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Pemfigoid, Morfea ve Vitiligo Birlikteligi
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Abstract

Otoimmun  karakterli bir hastailk olan pemfigoidin,
etyopatogenezinde otoimmun siirecin suglandigi diger hastaliklarla
beraberlikleri bildirilmistir. Bu hastaliklar arasinda vitiligo, morfea,
dermatomiyozit, polimyozit, sistemik lupus eritematozus, pemfigus,
dermatitis herpetiformis, liken planus, psoriazis, alopesi areata,
pernisiyoz anemi, otoimmun trombositopeni, membranoz nefropati,
romatoid artrit, insulin bagimli diabetes mellitus, tiroid hastaliklari,
multipl skleroz, myestenia gravis, ulseratif kolit ve primer bilier siroz
yer almaktadir. Burada, klinik inceleme ve histopatolojik tetkikler
sonucunda vitiligo ve morfeanin eslik ettigi pemfigoid tanist alan 72
yasindaki kadin hasta, deribilim kaynakcasi incelendiginde pemfigoid,
vitiligo ve morfea birlikteligi gosteren baska bir olguya rastlanmamasi
nedeni ile, onem tasidig1 diisiiniilerek sunulmaktadir.
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Coexistence of pemphigoid, which is an autoimmune disease,
with other diseases for which autoimmunity was accused in their
etiopathogenesis has been reported. Vitiligo, morphea, dermatomi-
yositis, polymyositis, systemic lupus erythematosus, pemphigus,
dermatitis herpetiformis, lichen planus, psoriasis, alopecia areata,
pernicious anemia, autoimmune thrombocytopenia, membranous
nephropathy, rheumatoid arthritis, insulin dependent diabetes mellitus,
thyroid disease, multiple sclerosis, myasthenia gravis, ulcerative
colitis and primary biliary cirrhosis are among these diseases. Here,
we report a 72-year-old woman diagnosed as pemphigoid with coexis-
tence of vitiligo and morphea, which is important because that any
other case showing coexistence of pemphigoid, morphea and vitiligo
has not been found.
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emfigoid eritemli veya normal goriiniimlii

zeminde subepidermal diizeyde gergin

bullalarla karakterize otoimmun bir hasta-
liktir."* Porselen beyazi renkli, etrafim1 leylak
renkli bir halkanin cevreledigi skleroz ile karakte-
rize morfea ve melanosit kaybinin yol acgtig1 de-
pigmante alanlarla karakterize vitiligo, nedenleri
bilinmemekle birlikte, etyopatogenezlerinde im-
munolojik siireclerin suclandig1 diger hastaliklar-
dir.>® Deribilim kaynakcasinda, su ana kadar,
pemfigoid ile morfea ya da pemfigoid ile vitiligo
birliktelikleri gosteren olgular sunulmustur.”"
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Burada ise pemfigoid, morfea ve vitiligo birlikte-
ligi saptanan bir olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Yetmis iki yasindaki kadin hasta agzindaki ya-
ralar, karnindaki renk degisikligi ve sertlik yakin-
mas1 ile poliklinigimize bagvurmustur. Oykiisiin-
den, yaklasik 2.5 yi1l 6nce agiz ve genital bolgede
ve 1.5 yil 6nce de viicudunda kabarcik ve yaralar
olustugu Ogrenilmistir. Yakinmalarina yo6nelik
tetrasiklin + nikotinamid ve takiben sistemik
kortikosteroid sagaltimlart kullanan ve yakinmalar1
gerileyen hastanin yaklagik 2 ay once agzinda tek-
rar yaralar olustugu belirlenmistir. Ayrica yaklasik
25 yildir karninda sertlik ve renk degisikligi olan
ve bu yakinmasina yonelik cesitli topikal
kortikosteroid sagaltimlar1 kullanan hasta, yaklasik
25 yildir eller ve ayaklarinda renk degisiklikleri
oldugunu ifade etmistir.
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Ozgegmisinde 25 yildir gastrit, 6 yildir hiper-
tansiyon, 5 yil Once pankreatit, 2 yil Once
kolesistektomi operasyonu ve 2 yil dnce pulmoner
emboli tanimlayan olgunun soyge¢misinde 6zellik
belirlenmemistir.

Olgunun  deribilimsel  bakisinda; regio
lingualis, regio labialis superior ve inferior, regio
bukkalis dekstra ve sinistra ve palatum mollede
eksulserasyo alanlar1 (Resim 1), regio abdominis
dekstrada plak biiyiikliikte skleroz (Resim 2) ve
regio dorsalis manus dekstra ve sinistra ile regio
dorsalis pedis dekstra ve sinistrada nummular ve
plak biiyiikliiklerde keskin sinirli, wood 1s1ginda
keskin siirli beyaz renk gosteren depigmantasyo
alanlar1 (Resim 3) saptanmuistir.

Birbuguk yil 6nce regio femoristen yapilan
insizyonel deri biyopsisinin histopatolojik incele-
mesinde; subepidermal kabarcik formasyonu ve
direkt immunofluoresens incelemesinde bazal
membran boyunca lineer IgG, IgA, ve C3c birikimi
saptanan hastanin, regio bukkalisten pemfigoid ve
pemfigus tanilariyla alinan insizyonel biyopsisinde
cok kath yassi1 epitelin subepitelyal alandan ayril-
dig1 ve yer yer yogun polimorfoniikleer hiicrelerle
infiltre oldugu izlenmis ve bazal tabaka hiicrelerin-
de proliferasyon belirlenmistir. Yine regio bukkalis
dekstradan alinan biyopsinin direkt immunofluore-
sens incelemesinde bazal membranda lineer IgG,
IgA ve C3c birikimi saptanan olgunun yapilan
Tzanck yaymalarinda akantolitik hiicre belirlen-
memistir.

Regio abdoministen morfea ve liken sklerozus
et atrofikus tanilartyla alinan insizyonel deri biyop-
sisinin histopatolojik incelemesinde; epidermiste
atrofi, retelerde kayip, yiizeyel dermiste
homojenizasyon ile derin dermiste kaba kollajen
demetler yanisira interstisyel mononiikleer ve az
sayida polimorfoniikleer hiicrelerden olusan mikst
iltihabi infiltrat belirlenmis ve uygulanan Verhoeff
histokimyasal boyasi ile dermiste elastik lifler iz-
lenmistir. Regio dorsum manustan vitiligo tanisiyla
alinan biyopsinin incelenmesinde iizerinde kom-
pakt ortokeratoz tabakasi bulunan deri dokusunda
epidermiste bazal tabakada melanositler Melan-A
ve S100 boyasinda izlenmemistir.
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Resim 1. Regio lingualiste eksulserasyo alanlari.

Resim 2. Regio abdominis dekstrada plak biiyiikliikte skleroz
alan1.

Resim 3. Regio dorsalis manusta keskin sinirli depigmantasyo
alanlar1.
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Yapilan laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin:
11.5, hemotokrit: 34.0, sedimantasyon: 23 mm/
saat, antiniikleer antikoru pozitif olarak saptanan
hastanin anemi etyolojisi ve malignite taramasi
yoniinden yapilan demir, demir baglama kapasite-
si, ferritin diizeyleri, tiimor belirtegleri, akciger
grafisi, batin, pelvik ve transvajinal ultrasonografi,
mammografi, gastrointestinal sistem endoskopisi
ve kolonoskopi tetkikleri ile tiroid fonksiyon testle-
ri, protein elektroforezi, kriyoglobulin, romatoid
faktor ve Borrelia burgdorferi serolojisi tetkikle-
rinde patoloji saptanmanustir.

Klinik ve histopatolojik  bulgular1 ile
pemfigoid, morfea ve vitiligo olarak degerlendiri-
len hastaya pemfigoid lezyonlarina yonelik olarak
sistemik tetrasiklin ve nikotinamid sagaltimi bas-
lanmustir.  Klinik  izleminde tetrasiklin = ve
nikotinamid sagaltimi ile sadece kismi bir gerileme
izlenen hastaya daha sonra 60 mg/giin prednizolon
sagaltitmi uygulanmis ve oral dokiilerinde tamamen
gerileme saptanmustir. Morfea dokiilerine yonelik
ise UVA ve kalsipotriol pomad sagaltim1 verilen
hastanin mevcut sklerozunda kismi bir gerileme
belirlenmistir.

Tartisma

Pemfigoid, bazal membran zonunda otoan-
tikorlarin depolanmasiyla karakterize biilloz bir
hastalik olup, antikorlarin depolanmasi ve dolasan
antikorlarin varligi pemfigoidin otoimmiin bir has-
talik oldugunu diisiindiirmektedir.'' Morfeal1 olgu-
larda pozitif ANA titreleri, anti-DNA antikorlart,
romatoid faktor diizeyinde artig gibi immunolojik
degisiklikler, etyopatogenezi tam olarak bilinme-
mesine karsin, morfea gelisiminde de immunolojik
siirecin etkili olabilecegini diisiindiirmektedir.’
Vitiligo ise, hastalarda sistemik bir hastalik siireci-
ni diisiindiiriir sekilde gézdeki pigment hiicrelerin-
de de destruksiyon olabilmesi, hastaliga spesifik
olmayan immun anormalliklerin eslik edebilmesi,
etkili tedavilerin cogunun immunsupresif 6zelligi-
nin olmasi, bir ¢ok hastada otoantikorlar saptanma-
s1 ve vitiligo plag1 aktif kenarinda inflamatif reak-
siyon saptanabilmesi dolayisiyla etyopatogenezde
otoimmun olaylarin diisliniildiigii diger bir hasta-
liktir, >
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Otoimmiin  karakterli bir hastalik olan
pemfigoidin, etyopatogenezinde otoimmiin siirecin
suclandig1 diger hastaliklarla beraberlikleri iizerin-
de durulmus ve birliktelik saptanan pek cok olgu
sunulmustur. Pemfigoidin morfea ile birlikteligi
acisindan  bakildiginda; Bernstein  ve  ark.’
pemfigoid, morfea ve subkorneal pustulozun bir-
liktelik gosterdigi 1 olgu tanimlarken, Sacher ve
ark.,” dissemine morfea tanistyla izlenirken UVA-1
fototerapisi sonrasinda pemfigoid gelisen 1 olgu
bildirmislerdir. Pemfigoidin vitiligo ile birlikteligi
acisindan bakildiginda; Hamilton ve ark.® ile
Marcet ve ark.” pemfigoid, primer bilier siroz ve
vitiligonun birliktelik gosterdigi 2 olgu, Deguchi
ve ark.® spinalyoma, pemfigoid ve vitiligonun bir-
liktelik gosterdigi ve spinalyoma sagaltimi sonra-
sinda pemfigoid ve vitiligo lezyonlarinin geriledigi
1 olgu, Tirado-Sanchez ve Montes-de-Oca’ pemfi-
goid, vitiligo ve tiroid hastalig1 birlikteligi gosteren
1 olgu ve Pasic ve ark.'’ pemfigoid, vitiligo ve
psoriasis vulgarisin birlikte saptandigi 1 olgu ta-
nimlamuslardir.

Morfea ve vitiligo disinda pemfigoid ile birlik-
teligi  bildirilmis, etyopatogenezinde otoimmiin
siireclerin suglandigi, diger hastaliklar; derma-
tomiyozit, polimiyozit, sistemik lupus eritema-
tozus, pemfigus, dermatitis herpetiformis, liken
planus, psoriazis, alopesi areata, pernisiydz anemi,
otoimmun trombositopeni, membranoz nefropati,
romatoid artrit, insulin bagimli diabetes mellitus,
tiroid hastaliklar1, multipl skleroz, myasteni gravis,
ulseratif kolit ve primer bilier sirozdur."'"'*"* An-
cak bildirilen bu sunumlar arasinda sadece 2’si
olgu kontrol calismasi olup, Barth ve ark.”
pemfigoid ve ulseratif kolit birlikteligi gosteren 8
olgu, Chuang ve ark." ise diabetes mellitus ve
pemfigoid birlikteligi gosteren 30 olgu tanimlamis
ve ulseratif kolit ve diabetes mellitus sikliginin
normal populasyona gore pemfigoid olgularinda
daha sik goriildiigiinii bildirmislerdir. Tiim bunlara
karsin, Taylor ve ark.'" 108 pemfigoid olgusunu
kontrol grubuyla karsilastirdiklar1 calismalart so-
nucunda, pemfigoid olgularinda goriilen diger
otoimmiin hastalik insidanslarinda artis olmadigini
bildirmislerdir. Bu nedenle olgumuzda sunulan bu
birliktelik, bir rastlanti sonucunda olusabilecegi
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gibi heniiz belirlenememis ortak immunolojik ne-
denlere bagh olarak da gelismis olabilir. Olgumuz,
deribilim kaynakgast incelendiginde; pemfigoid,
vitiligo ve morfea birlikteligi gosteren bagka bir
olguya rastlanmamasi nedeni ile Snem tagimaktadir.
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