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Tek Tarafl1 Aksiller Bolgenin Tutuldugu
Pemfigus Vejetans Olgusu

A Case of Pemphigus Vegetans with
Unilateral Axillary Involvement

OZET Pemfigus vejetans otoimmiin bir hastalik olan pemfigusun en nadir goriilen formudur. Tiim
pemfigus hastalarinin %1-2’sinde goriiliir. Baglangi¢ klinigine ve hastaligin seyrine gére Neumann
ve Hallopeau tipi olarak simiflandirilmigtir. Baglica kivrim bolgelerine, sach deriye ve yiize yerle-
sen vejetatif plaklar ile karakterizedir. Hemen hemen biitiin hastalarda goriilen oral mukoza eroz-
yonlarina skrotal veya serebriform dil eslik edebilir. Literatiirde oral mukoza ve tek tarafli aksiller
bolge tutulumu olan sadece bir olgu bildirimi mevcuttur. Burada oral ve genital mukoza erozyon-
lar1, skrotal dil ve tek tarafli aksiller bolge tutulumu olan ve klinik bulgulari, histopatolojik incele-
me ve klinik seyri Hallopeau tipi pemfigus vejetans olarak degerlendirilen bir erkek olgu
sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Pemfigus; deri hastaliklari, vezikiilobiilloz

ABSTRACT Pemphigus vegetans is the rarest form of pemphigus that is an autoimmune disease. It
occurs in 1-2% of all patients with pemphigus. The disease is classified as the Neumann and Hallo-
peau types according to the clinical picture and course. It is characterized by vegetative plaques
that are mainly localized on intertriginous areas, scalp and face. The cerebriform or scrotal tonque
may accompany with the common oral mucosa erosions which is almost seen all patient. Nail in-
volvement is seldom described. Only one case with oral mucosa and unilateral axillary involve-
ment has been reported in the literature. Here, we report a male patient with oral and genital
mucosal erosions, scrotal tonque, and unilateral axillary involvement and diagnosed as Hallopeau
type pemphigus vegetans with clinical and histopathological findings and the disease course.

Key Words: Pemphigus; skin diseases, vesiculobullous
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emfigus vejetans, deri ve mukozalarda vezikiil ve biiller ile seyreden

otoimmiin biilléz hastalik olan pemfigus vulgarisin bir varyantidir.

Tim pemfigus hastalarinin %1-5’ini olusturan ve en nadir goriilen
pemfigus tipi olan pemfigus vejetans deri kivrimlari, sagh deri, yliz ve mu-
kozalara yerlesen vejetatif plaklar ile karakterize bir tablodur.' Deri lez-
yonlar1 baglamadan 6nce olusabilen oral mukoza erozyonlarina skrotal veya
serebriform dil goriiniimii de eslik edebilir."*

Literatiirde oral mukozada erozyonlara ek olarak tek tarafli aksiller bol-
ge tutulumu olan bir olgu bildirimi mevcuttur.® Burada oral ve genital muko-
zada erozyonlarin ve skrotal dil gértiniimiiniin yam sira tek tarafli aksiller
bolgenin tutuldugu pemfigus vejetans tanist konulan bir olgu sunulmaktadir.
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Aysun SIKAR AKTURK ve ark.

IOLGU SUNUMU

Kirk dort yasinda erkek hasta, yedi aydir iyilesme-
yen agiz yaralar1 ve ii¢ ay once sag koltuk altinda
ortaya ¢itkan kagintili yaralar nedeniyle poliklini-
gimize bagvurdu. Oz gegmisi ve soy ge¢misinde in-
guinal herni operasyonu disinda 6zellik olmayan
hastanin sistemik muayenesi normaldi. Dermato-
lojik muayenesinde sag aksiller bolgede yer yer
tizerleri erode, kotii kokulu akintinin eglik ettigi,
palpasyonla sert kivamli, agrisiz, 1-4 cm ¢apinda,
birbirleriyle birlesme egiliminde olan hiperpig-
mente vejetatif timoral lezyonlar tespit edildi (Re-
sim 1). Oral mukozada sert damakta ve dilin altinda
genis, iizeri yer yer beyaz renkli plaklarla kapl ero-
de alanlar ve skrotal dil saptandi (Resim 2). Ayrica
penis saftinda ve anal mukozada yaygin, yer yer
normal alanlarin izlendigi erode alanlar, el tirnak-
larinda onikolizis ve distrofik degisiklikler tespit
edildi. Yapilan rutin laboratuvar incelemeleri nor-
mal sinirlarda olan hastanin oral mukoza ve sag ak-
siler bolgedeki lezyonlarindan yapilan direkt
mikolojik incelemede psodohifa ve spor yapisina
rastlanmadi ve mantar kiiltliriinde tireme olmada.
Tiimoral lezyonlardan alinan biyopsinin histopato-
lojik incelemesinde suprabazal eozinofilik pustiil,
dermiste pargalanmis kollajen demetleri iginde eo-
zinofillerden zengin kronik aktif yiizeyel dermatit
tespit edildi (Resim 3). Direkt immiin floresan in-
celemede epidermis 2/3 alt kisminda interseliiler
IgG birikimi saptandi. Klinik, histopatolojik ve di-

RESIM 1: Sa aksiller bolgede yer yer (izerleri erode, hiperpigmente vejeta-
tif timoral lezyonlar.
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RESIM 2: Skrotal dil gériniim(.

RESIM 3: Suprabazal eozinofilik piistiil, dermiste parcalanmis kollajen demet-
leri icinde eozinofillerden zengin kronik aktif yiizeyel dermatit (HE, x100).

rekt immiinfloresan inceleme bulgular ile pemfi-
gus vejetans tanisi konulan hastaya 0.7 mg/kg/giin
oral metilprednizolon tedavisi baglandi. Tedavinin
birinci ayinda sag aksiller bolgedeki lezyonlar ye-
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rinde hiperpigmentasyon birakarak gerilerken (Re-
sim 4), oral ve genital mukoza lezyonlar iz birak-
madan tamamen diizeldi. Oral steroid tedavisi
azaltilarak 6 ay sonra kesildi. Hastanin yaklasik 2
yil stiren takiplerinde niiks goriilmedi.

I TARTISMA

Pemfigus vejetans pemfigus vulgarisin bir alt tipi
olarak daha ¢ok orta yash kadinlarda goriilen oto-
immiin biilloz bir hastaliktir.»** Baslangi¢ lezyon-
larina ve klinik seyrine goére Neumann ve
Hallopeau olmak tizere iki klinik alt tipi vardir.!”
36 Neumann tipinin baslangi¢ lezyonlar: pemfigus
vulgarise benzer sekilde saglam vezikiil ve eroz-
yonlar iken, Hallopeau tipinin piistiillerdir. Her iki
tipte de lezyonlarin yerlerinde daha sonra hiper-
pigmente vejetatif plaklar geligir.!?

Pemfigus vejetansta deri kivrimlari, sagh deri,
yiiz ve mukozalar siklikla tutulmakla beraber oral
mukoza tutulumu neredeyse tiim hastalarda gozlen-
mektedir.! Hastalarin bircogunda lezyonlar aylar 6n-
ce oral mukozadan da baslayabilmektedir. Bunun
yani sira sadece oral mukoza tutulumu ile giden olgu-
lar bildirilmistir.'® Oral mukoza lezyonlarina skrotal
veya serebriform dil gériinimi de eslik edebilir.™*
Tirnak tutulumu ise nadiren goriilmekle beraber tir-
nak distrofisi, onikolizis, kronik ve verritk6z paroni-
si gibi tirnak bozukluklar: tabloya eslik edebilir.?

Bizim olgumuzda lezyonlar baslangic yeri ve
dagilimi agisindan oldukga tipik 6zellikler goster-

RESIM 4: Tedavinin 1. ayinda sag aksiller bolgede lezyon yerlerinde hiper-
pigmentasyon.

Turkiye Klinikleri ] Dermatol 2010;20(3)

Aysun SIKAR AKTURK ve ark.

mesine ragmen aksiller bolge tutulumunun tek ta-
rafli olmas: dikkat gekiciydi. Cilt lezyonlarindan
yaklagik 4 ay 6nce baglayan oral mukozada goriilen
erode alanlar ve dildeki skrotal gériintim ise pem-
figus vejetans i¢in oldukea tipikti. Ayrica olgumu-
zun tirnaklarinda onikolizis ve distrofik degisik-
likler de mevcuttu. Literatiirde oral mukoza tutu-
lumunun yamn sira tek tarafli aksiller bolge tutulu-
munun oldugu sadece bir olgu bildirilmistir.?

Histopatolojik incelemede erken dénemde
pemfigus vulgariste oldugu gibi suprabazal akanto-
liz goriiliir. Buna ek olarak, epidermal hiperplazi,
papillamatozis, intraepidermal eozinofilik apseler
daha ge¢ donemdeki lezyonlarda goriilebilir. Ayri-
ca direk immiinfloresan incelemesinde pemfigus
vulgarisin bulgularina benzer olarak interseliiler IgG
ve C3 depolanmas: gorillmektedir.! Bizim hastamiz-
da Hallopeau tipi ile uyumlu olabilen suprabazal eo-
zinofilik piistiil olusumu ve dermiste eozinofillerden
zengin kronik aktif yilizeyel dermatit tespit edilme-
sinin yam sira, direkt immiinfloresan incelemede
epidermis 2/3 alt kisimda pemfigus vulgaris ile
uyumlu olarak IgG birikimi tespit edildi.

Pemfigus vejetansin tanisi fakl klinik 6zellik-
ler gosterdigi igin ve histopatolojik olarak bagka du-
rumlara benzerlik gosterebilecegi i¢in zordur.!
Ayiric tanida benzer klinik ve histopatolojik bul-
gulara sahip olan piyostomatitis vejetans ile direkt
immiinfloresan incelemede immiinglobulinlerin
interselliiler olarak depolanmasiyla ayrilir."* Ayi-
ric1 tanida distiniilmesi gereken diger durumlar
arasinda biilloz pemfigoid, IgA pemfigusu, Hai-
ley-Hailey hastalig1, halojenodermalar ve kondilo-
mata lata yer alir® Bizim hastamizin klinigi
pemfigus vejetansa benzemekteydi, histopatolojik
bulgular: spesifik olmayan hastanin yapilan direkt
immiinfloresan incelemesinde interseliiler IgG bi-
rikimininin olmasi pemfigus i¢in tan1 koydurucu
ozellikteydi. Olgumuz klinik goriiniimii, histopa-
tolojik ve direkt immiinfloresan bulgulariyla bir-
likte degerlendirildiginde pemfigus vejetans olarak
kabul edildi.

Pemfigus vejetansin klinik seyri tipine gore
degisiklik gosterir. Neumann tipinin seyri pemfi-
gus vulgaris gibidir, remisyon ve relapslarla seyre-

165



Aysun STKAR AKTURK ve ark.

der. Hallopeau tipi ise daha iyi seyir gésterir ve na-
diren tekrar eder."?

Pemfigus vejetansin tedavisinde en sik kulla-
nilan ajan sistemik steroidlerdir. Sistemik steroid-
ler genellikle azatioprin, dapson, siklofosfamid,
siklosporin, mikofenolat mofetil, etretinat veya al-
tin ile kombine edilmektedir."*¢ Tedaviye direncli
olgularda ayrica TNF-alfa blokerleri de kullanil-
maktadir.® Neumann tipinde tedavide steroidler
yliksek dozda kullanilirken, Hallopeau tipinde ise
siklikla diisiik doz kortikosteroidlere iyi yanit ali-
nir.! Biz hastamiza 0.7 mg/kg/giin metilprednizo-
lon tedavisi bagladik. Hasta tedaviye ilk 2 hafta
icinde yanit vererek lezyonlar tedavinin birinci
ayinda tamamen diizeldi. Toplam 6 ay oral steroid

TEK TARAFLI AKSILLER BOLGENIN TUTULDUGU PEMFIGUS VEJETANS OLGUSU

kullandiktan sonra tedavisi kesildi. Takipleri de-
vam etmekte olan hastada niiks goriilmedi. Hasta-
mizin baglangi¢ lezyonunun piistiil veya vezikiil
oldugu tespit edilemese de histopatolojik incele-
mede eozinofilik piistiillerin izlenmesi, takiplerin-
de niiksiin izlenmemesi ve disiik doz steroid
tedavisiyle kisa siirede tamamen diizelmesi Hallo-
peau tipi ile uyumlu olabilecegini diisiindiirdi.

Olgumuzun pemfigus vejetansin nadiren tek
tarafli aksiller tutulum ile ortaya ¢ikmasinin yani
sira skrotal dil goriiniimiiniin eslik etmesi nede-
niyle ve ag1z yarasi ve vejetatif kitlelerle bagvuran
hastalarda ayirici tanida pemfigus vejetansin diisii-
niilmesi gerektigini vurgulamak amaciyla sunul-
mas1 uygun bulunmustur.
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