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Subkorneal piistiiler dermatoz “Sneddon-Wilkinson hastaligi”:
Bir olgu sunumu

Subcorneal pustular dermatosis “Sneddon-Wilkinson disease”: A case report

Asli Sahin, Emine Yal¢in Edglier*, Hesna Miizeyyen Astarcr**, Hatice Meral Eksioglu*

Abant izzet Baysal Universitesi, Izzet Baysal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Dermatoloji Klinigi, Bolu, Tiirkiye
*Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Dermatoloji Klinigi, Ankara, Tlrkiye
**Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Bolu, Tiirkiye

0Oz

ik kez 1956'da Sneddon ve Wilkinson tarafindan tanimlanan subkorneal piistiller dermatoz (SPD), nadir, kronik, tekrarlayici seyirli bir
dermatozdur. Siklikla kadinlarda ve 40-50 yaslarda izlenir. Normal veya eritemli zeminde gruplar halinde ortaya cikan, anller, sirsine, serpijindz,
hastaligin reaktif nétrofilik dermatoz oldugu ileri strlimektedir. Bu calismada, daha ¢ok intertrijindz yerlesimli lezyonlar sikayetiyle poliklinigimize
basvuran; klinik, histopatoloji ve direkt imminfloresan inceleme sonucunda SPD tanisi konan, gamapati ve miyeloproliferatif hastalik yéninden
tetkik edilip, biyopsi sonuglari beklenirken topikal mupirosin %2 merhem, %1 metilen mavisi ile 2x1 haricen boyama ve ampirik olarak oral
makrolid 1 gr/giin ile tedavi edilip, biyopsi sonucu sonrasinda %0,05 klobetazol-17 propiyonat, kolsisin 2x0,5 mg, dapson 100 mg/gun ile
tedaviye devam ettigimiz 71 yasindaki bir kadin olgu literatir bilgileri esliginde sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Subkorneal pustller dermatoz, Sneddon-Wilkinson hastaligi, nétrofilik dermatozlar

Abstract

Subcorneal pustular dermatosis (SPD), first described by Sneddon and Wilkinson in 1956, is rare, chronic, and relapsing dermatosis. Mostly, it
affects women aged 40-50-years. It is characterized by grouped, annular, circinate, serpiginous, and sterile pustules on normal or erythematous
ground. Lesions tend to involve intertriginous areas, the trunk, and extremities symmetrically. The etiology is not known; it has been suggested
that it is a reactive neutrophilic dermatosis. In this report, we present a 71-year-old female who presented with lesions involving mostly
intertriginous areas and received the clinical and histopathological diagnosis of SPD based on direct immunofluorescence assay. The patient
was treated successfully with topical mupirocin 2% pomade, 1% blue de metylene, and oral macrolid 1 gr/day while being investigated for
gammopathy and myeloproliferative diseases and waiting for biopsy results. After the biopsy results were obtained, the treatment of the
patient continued with clobetasol 17-propionate 0.05%, colchium dispert 2x0.5 mg and dapsone 100 mg/day. The case was evaluated in the
light of the relevant literature.

Keywords: Subcorneal pustular dermatosis, Sneddon-Wilkinson disease, neutrophilic dermatosis

Giri§ hastaligin reaktif notrofilik dermatozlar arasinda oldugu ileri

. surlimektedir.
Subkorneal pustiler dermatoz (SPD), normal veya eritematéz

zeminde yerlesim gosteren, andler, sirsinat sekilli steril
pustlllerle karakterizedir. Lezyonlar intertrijindz alanlar,
govde ve ekstremitelere yerlesme egilimindedir. Benign bir Yetmis bir yasinda kadin hasta, 6 aydir gévde, meme
durumdur, ancak neoplastik hastaliklarla asosiye oldugunda alt, koltuk alti ve kasiklarda, tekrarlayic, 1 hafta icinde
prognoz  kotllesmektedir.  Etiyopatogenezi  bilinmeyen kendiliginden iyilesen vyaralari nedeniyle poliklinigimize
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basvurdu. Ozgecmis ve soygecmisinde Ozellik  yoktu.  Fizik neoplastik hastaliklarla asosiye oldugunda prognoz kétilesmektedir'.

muayenesinde patoloji saptanmadi. Dermatolojik muayenesinde, daha
yaygin olarak izlendigi, caplari 3-8 cm arasinda degisen, andler, sirsine,
lezyon periferinde sari renkli skuam ve krutlarin izlendigi, eritemattz
plaklar izlendi (Sekil 1a, 1b, 1c). Rutin kan tetkiklerinde patoloji
izlenmedi. Asosiye hastalik arastirmasi icin istenen immunoglobulin
(Ig) duzeyleri ve periferik yaymasi, protein elektroforezi sonuglari
normaldi. Serum immunfiksasyon elektroforezinde IgA ve Lambda
hafif zincir monoklonal gamapati saptanirken, idrar imminfiksasyon
elektroforezinde monoklonal gamapati saptanmadi. Serum serbest
kappa, Lambda, beta-2 mikroglobulin seviyeleri; idrar kappa, Lambda
dizeyleri normaldi. Lezyonlarin aktif kenarindan yapilan tekrarlayan
direk mikroskopik inceleme negatifti. inguinallerdeki pistillerden
tekrarlanan mikrobiyolojik incelemelerde Greme olmadi.

Hastadan Hailey-Hailey hastaligi, pemfigus foliaseus, IgA pemfigusu,
SPD &n tanilariyla, histopatolojik ve direkt immiinfloresan (DIF) inceleme
icin biyopsiler alindi. Biyopsi sonuglari beklenirken, topikal mupirosin %2
merhem 2x1 haricen, %1 metilen mavisi ile 2x1 haricen boyama ve
ampirik olarak oral makrolid 1 gr/giin dozda bagslandi. Histopatolojik
incelemede ¢ok katli yassi epitelde parakeratoz, nétrofil ve eozinofilleri
iceren subkorneal pustll formasyonu; dermiste lenfosit ve eozinofil
I6kosit iceren iltihabi infiltasyon izlendi. Spongiozis izlenmemesi dikkat
cekmekteydi (Sekil 2a, 2b). DiF incelemede IgG, IgA, IgM ve C3c ile
negatif boyanma tespit edildi.

Tartisma

SPD, normal veya eritemli zeminde gruplar halinde ortaya cikan,
anuler, sirsine, serpijindz dagiim gosteren steril pustlllerle seyreder.
Pstller klasik olarak yari pUstiler yar berrak siviyla dolu sekildedir,
kolay acilir, kisa slre icinde stperfisyel skuam ve krutlarla kaplanip
zayif  hiperpigmentasyonla iyilesir’. Lezyonlar siklikla intertrijin6z
alanlar, govde ve ekstremitelerde simetrik yerlesme egilimindedir.
Palmoplantar tutulum da bildirilmistir ancak yiz ve mikéz membranlar
siklikla korunur'. Hastalar hafif bir kasinti veya iritasyon tarifleyebilir,

bunun disinda bir semptom yaratmaz. Benign bir durumdur, ancak

Etiyopatogenezi bilinmeyen hastaligin reaktif nétrofilik dermatozlar
arasinda oldugu ileri surtlmektedir. Nasil oldugu heniz acklida
kavusturulmasa da, timor nekrozu faktori-a, interlékin-8, C5a, IgA
gibi nétrofil kemoatraktanlarinin kan, pustl ve skuam iceriginde artmis
olarak izlenmesi patogenezde rollerinin oldugunu dustindirmektedir’.
SPD'nin, benign monoklonal IgA, 1gG gamapati, miyeloproliferatif
hastaliklardan ~ &zellikle  multipl miyeloma ile asosiasyonu iyi
bilinmektedir. SPD tanisindan vyillar sonra da gelisebilmesi hastalarin
uzun yillar takibini gerektirir’. Piyoderma gangrenozum, seronegatif
ve seropozitif romatoid artrit, hipotiroidizmm ve hipertiroidizm,
sistemik lupus eritematozus, Sjégren sendromu, Crohn hastaligi,
multipl sklerozis, IgA miyeloma, Sinovit-Akne-Pistiloz-Hiperostoz-
Osteit sendromu, ekokardiyografi sonrasi, granulosit-makrofaj koloni
stimilan faktor enjeksiyonu, mikoplazma enfeksiyonu, kronik lenfositik
|6semi, metastatik timoma, apudoma, akciger epidermoid karsinomu
ile de hastaligin gelistigine dair anektodal bildiriler bulunmaktadir®’.
Histopatolojik olarak subkorneal yerlesimli, cok sayida nétrofil, nadiren
eozinofiller iceren steril pustlllerle karakterizedir. Spongiozis olmamasi
Onemlidir. Eski lezyonlarda, nétrofillerden salinan proteolitik enzimlerle
agiga c¢ikan rastlantisal akantolitik hicreler disinda akantoliz de
beklenmez. Direkt ve indirekt imminfloresan testi siklikla negatiftir.
Ancak bazen epidermis granller tabakasi veya subkorneal yerlesimli
IgA depozitlerinin izlenmesi, subkorneal IgA pemfigusu adinda yeni bir
SPD varyanti olabilecegini distindUrmistar.

Dapson, SPD tedavisinde ilk secenektir, 50-200 mg dozda kullanilir'.
Sistemik veya topikal steroidler tek baslarina ya da dapsonla birlikte
kullanilabilir. Sistemik retinoidlerden asitretin ve etretinat kullanilsa
da izotretinoin etkili bulunmamistir®. Psorolen-ultraviyole-A, dar veya
genis bant ultraviyole-B ile fototerapi tek basina veya dapson ve/veya
retinoidlerle kombine kullanimi etkili bulunmustur®. infliksimab ve
etanersept ile de iyi sonuglar elde edilmistir'>. Tedavide topikal takalsitol,
sUlfapiridin, stlfametoksipiridazin, ketakonazol, tetrasiklin, minosiklin,
vitamin E, siklosporin, kolsisin, mizoribin, mebhidrolin kullanimiyla ilgili
de anektodal bildiriler mevcuttur'.

Sekil 1. intertrijindz yerlesimli lezyonlarin tedavi dncesi gériniimi. a) Sag inframmaryel alanda, lezyon periferinde sari renkli skuam ve krutlarin
izlendigi, andler, sirsine dizilimli eritemat6z plaklar %1 metilen mavisi artefaktla birlikte izlenmektedir, b) Sol aksiller alanda, lezyon periferinde
sarl renkli skuam ve krutlarin izlendigi, anller, sirsine dizilimli eritematdz plaklar %1 metilen mavisi artefaktla birlikte izlenmektedir, c) Bilateral
inguinallerde, lezyon periferinde sari renkli skuam ve krutlarin izlendigi, aniler, sirsine dizilimli eritematdz plaklar %1 metilen mavisi artefaktla

birlikte izlenmektedir
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krutlara birakmasi; andler, sirsine patern izlenmesi, direk mikroskopik
inceleme ve tekrarlayan mikrobiyolojik incelemelerin negatif olusuyla
klinik olarak SPD distndllp, histopatolojide nétrofilden zengin
subkorneal pustillerin izlenmesi ve spongiozisin olmamasi, DIF
incelemede negatif boyanma izlenmesiyle tani desteklendi. Asosiye
hastalik yonlnde yapilan Ig seviyeleri ve periferal yayma sonuglar
normaldi. Serum immUnfiksasyon elektroforezinde IgA ve Lambda hafif
zincir monoklonal gamapati saptandi. Hematolojiye danisilan hastada
mevcut patoloji dlstntlmedi. Biyopsi sonucu ¢lkmadan ampirik
olarak baslanan oral makrolid 2x500 mg ve mupirosin %2 merhemle
lezyonlarda hizla reepitelizasyon gelismesi Uzerine tedaviye 2 hafta
boyunca devam edildi. Biyopsi sonuglarindan sonra SPD tanisi kesinlesen
hastanin yeni lezyonlarina topikal %0,05 klobetazol-17 propiyonat
tedavisi baslandi. Sistemik olarak dapson baslanmasi planlanan hastada
ilacin yurtdisindan gelmesi beklenirken kolsisin 2x0,5 mg; ilag geldikten
sonra da dapson 100 mg/gin baslandi. SPD'de kolsisin kullaniminin
etki mekanizmasi intraselliler mikrottbuler sistemleri inhibe ederek
notrofil kemotaksisini azaltmasiyken; dapsonun ise notrofilik aktivasyon
ve kemotaksisi farkll yolaklardan engellemesidir. Hasta takibinin 3.
ayinda lezyonlarin blytk oranda geriledigi gézlenmistir (Sekil 3a, 3b,
3¢).

Sekil 2. a) Cok kath vyassi epitelde parakeratoz, notrofil ve
eozinofilleri iceren subkorneal puUstll formasyonu izlenmektedir

(hematoksilen&eozinx100), b) Lenfositk ve eozinofilk dermal

enflamatuvar infiltrasyon ve spongiozis yoklugu dikkat ¢ekmektedir
(hematoksilen&eozin x200)

Sekil 3. Tedavi sonrasi lezyonlarda gerileme. a) Sag inframmaryel
lezyona 3 aylik %0,05 klobetazon 17-propiyonat, kolsisin 2x0,5 mg,
dapson 100 mg/glin tedavisi sonrasi, b) Sol aksiller lezyona 3 aylik
%0,05 klobetazon 17-propiyonat, kolsisin 2x0,5 mg, dapson 100 mg/
gun tedavisi sonrasi, c) Bilateral inguinal lezyonlara 3 aylik %0,05
klobetazon 17-propiyonat, kolsisin 2x0,5 mg, dapson 100 mg/gln
tedavisi sonrasi

Bu olgu raporunda, yogunlukla intertrijindz alanlarda yerlesim gosteren
lezyonlarla gelen, klinik, histopatoloji ve DIF incelemeyle SPD tanisi
konmus; gamapati ve miyelodisplastik hastaliklar yéniinden arastirilmis
olan; biyopsi sonuglar ¢ikana kadar %2 mupirosin pomad, %1 metilen
mavisi ve 1 gr/glin oral makrolid ile tedavi edilmis; biyopsi sonuglarindan
sonra %0,05 klobetazon-17 propiyonat, kolsisin 2x0,5 mg, dapson 100
mg/gln ile tedavi ediimis 71 yasinda kadin hasta, mevcut literatir
bilgileri 1si§inda sunulmustur. Bu olguyla, 6zglin klinik gériinime dikkat
cekmek, hastalarin gamapati ve miyeloproliferatif hastalik yéninden
uzun yillar takip gerekliligi vurgulanmak amaclanmistir.

Etik

Hasta Onayi: Olgumuzda yer alan hastadan bilgilendirilmis onam formu
alinmistir.

Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu ve editorler kurulu disinda
olan kisiler tarafindan degerlendirilmistir.

Yazarhk Katkilar

Cerrahi ve Medikal Uygulama: Asli Sahin, Hatice Meral Eksioglu, Emine
Edgtier Yalgin, Konsept: Asli Sahin, Veri Toplama ve isleme: Asli Sahin,
Analiz veya Yorumlama: Asli Sahin, Literatlr Arama: Asli Sahin, Hesna
Mizeyyen Astarcl, Yazan: Asli Sahin.

Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir cikar
catismasi bildirmemistir.

Finansal Destek: Calismamiz igin hicbir kurum ya da bagka kisiden
destek alinmamistir.

Kaynaklar

1. Cheng S, Edmonds E, Ben-Gashir M, Yu RC: Subcorneal pustular dermatosis:
50 years on. Clin Exp Dermatol 2008;33:229-33.

2. Lutz ME, Daoud MS, McEvoy MT, Gibson LE: Subcorneal pustular dermatosis:
a clinical study of ten patients. Cutis 1998;61:203-8.

3. ButtA, Burge SM: Sneddon-Wilkinson disease in association with rheumatoid
arthritis. Br J Dermatol 1995;132:313-5.

4. Bonifati C, Trento E, Cordiali Fei P et al: Early but not lasting improvement
of recalcitrant subcorneal pustular dermatosis (Sneddon Wilkinson Disease)
after Infliximab therapy: relationships with variations in cytokine levels in
suction blister fluids. Clin Exp Dermatol 2005;30:662-5.

5. Papini M, Cicoletti M, Landucci P: Subcorneal pustular dermatosis and
Mycoplasma Pneumoniae respiratory infection. Acta Derm Venereol
2003;83:387-8.

6. Ingber A, Ideses C, Halevy S, Feuerman EJ: Subcorneal pustular dermatosis
(Sneddon Wilkinson Disease) after a diagnostic echogram. Report of two
cases. J Am Acad Dermatol 1983;9:393-6.

7. lLautenschlager S, Itin PH, Hirsbrunner P Blchner SA: Subcorneal pustular
dermatosis at the injection site of recombinant human granulocyte-
macrophage colony-stimulating factor in a patient with IgA myeloma. J Am
Acad Dermatol 1994;30:787-9.

8. Orton DI, George SA: Subcorneal pustular dermatosis responsive to
narrowband (TL-01) UVB Phototherapy. Br J Dermatol 1997;137:149-61.

v.turkderm.org.tr



