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Case Report

BUll6z Pemfigoid: Artmis Immiinglobulin E ile
Seyreden Nadir Bir Cocukluk Cagi Hastalig

Bullous Pemphigoid: A Rare Childhood Disease with
Eleveted Immunoglobulin E Levels
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Ozet

Bull6z pemfigoid, nadir gorulen bir pemfigoid grubu hastalik olup dermal-epidermal bileskede ayrilma ve klinik olarak yaygin
buller ile karakterizedir. Makalemizde, hayatinin ilk ayinda gergin buller gelisen ve artmis serum IgE seviyesi bulunan 4 aylik bir
olguyu sunduk. Yuksek serum IgE seviyesine ragmen olgumuz verilen topikal steroid tedavisinden fayda gérdu. Olgu, literattrde-
ki gebelik pemfigoidine bagli olmayan en gencg hasta 6zelligini de tasimaktadir. (Ttrkderm 2010; 44: 35-7)
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Summary

Bullous pemphigoid is a rare pemphigoid disease characterized by separation at the dermal-epidermal junction and common
blisters clinically. We have presented a 4 month-old case who developed tense bullae during her first month of life and
diagnosed as bullous pemphigoid with elevated serum IgE levels. In spite of the elevated serum IgE levels, the patient received
benefit from the topical steroid treatment. Also, this is the youngest case of bullous pemphigoid that is not associated with
the maternal pemphigoid gestationis. (Turkderm 2010; 44: 35-7)
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gosterilmesi ile konulur®. Direkt immunfloresan mik-
roskopide dermal-epidermal bileskede lineer IgG
ve/veya C3 depolanmasi karakteristiktir’. Buna ek ola-
rak, serum IgE anti-BP180 ve anti-BP230 antikorlari,
agir bulléz pemfigoid olgularinda tespit edilmistir®®.
Bull6z pemfigoidin prognozu ¢ocuklarda daha iyidir ve
hastaligin strresi de ortalama bir yil veya daha kisadir’®.

Giris

Bull6z pemfigoid, eriskinlerde sik gérilen edinsel kro-
nik balléz otoimmn bir hastalik olup ¢ocuklarda nadi-
ren gorulebilir'. Klinik olarak, hastalarin ciltlerinde nor-
mal ve/veya eritematdz, ekzematdz veya Urtikeryal de-
ri Uzerine yerlesmis genis tabanli, gergin ve blyuk bul-
ler vardir'. Karnin orta kesimleri, ekstremitelerin flek-
sural bolgeleri ve aksilla cocuklarda major tutulum yer-
leridir’. Bebeklerde ise avug ici, ayak tabani ve ylz tu-
tulum alanlaridir. MUkéz membranlarin tutulumu co-
cuklarda eriskinlerden daha siktir®. Hastalarin dolasi-
minda bazal membran zonuna karsi olusmus IgG tipin-
de antikorlar saptanabilir®. Tani, deri biyopsisinin histo-

Olgu

Dért aylik kiz bebek klinigimize, viicudunun cesitli bol-
gelerinde sayisi on ikiyi bulan degisik caplarda bulleri
nedeniyle getirildi. Travma veya ilac kullanim dykusu
olmayan hastada bu lezyonlarin yenidogan dénemin-
de olusmaya basladigi 6grenildi. Soyge¢misinde, aile-

patolojik olarak incelenmesi ve hastalarin yaklasik
%70'inde tanimlanan BP230 ve BP180 isimli hemides-
mozomal proteinlere karsi gelismis otoantikorlarin

de benzer hastalik 6ykusu yoktu, ayrica anne ve baba-
nin ikinci dereceden akraba oldugu ve prenatal dé-
nemde herhangi bir problemi olmayan annede pemfi-
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goid gestasyonesin de bulunmadigi tespit edildi. Fizik muaye-
nede; boyu %25, kilo ve bas cevresi %25-50 persentilde olan
hastanin 6zellikle bas, el sirti, santral abdomen ve fleksural
boélgelerinde caplari degisken, gergin ve ici serdéz sivi ile dolu
cok sayida baller vardi (Resim 1a, b). Batin alt bélgesinde ise
ripture olmus bullerden geriye kalan genis ve infeksiyonlu
erozyone alanlar mevcuttu (Resim 1a). Ayrica, dilin 6n kismin-
da yeni olusmaya baslamis bir bull6z yapinin varligi da dikka-
ti cekti (Resim 2). Hastanin diger fizik muayene bulgulari do-
galdi. Laboratuvarda, WBC=12100/mm?* (%30 nétrofil, %50
lenfosit, %10 eozinofil ve %10 monosit), eozinofil sayi-
si=1100/mm?, hemoglobin=10,4g/dL, trombosit= 267,000/mm?,
eritrosit sedimantasyon hizi (ESR)=12 mm/h (0-20 mm/h), C-re-
aktif protein=3,7 (0-10 mg/L) ve IgE=192 (6,12-16,26 1U/ml)
olarak bulundu. Diger biyokimyasal parametreler normal si-
nirlarda iken, bakilan viral ve bakteriyel serolojiler menfi idi.
Ayrica, annenin serumunda da pemfigoid gestasyones’i des-
tekleyen herhangi bir sessiz antikor diizeyi veya artmis IgE se-
viyesi tespit edilmedi. Bunun Gzerine, eritematdz deri Uzerine
yerlesmis bir bulden biyopsi alindi. Histopatolojik olarak, der-
moepidermal boélgede lineer ayrilma ile dermal bélgede eozi-
nofil ve nétrofil agirhikl inflamatuvar infiltrasyonun oldugu
gorulda (Resim 3). Direkt immunfloresan mikroskopik incele-
mede ise bazal membran boyunca lineer IgG ve C3 birikimi
vardi. Hastaya yeni olusmakta olan buller icin topikal korti-
kosteroid (hidrokortizon %1 krem ginde bir kez) ve rupttre

Resim 1. a) Sag dizin altinda biiyiik, gergin ve ici ser6z sivi ile
dolu biil ve batin alt kisminda yerlesmis olan biillerin riiptiiriine
bagh infekte ve erode alanlar. b) Sol el sirtinda biiyiik ve ger-
gin, ici seroz sivi ile dolu bir adet biil

Resim 2. Dilin 6n kisminda heniiz yeni olusmakta olan bir
adet kiigik bul

olmus, infeksiyonlu bl alanlari icin de topikal antibioterapi
(mupirosin kalsiyum %2 krem gtinde 3 kez) baslandi. Topikal
kortikosteroid tedavi 3 haftaya tamamlanirken topikal antibi-
yoterapi infektif bolgelerin gerilemesi sebebiyle 2 hafta kulla-
nildi. Tedavinin birinci ay1 sonunda, bullerin ¢caplarinda kicul-
me ile birlikte yeni bl olusumunda azalma olmasina ragmen
lezyonlarin tamamen kaybolmadigi géralda.

Tartisma

immiinobulléz hastaliklar arasinda, biilléz pemfigoidin cocuk-
larda gortlme sikhgr 2,36/100000/y1l olup Glkemizde hastali-
gin insidansi yaklasik olarak 0,5/1000000'dir’#°. Esas etyolojik
neden bilinmemekte ve etnik veya genetik faktorler ile iliski-
si gosterilememektedir. Ancak, kronik allograft rejeksiyonlari,
diyabetes mellitus, romatoid artrit, Glseratif kolit, myastenia
gravis ve timoma ile bildirilmis birlikteligi immunolojik bir pa-
togenezin oldugunu desteklemektedir®'. Bunlara ek olarak,
literatirde pemfigoid gestasyones ile iliskili bulloz pemfigus
olgusu da mevcuttur™. Blll6z pemfigoidin histopatolojik ince-
lemesinde, sub-epidermal buller ile birlikte eozinofil ve nétro-
fillerin baskin oldugu inflamatuvar reaksiyon dikkati ceker'.
Direkt immunfloresan mikroskopide ise dermoepidermal bi-
leskede lineer 1gG ve/veya C3 depolanmasi vardir'? Billoz
pemfigoidli hastalarin dolasiminda; intrastoplazmik bir hemi-
desmozomal protein olup keratinositlerde sentezlenen BP180
ve transmembran hemidesmozomal bir protein olup ekstra-
selltler kollajenin yapisina katilan BP230 otoantikor protein-
leri tespit edilmistir'>™. Cocukluk caginin bulléz pemfigoidi
karakteristik olarak; gergin, bazen hemorajik yapida olabilen
normal veya eritemat6z, ekzematoz, Urtikeryal zemin Gzerine
yerlesmis bullerden olusur. Yerlesim yerleri siklikla ekstremite-
lerin fleksural kisimlari ile santral veya alt abdomen ve sach
deridir®. Bebeklerde avuc ici, ayak tabani ve yiz de tutulabilir.
Ayrica, basta oral ve okuler mikéz membranlar olmak Uzere
diger mik6z membranlar da ¢ocuklarda sikhkla tutulan alan-
lardir®. Ayirici tanida; herediter epidermolizis biilloza, billéz
eritema multiforme, pemfigus, lineer IgA dermatozu, ilag
ertpsiyonu, dermatitis herpetiformis, herpes simplex enfeksi-

Resim 3. Direkt i1stk mikroskopisinde dermoepidermal
bileskede ayrilma ve dermal inflamatuvar infiltrasyon
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yonu ve billéz impetigo dustintlmelidir. Hastaligin baslangig
tedavisinde topikal ve/veya sistemik kortikosteroidler ilk sira-
da dusunulmelidir®. Dapson, azotiyopurin, siklosiporin A, mi-
kofenolat mofetil veya sulfapiridin adjuvan tedavi olarak ve-
rilebilir. Eritromisin ve nikotinamid ise oral steroidlere glveni-
lir bir alternatif olarak gértlmektedir®™. Bununla birlikte, IVIG
(2 gr/kg/doz) ve rituksimab (375 mg/m?) gibi tedavi rejimleri
de ¢ocuk olgularda uygulanmistir’®. Cocuklarda blléz pemfi-
goidin seyri genellikle selimdir ve kendini sinirlar, spontan re-
misyon aylar veya yillar icinde gelisebilir**. Olgumuzda bull6z
pemfigoid tanisi; klinik bulgular, laboratuvar veriler, histopa-
tolojik ve direkt immunfloresan mikroskopik inceleme ile sap-
tanmis olup ve yuksek IgE duzeyleri, annede olasi bir pemfi-
goid gestasyones ile iliskili bulunmamistir. Ancak literattrde
tanimlandigi gibi lezyonlarin agir olmasina ragmen olgumuz-
da hastalik sadece topikal kortikosteroid tedavisi ile selim bir
seyir gostermis ve kendini sinirlamigstir.
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