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OZET

Bu yazida, c¢ocuklarda bollerle seyreden dermatolojik
hastaliklardan, tanilari immiinopatolojik &zelliklere daya-
nan ve bu nedenle 'immiinobllléz hastaliklar adi verilen
bir grup hastalik anlatiimaktadir.

Bu gruptaki 12 hastalik; pemfigus grubu, pemfigoid
grubu, IgA billbz hastaliklari grubu ve digerleri olmak
lizere 4 baslik altinda incelenmektedir.

Hastaliklarin; klinik, histopatolojik, immdtinopatolojik 6-
zellikleri,  etyopatogenezleri konusundaki goérisler, tedavi
ybntemleri ve prognozilari son yillarda bu konuda bildiril-
mis goérislerin 1siginda sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢agdi, Immiinobuilléz
deri hastaliklari

TKIlin Pediatri 1993, 2:34-42

Cocukluk ¢caginda gorilen imminoblléz hastaliklar
4 gruba ayrilarak incelenmektedir (1). Bunlar: 1. Pemfi-
gus grubu, 2. Pemfigoid grubu, 3. IgA billéz hasta-
liklari grubu ve 4. Diger immunobulléz hastaliklar gru-
budur. Bu 4 baslk altinda anlatilacak olan hastaliklar
Tablo 1'de gérulmektedir.

1. PEMFIGUS GRUBU: Yetigkinlerde en sik gé-
rilen pemfigus tipi (%75 siklikla) pemfigus vulgaris ol-
m"ina kailin gocukta pemfigus foliasesus daha sik
gorilmektedir (1,2).

1. Pemfigus vulgaris: Cocukluk caginda ilk kez
1955'te tanimlanmis ve ginimuze kadar 31 vaka bildi-
rilmistir. Bunlarin 16'si kiz, 15'i erkektir. Ayrica, aktif
pemfigus vulgarisi olan annelerden dodan bebeklerde
transien neonatal pemfigus bildirilmistir (2).
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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.

KeyWords: Pediatric, Immunobullous skin diseases

Anatolian J Pediatr 1993, 2:34-42

Klinik: Tdm vicutta yerlesebilen kronik vezikllo-
billéz bir hastaliktir (Sekil 1). Genellikle oral lezyonlar,
kutandz lezyonlara 6ncllik eder. Bazen hastalik, oral
mukozada lokalize olarak kalir. Mukoz membran tutulu-
mu %95 oranindadir (1,2).

Nlkolsky fenomeni pozitiftir. Yani parmakla saglam
bullin Uzerine basing yapilinca bulin kenarlari cevreye
dogru ilerler ve bil genisler (1,2).

Biller yirtilinca agrili, erode alanlar ortaya g¢ikar.
Bu durumda sekonder enfeksiyonlar énemli bir sorun-
dur (2).

Histopato'oji: Lezyon bdlgesinde suprabazal bul
ve akantolizis gorilir. Tzanck testi pozitiftir. Yani taze
bul sivisindan hazirlanan preparatta akantolitik keratino-
sitler gorulir. Bul olusmadan 6nce, epidermisde eozi-
nofilik spongioz ve eozinofilik apseler goérilebilir (1,2).

immiinopatoloji: Direkt immunofloresan yéntem
ile normal veya perilezyonel deride epidermisde inter-
selliler Immunglobulin (Ig)G ve kompleman (C')3 biriki-
mi goralir (1,3) (Sekil 2).

T Klin Pediatri 1993, 2



PENGE

GOCUKLUK GAGI iMMUNOBULLOZ HASTALIKLARI
Tablo 1. Cocukluk cagi immiinobilléz hastaliklari

1. PEMFIGUS GRUBU
1. Pemfigus vulgaris
2. Pemfigus vejetans
3. Pemfigus foliaseus
4. Pemfigus eritematozus
2. PEMFIGOID GRUBU
1. Bulléz pemfigoid
2. Herpes gestasyones
3. Sikatrisyel pemfigoid
3. IgA BULLOZ HASTALIKLARI GRUBU
1. Dermatitis herpetiformis
2. Cocukluk ¢agi kronik bulléz hastaligi
4. DIGER IMMUNOBULLOZ HASTALIKLAR GRUBU
1. Edinsel epidermolizis bulloza
2. BUll6z lupus eritematozus
3. Eritema multiforme

Sekil 1. Pemfigus bulleri intraepidermal yerlesimli olduklari igin
birkag gun iginde gevsek bir gérinim alirlar (A colour atlas of
Dermatology 1986).

Ayrica indirekt immunoflorosan yontem ile serum-
da interselliler ara maddeye karsi I1gG yapisinda anti-
korlar (Ab) bulunur. Bu Ab'larin titresi, hastaligin siddeti
ile iligkilidir (2,3).

Etyopatogenez: Epidermisdeki akantolizis, inter-
selliler ara maddenin ve desmozomlarin erimesi ve

Anatolian J Pediatr 1993, 2

35

intrasellUler degisiklikler; interselliler ara maddeye karsi
saptanan pemfigus Ab'larinin birikimi ile agiklan-
maktadir. Bu Ab'larin plasenta yolu ile hasta anneden
bebede gectigi ve transien neonatal pemfigusa neden
oldugu bildirilmistir (2).

Bil sivisinda total hemolitik kompleman (CH50)
azligi, serumda kompleman sistemini aktive edebilen
immuin komplekslerin varligi hastaligin otoimmin pato-
genezi oldugunu destekleyen bulgulardir (2,3).

Tedavi: Sistemik kortikosteroidler yalniz baslari-
na veya immuinosupressiflerle birlikte kullanilirlar.
Baslangic dozu olarak ginde 2-6mg/kg prednisone
onerilmektedir. Ayrica lezyonlarin durumuna goére topi-
kal tedavi gerekebilir. Beslenmenin desteklenmesi
onemlidir (2).

Prognoz: Kortikosteroid tedavisinden &énce genel-
likle 6élduricu olan hastalik, simdi hayati tehdit edici ve
nadiren oldurict kabul edilmektedir. Steroid ve/veya
immunosupressif tedavisinin yan etkilerinden infek-
siyonlar en énemli 6lim nedeni olmaktadir.

2. Pemfigus vejetans: Pemfigus vulgarisden da-
ha nadir géralir. Neumann ve Hallopeau tipleri bulun-
maktadir (1,2).

Sekil 2.  Pemfigus vulgarisli hastalarin serumu ile yapilan indi-
rekt imminofloresan incelemede Stratum spinozumda hiicreler
arasi maddeye karsi otoantikor varligi gosterilmektedir (A colour
atlas of Dermatology 1986).
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Klinik: Intertriginéz tutulum siktir. Mukoza tutulu-
mu yine vardir. Oral lezyonlar, kutanéz lezyonlardan
dnce, lezyonlar varken veya onlardan sonra ortaya ¢i-
kabilir. Her iki tipinin de ileri dénemlerinde hipertrofik
papillomatdz lezyonlar goérilir. Erken donemlerinde ise
malign Neumann tipinde biller, benign Hallopeau ti-
pinde (pyodermi vejetan) pustiller bulunur (1,2).

%50'den tazla hastada serebriform dil vardir. Ayri-
ca bununla birlikte kutis vertisis cirata'da bildirilmistir
).

Histopatoloji: Suprabazal bil, akantolltik hicreler,
erken lezyonlarda eozinotilik apseler, ge¢ vejetan lez-
yonlarda epidermal hiperplazi gérilar (1,2).

immiinopatoloji: Pemtigus vulgarise benzer (1).

Tedavi ve prognoz: Pemtigus vulgaris ile ayni
sekildedir (2).

3. Pemtigus foliaseus ve fogo selvagem (Bre-
zilya Pemfigusu): Fogo Selvagem'li hastalarin 1/3'i
pediatrik ve adolesan yastadir. Familyal vakalar pemti-
gus foliaseustan daha goktur (2).

Klinik: Diger pemtigus tiplerinden daha hafif ve
yuzeyeldlr. Eritemli alanlarda gevsek bduller gorilur
ve blller hizla skuamla kaplanir. Fogo Selvagem ise
daha ekzematdéz bir tabloda kiguk veziklllerle seyre-
der (2).

Pemfigus foliaseusda oral lezyonlar nadirdir (2).

Histopatoloji: Bulin subkorneal veya graniler ta-
bakada yerlestigi, yine akantolltik hiicreler ve eozinofilik
pustdller goéralur (1,2).

immiinopatoloji: Pemfigus vulgarise benzer an-
cak immin depozitler daha yltzeyeldir (1).

Tedavi: Topikal olarak kuvvetli etkili kortikosteroid
uygulamalari yeterli olabilir. Sistemik kortikosteroid ge-
rektiginde pemfigus vulgarise goére daha kuguk doz
Onerilmektedir. Hastalik, gunes 1s1g1 ile alevlenebilir. Bu-
nu o6nlemek icin glnesten koruyucular kullaniimalidir
2).

Prognoz: Periyodik remisyon ve eksaserbasyon-
larla seyreder, zamanla gerileyerek duzelebilir.

4. Pemfigus eritematozus: 1926'da Senear ve
Usher tarafindan tanimlanmistir. Klinik ve seroloji, pem-
figus foliaseus ve lupus eritematozusun birlesimi
seklindedir. Cocuklukta ¢ok nadirdir (1,2).

Klinik: Buller, skuamlar, seboreik dermatit bet
lezyonlar seboreik bdlgelerde bulunur. Ayrica yiuv
kelebek seklinde malar erlpsiyon vardir (2).

Histopatoloji: Pemfigus foliaseusla aynidir (2).

immiinopatoloji: interselliler IgG ve C3 biriki-
mine ek olarak, dermoepidermal bileskede grandler
sekilde Ig'ler ve diger C komponentleri de gérulir. Has-
talarin 1/3'inde ANA pozitif bulunur. Ancak SLE'a alt
diger sistemik bulgular yoktur ve deri lezyonlarinda
atrofi bulunmaz (2).
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Tedavi: Genellikle topikal kortikosteroid uygulama-
lari yeterlidir. Siddetli vakalarda orta doz sistemik korti-
kosteroid gerekil olabilir (2).

Prognoz: Cok iyidir.

2. PEMFiIGOID GRUBU

1. Juvenil billéz pemfigoid: ik kez 1953'te Le-
ver tarafindan tanimlanmis ve pemfigustan akantolizisin
olmayisi ile ayrildigi belirtilmistir (1,2).

Cocuklukta nadirdir. GUnumuze kadar 33 vaka bil-
dirilmistir (4). Genellikle 8 yasindan 6nce baslar. Sex
ve irk ayrimi yoktur (2).

Klinik: Buylk, gergin, bazen hemorajik olan bul-
lerle karakterlzedir. Bull6z lezyonlardan 6nce urtikeryal
plaklar bulunabilir (2). %72 hastada oral lezyonlar go-
rulir. Ancak nadiren baslangi¢ bulgusudur (1,4). Bdller
siklikla yiiz, el Igleri, ayak tabanlari (Sekil 3), kollarin
flexor yuzleri, axiller ve inguinal bdlgeler, uyluklarin ig
ylzeyleri ve alt abdomende yerlesir (2,4).

Sekil 3.  Gunumuze kadar bildirilmis billéz pemfigoidli en k-
¢k hasta olan 2.5 aylik kiz gocugunda alt ekstremite ve ayaktaki
gergin bdllerin gérinimdu (4).

Sekil 4. Juvenil bulléz pemfigoid lezyonlarinda tip IV kollajenin
kahverengi boyanmasinin bil tabaninda izlenmesi, bulin lamina
lusidada yerlestigini géstermektedir (4).
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Biilloz
Pemfioid
Antijeni

Laminin
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Bazal hiicreler

Lamina lusida

Tip IV
Kollajen

Biillaz Herpes  Skatrisyel
Peafigoid bestasyones Peafigoid

"~ Pernatitis Gocukluk cap
Herpetiforsis Kronik biillsz Epidersolizis Lupus
Hastalij Biilloza

} Lamina densa

} Ust dermis
Destekleyici
fibriller

Edinsel  Bitllaz

Eritematozus

Sekil§.  Siyah golgel bilgeler, [EM ile saptanmis olan immiin depolanma yerlerini gbstermektedir (3},

Bir cocuk hastada billéz pemfigoid ile birlikte
membranéz glomeriiler nefrit, bir baskasinda ise lse-
ratif kolit bildirilmistir (2).

Hlstopatoloji: Subepidermal biller goérulir. Der-
mlisde basglica eozlnofiller ve ¢ok az nétrofillerden
olusan iltihabi hiicre infiltrasyonu vardir (2).

immiinopatoloji: Hastalarin yaklasik olarak ti-
minde direkt immunofloresan ydntem ile perilezyonel
deride bazal membran zonu (BMZ) boyunca lineer
sekilde IgG ve C3 bulunur. immiinoelektronmikroskopi
(IEM) ve tip IV kollajen boyasi ile (Sekil 4) bilin lami-
na lusidada yerlestigi gosterilmistir (2-7) (Sekil 5).

indirekt immunofloresan teknikle ise hastalarin
%70'inin serumunda BMZ'na karsi IgG oto Ab'lari goz-
lenir. Bu Ab'a bill6z pemfigoid (BP) Ab'u denir (1,3)
(Sekil 6).

Etyopatogenez: Bul olusumundan; BP Ab'u ile
antijen (Ag)'inin interaksiyonuna bagli olarak C aktivas-
yonu, notrofll ve eozinofillerin bdylece c¢ekilmeleri ve
onlarin proteolitik enzimlerinin salinimi sorumlu tutul-
maktadir (1). Bu goristu destekleyici olarak deri lez-
yonlannda hem mast hicreler, hemde eozinofiller aktif
olarak bulunur ve bil sivisinda mast hicrelerinden sal-
gilanan anafilaksinin eozinofil kemotaktik faktéri (ECF-
A) gosterilebilir (1,3).

Tedavi: Sistemik kortikosteroldlerle yapilir. Oneri-
len prednizon dozu ginde 1-2 mg/kg'dir. Siddetli vaka-
larda silfonlar veya sulfapiridin tedaviye eklenebilir.
Hafif vakalarda yalniz orta veya kuvvetli etkili topikal
steroid uygulamasi yeterli olur. Kasinti varsa antihista-
minik verilir. Deri lezyonlarina yas pansuman uygulana-
bilir. Sekonder enfeksiyonlardan korunmak o6nemlidir
2).

Prognoz: Hastalilk periyodik olarak remisyon ve
alevlenmeler gosterir. Rekilrrensler genellikle baslan-
gigtakinden daha az siddetli seyreder (1). Genellikle 3
yil iginde spontan olarak diizelme gosterir (4).

2. Herpes gestasyones: Ik kez 1957'de tanim-
lanmistir (2). Hasta anneden dodan bebeklerde gegici
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Sekil 6. indirekt immunofloresan inceleme ile billéz pemti-
goidli hastalarin serumundaki BP antikorunun neden oldugu
BMZ'nun lineer boyanmasi (A colour atlas of Dermatology
1986).

urtikeryal ve vezikiler lezyonlar bildirilmistir. Bu tablo-
ya, plasenta yolu ile bebede gecgen IgG tipi bir Ab olan
herpes gestasyones (HG) faktoriiniin neden oldugu ileri
surilmektedir (1,2). Bu bebeklerde hastalik aktif degil-
dir. Ancak prematire dogum, disik dogum agirlikli be-
bek ve 6li dogumlar bildirilmistir.
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Hasta gebelerin yaslari ise 16-39 arasindadir. Ya-
ni adolesan dénemde de gorilmektedir. 3.000 ile
10.000 gebede 1 siklikla gorilir. Daha gok 2.trimes-
tirde baslar. Sonraki gebeliklerde gorilen rekirrensler
daha erken baslar ve daha siddetli seyreder (1,2).

Klinik: Deri lezyonlarindan o6nce ates, basagrisi,
halsizlik, kusma, kasinti, fokal olarak deride sicaklik ve
sogukluk hisleri ile seyreden prodrom dénemi vardir.
Hastalarin ilk yakinmalari eritemli urtikeryal lezyonlar ve
siddetli kasintidir. Sonra vezikil ve bdller géralir. En
¢ok karinda yerlesir, jeneralize olabilir ve hlperpigmen-
tasyon birakarak iyilesir (2).

Histopatoloji: Biller subepidermaldir. Bulgular
pemfigolde benzer (1,2).

imminopatoloji: Billé6z pemfigoide benzer
sekilde perilezyonel deride BMZ'nda lineer C3 ve %30-
40 hastada IgG birikimi gérulir (1-3).

I[EM'de immiin depolanmalarinin lamina lusida
bélgesinde oldugu gdsterilmistir (1-3) (Sekil 5).

Serumda IgG yapisinda HG faktéru vardir. Der-
moepidermal bileskede C'I fikse eder. Bu bulgularla
herpes gestasyonesin bull6z pemfigoidin bir varyanti
olabilecegi, pemfigoid gestasyones adinin daha uygun
oldugu ileri surulmustur. Ancak gebelikle iligkisi yonin-
den farklh mekanizmalarla olugsmasi gerektigi Uzerinde
durulmaktadir (1-3).

HLA-DR3 ve DR4 sikhgl genetik predizpozisyon
diglndurmektedir (1-3).

Tedavi: Hafif vakalarda topikal steroidler ve anti-
histaminlkler, siddetli vakalarda giunde 20-40mg siste-
mik prednizon uygulanir. Steroid tedavisinde, anne ve
bebege verecegi zararlar duslnilerek, olabilecegi kadar
hizla alterne gliin semasina gecilmelidir. Tedaviye aza-
tiopirin, dapson, pirldoksin eklenebilir (2).

Prognoz: Hastalik genellikle dogumdan sonra kisa
stirede geriler. Ancak sonraki gebeliklerde, menstru-
asyon doénemlerinde ve oral kontraseptif kullanimi sira-
sinda yineler (1,2).

3. Sikatrisyel pemfigoid: Okiler pemfigus veya
benign mukoz membran pemfigoidi de denir (1-3). 18
yasin altinda 6 vaka bildirilmistir. 4'G kiz, 2'si erkektir
).

Klinik: Mukoz membranlarda skar birakan, erozif
subepidermal bdllerle karakterli, kronik bir hastaliktir (1-
3,7).

Oral, okuler (Sekil 7), ust solunum yolu, gastro-
Intestinal ve genito Uriner sistem mukozalarinda agrih
skar birakan biller ve erozyonlar gérilir (1-3,8-10).

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

Histopatoloji: Buller subepidermaldir. Dermisde
hafif lenfohistiositik ve eozinofilik karigik infiltrasyon bu-
lunur. Sikatrls bdlgelerinde fibrotik degisiklikler, kronik
inflamasyon gérulir (2).
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Sekil 7. Konjunktivada yerlesen sikatrisyel pemfigoidden sonra
gelisen britin gériinimu (A colour atlas of Dermatology 1986).

Elektronmikroskopi (EM)'de bul, lamina lusida bdl-
gesinde gérulir (1-3) (Sekil 5).

immiinopatoloji: Genellikle lezyonlarda ve peri-
lezyonel deride BMZ'nda lineer sekilde IgG ve C3 go-
rulir. Bu bulgular normal deride bulunmaz (1-3, 7-11).

Bir ¢alismada lineer IgG birikimi oldugunda okuler
tutulumun daha sik oldugu ileri surdlmastar (70.

Agir, rekirren, yaygin deri tutulumu olan vakalar
disinda dolasan Ab'lar yoktur (3,9).

Tedavi: Sistemik kortikosteroidler yalniz veya im-
munosupressiflerle veya sulfonla kombine olarak uygu-
lanir. Hastahidi kontrol altina alabilmek, kronik seyri 6n-
lemek ve sikatrisleri engellemek icin baslangicta yuk-
sek doz kortikosteroid verilmesi 6nerilmektedir (2).

Prognoz: Kronik gidiglidir. Spontan remisyon ¢ok
nadir goérulmektedir.

3. IgA BULLOZ HASTALIKLARI
GRUBU

1. Dermatitis herpetiformis: Cocuklarda ik kez
'la tanimlanmigtir. 57 hastalik bir seride ortalama
ua, vasi 7 olarak bildirilmistir (2).

Klin ,: Kronik, simetrik yerlesimli, kasintili, poli-
morfik (Sekil 8A), grup yapan lezyonlarla seyreden, 06-
zellikle ekstensor bdlgeleri tutan bir hastaliktir. Vezikdl
ve biller berrak veya hemorajik olabilir, genellikle ger-
gindir (1,2). Vezikullerin herpetik grupla, alinde goérul-
mesi nedeni ile herpetiformis adi verilmistir [7) (Sekil
8). Siklikla omuzlar, dirsekler, skroturr, glutealar ve
dizlerden, bazen de skalp ve boyundan baslar (1,2).

T Klin Pediatri 1993. 2
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Sekil 8. Dermatitis herpetiformiste; A) Polimorfik lezyonlar ve
B) Herpetik gruplar yapan bdllerin gérinimu (Atlas de Dermato-
logie Pediatrique 1969).

Deri lezyonlarina ek olarak %15 cocukta dlare ve
bunlarin ¢ogunda anemi bildirilmistir. Ayrica bdbrek
hastaligi (glomertler nefrit ve nefrotik sendrom) insidan-
sinda artma goérulmektedir (2).

Histopatoloji: Bir ginlik lezyonlarda subepider-
mal bil, subpapiller dermisde daha cok nétrofil, az
miktarda eozinofil iceren mlkro apseler goérilir (1-3).

Jejunal biopsilerin gojunda parsiyelden subtotale
kadar degisen villéz atrofi gérulmustur. Genellikle glu-
tensiz diyetle bu bulgularda dizelme olmaktadir (1-3).

imminopatoloji: Perilezyonal bélgede karak-
teristik olarak dermal papillalarda graniler sekilde IgA
birikimi go6zlenir. Buna ek olarak C3 ve fibrin birikimi
gorulebilir. -%15 hastada lineer IgA birikimleri de bulu-
nur (1-3,7).

IEM'de IgA birikimi, papiller dermisde elastik lifle-
rin destekleyici mikrofibrillerine uyan bdlgede gorul-
mektedir (2) (Sekil 5).

Serumda IgA yapisinda anti BMZ Ablari bulunur
@3).

Dermatitis herpetiformisli gocuklarda gluten entero-
patlsinin bir isareti olarak diz kas endomysiumunun
retikilin komponentine karsi IgA sinifi Ab'lar da bildiril-
mistir. Yetigkin ¢o6liak hastalarinda da bu Ablarin bu-
lundugu, fitrelerinin mukozal degisikliklerle paralel gittigi
ve glutensiz diyetle azalip kaybolabildikleri bildirilmistir.
Bazi hastalarda anti-retikulum, anti-tiroid, anti-mikrozo-
mal, anti-gastrik parietal ve anti-nlikleer Ab'lar bulun-
maktadir. Dermatitis herpetiformisli hastalarin %80'inde
anti-gluten Ab'lar gosterilmistir. Bu Ab'larin dizeyi de
enteropatinin siddeti ile paraleldir (1,3).

Anatolian J Pediatr 1993, 2
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Dermatitis herpetiformis ve ¢oéliak hastalarinda se-
rumda gluten ylksek dizeyde bulunur (2).

Etyopatogenez: Bl sivisinda ylksek kollajenaz
ve elastaz aktlvitesi gosterilerek aktif proteazlarin bul
olusumuna mekanik roli oldugu ileri surtulmustur (2).

Ayrica glitene karsi IgA Ab'larinin gosterilmesi,
hastalarda bugday proteinine karsi bir immun cevap ol-
dugunu distndurmektedir. Bu Ab'larin barsakta yapilip
dolagima verildigi ve glitene duyarli enteropati ile der-
matitis herpetiformis arasinda bu sekilde bir iliski ol-
dugu dusinulmektedir.

Hastalarda HLA-B8, eriskinlerde %90, cocuklarda
%50 oraninda pozitif bulunmaktadir. Genelde bu Ag
%20-30 pozitiflik gosterir. Ayrica HLA-DR3 insidansi da
yuksektir (1-3).

Tedavi: Sulfapiridin ve silfonlar kullanilir. Bu ilag-
lar, deri lezyonlarini hizla kontrol altina almakta ancak
gluten enteropatisine etki etmemektedir. Etkilerini vezi-
kil olugsumundan &6nceki evrede nétrofil myeloperoksi-
daz aktivitesini degistirerek yapmaktadirlar. Sulfapiridin
gunde 60-200 mg/kg, dapson glinde 2 mg/kg dozda
baslanir ve lezyonlar dizelince azaltilirlar (2).

Glutensiz diyet ve ilag tedavisinin bir arada uygu-
lanmasi ile ilacin bir yildan kisa sirede kesilip diyetle
remisyonun devaminin saglanabilecegi bildirilmistir (2).

Hastanin durumuna uygun topikal tedaviler de uy-
gulanmalidir (2).

Sekil 9. Cocukluk ¢agi kronik biilléz hastaliginda bdllerin gévde-
nin alt kisminda, pubiste yogun yerlegimi (15).
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Prognoz: Hastalik genellikle kronik seyrederek
erigkin yasta da devam eder (2).

2. Cocukluk ¢agr kronik bulléz hastaligr (derma-
tozu): Ilk kez 1970'te tanimlanmistir. Yetiskinlerde go-
rilen lineer IgA dermatozunun gocukta goériulen seklidir.
Irk ve sex ayrimi yoktur (2).

Hastalik, yasamin ilk 10 yilinda 6zellikle okul 6n-
cesi yaslarda baslar (1,2,12-17).

Klinik: Blyuk, gergin, seffaf veya hemorajik bul-
lerle seyreder. Lezyonlar en ¢ok alt extremiteler, pelvis,
alt govdede yerlesir (Sekil 9). Sach deri, perioral, int-
raoral yerlesimli biller de olabilir. Biller karakteristik
olarak eski lezyonlarin cevresinde kimeler yaparak di-
zilirler ve rozet, mucevher sekilleri olustururlar (Sekil
10). Bazi biller, sucuk-sosis seklinde goérulir. Bazilar
da eritemll alanlarda lineer inci dizileri seklinde ortaya
cikarlar. Bulléz pemfigoid, dermatitis herpetiformis ve
eritem polimorfia uyumlu tablolar tanimlanmistir
(1,2,7,9,12-17).

Histopatoloji: Subepidermal bil ve bil iginde
veya dermal papilla tepelerinde nétrofillerin yogun ol-
dugu daha az eozinofil igeren infiltrasyon vardir (1,2).

imminopatoloji: Perilezyonal ve lezyonal deride
BMZ'nda lineer IgA goérilerek tani konur (1,2,7,9,11-12).

Bu Ablarin BMZ'ndaki yerlesim yeri tartismalidir
(1,2,18-20).

Sekil 10. Cocukluk ¢agi kronik billéz hastaliginda billerin
olusturdugu rozet ve muicevher goriinimleri (16).

PENGE
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%70 hastada serumda anti-BMZ IgA Ablari bulu-
nur (2,21).

Tedavi: Ginde 60-200 mg/kg sllfapiridin ve dap-
son kullanilir. Etkisiz kaldigi durumlarda ve sulfapiridin
dozunu azaltabilmek amaci ile sistemik korti-
kosteroidlerle kombine edilebilirler (2,12-17).

Prognoz: Hastalik genellikle remisyon ve eksaser-
basyonlarla 3-4 yil icinde dizelir (2,12-17).

4. DIGER IMMUNOBULLOZ
HASTALIKLAR GRUBU

1. Edinsel epidermolizis billoza: Yetiskin tipi
1971'de tanimlanmigtir. Ginumize kadar 6 gocuk vaka
bildirilmistir (23).

Klinik: Bulléz pemfigoide benzer, ancak milyum-
lar, billerin skar birakmasi, deri frajilitesi ve ozellikle
akral tutulumun olmasi ile ayrilir (1,23).

Hemen tim hastalarda mukozal tutulum vardir
(23).

Histopatoloji: Genellikle noninflamatuar subepi-
dermal bul, bazen nétrofillerden olusan inflamasyon
goralar (1,2,23).

EM'de lamina densanin altinda ayrilma bildiril-
mistir. (1-3,23).

imminopatoloji: Perilezyonal deride BMZ'nda li-
neer IgA ve C3 birikimi gosterilmistir (1 -3,23).

I[EM'de immiindepozitlerin lamina densa altinda
oldugu gozlenir (1-3,23) (Sekil 5).

Bildirilen 6 hastadan 3'Unde serumda sublamina
densa Ag'ine karsi IgG Ab'lari bulunmustur (23).

Hastalarin Ugte ikisinde HLA-DR2 Ag'i bulunmasi
nedeni ile imminogenetik predispozisyondan séz edil-
mektedir (23).

Tedavi: Dapson ve prednizon kullanilir (23).

Prognoz: Hastalarda 3 yildan sonra spontan re-
misyonlar bildirilmistir (23).

2. Billéz lupus eritematozus: Bull6z lezyonlar
sistemik lupus eritematozus (SLE)'un seyrek gorilen
bir deri bulgusudur (1,24). Genellikle SLE tanisi konan
hastalarda, hastaligin alevlendigi donemde vezikilobul-
16z lezyonlarin ortaya ¢iktigi bildiriimistir. Ancak 6nce
edinsel epidermolizis billoza benzeri lezyonlari olan,
yillar sonra SLE bulgulari ortaya ¢ikan g¢ocuk vakalar
da vardir (1,24). Vezikilobilléz lezyonlar glines goéren
bélgeler disinda da yerlesim gosterir (24).

Histopatoloji: Subepidermal bdller, dermal nétro-
filik Infiltrasyon ve misin birikimi gérilir (1,3,24).

imminopatoloji: BMZ'nda devamli graniiler IgG
ve IgM birikimi gézlenir. Bazen IgA da bulunur
(1,3,24).

Dolasan Ab'lar genellikle yoktur. Ancak son yillar-
da bazi hastalarda antl-sublamina densa Ab'lari gdste-
rilmig, bunlarin edinsel epidermolizis billozada goérulen-
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Sekilli. Eritema multiformede hedef seklindeki lezyonlarin
avug icindeki goriinimi (A colour atlas of Dermatology 1986).

lerle ayni Ab oldudu bildirilmistir (24). IEM'de gériilen
immiin depozitler de ayni yerde gorilmekledir (3) (Sekil
5)-

Tedavi: Deri lezyonlari dapsona iyi cevap vermek-
le birlikte sistemik hastaligin tedavisi igin kortikosteroid
ve immunosupresslflerle kombinasyon gerekmektedir
(24).

Prognoz: Deri lezyonlarinin prognozu iyi olmakla
birlikte sistemik bulgularin uzun yillar yakin takip ve te-
davisi gerekmektedir.

3. Bulléz eritema multiforme: Eritema multi-
forme, degisik klinik tablolar gosteren, akut, eritematoz,
inflamatuar bir epidermodermal reaksiyondur.

Klinik: Tipik lezyonu hedef seklinde goérulir (Sekil
11). En sik eller, kollar, ayaklar, bilekler, dirsekler ve
dizlerde yerlesir. Mukozalari tutarak Stevens-Johnson
Sendromu'na neden olur (1,25). Cok cesitli nedenlerle
ortaya c¢ikar. Bunlardan bazilari enfeksiyonlar, ilaglar,
kollagen doku hastaliklari ve mallgnensilerdir (1,25).

Histopatoloji: Subepidermal bdller, epidermal
nekrozu takiben hicrelerde vakuoler ve nekrotlk deje-
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nerasyon gorulur. Lenfositlerden olusan infiltrat buluna-
bilir (1,25).

immiinopatoloji: Ylzeyel dermal kan damarlarin-
da IgM ve C3 birikimi gorulir.

Bil sivisinda imminkompleks benzeri materyal ve
C dizeyinde azalma vardir.

Serumda immunkompleksler saptanir (1,3).

Tedavi: Hafif olgularda lokal pansumanlar, antihis-
taminikler, adir vakalarda sistemik kortikosteroidler veri-
lir. Ayrica etyolojiye yonelik tedavi uygulanir (25).

Prognoz: Etyolojik faktére bagli olarak degisiklik
gosterir (25).
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