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Dizhidrotik Formda Bir Blilloz Pemfigoid Olgusu
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Ozet

Abstract

Biilloz pemfigoid, normal veya eritemli zeminde, biiyiik, gergin
biillerle karakterizedir. Klasik tan1 kriteri; histolojik olarak gosterilmis
subepidermal biil ve direk immiinfloresanda bazal membran zonda
lineer IgG ve C3 depolanmasinin gosterilmesidir. Cesitli klinik form-
lar1 bildirilmistir (lokalize, nodiiler, vejetan, eritrodermik, biilloz
olmayan ve dizhidrotik). Bu makalede dizhidroziform biilloz
pemfigoidli bir hasta sunulmus ve konuyla ilgili giincel bilgiler tarti-
stlmistir. Dizhidroziform biilloz pemfigoid nadir goriilmesine ragmen
el i¢ci ve ayak tabaninda yerlesen vezikiilobiilloz lezyonlu hastalarin
ayrici tanisinda diisiiniilmelidir.
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The typical skin lesions of bullous pemphigoid are large, tense
blisters on erythematous or normal skin. The classical criteria for
diagnosis are a subepidermal bulla observed histologically and linear
deposition of C3 and/or IgG along the basement membrane zone on
direct immunoflorescence. Several clinical variants of bullous pem-
phigoid have been described (localized, nodular, vegetan, erythroder-
mic, nonbullous and dyshidrotic). In this article a patient with dy-
shidrotic bullous pemphigoid was presented and recent update on this
entity was discussed. Although dyshidrosiform bullous pemphigoid is
less frequently seen, it should be considered in the differential diagno-
sis of cases with vesiculebullose lesions on palm and sols.
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iilloz pemfigoid, siklikla ileri yaslarda

ortaya c¢ikan, kasintili, subepidermal

yerlesimli, gergin biillerle karakterize,
otoimmiin vezikiilobiilloz bir deri hastaligi-
dir.! Klasik klinik tablonun disinda; lokalize,
nodiiler, vejetan, eritrodermik, biilloz olmayan
ve dizhidrotik tarzda klinik formlara da rastlan-
maktadir.” Dizhidrotik biilloz pemfigoid (DBF)
klinik olarak el ici, ayak tabaninda yerlesen,
zaman zaman hemorajik olan, vezikiil ve biillerle
seyreden bir hastaliktir.” Bu yazida nadir gériilen
dizhidrotik formda bir biilloz pemfigoid olgusu
sunulacaktir.
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Olgu Sunumu
Yetmis alt1 yasinda erkek hasta, 2 ay once el
ici ve ayak tabanlarinda baglayan, son bir hafta
icinde kolda da ortaya cikan, i¢i su dolu kabarcik-
lar ve siddetli kasinti sikayetiyle poliklinigimize
bagvurdu.

Ozgegmisinden, hastamin 8 ay 6nce otoimmiin
hemolitik anemi tamis1 aldigi, bu nedenle
splenektomi yapildigi, splenektomi sonrasinda geli-
sen trombositoz nedeniyle Nisan 2002’de 3 hafta
stireyle hidroksilire tedavisi verildigi 06grenildi.
Dermatolojik incelemesinde; el ici (Sekil 1) ve ayak
tabanlarinda 3-4 mm ¢apli, derin yerlesimli, gergin
vezikiiler lezyonlar ve el bilegi, ayak tabanu, iist kol
fleksor yiizde 1-3 cm capta, gergin biilléz lezyonlar
izlendi. Hastanin el, ayak tirnaklarinda (lunulada
daha belirgin) ve oral mukozasinda belirgin olmak
izere tiim viicudunda yaygin hiperpigmentasyon
gozlendi (Sekil 2). El i¢inden alinan biyopsi drnegi-
nin histopatolojik incelemesinde subepidermal biil
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olusumu, perivaskiiler alanda eozinofilleri iceren
miks tipte iltihabi hiicre infiltrasyonu saptand1 (Sekil
3). Direkt immiinfloresan (DIF) incelemede bazal
membran zonunda lineer C3 depolanmasi mevcuttu
(Sekil 4). Bu bulgularla dizhidrotik formda biilléz
pemfigoid tanisi koydugumuz hastaya prednizolon
tablet 60 mg/giin dozda baslandi.

Tedavi Oncesi kontrol tam kan, tam idrar, rutin
biyokimya tetkikleri normal sinirlarda olan hasta-
nin takiplerinde hemoglobin, 16kosit, trombosit
degerlerinde artis olmasi iizerine hematoloji kon-
siiltasyonu istendi. Direkt ve indirekt coombs testi
(+) olan hastanin myeloproliferatif hastalik gelisme
ihtimali acisindan izlemi Onerildi.

Steroid tedavisi altinda iken hastanin karaciger
enzimlerinde yiikselme goriildii. Gastroenteroloji
ve infeksiyon hastaliklar1 konsiiltasyonu sonucu
karaciger enzim yliksekliginin nedenini aciklaya-
cak viral veya otoimmiin bir patolojik bulgu sap-
tanmadi, enzim yiiksekligi steroid tedavisine bag-
land1. Steroid dozu tedrici olarak azaltildi. Doz
azaltilmasiyla birlikte hastanin biill6z lezyonlarin-
da hizhi bir artig gozlendi ve lezyonlar gévdeye
yayildi. Tedaviye, yan etkisinin azlig1 da dikkate
alinarak, steroidi diisiik dozda kullanabilme olana-
&1 sagladigr icin mikofenolat mofetil (MMF) ek-
lendi. MMF 1 g/giin dozda basland1 ve doz arttiri-
larak 2 g/giin’e c¢ikarildi. Biil c¢ikisi giderek azalan
hasta halen takibimiz altinda olup, kombine
(Prednizolon 40 mg/giin p.o + MMF 2 g/giin p.o)
tedavisi siirmektedir. Hastanin tedavi takiplerinde
tim viicuttaki ve tirnaklarindaki hiperpigmen-
tasyonun da geriledigi gozlendi (Sekil 5).

Tartisma

Biilloz pemfigoidin nadir bir formu olan
dizhidrotik biilloz pemfigoid ilk kez Levine ve ark.
tarafindan 72 yasinda bir erkek hastada dizhidrotik
dermatit benzeri lokalize pemfigoid olgusu olarak
bildirilmistir.* Giiniimiize kadar literatiirde bildiri-
len toplam 20 olgu (yas ortalamasi1 78 y1l) mevcut-
tur.”'*  Klinik olarak hemorajik olabilen,
palmoplanter vezikiilobiillerle ortaya ¢iktiktan
sonra c¢ogunda jeneralize olup klasik biilloz
pemfigoid lezyonlart olustugu belirtilmektedir.
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Sadece bir hastada diyetinde nikel bulundugu bildi-
rilmis.” Olgularin ¢ogunda DBP tamisi oncesinde
ekzema, biilloz tinea pedis tedavisi verildigi, cevap
almamayinca yapilan histopatolojik ve DIF ince-
leme sonrasinda tani kondugu belirtilmistir.*>’

Barth ve ark. yaptiklart bir ¢calismada jeneralize
biilloz pemfigoidli olgularin %28’ inde palmoplanter
tutulum izlediklerini bildirmisler ve bu formu ayn
antite seklinde degil, daha c¢ok klinik varyasyonlar
olarak tammlamuslardir.”’ Radyasyon ve ultraviyole
gibi dis etkenler sik rastlanmayan lokalizasyonlarda
biil ¢ikisinda neden olarak suclansa da, gbvde lez-
yonlar1 olmadan belli bolgelerde lokalize biil ¢ikisi-
nin nedeni hala bilinmemektedir."®

El ici, ayak tabanminda vezikiilobiilloz lez-
yonlarin varhiginda dizhidrotik ekzema, tinea
pedis, eritema multiforme, biilloz liken planus,
pemfigus, skabies, edinsel epidermolizis biilloza,
lineer IgA biilloz dermatozu, biilloz mikozis
fungoides gibi vezikiilobiilléz lezyonlarla seyre-
den hastaliklar diisiiniilmelidir.”'® DBP klinik
olarak bu hastaliklarla benzerlik gosterdigi i¢in
bu bolge lezyonlarinda dogru taniya ulasmak
ancak klinikle birlikte histopatolojik ve DIF in-
celeme yapilmasi ile miimkiindiir.*’

Biilloz pemfigoid ile otoimmiin trombosito-
peni, miyastenia gravis, timoma, polimiyaljia
romatika, tiroid hastaliklari, multipl skleroz, perni-
siydz anemi, diabetes mellitus gibi otoimmiin has-
taliklarla birliktelik bildirilmistir.'”* Malignitel-
erle birlikteligi halen tartigsmalidir. Literatiirde
bildirilen DBP olgularindan bir tanesinde diabetes
mellitus tesbit edilmis, iiciinde otoimmiin hastalik
olmadig: belirtilmis, digerlerinde bu konuda bildi-
rimde bulunulmamistir.*''  Bizim hastamizda
otoimmiin hemolitik anemi tanis1 konmus, eritrosit,
trombosit, 16kosit sayisindaki artis ve Coombs testi
(+)’ligi ile miyeloproliferatif hastalia gidisten
siiphe edilmistir. Myeloproliferatif hastaliklar bir
veya daha fazla hematopoetik hiicre dizileri ya da
bag dokusu elemanlarinin anormal proliferasyonu
ile olusur ve polisitemi vera, agnojenik miyeloid
metaplazi, kronik miyelositik l6semi, primer
esansiyel trombositemi gibi dort ayr1 hastaligi ice-
rir. Tim miyeloproliferatif hastaliklarin degisik
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Sekil 1. El icindeki vezikiiller ve el bilegindeki biilloz lezyonlar.

Sekil 3. Subepidermal biil formasyonu ile dermal perivaskiiler
iltihabi infiltrasyon (HE x 200).

derecelerde akut losemi ile sonlanma egilimi var-
dir. Bu a¢idan hastamiz yakin takip altindadir.

Kemoterapotik bir ajan olan hidroksiiireye
bagh gelisen yan etkilerden biri de pigmentasyon-
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dur.!® Hastamizda da hidroksiiire kullanimi sonrasi

gelisen deri, tirnak ve oral mukozada daha belirgin
olan yaygin pigmentasyon mevcuttu. ilacin kesil-
mesinden sonra geriledigi gdzlendi.

Sekil 4. Direkt immiinfloresan incelemede bazal membran
zonda lineer C3 depolanmasi.

Sekil 5. Tirnaklardaki hiperpigmentasyonun lunuladan tirnak
uclarina ilerlemis goriintiisii.
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Hastamiz1 biilloz pemfigoidin bir formu olan
dizhidrotik formda olusu, nadir goriilmesi, otoim-
miin hemolitik anemi ile birliktelik gostermesi ve
hidroksiiire kullanimina bagli pigmentasyon gelis-
mesi nedeniyle farkli ozellikleri birarada bulun-
durdugundan sunmay1 uygun bulduk.
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