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Ozet

Abstract

IgA pemfigus histopatolojik olarak nétrofil 16kosit infiltrasyonu,
akantoliz ve interselliiler IgA birikimi ile karakterize, intraepidermal
vezikulopiistiiler erupsiyon olusumuyla giden, otoimmun, yeni tanim-
lanmis ve nadir goriilen bir hastaliktir. IgA pemfigus her ne kadar
cocukluk yas grubunda seyrek olarak bildirilmis olsa da, genellikle
orta ve ileri yas grubunda ortaya ¢ikmaktadir. Burada hastaligi ¢ocuk-
luk doneminde baslayan IgA pemfiguslu 65 yasinda kadin bir olgu
sunulmaktadir.
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IgA pemphigus is a rare and newly defined disease in the group of
autoimmune intraepidermal blistering diseases presenting with a vesicu-
lopustular eruption, histopathologically characterized by neutrophilic
infiltration, acantholysis, and IgA deposition in the intercellular sub-
stance of the epidermis. IgA pemphigus usually occurs in middle-aged
or elderly persons, although occasional reports of the disease in child-
hood have been described. We report here a case of 65-year-old woman
with IgA pemphigus whose disease started in childhood.
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gA pemfigus, otoimmiin kabarcik olusumuyla

giden, olarak

infiltrasyon, akantoliz ve epidermiste hiicreler
aras1 mesafede IgA depolanmasi gosteren, yeni
tanimlanmus bir hastahktir.' ik kez 1982 yilinda
Wallach ve arkadaslari tarafindan subkorneal piis-
tiller dermatoz ve monoklonal IgA adiyla tanim-
lanmis olsa da, epidermiste IgA varligim ilk kez
1979 yilinda, her ne kadar olgularim1 subkorneal
plstiiller dermatoz olarak tamimlamus olsalar da,
Varigos ile Sneddon ve Wilkinson gdstermisler-
dir."”* Bunu izleyen yillarda IgA pemfigus, IgA
pemfigus foliaseus, IgA herpetiform pemfigus,
intraepidermal IgA  piistiiloz, intraepidermal
IgA dermatoz, interselliler IgA

histopatolojik notrofilik

notrofilik
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dermatoz, interselliiler
dermatoz ve subkorneal IgA birikimli atipik
notrofilik dermatoz adlariyla benzer olgular tanim-
lanmustir."” Burada cocukluk yas grubunda basla-
masina ragmen ancak ileri yasta tanm1 alan IgA

pemfiguslu bir olgu sunulmaktadir.

IgA  vezikulo-piistiiler

Olgu Sunumu

Altmis bes yasinda kadin hasta viicudundaki
kasintili kabarciklar ve yaralar yakinmas ile poli-
klinigimize basvurmustur. Oykiisiinden bu sikayet-
lerinin ilk kez 7 yasinda baglayarak giiniimiize
kadar siirdiigii 6grenilen hastanin bagvurdugu he-
kimler tarafindan egzema tanisiyla onerilen cesitli
kortikoidli kremler kullandigi ve kullandigr do-
nemlerde yakinmalarinda gerileme oldugu Ogre-
nilmistir. Bacak iist kisimlar1 ve gévde on ve arka
yiiz disinda baska alanlarda olusmayan bu yakin-
malarinin yillar icinde belirgin bir artis ve azalis
gostermedigini ama zaman zaman daha yaygin
oldugunu tanimlayan ve bu donemlerde topikal
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kortikoidli kremler kullanan hasta yaklasik 10 yil-
dir bu sikayeti nedeniyle muayene olmadigini be-
lirtmistir. Ayrica yaklasik 7 ay once, 1 aydir tanim-
ladig1 karinda sislik, halsizlik, istahsizlik sikayetle-
ri nedeniyle yapilan incelemeleri sonucunda over
karsinomu ve peritonitis karsinomatosa tanist ko-
yulan hasta 6 ay once total abdominal histerektomi
+ bilateral salpingoooferektomi + paraaortik lenf
nodu diseksiyonu + omentektomi + apendektomi +
rektosigmoid rezeksiyon operasyonu gecirmistir.
Agnlarina yonelik naproksen tablet kullanan ve
kemoterapi programina alinmasi planlanan hasta-
nin son 15 giindiir viicudunda tekrarlayan kabarcik
ve yaralardan yakindig1 belirlenmistir.

Deribilim bakisinda; karin yan kisimlari, sirt
ve belde merkezden perifere genisleme egilimi
gosteren, merkezinde  krustalar, periferinde
pustiileler ve vezikulalar izlenen, nummular, plak
ve plakard biiyiikliiklerde eritemli sirsine lezyonlar
izlenmistir (Resim 1). Nikolsky fenomeni olumsuz
olarak belirlenen hastanin oral ve genital mukoza
bakist normal olarak degerlendirilmistir.

Laboratuvar incelemelerinde eritrosit sedimen-
tasyon hizi 30 mm/saat ve tam kan sayiminda he-
moglobin diizeyi 11.5 g/dL olarak saptanan hasta-
nin, karaciger ve bobrek fonksiyon testlerini iceren
biyokimyasal tetkiklerinde alkalen fosfataz ve
gama glutamiltransferaz degerleri yiiksek saptanir-
ken, protein elektroforez, immiinelektroforez ve
rutin idrar incelemeleri normal olarak belirlenmis-
tir.

Resim 1. Surt yan kisimlarda merkezden perifere genisleme
egilimi gosteren, merkezinde krustalar, periferinde piistiiller
ve vezikulalar izlenen eritemli lezyonlar
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Resim 2. Epidermiste belirgin subkorneal piistiil formasyonu
ve akantolitik hiicreler (Hematoksilen & eosin, orijinal bii-
yiitme, X200).

Resim 3. Epidermiste tiim diizeylerde interseliiler IgA depo-
lanmasi (Direkt immiinofloresan teknik, IgA antikoru, orijinal
biyiitme, X200).

Karin yan duvardaki lezyondan alinan biyop-
sinin 11k mikroskobik incelemesinde subkorneal
yerlesimli piistiil formasyonu, pistiil icinde
polimorf nukleuslu I6kositler ve az sayida eozinofil
Iokositler yanisira akantolitik hiicreler, dermiste
superfisyal perivaskuler ve interstisyel mononiik-
leer hiicre infiltrasyonu ile az sayida eozinofil 16-
kositler izlenmistir (Resim 2). Piistiil periferinden
alinan biyopsinin direkt immunofluoresans ince-
lenmesinde ise epidermiste interselliller IgA ve
IgG birikimi saptanmustir (Resim 3).

Onkolojik  sikayetine  yonelik  sistemik
kortikoid (40 mg/giin prednisolon) + karboplatin +
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paklitaksel kemoterapisi baslanan hastada lezyon-
lara yonelik mometozon furoat krem baslanmis ve
hastanin var olan lezyonlarinin 2 hafta i¢inde yer-
lerinde hiperpigmantasyon birakarak geriledigi
belirlenmistir. Sonraki 2 aylik klinik izleminde de
yeni lezyon gelisimi saptanmamustir.

Tartisma

Terminoloji konusunda fikir birligine ulasila-
mamakla beraber, IgA pemfigusun biri IgA
pemfigus foliaseus veya subkorneal piistiiler
dermatoz tipi olarak isimlendirilen ve digeri IgA
pemfigus vulgaris veya intraepidermal notrofilik
tipi olarak isimlendirilen 2 farkli tipi tanimlanmis-
tir. Her 2 tipinde de normal veya eritemli zeminde
gevsek vezikulalar veya piistiiller olusmaktadir.'
Eritemli zeminde vezikula yada bullalardan olusan
lezyon hizla gevsek piistiilelere, sonrasinda krustali
erozyo veya skuamli eritem alanlarina doniismek-
tedir.’ Piistiiller merkezde krustalar bulunan
annular veya sirsine paternde birlesmeye egilimli-
dirler.'? Merkezden perifere ilerleme gosteren
lezyonlarda lezyonun merkezi iyilesirken perife-
rinde yeni vezikulalarin olustugu go6zlenmekte
olup, farkl alanlardaki lezyonlar farkli klinik do-
nemlerde izlenebilmektedir.” Kagintinin 6nemli bir
bulgu oldugu hastalikta, mukoza tutulumu oldukg¢a
seyrektir.' Aksilla ve inguinal alanlari tutmaya
egilimli olsa da, bizim olgumuzda da izlendigi
sekilde govde, proksimal ekstremiteler, batin alt
kisim da siklikla tutulan alanlardir.'” Genellikle
akut alevlenmeler gosterse de kronik ve benign
seyirli olan hastalik genellikle orta ve ileri yas
grubunda tanmimlanmakla birlikte, nadiren ¢ocukluk
yas grubunda da bildirilmistir. "® Olgumuz her ne
kadar ileri yas grubunda tan1 almis olsa da hastalik
kiiciik yaslarda baglamis ve tanimlandigi gibi kro-
nik ve benign bir seyir gdstermistir.

Histopatolojik degerlendirmede IgA pem-
figusun 2 farkli tipinde intraepidermal piistiil veya
kabarcigin yerlesim alanlan farkliliklar gostermek-
tedir. Intraepidermal nétrofilik tipinde alt veya tiim
epidermiste suprabazal piistiileler olusurken, bizim
olgumuzda da izlenen subkorneal piistiiler
dermatoz tipinde piistilleler {ist epidermiste
subkorneal olarak lokalizedir. Her 2 tipinde de
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dagimik yerlesimli yiizeyel akantoliz ve belirgin bir
notrofilik infiltrasyon tabloya eslik etmektedir.
Tim IgA pemfigus olgularinda perilezyonel deri-
den alinan biyopsinin direkt immunofluoresans
incelenmesinde pemfigus paterninde interselluler
IgA depolanmasi vardir.' Olgularin bir boliimiinde
ise, bizim olgumuzda da goriildiigii gibi, basta IgG
olmak iizere IgM ve kompleman birikimleri de IgA
birikimlerine eslik etmektedir.”’ Hastalarin yakla-
sik %50’sinde ise indirekt immunofluoresans ince-
lemede dolasimda otoantikorlar saptanmaktadir.'

IgA pemfigus; klinik olarak benign seyirli ol-
masi, Nikolsky  fenomeninin izlenmemesi,
histopatolojik olarak belirgin nétrofili ile hafif
akantolizin varligl, immunolojik olarak C3 biriki-
minin nadiren eslik etmesi, dolasimda diisiik dii-
zeyde antikorlarin bulunmasi ve cogu hastanin
dapsona iyi yamt vermesi ile pemfigustan ayrilir.*®
Ayirict taniya giren diger hastaliklar subkorneal
piistiiler dermatoz, lineer IgA dermatoz, dermatitis
herpetiformis ve impetigo olup, bakteriyel kiiltiir
ve histopatolojik degerlendirme ayrici tamda yar-
dimcrdir. >

IgA pemfigus diger bazi hastaliklarla da iliski-
li olarak bildirilmistir. Su ana kadar en ¢ok IgA
gammopatisi ile iliskilendirilmis olup, bu
gammopatilerin biri B hiicreli limfoma, biri kronik
limfositik 16semi, ikisi myeloma ile baglantili bu-
lunmustur.”"* Kaynaklarda ikinci siklikta HIV
infeksiyonu ile iligkili olgular bildirilen hastalik-
ta,""'® ayrica akciger kanseri, Sjogren sendromu,
akut poliartrit, romatoid artrit, kolit, Crohn hastali-
&1 ve gluten sensitif enteropati ile iliskili olgular da
bildirilmistir.>'"® Bizim olgumuzda da over
karsinomu ve peritonitis karsinomatosa saptanmis
olsa da, IgA pemfigus klinik tablosunun
maligniteden on yillar dnce baglamis olmasi ve son
donemlerde hastanin yakinmalarinda belirgin bir
artis tantmlamamasi aralarinda bir iligki olmadigim
diistindiirmektedir.

IgA pemfigusta dapson ilk basamak tedavi se-
¢imidir."* Bazi hastalarda topikal kortikoidlerle
tedaviye iyi yanit alinirken, bazi olgular sistemik
kortikoide iyi yamt vermistir.' Ayrica etretinat,
kolsisin, siklofosfamid, PUVA ve plazmaferez ile
tedaviye yanit alinan olgular da bildirilmistir."”
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Dapson tedavisini tolere edemeyen hastalarda
sulfapridin ile kortikoid kombinasyonu veya
PUVA ile etretinat kombinasyonu da alternatif
tedavilerdir. Kronik, benign seyirli olan bu hastalik
genellikle uygun tedaviyle sikatris birakmadan
iyilesmektedir." Malignite nedeniyle baslanacak
kemoterapi protokolii sistemik kortikoid igeren
hastamizda tedaviye sadece yerel kortikoid eklen-
mis ve hastanin lezyonlarinda hizla gerileme iz-
lenmistir. Sonug olarak, kronik ve benign seyirli
vezikulobulloz hastaliklar arasinda IgA pemfigus
olasiliginin da diisiiniilmesi erken tani1 ve tedavi
siirecinin saglanabilmesi acisindan dnemlidir.
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