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Olgu Sunumu
Case Report

Pemfigoid Nodularis: Bir Olgunun
Klinikopatolojik Analizi

Pemphigoid Nodularis: A Clinicopathological Analysis of a Case
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Ozet

Pemfigoid nodularis, klinik olarak pruritik noduller ve bullerle karakterize nadir bir bull6z pemfigoid varyantidir. Histopa-
tolojik olarak prurigo 6zellikleri tasimasina karsin immunofloresan incelemelerde bulléz pemfigoid benzeri depolanmalarin
saptandigl bu hastalikta 6zellikle bulléz lezyonlarin eslik etmedigi durumlarda tanida gucltkler yasanabilir. Biz 6 aydir vi-
cutta yaygin kasintisi ve prurigo papulleri olan, antihistamin ve topikal kortikosteroid tedavisine yanit alinamayan 68 yasin-
da bir kadin olguyu sunduk. Histopatolojik olarak prurigo nodiilaris ile uyumlu bulgular saptanmasina karsin, direkt immu-
nofloresan incelemede bazal membran zonu boyunca lineer tarzda otoantikor depolanmalari saptandi. Salt-split indirekt
immunofloresan incelemede s6z konusu otoantikor depolanmasinin ayrismanin tavaninda oldugu tespit edildi. Pemfigoid
nodularis tanisi konulan ve sistemik kortikosteroid tedavisine iyi yanit veren olgunun klinikopatolojik analizi yapilmistir.
(Turkderm 2007; 41: 133-5)
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Summary

Pemphigoid nodularis is a rare variant of bullous pemphigoid, clinically characterized by pruritic nodules and blisters. Diag-
nosis may be difficult particularly in non-bullous cases. Although it shows features of prurigo as histopathologically,
bullous pemphigoid-like autoantibody depositions is determined by immunoflouresence examination. We described
68-year-old woman who presents with 6 month history of a widespread pruritus and pruritic papules, which had not res-
ponded to the treatment with antihistamines and topical corticosteroids. Despite histopathologic findings were
identical to those of prurigo nodularis, bullous pemphigoid-like autoantibody depositions were observed in linear fashion
at basal membrane zone by immunoflouresence examination. In salt-split indirect examination, this deposition was located
at the epidermal side of split. A clinicopathologic analysis was done on the case that was diagnosed as pemphigoid
nodularis and responded well to the treatment of systemic corticosteroid. (Turkderm 2007; 41: 133-5)
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Diger adi prurigo nodularis benzeri billéz pemfigoid
olan pemfigoid nodularis (PN), klinik ve histopatolojik
olarak hem prurigo nodularis hem de buill6z pemfigoid
(BP) 6zelliklerini tagtyan nadir bir BP varyantidir. Pruritik
papul ve nodullere BP'nin olagan gergin bulleri eslik
edebilir. Ancak bazi olgularda s6z konusu papul ve no-
dullere baller hig eslik etmeyebilir. Bu durumda hastalk
akla gelmeyebilir, dolaysiyla PN tanisini koymak bazen
oldukca giic olabilir'. ingilizce literatiirde 30’a yakin
PN’li olgu bildirilmis olmakla birlikte Tarkce literattrde
boyle bir olgu bildirimi saptanamamistir®. Turkge lite-
ratlrde ilk kez olmasi nedeni ile prurigo nodularis klinik

tablosunun hakim oldugu ve bulléz lezyonlar icerme-
yen bir PN olgusunu sunmaya deger gorduk.

Olgu

Altmis sekiz yasinda kadin olgu alti aydir tim vicutta
yaygin kasinti yakinmasiyla klinigimize basvurdu. Daha
once kortikosteroidli kremler ve oral antihistaminler
kullanmasina ragmen kasintisinda azalma olmamis. Oz
ve soy gecmisinde atopi bulgulari olmayan olgunun, si-
kayetleri 6ncesinde ilag kullanimina iliskin bir 6ykast de
yoktu. Sistemik muayenesinde patolojik bulgu saptan-
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madi. Dermatolojik muayenede tim vicutta yaygin kserozisi,
sirt, uyluk laterali, bacak 6n yuz ve karinda belirgin olmak Gze-
re, kirmizi-mor renkte prurigo papul ve nodulleri, sirtta belirgin
ekskoryasyonlar mevcuttu (Sekil 1, Sekil 2). Lezyonlar arasinda
ortasi hipopigmente cevresi hiperpigmente skarlar gozlendi.

Mevcut bulgular ile olguda prurigo nodularis distnuldu ve
etyolojik nedenler acisindan arastirildi. Laboratuar inceleme-
lerinde tam kan sayimi, tam idrar tetkiki, karaciger ve bobrek
fonksiyon testleri, tiroid hormonlari normal idi. Gaitada amip
parazit saptanmadi. Periferik yaymasinda atipik hiicre gézlen-
medi. Total immunoglobulin E (IgE) seviyesi 1500 mg/dl idi.
Radyolojik incelemelerinde PA akciger grafisi ve batin-pelvik
ultrasonografisinde patolojik bulgu yoktu. Rutin aero aller-
jenlerle yapilan prick testi negatifti. Psikiyatri Anabilim Dall
ile konsulte edildi ve anksiyete dustintlerek haloperidol dam-
la (ginde 2 kez, 5 damla) 6nerildi. Olguya tedavi olarak hid-
roksizin (3 tablet/giin) ve kortikosteroidli krem (momethaso-
ne furoate) tedavisi baslandi. Pruritus yakinmasinin azalma-
masi nedeniyle skabies agisindan permetrin kiriinden gegiril-
di. Ancak bu tedaviye de yanit alinamamasi tzerine klinik ayi-

Sekil 3. Epidermiste akantoz, list dermiste perivaskiiler lenfosit
infiltrasyonu (H&E x 400)

Sekil 4. DiF incelemede bazal membran zonu boyunca lineer C3
depolanmasi

Sekil 2. Sirtta ekskoriye papiil ve nodiillerin yakindan
goriiniimi
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Sekil 5. indirekt salt-split incelemede ayrismanin tavaninda
depolanma
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rici tanida dUstnulen dermatitis herpetiformis’i dislayabilmek
icin deri biyopsisi alindi. Lezyonel deriden yapilan histopato-
lojik incelemede epidermiste akantoz, Ust dermiste ylzeyel
perivaskuler hucre infiltrasyonu tespit edildi. Histopatolojik
bulgular prurigo noddlaris ile uyumlu idi (Sekil 3). Perilezyo-
nel bélgeden yapilan direkt immunofloresan incelemede
kompleman 3 (C3)"te bazal membran zonu boyunca lineer de-
polanma saptandi (Sekil 4). Diger imminoreaktanlarda her-
hangi bir depolanma gozlenmedi. Sican 6zafagusu substrati
ile yapilan indirekt immunofloresan (iiF) inceleme 1/40 dilGs-
yonda pozitif saptandi. Antikor depolanmasinin anatomik lo-
kalizasyonunu saptamak icin indirekt salt-split immunoflore-
san test uygulandi ve depolanma ayrismanin tavaninda goéz-
lendi (Sekil 5). Olgumuzda mevcut morfolojik ve immunopa-
tolojik bulgular ile PN dustntldt. Oral metil prednisolone
(32 mg/gun), hidroksizin (3 tablet/gin), loratadine
(1 tablet/gin) tedavisi baslandi. iki hafta icerisinde pruritus
yakinmasi belirgin azaldi ve lezyonlarinda gerileme gézlendi
(Sekil 6). Olgumuzun bir yillik klinik takibi esnasinda bulléz
lezyon cikisi ve kasinti sikayeti olmadi.

Tartisma

Bu makalede, 6 aydir viicutta yaygin kasintisi ve prurigo pa-
pulleri olan, prurigo etyolojisini aciklayacak herhangi bir ne-
den saptanamayan, antihistamin ve topikal kortikosteroid te-
davisine cevap vermeyen bir olguyu sunduk. Histopatolojik
olarak saptanan epidermiste akantoz, Ust dermiste ylUzeyel
perivaskuler hicre infiltrasyonu prurigo nodularis ile uyumlu
olmasina karsin, DIF incelemede C3'te bazal membran zonu
boyunca lineer depolanma saptanmasi ve indirekt salt-split in-
celemede bu depolanmanin ayrismanin tavaninda gézlenme-
si BP lehine oldugundan olgumuzda PN dustnulda.

PN hem prurigo nodularis hem de BP'in klinik 6zelliklerinin
birlikte gérildiigi nadir bir tablodur. ilk olarak 1981'de tanim-
lanmis ve bugine kadar 30'a yakin olgu bildirilmistir*®. Daha
once rapor edilen olgularin ¢codu ileri yastaki kadinlardir®. Bu-
nunla birlikte juvenil formu da rapor edilmistir'. Klinik olarak
pruritik paptl ve nodller ile karakterizedir. Hastaligin seyri es-
nasinda genellikle bazi bélgelerde buller gézlenir. Rapor edi-
len vakalarin cogunda baslangigta prurigo lezyonlari ile birlik-
te baller bildirilirken, baller noduler lezyonlarin 6nctist de ola-
bilir. Buller lokalize veya yaygin olabilir'". Klinik tablo prurigo
nodularis yaninda subakut prurigoyu da taklit edebilir'.

PN’in etyopatogenezi tartismalidir. Bazi otorler her iki hastaligin
rastlantisal oldugunu 6ne sirmustir®. Buna karsin olgumuzda
oldugu gibi non blléz vakalar veya bulléz lezyonlar olusmadan
onceki noduler lezyonlari bulunan PN’ li vakalarda BP icin karak-
teristik depolanmanin saptanmasi bu goérusin aleyhinedir**,
PN'in etyopatogenezinde ileri strllen diger bir gorus; predispo-
ze kisilerde kasinti, lokalize inflamasyonla bazal membran iceri-
sinde yer alan antijenleri agida cikarir ve pemfigoid antikorlari-
ni tetikler. Cesitli doku travmalari sonrasinda otoimmunite geli-
siminin bildirilmesi de bu gorust desteklemektedir. Olgumuz-
da oldugu gibi bazi PN'li olgularda IgE yUksekligi saptanmis ol-
masina ragmen hastaligin patogenezindeki rol tartismalidir®.
ilac ve malinite ile iliskili olgularda rapor edilmistir'®.

PN‘in immunofloresan bulgulari BP ile, histopatolojik 6zellik-
leri ise prurigo nodularis ile idantiktir. Histopatolojik olarak
baslica akantoz, hiperkeratoz, eozinofil infiltrasyonu, reteler-

de uzama ve subepidermal ayrisma gozlenir. Direkt immunof-
loresan incelemede vakalarin cogunda bazal membran zonu
boyunca IgG ve C3 depolanmasi saptanirken bazi vakalarda
IgA da tespit edilir. Olgumuzda antijen tayini yapilamamis ol-
makla birlikte, hedef antijenler BP'de oldugu gibi BP180 ve
BP230’dur?. Buna karsin PN’li olgularda klasik BP'li olgulara
gore 6zellikle BP180'nin NC16a bolgesine karsi olusan antikor
titresi dusuktar’.

Olgumuzda distk doz steroid tedavisi ile tam bir dizelme
saglanmasina karsin PN’li olgular tedaviye klasik BP'ye gore
direnclidir. Bu olgularda steroid tedavisi yaninda siklosporin,
siklofosfamid, azotioprin gibi immunosupresif ilaclara daha
fazla gereksinim olmaktadir™".

Noduler lezyonlarin yanisira bullerin de gézlendigi olgularda
PN tanisi koymak guclik yaratmayabilir. Ancak sundugumuz
olguda da oldugu gibi noduler lezyonlara bullerin eslik etme-
digi durumlarda ise tani gecikebilir®. Bu nedenle kronik pruri-
go nedeniyle takip edilen olgularda bull6z lezyonlar gézlen-
mese bile PN de ayirici tanida dtustintlmeli ve taniyi dogrula-
yacak uygun immunopatolojik arastirmalar yapilmalidir.
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