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Case Report

Pemfigus Herpetiformisli Bir Cocuk Olgu

A Childhood Case with Pemphigus Herpetiformis
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Ozet

Pemfigus herpetiformis klinik olarak herpetiform dagilim gosteren eritemli veya Urtikeryal plaklar ve vezikuller ile karakte-
rize nadir goralen bir pemfigus varyantidir. Burada, gévde ve ekstremitelerinde hafif kasintili, anntler eritem ve herpetiform
dizilim goésteren vezikulleri olan, 13 yasinda bir erkek ¢ocuk sunulmustur. Mukozalari tutmayan ve Tzanck yaymada akanto-
litik hticreler gosteren lezyonlarin histopatolojik incelemesinde subkorneal akantoliz ve nétrofil infiltrasyonu gézlendi. Di-
rekt immunofloresan incelemede interselltler aralikta IgG ve C3 depolanmasi, indirekt immunofloresan incelemede ise 1/20
dilusyonda keratinosit hlcre yuzeyine karsi dolanan IgG antikorlari saptandi. Bu bulgularla pemfigus herpetiformis tanisi
alan olgu, hem pemfigusun nadir bir formuna sahip olmasi hem de bu hastaligin gértlme sikhgi agisindan nadir bir yas gru-
buna dahil olmasi nedeniyle sunulmaya dedger gérulmustur. (Turkderm 2007; 41: 97-100)

Anahtar Kelimeler: Pemfigus herpetiformis, annuler, ¢cocukluk ¢agi

Summary

Pemphigus herpetiformis is a rare variant of pemphigus characterized by a unique clinical phenotype of erythematous or ur-
ticarial plaques and vesicles that present in a herpetiform arrangement. Here, we described a 13-year-old-boy who presen-
ted with mild pruritic annular erythema and vesicles in a herpetiform arrangement on the trunk and extremities. Mucous
membranes were intact. Tzanck smear showed acantholytic cells. Histopathological examination of lesions revealed subcor-
neal acantholysis and neutrophilic infiltration. Direct immunofluorescence examination demonstrated IgG and C3 depositi-
on on keratinocyte cell surfaces, and indirect immunofluorescence examination showed circulating IgG autoantibodies aga-
inst keratinocyte cell surfaces at a titer of 1:20. Based on clinical and laboratory findings, pemphigus herpetiformis was diag-
nosed. This case is found worth to be presented for both displaying a rare form of pemphigus and for the relatively low in-
cidence of the disease in childhood. (Turkderm 2007; 41: 97-100)
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Pemfigus deri ve mukozalari etkileyerek ¢esitli klinik
formlarla karsimiza cikabilen, patolojik olarak intra-
epidermal ayrisma ile karakterize bir otoimmun bul-
16z hastaliktir. Cocukluk caginda nadir olan hastalik
siklikla pemfigus vulgaris formunda goérulur'2 Son 30
yilda paraneoplastik pemfigus, pemfigus herpetifor-
mis, IgA pemfigusu ve ilaglara bagli pemfigus olmak
Uzere nadir pemfigus formlari tanimlanmistir. Pemfi-
gus herpetiformis klinik olarak herpetiform dagilim
gosteren eritemli papul, vezikll ve baller ile karakte-
rizedir. Immiinopatolojik olarak pemfigus ézellikleri
gosterir. Pemfigus herpetiformisin klinik géraniimu
atipik olabilir ve lezyonlar dermatitis herpetiformis,
bulloz pemfigoid, lineer IgA dermatozu veya pemfi-

gus foliaseus gibi diger bazi billéz hastaliklari taklit
eder. Ortalama goérulme yasi 60°dir®. Literattrde bildi-
rilen en geng olgu 17 yasindadir’. Asagida tanimla-
nan ¢ocuk olgu, annuler ve herpetiform dizilim gos-
teren lezyonlari ile hem pemfigusun nadir bir formu-
na sahip olmasi, hem de bu hastahigin géralme sikligi
acisindan nadir bir yas grubuna dahil olmasi nedeniy-
le sunulmaya deger gortlmustar.

Olgu
On (¢ yasinda erkek hasta, viicudunda kizariklik ve

sulantili yaralar nedeniyle basvurdu. Bes yil 6nce el-
lerinde, ayaklarinda kucguk, yuvarlak kizarikliklar ol-
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maya baslamis. Kizarikliklari kasintiliymis ve kis aylarinda
artis oluyormus. Son 1 aydir bacaklarinda daha belirgin ol-
mak Uzere her iki alt ekstremite ve goévdede kizarikliklar
olusmus ve bu bolgelerde sulantili, kabuklu yaralar ¢ikma-
ya baslamis.

Dermatolojik muayenede, govde ve ekstremitelerde eri-
temli plaklar Gzerinde annuler vezikul, krut, pustal ve bal-
ler goralda (Sekil 1). Sag ayak bilegini cepecevre saran nek-
rotik krutlar, eritem ve 6dem vardi. Nikolsky bulgusu nega-
tifti. Mevcut klinik bulgular ile nekrolitik migratuar eritem,
subkorneal pustuler dermatoz, impetigo ve eritema marji-
natum On tanilari distnulerek hasta klinigimize yatirildi.
Tzanck testinde akantolitik hiicreler géralda. insizyonel bi-
yopsi 6rneginden dondurulmus kesit yapildi. Histopatolojik
incelemede hafif spongioz, subkorneal ayrisma, bul olusu-
mu, akantolitik ve nekrotik htcreler, bol epidermal ve der-
mal nétrofiller saptandi (Sekil 2). Direkt immunofloresan in-
celemede Ust epidermiste interselltler aralikta IgG ve C3 de-
polanmasi saptandi (Sekil 3). Sican 6zafagusu kullanilarak
yapilan indirekt immunofloresan inceleme IgG ile 1/20 dils-
yonda pozitif idi. Histopatolojik olarak ayrismanin subkor-
neal olmasi ve direkt immunofloresan incelemede epider-
misin Ust bolumlerinde interselltler aralikta depolanmanin
olmasi nedeniyle hastada pemfigus foliaseus disanuldu.
Yapilan laboratuar incelemelerinde Antistreptolizin O yUk-
sekligi saptandi. Ayak bilegindeki lezyonlardan alinan su-
rintd kaltdrinde “Streptococcus pyogenes-A” Uredi. Pedi-
atri Anabilim Dal Enfeksiyon Hastaliklari ile konsulte edil-
di ve ampisilin stlbaktam 1.5 gr flakon (ginde 2 kez) 6ne-
rildi. Hastaya klorheksidinli banyo, bullere rifampisin atus-
mani, mupirosin krem, ampisilin stulbaktam 1.5 gr flakon
(giinde 2 kez, 7 glin) tedavisi uygulandi. Tim lezyonlar, bir
hafta icerisinde pigmantasyon birakarak iyilesti.

Hasta ilk bagsvurudan 6 ay sonra klinigimize gévde ve ekst-
remitelerinde annuler eritemli zeminde vezikuller ve krut-
lar nedeniyle tekrar basvurdu. Hastanin yeni lezyonlarin-
dan tekrar alinan biyopsinin histopatolojik incelemesinde
epidermiste fokal alanlarda subkorneal ayrisma, az sayida
nekrotik ve akantolitik hucreler, spongioz, bal icerisinde
noétrofiller ve Ust dermiste damarlar ¢evresinde mononuk-
leer hucre infiltrasyonu saptandi. Direkt immunofloresan
incelemede epidermisin Ust katlarinda interselltler aralikta
IgG ve C3 depolanmasi bazal membran zonu boyunca line-
er, granuler IgM depolanmasi ve cok sayida sitoid cisimler
gozlendi. IgA ve fibrinojen negatif idi. Mevcut histopatolo-
jik ve immunofloresan bulgular pemfigus foliaseus ile
uyumlu bulundu.

Hasta yatirilarak klinigimizde takip edildi. Bes giin streyle
dapson 25 mg/gln, 3 gun streyle dapson 50 mg/gun teda-
visi uygulandi. Klinik takipler esnasinda annuler ve herpe-
tiform lezyonlar gelisti (Sekil 4). Bu nedenle hastamizda an-
nuler seyir gosteren pemfigus herpetiformis dusuntldi.
Dapson tedavisiyle yeni lezyon cikisinin devam etmesi ne-
deniyle metil prednizolon (24 mg /gtin) tedavisine baslan-
di. Bir haftalik tedaviden sonra lezyonlarin dizelmesi tze-
rine hasta 16 mg/giin dozunda metil prednizolon ile tabur-
cu edildi. Hastanin taburcu olduktan sonra yeni lezyonu
olusmadi ve sistemik steroid tedavisi doz azaltilarak 2 ay
sonra kesildi.
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Bu makalede, govde ve ekstremitelerde eritemli plaklar Gze-
rinde anniler ve herpetiform dizilimli vezikal, krut, pUstul ve
bulleri olan bir ¢cocuk olguyu sunduk. Olgunun histopatolo-
jik incelemesinde akantolitik hicre, subkorneal ayrisma, ha-
fif spongioz ve noétrofil infiltrasyonu gézlenmesi, direkt im-
munofloresan incelemede interselltler aralikta IgG ve C3 de-
polanmasinin saptanmasi nedeniyle pemfigus herpetiformis
dusunalda.

Pemfigus cocukluk déoneminde nadiren gézlenir. Eriskinlerde
oldugu gibi ¢ocuklarda da en sik rastlanan formu pemfigus
vulgaristir'2. Cocukluk déneminde pemfigus foliaseuslu az
sayida olgu rapor edilmistir. Pemfigus foliaseus klinik olarak
genellikle yUzeysel ve gevsek vezikllobulléz lezyonlarla ka-
rakterizedir. Bununla birlikte arkuat, sirsine ve polisiklik dizi-
lim goésteren 5 olgu tanimlanmistir. Lezyonlar ytz, sach deri,
ekstremiteler ve gdvdeye yerlesebilir. Olgularin yarisindan
fazlasinda birden fazla bélge tutulur®. Chorzelski ve ark. ta-
rafindan, histopatolojik ve immunofloresan bulgulari pemfi-
gus foliaseus ile es olan ancak klinik olarak klasik pemfigus-
tan farkli bicimde annuler eritem ve periferal mikrovezik-
lasyonlarin g6zlendigi iki olgu tanimlanmistir. Bu olgularda-
ki tablo eritema annilare benzeri akantolitik dermatoz ola-
rak adlandirilmis ve yeni bir pemfigus varyanti olabilecegi
ileri strtlmustar.

Olgumuzun ilk basvurusu sirasinda annuler eritemli lezyon-
lar Uzerinde skuam ve krutlar oldugu icin tanida éncelikle
pemfigus foliaseus dustnuldu. Takiplerde eritemli zeminde
herpetiform dizilim gosteren vezikuler lezyonlarin gelismesi
nedeniyle pemfigus herpetiformis olarak degerlendirildi.
Pemfigus herpetiformis klinik olarak herpetiform dagilim
gosteren eritemli papul, veziktl ve buller ile karakterizedir.
Hastalik immunopatolojik olarak pemfigus 6zellikleri gos-
termesine karsin histopatolojik olarak spongioz, intraepider-
mal noétrofil ve/veya eozinofillerden olusan mikroapseler
gdzlenir. ilk kez 1955 yilinda akantolizle birlikte giden der-
matitis herpetiformis olarak tanimlanmistir®. Jablonska ve
arkadagslari tarafindan 1975 yilinda pemfigus herpetiformis
olarak adlandirilmis ve asagida belirtilen tani kriterleri olus-
turulmustur: Dermatitis herpetiformis benzeri klinik goru-
num, histopatolojik olarak akantoliz olmadan spongioz bu-
lunmasi ve immunofloresan incelemede interselltler aralikta
pemfigus benzeri depolanma saptanmasi®. Hastalik nadir
olup klinigimizde 6 yillik dénemde takip edilen pemfigus ol-
gularinin %2.7'sini olusturmaktadir®. Ortalama goérulme ya-
s1 60'dir. Bu giine kadar bildirilmis olgular icerisinde en geng
olani 17 yasinda oldugu icin olgumuz bildirilen en geng
pemfigus herpetiformis olgusudur®.

Pemfigus herpetiformisi immunopatolojik olarak pemfigus
foliaseus ve pemfigus vulgaristen ayirmak guctur; ayirim an-
cak klinik ve histopatolojik 6zelliklere dayanilarak yapilabilir.
Bazi otorler tarafindan pemfigus herpetiformisin pemfigus
foliaseus ve pemfigus vulgarisin varyanti oldugu ileri strul-
mus ve pemfigus foliaseuslu hastalarin %7'sinin baslangicta
klinik olarak pemfigus herpetiformise benzedigi bildirilmis-
tir'2, Tunus'da bildirilen endemik pemfigus foliaseuslu vaka-
larin %35’inde bu 6zelligin bulundugu rapor edilmistir®. Ol-
gumuzda antijen tayini yapilmamis olmakla birlikte, pemfi-
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gus herpetiformisli hastalarin cogunda desmoglein 1’e karsi
antikorlar saptanirken, bazi hastalarda bu antikorlar des-
moglein 3 ve desmokolinlere karsidir'*. Pemfigus herpetifor-
miste otoantikorlar eozinofil infiltrasyonu ile beraber spongi-
oza neden olur, ancak klasik pemfigustan farkli olarak akan-
toliz ¢ok seyrek gozlenir. Klasik pemfigusta otoantikorlarin
desmogleinin adeziv fonksiyonunu inhibe ettigi ve akantoli-
ze yol actigi, buna karsihk pemfigus herpetiformiste farkli
epitoplara baglanarak adeziv fonksiyonu inhibe etmedigi ve-
ya proteinazin sinyal yolunu indtkledigi disiinGlmustar®.
Pemfigus herpetiformis klinik olarak sikhkla eritemli zemin-
de, herpetiform paternde vezikul, bul ve papuller ile karak-
terizedir. Annuler lezyonlar gézlenebilir*®. Oral mukoza na-
diren tutulur. Pemfigus herpetiformiste klinik géranim ati-
piktir; lezyonlar siklikla dermatitis herpetiformis, bulléz
pemfigoid, lineer IgA dermatozu, pemfigus vulgaris veya
pemfigus foliaseus gibi diger cesitli bulléz hastalklar taklit
eder. Olgumuzda oldugu gibi hastalarin yariya yakininda sid-
detli pruritus hastaliga eslik eder.

Sekil 1. Govdede eritemli plaklar Gizerinde anniiler dizilimli
vezikiil, krut, pustuller

Histopatolojik olarak subkorneal ayrisma, akantolitik hicre-
li veya akantolitik hticre olmadan spongioz gdzlenir. Hicre
infiltrasyonu degiskenlik gosterir. Vakalarin %20'sinde eozi-
nofil infiltrasyonu, %20'sinde olgumuzda oldugu gibi nétro-
fil infiltrasyonu ve %60’inda ise mikst infiltrasyon saptanir.
Dapson, pemfigus herpetiformiste ilk tedavi secenegidir. Ya-
nit alinamayan olgularda sistemik kortikosteroid veya azati-
opirin ile kombine kullanilabilir’. Olgumuzda yeterli stre ile
kullanilmamis olmakla birlikte dapsona yanit alinmadigi icin
sistemik kortikosteroid tedavisine gegildi ve lezyonlar hizla
duzeldi.

Herpetiform dizilim gosteren vezikllobulléz lezyonlar ve
bunlara eslik eden eritema annulare veya eritema multifor-
me benzeri annuler eritemler lineer IgA dermatozu ve balléz
pemfigoidin yani sira pemfigusun da bir 6zelligi olabilmek-
tedir. Dolaysiyla s6z konusu klinik 6zelliklere sahip tim yetis-
kin ve cocuk olgularda, pemfigusun da dahil oldugu bir dizi
otoimmUn bulléz hastaligin histopatolojik ve 6zellikle im-
munofloresan incelemelerle arastiriimasi gerekmektedir.

Sekil 3. Direkt immiinofloresan incelemede IgG’de intersel-
liiler aralikta depolanma

Sekil 2. Histopatolojik incelemede subkorneal ayrisma,
akantoliz, biil olusumu ve akantolitik hiicreler

Sekil 4. Kol ve sirtta herpetiform lezyonlar
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