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Dis kulak yolu tutulumu olan pemfigus vulgaris*

Pemhigus vulgaris with external ear involvement: a case report
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OZET

Pemfigus vulgaris, normal deride veya miikiz membranlarda
hiillerle seyreden nadir otoimmiin bir hastaliktir. Pemfigus
vulgarisin deri lezyonlari tipik biillerden ve iilserasyonlardan
olusur. Lezyonlarin ¢ogu oral mukozada baglar. Oral mukoza
disinda konjunktiva, farenks, larenks, ozefagus, iretra, vulva
ve serviks tutulumu bildirilmistir. Burada nadir hir
lokalizasyon olmasi nedeniyle dis kulak yolu tutulumu olan
pemfigus vidgarisli 72 yasindaki erkek hasta sunulmaktader.

SUMMARY
Pemphigus vulgaris is a rare autoimmune disorder
characterized by bullae appearing upon normal skin or
mucous membranes. Skin lesions of pemphigus vulgaris

_ present clinically typical bullae formation and ulceration.

Most of the lesions start initially in the oral mucosa. Other
mucosal involvements are conjunctiva, pharynx, larynx,
oesaphagus, urethra, vulva and cervix. We present the case of
a 72 year old man with pemphigus vulgaris involving
external ear mucosa.

GIRIS
Pemfigus vulgaris nedeni bilinmeyen, kro-
nik, biilli bir hastaliktir. En sik olarak 40-60
yag arasi goriiliir ve her iki cinsiyeti esit olarak
etkiler. Pemfigus vulgaris hastalariin serumla-
rinda epitelyal interselliiler ara maddeye kars:
spesifik antikorlar bulunmaktadir. Antijen — an-
tikor reaksiyonu sonucunda interselliiler ara
madde erir ve sekonder olarak dezmozomlarm
kopmasi sonucu hiicreler arasi serozite geligir,

biilloz lezyonlar olusur (1).

Olgularin yarisindan cogunda lezyonlar oral
mukozada baglar. Biiller viicudun her yerinde
goriilse de en sik lokalize olduklari bolgeler
oral mukoza, sacli deri, yiiz, basinca maruz ka-
lan bélgeler, tirnak kivrimlari, aksilla ve kasik-

Yazisma Adresi:
Dr. Eda Kumbasar
Sigli Etfal Egitim ve Aragtirma Hastanesi
Dermatoloji Klinigi
Sisli- Istanbul
Tel: 0-212-231 22 09
Fax: 0-212-234 11 21
e-mail: edakumbasar@ hotmail.com

*¥ 12, Europen Academy of Dermatology and Venereology
2003 kongresinde poster olarak sunulmugtur.

lardur. Skatrislesmeden iyilesen lezyonlarin ye-
rinde hiperpigmentasyon kalir (2). Pemfigus
vulgarisin mukoza lezyonlari, oral mukoza di-
sinda konjunktiva, farenks, larenks, 6zefagus,
iiretra, vulva ve servikste bildirilmistir. Dis ku-
lak tutulumu oldukeca nadir goriilen bir durum-
dur ve literatiirde tek olgu bildirimi mevcuttur.
Burada 72 yasinda pemfigus vulgaris tanisi al-
mig bir erkek hasta sunulmaktadir. Hastanin dig
kulaktaki lezyonlar: pemfigus vulgarisin biilloz
lezyonu olarak degerlendirilmis olup nadir go-
rillen bir lokalizasyon oldugu icin sunulmakta-
dir.

OLGU BILDIRISI

72 yasinda erkek hasta sacl deride 6 aydir
devam eden eroziv lezyonlarindan dolay: klini-
gimize bagvurdu. Dermatolojik muayenede oral
mukozada, sacli deride ve govdede eroziv lez-
yonlar gériildi. Govdede bulunan biilden yapi-
lan punch biyopsi sonucunda akantoliz, intra-
epidermal ayrisma ve biil formasyonu saptandi.
Direk immiinfloresan incelemede epidermiste
interselliiler IgG ve C3 birikimi goriildii. Indi-
rek immiinfloresan incelemede 1/10 oraninda
serum titresi pozitifti. Bu bulgularla pemfigus
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Resim 1: Epidermiste akantolitik hiicreler ve
intraepidermal bil formasyonu (HEX40)

vulgaris tanist kondu. Pemfigus vulgaris tanisi
konulduktan bir hafta sonra hastanin kulaginda
agr1 ve dolgunluk sikayetleri oldu. Istenen Ku-
lak Burun Bogaz konsiiltasyonu sonucu yapilan
muayenesinde dis kulak yolunda graniilasyon
dokusu goriildii ve hastanin dig kulak yolundan
alinan biyopsi incelemesi pemfigus vulgarisin
histopatolojik 6zellikleri ile uyumlu bulundu
(Resim 1). Hastaya oral ve sistemik steroid te-
davisi baslandi. Tedavinin ikinci ayinda hastaya
Metotreksat 7.5 mg/hafta baslandi. Ikinci ayin
sonunda hastanin sikayetlerinde gerileme oldu.
Ayrica kulak lezyonlariin da geriledigi gozlen-
di. Hastanin steroid dozu azaltilarak takibimize
alinda.

TARTISMA

Pemfigus vulgaris daha cok eriskinleri etki-
leven, nadir goriilen, mukokiitandz tutulumla
giden otoimmiin bir hastaliktir. Biiller normal
deride veya miikéz membranlarda baslayabilir.
Olgularin yarisindan cogunda lezyonlar oral
mukozada baglar (1,2). Biiller, berrak bir sivi
icerir, ince duvarlidir, kolayca riiptiire olup ag-
rili erozyonlara neden olurlar. Sik lokalize ol-
duklari bélgeler oral mukoza, sach deri, yiiz,
basinca maruz kalan bélgeler, tirnak kivrimlari,
aksilla ve kasiklardir,

Pemfigus vulgarisli hastalarin serumlarinda
epitelyal interselliiler ara maddeye karst spesi-
fik antikorlar bulunmaktadir. Antijen — antikor
reaksiyonu sonucu interselliiler ara madde erir,

dezmozomlar kopar ve akantoliz gerceklesir.
Bu olayin sonucu olarak intraepidermal bir ay-
risma meydana gelir,

Perilezyonel deriden yapilan immiinfloresan
incelemelerde epidermal hiicreler arasinda im-
miinglobulin ve kompleman birikimi goriiliir
(1,2). Indirek immiinfloresan incelemelerde ise
hasta serumundaki antikorlar gosterilir.

Biillerin intraepidermal olmalari nedeniyle
biil tavani incedir ve kolayca yirtilir. Agiz icin-
de patlamamig biil gormek olanaksizdir. Oral
mukoza en sik tutulan mukozal bélge olsa da
diger mukozal tutulumlar arasinda farenks, la-
renks, ozefagus, konjunktiva, anal mukoza,
iiretra, vulva, vajina ve serviks yer alir (1-6).
Dis kulak yolu tutulumu ise sadece Bucur (3)
tarafindan bildirilen tek olgu ile simirlidir.

Pemfigus vulgarisin prognozu, sistemik kor-
tikosteroid kullanimi dncesinde oldukga katiiy-
dii. Hastalik 1-3 il icerisinde fatal olabiliyor-
du. Oliim nedenleri arasinda siklikla infeksi-
yonlar, sivi kayiplar1 ve malnutrisyon yer al-
maktaydi. Steroidlerin tedavide yer almasiyla
hastalifin prognozunda énemli bir iyilesme ol-
du. Sistemik tedavide genellikle oral prednizon
1 mg/kg/glin seklinde uygulanmaktadir. Ayrica
azotiopiirin, siklofosfamid, metotreksat, miko-
fenolat mofetil ve klorambusil gibi immiinsup-
resif ajanlar kullanilabilir (1).

Biz bu olguda pemfigus vulgarisin dis kulak
yolu tutulumunu bildirdik. Mukoza tutulumu-
nun sik olmasi, pemfigus vulgarisli hastalarda
tiim mukozalar: da iceren detayli dermatolojik
incelemeyi gerektirmektedir. Nadir oigularda
mukoza tutulumu ilk ve tek saptanan lezyon-
dur ve bazen uzun doénem persiste eder. Kon-
juktival mukoza tutulumu, kronik konjuktivit
ve blefarit tanisiyla yillarca takip edilir ve pem-
figus vulgaris tamis1 gozardir edilebilmektedir.
Bu olgu, oral ve genital mukoza muayenesi
disinda dis kulak yolu muayenesinin de
onemini vurgulamaktadir. Dig kulak yolundaki
persistan, eroziv bir lezyon veya graniilasyon
dokusu, pemfigus vulgaris gibi otoimmiin bir
dermatoz acisindan ayirici tanida diigtiniil-
melidir.
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