer C komponentleri de görülür. Has­
taların 1/3'inde ANA pozitif bulunur. Ancak S L E ' a alt 
diğer sistemik bulgular yoktur ve deri lezyonlarında 
atrofi bulunmaz (2). 
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Tedav i : Genellikle topikal kortikosteroid uygulama­
ları yeterlidir. Şiddetli vakalarda orta doz sistemik korti­
kosteroid gerekil olabilir (2). 

P rognoz : Çok iyidir. 

2. PEMFİGOİD GRUBU 
1. Juven i l bül löz pemf igo id : İlk kez 1953'te Le-

ver tarafından tanımlanmış ve pemfigustan akantolizisln 
olmayışı ile ayrıldığı belirtilmiştir (1,2). 

Çocuklukta nadirdir. Günümüze kadar 33 vaka bil­
dirilmiştir (4). Genellikle 8 yaşından önce başlar. Sex 
ve ırk ayrımı yoktur (2). 

Kl in ik: Büyük, gergin, bazen hemorajik olan bül-
lerle karakterlzedir. Büllöz lezyonlardan önce ürtikeryal 
plaklar bulunabilir (2). %72 hastada oral lezyonlar gö­
rülür. Ancak nadiren başlangıç bulgusudur (1,4). Büller 
sıklıkla yüz, el İçleri, ayak tabanları (Şekil 3), kolların 
flexor yüzleri, axiller ve inguinal bölgeler, uylukların iç 
yüzeyleri ve alt abdomende yerleşir (2,4). 

Şekil 3. Günümüze kadar bildirilmiş büllöz pemfigoidli en kü­
çük hasta olan 2.5 aylık kız çocuğunda alt ekstremite ve ayaktaki 
gergin büllerin görünümü (4). 

Şekil 4. Juvenil büllöz pemfigoid lezyonlarında tip IV kollajenin 
kahverengi boyanmasının bül tabanında izlenmesi, bülün lamina 
lusidada yerleştiğini göstermektedir (4). 
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Bir çocuk hastada büllöz pemfigoid ile birlikte 
membranöz glomerüler nefrit, bir başkasında İse ülse-
ratif kolit bildirilmiştir (2). 

Hlstopatoloj i : Subepidermal büller görülür. Der-
mlsde başlıca eozlnofi l ler ve çok az nötrofi l lerden 
oluşan İltihabı hücre infiltrasyonu vardır (2). 

İmmünopa to lo j i : Hastaların yaklaşık olarak tü­
münde direkt immunofloresan yöntem ile perilezyonel 
deride bazal membran zonu (BMZ) boyunca lineer 
şekilde IgG ve C3 bulunur. İmmünoelektronmikroskopi 
(İEM) ve tip IV kollajen boyası ile (Şekil 4) bülün lami-
na lusidada yerleştiği gösterilmiştir (2-7) (Şekil 5). 

İndirekt immunofloresan teknikle ise hastaların 
%70'inin serumunda BMZ'na karşı IgG oto Ab'ları göz­
lenir. Bu Ab'a büllöz pemfigoid (BP) Ab'u denir (1,3) 
(Şekil 6). 

Etyopatogenez: Bül oluşumundan; BP Ab'u ile 
antijen (Ag)'inln interaksiyonuna bağlı olarak C aktivas-
yonu, nötrofll ve eozinofillerin böylece çekilmeleri ve 
onların proteolitik enzimlerinin salınımı sorumlu tutul­
maktadır (1). Bu görüşü destekleyici olarak deri lez-
yonlannda hem mast hücreler, hemde eozinofiller aktif 
olarak bulunur ve bül sıvısında mast hücrelerinden sal­
gılanan anafilaksinin eozinofil kemotaktik faktörü (ECF-
A) gösterilebilir (1,3). 

Tedav i : Sistemik kortikosteroldlerle yapılır. Öneri­
len prednizon dozu günde 1-2 mg/kg'dır. Şiddetli vaka­
larda sülfonlar veya sülfapiridin tedaviye eklenebilir. 
Hafif vakalarda yalnız orta veya kuvvetli etkili topikal 
steroid uygulaması yeterli olur. Kaşıntı varsa antihista-
mlnik verilir. Deri lezyonlarına yaş pansuman uygulana­
bilir. Sekonder enfeksiyonlardan korunmak önemlidir 
(2). 

P rognoz : Hastalık periyodik olarak remisyon ve 
alevlenmeler gösterir. Rekürrensler genellikle başlan-
gıçtakinden daha az şiddetli seyreder (1). Genellikle 3 
yıl İçinde spontan olarak düzelme gösterir (4). 

2. Herpes ges tasyones : İlk kez 1957'de tanım­
lanmıştır (2). Hasta anneden doğan bebeklerde geçici 

Şekil 6. İndirekt immunofloresan inceleme ile büllöz pemti-
goidli hastaların serumundaki BP antikorunun neden olduğu 
BMZ'nun lineer boyanması (A colour atlas of Dermatology 
1986). 

ürtikeryal ve veziküler lezyonlar bildirilmiştir. Bu tablo­
ya, plasenta yolu İle bebeğe geçen IgG tipi bir Ab olan 
herpes gestasyones (HG) faktörünün neden olduğu ileri 
sürülmektedir (1,2). Bu bebeklerde hastalık aktif değil­
dir. Ancak prematüre doğum, düşük doğum ağırlıklı be­
bek ve ölü doğumlar bildirilmiştir. 
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Hasta gebelerin yaşları İse 16-39 arasındadır. Y a ­
ni ado lesan dönemde de görülmektedir. 3.000 ile 
10.000 gebede 1 sıklıkla görülür. Daha çok 2.trimes-
tirde başlar. Sonraki gebeliklerde görülen rekürrensler 
daha erken başlar ve daha şiddetli seyreder (1,2). 

Kl inik: Deri lezyonlarından önce ateş, başağrısı, 
halsizlik, kusma, kaşıntı, fokal olarak deride sıcaklık ve 
soğukluk hisleri ile seyreden prodrom dönemi vardır. 
Hastaların ilk yakınmaları eritemli ürtikeryal lezyonlar ve 
şiddetli kaşıntıdır. Sonra vezikül ve büller görülür. En 
çok karında yerleşir, jeneralize olabilir ve hlperpigmen-
tasyon bırakarak iyileşir (2). 

Histopatoloj i : Büller subepidermaldir . Bulgular 
pemfigolde benzer (1,2). 

İmmünopato lo j i : B ü l l ö z p e m f i g o i d e b e n z e r 
şekilde perilezyonel deride BMZ'nda lineer C3 ve %30-
40 hastada IgG birikimi görülür (1-3). 

İEM'de immün depolanmalarının lamına lusida 
bölgesinde olduğu gösterilmiştir (1-3) (Şekil 5). 

Serumda IgG yapısında HG faktörü vardır. Der-
moepidermal bileşkede C'ı fikse eder. Bu bulgularla 
herpes gestasyonesin büllöz pemfigoidin bir varyantı 
olabileceği, pemfigoid gestasyones adının daha uygun 
olduğu ileri sürülmüştür. Ancak gebelikle ilişkisi yönün­
den farklı mekanizmalarla oluşması gerektiği üzerinde 
durulmaktadır (1-3). 

HLA-DR3 ve DR4 sıklığı genetik predizpozisyon 
düşündürmektedir (1-3). 

Tedav i : Hafif vakalarda topikal steroidler ve anti-
histaminlkler, şiddetli vakalarda günde 20-40mg siste-
mik prednizon uygulanır. Steroid tedavisinde, anne ve 
bebeğe vereceği zararlar düşünülerek, olabileceği kadar 
hızla alterne gün şemasına geçilmelidir. Tedaviye aza-
tiopirin, dapson, pirldoksin eklenebilir (2). 

P rognoz : Hastalık genellikle doğumdan sonra kısa 
sürede geriler. Ancak sonraki gebeliklerde, menstru-
asyon dönemlerinde ve oral kontraseptif kullanımı sıra­
sında yineler (1,2). 

3. Sıkatrisyel pemf igo id: Oküler pemfigus veya 
benign mukoz membran pemfigoidi de denir (1-3). 18 
yaşın altında 6 vaka bildirilmiştir. 4'ü kız, 2'si erkektir 
(2). 

Kl in ik: Mukoz membranlarda skar bırakan, erozif 
subepidermal büllerle karakterli, kronik bir hastalıktır (1-
3,7). 

Oral, oküler (Şekil 7), üst solunum yolu, gastro-
Intestinal ve genito üriner sistem mukozalarında ağrılı 
skar bırakan büller ve erozyonlar görülür (1-3,8-10). 

%91 hastada oral, %66 hastada oküler tutulum 
olur (2). 

H is topato lo j i : Büller subepidermaldir. Dermisde 
hafif lenfohistiositik ve eozinofilik karışık infiltrasyon bu­
lunur. Sıkatrls bölgelerinde fibrotik değişiklikler, kronik 
inflamasyon görülür (2). 
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Şekil 7. Konjunktivada yerleşen sıkatrisyel pemfigoidden sonra 
gelişen britin görünümü (A colour atlas of Dermatology 1986). 

Elektronmikroskopi (EM)'de bül, lamina lusida böl­
gesinde görülür (1-3) (Şekil 5). 

İmmünopa to lo j i : Genellikle lezyonlarda ve peri­
lezyonel deride BMZ'nda lineer şekilde IgG ve C3 gö­
rülür. Bu bulgular normal deride bulunmaz (1-3, 7-11). 

Bir çalışmada lineer IgG birikimi olduğunda oküler 
tutulumun daha sık olduğu ileri sürülmüştür (70. 

Ağır, rekürren, yaygın deri tutulumu olan vakalar 
dışında dolaşan Ab'lar yoktur (3,9). 

Tedavi : Sistemik kortikosteroidler yalnız veya im-
münosupressiflerle veya sulfonla kombine olarak uygu­
lanır. Hastalığı kontrol altına alabilmek, kronik seyri ön­
lemek ve sıkatrisleri engellemek için başlangıçta yük­
sek doz kortikosteroid verilmesi önerilmektedir (2). 

Prognoz: Kronik gidişlidir. Spontan remisyon çok 
nadir görülmektedir. 

3. IgA BÜLLÖZ HASTALIKLARI 
GRUBU 
1. Dermatit is herpet i formis: Çocuklarda ilk kez 
' l a tanımlanmıştır. 57 hastalık bir seride ortalama 

uar vasi 7 olarak bildirilmiştir (2). 

Kl in ,: Kronik, simetrik yerleşimli, kaşıntılı, poli-
morfik (Şekil 8A), grup yapan lezyonlarla seyreden, ö-
zellikle ekstensor bölgeleri tutan bir hastalıktır. Vezikül 
ve büller berrak veya hemorajik olabilir, genellikle ger­
gindir (1,2). Veziküllerin herpetik grupla, alinde görül­
mesi nedeni ile herpetiformis adı verilmiştir [7) (Şekil 
8). Sıklıkla omuzlar, dirsekler, skroturr, glutealar ve 
dizlerden, bazen de skalp ve boyundan başlar (1,2). 
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Şekil 8. Dermatitis herpetiformiste; A) Polimorfik lezyonlar ve 
B) Herpetik gruplar yapan büllerin görünümü (Atlas de Dermato-
logie Pediatrique 1969). 

Deri lezyonlarına ek olarak %15 çocukta dlare ve 
bunların çoğunda anemi bildirilmiştir. Ayrıca böbrek 
hastalığı (glomerüler nefrit ve nefrotik sendrom) insidan-
sında artma görülmektedir (2). 

Histopatoloj i : Bir günlük lezyonlarda subepider­
mal bül, subpapiller dermisde daha çok nötrofil, az 
miktarda eozinofil içeren mlkro apseler görülür (1-3). 

Jejunal biopsilerin çoğunda parsiyelden subtotale 
kadar değişen villöz atrofi görülmüştür. Genellikle glu-
tensiz diyetle bu bulgularda düzelme olmaktadır (1-3). 

İ m m ü n o p a t o l o j i : Per i lezyonal bölgede karak­
teristik olarak dermal papillalarda granüler şekilde IgA 
birikimi gözlenir. Buna ek olarak C3 ve fibrin birikimi 
görülebilir. -%15 hastada lineer IgA birikimleri de bulu­
nur (1-3,7). 

İEM'de IgA birikimi, papiller dermisde elastik lifle­
rin destekleyici mikrofibrillerine uyan bölgede görül­
mektedir (2) (Şekil 5). 

Serumda IgA yapısında anti BMZ Abları bulunur 
(3). 

Dermatitis herpetiformisli çocuklarda gluten entero-
patlsinin bir işareti olarak düz kas endomysiumunun 
retikülin komponentine karşı IgA sınıfı Ab'lar da bildiril­
miştir. Yetişkin çöliak hastalarında da bu Abların bu­
lunduğu, fitrelerinin mukozal değişikliklerle paralel gittiği 
ve glutensiz diyetle azalıp kaybolabildikleri bildirilmiştir. 
Bazı hastalarda anti-retikulum, anti-tiroid, anti-mikrozo-
mal, anti-gastrik parietal ve anti-nükleer Ab'lar bulun­
maktadır. Dermatitis herpetiformisli hastaların %80'inde 
anti-gluten Ab'lar gösterilmiştir. Bu Ab'ların düzeyi de 
enteropatinin şiddeti ile paraleldir (1,3). 
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Dermatitis herpetiformis ve çöliak hastalarında se­
rumda gluten yüksek düzeyde bulunur (2). 

Etyopatogenez: Bül sıvısında yüksek kollajenaz 
ve elastaz aktlvitesi gösterilerek aktif proteazların bül 
oluşumuna mekanik rolü olduğu ileri sürülmüştür (2). 

Ayrıca glütene karşı IgA Ab'larının gösterilmesi, 
hastalarda buğday proteinine karşı bir immün cevap ol­
duğunu düşündürmektedir. Bu Ab'ların barsakta yapılıp 
dolaşıma verildiği ve glütene duyarlı enteropati ile der­
matitis herpetiformis arasında bu şekilde bir ilişki ol­
duğu düşünülmektedir. 

Hastalarda HLA-B8, erişkinlerde %90, çocuklarda 
%50 oranında pozitif bulunmaktadır. Genelde bu Ag 
%20-30 pozitiflik gösterir. Ayrıca HLA-DR3 insidansı da 
yüksektir (1 -3). 

Tedavi : Sülfapiridin ve sülfonlar kullanılır. Bu ilaç­
lar, deri lezyonlarını hızla kontrol altına almakta ancak 
gluten enteropatisine etki etmemektedir. Etkilerini vezi­
kül oluşumundan önceki evrede nötrofil myeloperoksi-
daz aktivitesini değiştirerek yapmaktadırlar. Sülfapiridin 
günde 60-200 mg/kg, dapson günde 2 mg/kg dozda 
başlanır ve lezyonlar düzelince azaltılırlar (2). 

Glutensiz diyet ve ilaç tedavisinin bir arada uygu­
lanması ile ilacın bir yıldan kısa sürede kesilip diyetle 
remisyonun devamının sağlanabileceği bildirilmiştir (2). 

Hastanın durumuna uygun topikal tedaviler de uy­
gulanmalıdır (2). 

Şekil 9. Çocukluk çağı kronik büllöz hastalığında büllerin gövde­
nin alt kısmında, pubiste yoğun yerleşimi (15). 
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P r o g n o z : Hastalık genellikle kronik seyrederek 
erişkin yaşta da devam eder (2). 

2. Çocukluk çağı kronik büllöz hastalığı (derma-
tozu): İlk kez 1970'te tanımlanmıştır. Yetişkinlerde gö­
rülen lineer IgA dermatozunun çocukta görülen şeklidir. 
Irk ve sex ayrımı yoktur (2). 

Hastalık, yaşamın ilk 10 yılında özellikle okul ön­
cesi yaşlarda başlar (1,2,12-17). 

Kl in ik: Büyük, gergin, şeffaf veya hemorajik bül-
lerle seyreder. Lezyonlar en çok alt extremiteler, pelvis, 
alt gövdede yerleşir (Şekil 9). Saçlı deri, perioral, int­
raoral yerleşimli büller de olabilir. Büller karakteristik 
olarak eski lezyonların çevresinde kümeler yaparak di­
zilirler ve rozet, mücevher şekilleri oluştururlar (Şekil 
10). Bazı büller, sucuk-sosis şeklinde görülür. Bazıları 
da eritemll alanlarda lineer inci dizileri şeklinde ortaya 
çıkarlar. Büllöz pemfigoid, dermatitis herpetiformis ve 
eri tem pol imorf ía uyumlu tablo lar tanımlanmışt ı r 
(1,2,7,9,12-17). 

H is topato lo j i : Subepidermal bül ve bül içinde 
veya dermal papilla tepelerinde nötrofillerin yoğun ol­
duğu daha az eozinofil içeren infiltrasyon vardır (1,2). 

İmmünopato lo j i : Perilezyonal ve lezyonal deride 
BMZ'nda lineer IgA görülerek tanı konur (1,2,7,9,11-12). 

Bu Abların BMZ'ndaki yerleşim yeri tartışmalıdır 
(1,2,18-20). 

Şekil 10. Çocukluk çağı kronik büllöz hastalığında büllerin 
oluşturduğu rozet ve mücevher görünümleri (16). 
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%70 hastada serumda anti-BMZ IgA Abları bulu­
nur (2,21). 

Tedav i : Günde 60-200 mg/kg sülfapiridin ve dap-
son kullanılır. Etkisiz kaldığı durumlarda ve sülfapiridin 
d o z u n u a z a l t a b i l m e k a m a c ı i le s i s t e m i k kor t i -
kosteroidlerle kombine edilebilirler (2,12-17). 

Prognoz : Hastalık genellikle remisyon ve eksaser-
basyonlarla 3-4 yıl içinde düzelir (2,12-17). 

4. DİĞER İMMÜNOBÜLLÖZ 
HASTALIKLAR GRUBU 
1. Ed inse l ep idermo l i z i s bül loza: Yetişkin tipi 

1971'de tanımlanmıştır. Günümüze kadar 6 çocuk vaka 
bildirilmiştir (23). 

Kl in ik: Büllöz pemfigoide benzer, ancak milyum-
lar, büllerin skar bırakması, deri frajilitesi ve özellikle 
akral tutulumun olması ile ayrılır (1,23). 

Hemen tüm hastalarda mukozal tutulum vardır 
(23). 

His topato lo j i : Genell ikle noninflamatuar subepi­
dermal bül, bazen nötrofillerden oluşan inflamasyon 
görülür (1,2,23). 

EM'de lamina densanın altında ayrılma bildiril­
miştir. (1-3,23). 

İmmünopato lo j i : Perilezyonal deride BMZ'nda li­
neer IgA ve C3 birikimi gösterilmiştir (1 -3,23). 

İEM'de immündepozitlerin lamina densa altında 
olduğu gözlenir (1-3,23) (Şekil 5). 

Bildirilen 6 hastadan 3'ünde serumda sublamina 
densa Ag'ine karşı IgG Ab'ları bulunmuştur (23). 

Hastaların üçte ikisinde HLA-DR2 Ag'i bulunması 
nedeni ile immünogenetik predispozisyondan söz edil­
mektedir (23). 

Tedav i : Dapson ve prednizon kullanılır (23). 
Prognoz: Hastalarda 3 yıldan sonra spontan re-

misyonlar bildirilmiştir (23). 

2. Bül löz lupus er i tematozus: Büllöz lezyonlar 
sistemik lupus eritematozus (SLE)'un seyrek görülen 
bir deri bulgusudur (1,24). Genellikle S L E tanısı konan 
hastalarda, hastalığın alevlendiği dönemde vezikülobül-
löz lezyonların ortaya çıktığı bildirilmiştir. Ancak önce 
edinsel epidermolizis bülloza benzeri lezyonları olan, 
yıllar sonra S L E bulguları ortaya çıkan çocuk vakalar 
da vardır (1,24). Vezikülobüllöz lezyonlar güneş gören 
bölgeler dışında da yerleşim gösterir (24). 

Histopatoloj i : Subepidermal büller, dermal nötro-
filik İnfiltrasyon ve müsin birikimi görülür (1,3,24). 

İmmünopato lo j i : BMZ'nda devamlı granüler IgG 
ve IgM bir ikimi gözleni r . B a z e n IgA da bu lunur 
(1,3,24). 

Dolaşan Ab'lar genellikle yoktur. Ancak son yıllar­
da bazı hastalarda antl-sublamina densa Ab'ları göste­
rilmiş, bunların edinsel epidermolizis büllozada görülen-
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Şek i l l i . Eritema multiformede hedef şeklindeki lezyonların 
avuç içindeki görünümü (A colour atlas of Dermatology 1986). 

lerle aynı Ab olduğu bildirilmiştir (24). İEM'de görülen 
immün depozitler de aynı yerde görülmekledir (3) (Şekil 
5)-

Tedav i : Deri lezyonları dapsona iyi cevap vermek­
le birlikte sistemik hastalığın tedavisi için kortikosteroid 
ve immunosupresslflerle kombinasyon gerekmektedir 
(24). 

Prognoz: Deri lezyonlarının prognozu iyi olmakla 
birlikte sistemik bulguların uzun yıllar yakın takip ve te­
davisi gerekmektedir. 

3. Bül löz er i tema mul t i fo rme: Er i tema multi­
forme, değişik klinik tablolar gösteren, akut, eritematöz, 
inflamatuar bir epidermodermal reaksiyondur. 

Kl inik: Tipik lezyonu hedef şeklinde görülür (Şekil 
11). En sık eller, kollar, ayaklar, bilekler, dirsekler ve 
dizlerde yerleşir. Mukozaları tutarak Stevens-Johnson 
Sendromu'na neden olur (1,25). Çok çeşitli nedenlerle 
ortaya çıkar. Bunlardan bazıları enfeksiyonlar, ilaçlar, 
kollagen doku hastalıkları ve mallgnensilerdir (1,25). 

Histopatolo j î : Subepidermal büller, epidermal 
nekrozu takiben hücrelerde vakuoler ve nekrotlk deje­

nerasyon görülür. Lenfositlerden oluşan infiltrat buluna­
bilir (1,25). 

immünopatoloji: Yüzeyel dermal kan damarların­
da IgM ve C3 birikimi görülür. 

Bül sıvısında immünkompleks benzeri materyal ve 
C düzeyinde azalma vardır. 

Serumda immünkompleksler saptanır (1,3). 

Tedav i : Hafif olgularda lokal pansumanlar, antihis-
tamlnikler, ağır vakalarda sistemik kortikosteroidler veri­
lir. Ayrıca etyolojiye yönelik tedavi uygulanır (25). 

P r o g n o z : Etyolojik faktöre bağlı olarak değişiklik 
gösterir (25). 
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