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Otoimmun biillii dermatozlarda demografik ve klinik o6zellikler

The demographic and clinical features of autoimmune bullous dermatoses

Koray OZKAN, Ilknur KIVANC ALTUNAY, Adem KOSLU

Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi Dermatoloji Klinigi

OZET
Amag: Otoimmiin biillii dermatozlar (OBD) genetik zeminde
geligen, vezikiil ve biillerle seyreden , morbidite ve mortalitesi
yiiksek hastaliklardir. Bu dermatozlar, demografik ve klinik
dzellikler acisindan farkhiliklar gostermekte, tanisal ve tedavi
zorluklar: yaratmaktadir.
Amacimiz OBD’li hastalarda klinik, demografik ézelliklerin
aragtirilmas: ve bulgularin belgelendirilmesidir.
Gereg ve Yontem: Ocak 1997 -Ocak 2007 tarihleri arasinda
klinigimizde yatarak tedavi géren OBD’li hastalarin epikriz
ve genel arsiv dosyalari incelendi. Demografik ézellikler, kli-
nik bulgular kaydedilerek literatiir gdzden gegirildi.
Buigular: Caligmaya toplam 79 OBD hastasi alindi. (yas or-
talamas: 52.96, kadinlerkek, 50/29) .En sik OBD Pemfigus
Vulgaris (PV, %49,36), en nadir OBD . Pemfigus Herpetifor-
mis ve Lineer IgA dermatozu (%I ,26) idi. PV hastalart orta-
lama 34,2 giinle en uzun yatig siiresine sahipti. En stk anato-
mik tutulum yeri govde arka yiiz lokalizasyonuydu. (% 60).
Oral mukozal lezyonlar en stk PV’ de goriildii.. Tant almadan
dnce ortalama yakinma siiresi en uzun olan hastahk, 89,16 ay
ile Pemfigus Vejetans idi.
Sonuclar: Bulgularimiz literatiirle benzerlik gostermekteydi.
Anahtar kelimeler: Otoimmiin biillii dermatoz, pemfigus vul-
garis, biilloz pemfigoid

SUMMARY
Objective: Autoimmune bullous disorders (ABD), which oc-
cur on the genetic background and characterized with vesic-
les and bullae, have high morbidity and mortality rates epide-
miologically. They exhibit distinctive features in terms of de-
mographic and clinical characteristics and display diagnostic
and therapeutic difficulties. Our aim to evaluate and manifest
the clinical and demographic features of the inpatients with
ABD, between Jan 1997 and Jan 2007 ;to document data and
review the literature.
Methods and Materials: The medical records of the patients
with ABD admitting to our dermatology depariment between
Jan 1997 and Jan 2007 were evaluated. Demographic and
clinical features including anatomic localisation of the lesi-
ons, associated disorders, complications were recorded by
microsoft access database software.
Results and Conclusion: 79 patients with ABD were enrolled
to the study. (mean age: 52,96 and femalelmale ratio was
50/29.) The most frequently seen ABD was pemphigus vulga-
ris (PV %49,36) and bullous pemhigoid (BP, %32,91) and
pemphigus herpetiformis and linear IgA bullous disease were
the least frequent OBD with a ratio of %I1,26. The patients
with PV had longest duration of hospitalization with a mean
duration of 34,2 days The lesions were most frequently seen
on the back region of trunk (%60). Oral mucosal lesions were
most frequently seen on the patients with PV .The OBD with
the longest period before the diagnosis was pemphigus
vegetans. Our all data were compatible with the literature.
Key words: Autoimmune bullous dermatosis, pemphigus
vulagris, bullous pemphigoid
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GIRIS VE AMAC

Otoimmiin biillii dermatozlar (OBD), gene-
tik zeminde gelisen, aktif periyodu esnasinda
vezikiil ve biillerle giden ve derideki yapilar
hedef alan otoantikorlarla olusturulan bir grup
hastalikar (1, 2).
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Her OBD’de otoantikorlarin derideki mik-
roskopik diizeydeki gelisim yerine baglh olarak
vezikiil ve biillerin morfolojik formasyonlari,
anatomik yerlesim alanlar ile karakterize belli
klinik sunumliar varsa da kimi kez bu klinik
tablolar alisitlmisin disinda seyredebilir, birbir-
lerinin icine gecebilir, tedaviye yamtlar farkli
olabilir. '

Dermatolojide 6nemli bir morbidite ve mor-
talite nedeni olabilen bu hastalik grubunun has-
tabklarinin kesin tanilarinin konulmasi, klinik-
laboratuar ve tedavi ayrntilaninm iyi bilinmesi
hastalarin uygun tedavi ile yagsam kalitesinin
yiikseltilmesi ve mortalitenin diisiiriilmesi kli-
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Tablo 1: OBD hastalarinin hastalik alt gruplarina gore dagilimi

Otoimmiin biillii hastalik Hasta say1s1 %
Pemfigus vulgaris 39 49,3¢
Biillz pemfigoid 26 3291
Skatrisyel pemfigoid 3 3,79
Pemfigus foliaseus 3 3,79
Pemfigus vejetans 2 2,53
Dermatitis herpetiformis 2 259
Liken plan pérnﬁgoid 2 2,53
Pemfigus herpetiformis 1 1,26
Lineer IgA dermatozu 1 1,26
Toplam 79 100
Tablo 2: OBD’li hastalarin cinsiyete gore dagibimi
Hastalik Kadin Kadm % Erkek Erkek %
Pemfigus vulgaris 25 29,41 14 16,47
Biilléz pemfigoid 5 17,64 11 12,94
Skatrisyel pemfigoid 1 1,17 2 235
Pemfigus foliaseus 2 235 1 1,17
Pemfigus vejetans 2 2233 0 0
Dermatitisherpetiformis 1 1,17 1 1,17
Liken plan pemfigoid 2 2,35 0 0
Pemfigus herpetiformis 1 1,17 0
Lineer IgA dermatozu 1 1,17 0
nik uygulamada hedeflenen amaglardir. Amaci- BULGULAR

miz klinigimizde Ocak 1997-Ocak 2007 arasin-
da yatan otoimmiin biilli dermatozlu hastalarda
demografik, klinik 6zelliklerin aragtirilmasi,
bulgularin belgelendirilerek literatiiriin gézden

gecirilmesi, benzerlik ve farkliliklarin degerlen-
dirilmesidir.

GEREC VE YONTEM

QOcak 1997 ve Ocak 2007 tarihleri arasinda
klinigimizde yatan tiim OBD °‘li hastalara ait
kayitlar elektronik ortamda epikriz ve genel ar-
siv dosyalarn taranarak incelendi. Demografik
ozellikler, klinik bulgular Mikrosoft Access ve-
ri programina kaydedilerek degerlendirildi.

Calismaya Ocak 1997- Ocak 2007 yillar
arasinda klini§imizde yatarak tedavi gormiis 79
hasta alind1. Siklik sirasina bakildiginda pemfi-
gus vulgaris (PV) , 39 hasta (% 49.36) ile bas
cekerken, bunu biilloz pemfigoid (BP) izledi.
En nadir goriilenler ise pemfigus vejetans ve li-
neer IgA dermatozu idi. (Tablo 1). Genel olarak
yas ortalamasi 52,96 iken kadin hastalarda yag
ortalamas1. 95,44, erkek hastalarda ise 48,75 idi
(Tablo 2). PV, % 64,10 oraninda kadin hastalar-
da goriilirken (n=25), %35,89 oraninda erkek
hastalarda gériildii (n=14). Diger OBD hastala-
rinin cinsiyet dagilimi Tablo 3’te gosterilmistir.
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Tablo 3: OBD’li hastalarda yasa gore dagilim

Hastalik Kadin Frkek Kadin + erkek
Pemfigus vulgaris 46,69 45,69 46,35 (21-93)
Biilléz pemfigoid 65,25 752 69,07
Skatrisyel pemfigoid 32 37 35,33
Pemfigus foliaseus 75 64 71,33 (64-78)
Pemfigus vejetans 54 - -(33-73)
Dermatitis herpetiformis - 46,5 46,5
Liken plan pemfigoid 51,5 - 51,5
Pemfigus herpetiformis 64 - 64
Lineer IgA dermatozu 69 - 69

Tiim OBD’lu hastalarda ortalama vatig siire-
si 27,75 giindti. PV hastalan ortalama 34,2 giin-
le en uzun yatig siiresine sahipti ve bunu 27,8
giinle BP’li hastalar takip etti.

Lezyon lokalizasyonu ag¢isindan %62,02
oranla (n=49) en sik tutulum yeri govde arka
yiiz olarak dikkat ¢ekti. Bunu %56,96 oranla
(n=45) govde 6n yiiz, %55,69 oranla (n=44)
oral mukoza takip etti. Toplam 44 hastanin oral
mukozasinda lezyon goriildii. Oral mukozal
lezyonlar 33 hasta ile (%84,61) en sik PV has-
talarinda goriildii. PV hastalarin1 5 hasta ile
{%19,23) BP’li hastalar takip etti.. PV hastala-
rmin %84,61° inde (n= 33) oral mukozada lez-
yon saptandi. %15,38’inde {(n=6) sadece oral
lezyon, %15,38’inde (n=6) sadece deri lezyonu,
% 69,23’iinde (n=27) hem oral mukozada hem
de deride lezyon goriildi. Toplam yedi hastada
genital mukozada lezyon goriildii. En sik geni-
tal lezyon dort hasta ile (%10,25) PV hastala-
ninda goriildi. BP %7,69 oranla (n=2) ikinci s1-
radaydi. Sadece bir PV hastasinda 6zefagus tu-
tulumu li¢c PV hastasinda perianal tutulum var-
di. 3 hastada orofarenks tutulumu mevcuttu. Bu
hastalardan 2’si PV, 1’ i BP hastasiydi.. 3 hasta-
da epiglot tutulumu vardi ve bu hastalarin 2’si
BP 1’i PV hastasiydi.Goz tutulumu sadece bir
skatrisyel pemfigoid hastasinda mevcuttu. Top-
lam 22 hastada saclh deri tutulumu mevcuttu.
9%28,20 oraninda (n=11) en sik PV hastalarinda
saptandi (Tablo 4).

28 OBD hastasinda (%35,44) bir bagka sis-
temik hastalik eslik ediyordu. Bunlarnn 19’u
(%67,85) BP’li hastalardi. Tiim BP’li hastalar-
da asosiye hastalik goriilenler %73.07 oranin-
dayd1. En sik goriilen birlikte hastalik hipertan-
siyondu ve bu hastalarin %70’i BP’liydi.

Diabetes mellitus ikinci en sik birlikte hasta-
Iikti. Diabetes mellitus goriilen 6 hastanin 4’ii
BP, 2’si PV’li hastalardi.

Tan1 almadan 6nce ortalama yakinma siiresi
en uzun olan hastalik, 89,16 ay ile pemfigus
Vejetans hastalig: iken, 0,66 ay ile en kisa ya-
kinma siiresi lineer IgA hastaligiydi.

TARTISMA

Bizim ¢alismamiza benzer bir ¢aligma Mul-
yowa ve ark’ tarafindan 22 subepidermal
OBD’lu hasta iizerinde yapilmistir. 9 BP (41%),
4 lineer IgA hastalig: (18%), 3 muk6z membran
pemfigoidi (14%), 2 lineer IgG/IgA biillii der-
matozu {9%), 1 skatrisyel pemfigoid ve bir epi-
dermolizis biilloza akisita saptanmis ve geng
hastalarda daha cok IgA reaktivitesi goriiliirken,
ileri yaglarda IgG reaktivitesinin artnug oldugu-
na dikkat cekilmistir (3). Ancak bu ¢aligmada
pemfigus grubu OBD’den hari¢ tutulmusg ve
boylece BP en sik OBD olarak gosterilmistir.

Literatiirdeki diger ¢alismalar genellikle bel-
li bir OBD grubunu ele alarak yapilmigtir.
Iran’da Salmanpour ve ark. dokuz yillik bir za-
man arahiginda, sadece pemfigus’lu hastalarda
vas , seks, pemfigus alt gruplan, klinik gidisi
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Tablo 4: Anatomik yerlesim yerine gore OBD déglhml
Tutulum Yeri PV | BP | SP | PF | PVej | PH | LPP | LIgA Dermatitis Toplam
herpetiformis

Oral mukoza 33 5 3 - 2 - - 1 - 44
Genital 4 2 - - - - - 1 - 7
mukoza

Sacli deri 11 5 1 2 1 1 - - 1 22
Yiiz 6 2 - 1 - 1 - - - 10
Gdvde 6n yiiz 20 | 15 | - 3 2 1 2 1 1 45
Govde arka yiiz | 25 | 14 | 1 3 1 1 2 1 1 49
Kollar 6 13 {1 1 1 - 1 - 2 25
Gluteal bolge 2 3 - - - - i - 2 8
Uyluk 3 5 - - - - 2 - 2 12
Bacaklar 7 13 1 1 1 - - - 1 24
Ayak 1| 2| -1} 1 - - 2 - 2

El 1 5 - - - - - i -

Boyun 5 4 1 - - - - - 1 11
Goz - |- 1 - - - - - - 1
Aksalla 8 2 - - 1 - - - - 11
Inguinal bélge 8 | 2 - - 1 - - - - 11
Lumbosakral - 1 - - - - - - - 1
bolge

Orofarinks 2 - - - - - - - 3
Epiglot 1 2 - - - - - - - 3
Ozefagus 1 - - - - - - - - 1
Perianal bolge 3 - - - - - - - - 3

incelemislerdir. Bu ¢aligmada hastalarin ortala-
ma yas1 38 (12-93), kadin/erkek orammni 1.33
idi. Hastalarin %87,7’si PV, %9’u pemfigus fo-
liaseus hastalarindan olusuyordu(4). Ljubojevic
ve ark’.ninl9 yillik bir periyodda, PV’li 159
hasta iizerinde yaptig1 degerlendirmede, hasta-
lar ortalama 53 yasindaydi. Kadin/erkek oranim
2/1 olarak buldular (5). Bizim calismamizda
pemfigus grubunda toplam 45 hasta saptadik.
39 hastayla PV (% 86.6) en sik gériilen tip iken
bunu ii¢ hastayla (% 0.66) pemfigus foliaseus,
iki hastayla (% 0.44) pemfigus vejetans, bir
hastayla da (% 0.22) pemfigus herpetiformis ta-
kip etti. Kadin/erkek orani ise 1,78 idi.

Chams-Davatchi ve ark. prospektif olarak
pemfigus’lu 1209 hasta ile yapmis olduklar ¢a-
Iismalarinda pemfigus’lu hastalarin yas ortala-
masimn1 42, kadin/erkek oranmi 1,5 olarak bul-
dular (6). En sik PV hastaligina rastladiar. PV
hastalarinda sadece oral tutulumu olan hastalar:
%18 oraninda, sadece deri tutulumu olanlar:
%12 oraninda, hem oral hem de deri tutulumu
olan hastalan1 ise %70 oraninda buldular. Vik-
ram ve ark. 54 pemfiguslu hasta iizerinde 12
yillik klinik ve tedavi deneyimlerini yansittikla-
1 ¢aligmada, %81,48 oraninda en sik PV hasta-
ligina rastladilar ve hastalarin %63,63’iinde
mukozal tutulum saptadilar (7). Diger mukozal
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boélgelerin tutulumu ile ilgili olarak Trattner ve
ark. 11 yeni tani koyulmus tedavi altinda olma-
yan PV hastasinm iigiiniin 6zefagus mukozasm-
da biil veya erozyon, ikisinin ayni lokalizasyon-
da eritemi oldugunu saptadilar. Bu hastalardan
dordiiniin direkt immiinofloresan (DIF) ve his-
topatolojik tetkiklerinde PV uyumlulugu gordii-
ler (8). Anatomik lokalizasyon yoniinden bizim
gozlemlerimiz PV hastalarinin %84,61 inde
(n= 33) oral mukozada yerlesim, %15,38’inde
(n=6) sadece oral %15,38’inde (n=6) sadece
deri lezyonu, % 69,23’iinde (n=27) hem oral
mukozada hem de deride yerlesim seklindeydi.
Ozefagus goriintiilemesi bizim rutin tetkikleri-
mizde yoktu. Biz ¢calismamizda sadece bir
PV’li hastada dzefagusta tutulum tesbit ettik.

Woldeigorgis ve ark. pemfigus hasta grubu
iizerinde yaptig1 bir calismada (n=30), pemfi-
gus klinik formlarindan en sik PV hastaligin
tesbit ettiler (9). Pemfigus foliaseus’ lu hastala-
rin ortalama yakinma siiresini 6 ay, PV hastala-
riin ortalama yakinma siiresini 4,5 ay olarak
buldular. Endogru ve ark. pemfiguslu 66 hasta-
da klinik seyir ve prognozu degerlendirdikleri
calismada, 25 erkek, 41 kadin hasta (%37,87-
%62,12) tesbit ettiler (10). Hastaligin ortaya ¢i-
kis yag ortalamas: 44,7 idi. Hastalarin 11’inde
(%17) sadece mukozal tutulum, 11’inde (%17)
sadece deri tutulumu, 44’iinde (%66) deri ve
mukoza tutulumu vardi. Pemfigus’lu hastalarda
taniya kadar gegen siireyi 9,4 ay olarak buldu-
lar . Bizim serimizde ortalama yakinma siiresi
ise farkl olarak pemfigus foliaseus’lu hastalar-
da 17,76 ay, PV’li hastalarda ise 17,43 ay’du.

Nanda ve ark. 14 yillik donemi kapsayan bir
retrospektif incelemede yalniz 43 BP’li hastay:
klinik-epidemiyolojik olarak degeriendirdiler
(11). BP’li hastalarm, tiim OBD’lu hastalarin
%21,5°lik bir kismmi olusturdugunu gérdiiler.
BP hastalar:, PV (%43) hastalarindan sonra
ikinci siradaydi. BP ‘li hastalarin %16’sim er-
kekler, %84’iinii kadin hastalar olusturuyordu
(E/K=1/5,1). Hastalarin ortalama yag1 70 idi.
BP’li hastalarin %37’sinde mukozal tutulum
saptadilar. Zindanci ve ark.nin BP’li 41 olgu-
nun retrospektif incelemesini yaptiklari bir ¢a-

lismada, BP hastalarinin %56,1’ini kadin,
%43,9’unu erkek oldugunu tesbit ettiler (12).
Hastalarin 14’iinde (%34,14) mukozal tutulum
saptadilar. Calismamizda ise %32,91 ile (n=26)
BP ikinci siradaydi. BP’li hastalarin %57,69’u
(n=15) kadin, %42,30’u ise (n=11) erkek hasta-
lardan olusuyordu.BP hastalarimizin yas ortala-
mas1 69,77 idi ve 8 BP ’li hastada (%30,76)
mukozal lezyon (oral ve/veya genital) mevcut-
tu.

Bernard ve ark. subepidermal OBD insidan-
smm arastirdiklan calismada, 94 subepidermal
biilli hastalik tesbit ettiler (13). Bu hastalarin
69’u (%73,4) BP’li, 12’si skatrisyel pemfigoid-
li, 5’i Lineer IgA dermatoziu, 4’ii pemfigoid
gestasyones, 2'si epidermolysis biilloza akisita,
2’s, de vezikiilobiilloz sistemik lupus eritemato-
zusiu hastalardi. Ayrica 17 BP’li (%24,63) has-
tada oral lezyon saptadilar. Zillikens ve ark.,
beg yillik periyodda toplam 80 subepidermal
OBD saptadilar (14). Bu hastalarin 61 tanesi
(%76,25) BP’li, 8 tanesi (%10) skatrisyel pem-
figoid’li hastalardi. Ayrica herbirinden ikiser ta-
ne (%2,5) olmak iizere lineer IgA hastaligina,
epidermolizis biilloza akisita ve tam konulama-
mus biillii hastaliga ve bes tane de (%6,25) her-
pes gestasyones’e rastladilar. Wong ve ark. Sin-
gapur’da iki yilda goriilen subepidermal OBD
hastalarin1 degerlendiren ¢alismasinda, toplam
67 hasta tesbit ettiler (15). Hastalarin 55’1
(%88) BP’ 1i, 4’ii (%6) epidermalizis biilloza
akisita, 2’si (%3) lineer IgA dermatozu, 2’si
(%3) biilléz sistemik lupus eritematozus hasta-
sitydi. Hasta grubumuzdaki 34 hastada
(%43,03) subepidermal OBD vardi. Bu hastala-
rn (n=26) %76,47’si BP ’li hastalardi. 5 hasta-
nin (%19,23) oral tutulumu vardi. Gergekte, BP
hastalarinda oral mukoza mutulumu ender olarak
bildirilmistir (16). Bu oran bekledigimizden
yiiksekti.

Birlikte olan hastaliklar ve komplikasyonlar
gozden gecirildiginde, Ljubojevic ve ark.. 37
hastada steroide bagli diabet, 26 hastada deri
infeksiyonu, 23 hastada hipertansiyon, 22 has-
tada kardiyorespiratuvar hastaliklar, 9 hastada
sepsis ve 14 hastada 6liim rapor ettiler (5). Biz
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ise 1 hastada hipertansiyon, 1 hastada hipergli-
semi, birer hastada lateral kardiyak iskemi ve
stabil olmayan anjina ve bir BP’li hastada 6liim
gordiik.

Sonug olarak en stk OBD’nin PV oldugu
saptandi. Tiim OBD’li hastalar diger otoimmiin
hastaliklarda oldugu gibi kadinlarda daha faz-
faydi. PV nispeten daha geng yaglarda gozlenir-
ken, BP yagh hasta grubunda goriilmekteydi.
Oral mukoza tutulumu en sik PV hastalarinday-
di; ancak BP hastalarinda da beklenenden yiik-
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