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Olgu Sunumu
Case Report

Asitretin ile Basaril Sekilde Tedavi Edilen
Infantil PGstuler Psoriasis Olgusu

An Infantile Pustular Psoriasis Case Successfully Treated with Acitretin

Fatma Sule Afsar, Malik Ergin*, Gulden Diniz*, Ragip Ortac*
Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Deri ve Zhrevi Hastaliklar Klinigi, izmir
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Ozet

Jeneralize pustuler psoriasis (JPP) ates, titreme ve deride kiguk steril pustul formasyonu ile karakterize olup, ¢ocukluk déneminde
nadir gorilen bir dermatozdur. Burada, tipik klinik ve histopatolojik bulgulara dayanilarak JPP tanisi almis 20 aylik bir erkek ¢cocuk
sunulmaktadir. Hasta 2,5 aylik oral asitretin tedavisinin ardindan tamamen iyilesmistir. (Tdrkderm 2010; 44: 32-4)

Anahtar Kelimeler: Infant, jeneralize pustuler psoriasis, asitretin

Summary

Generalized pustular psoriasis (GPP), which is characterized by fever, chills, rigors, and tiny sterile pustule formation on skin, is
a rarely seen dermatose in childhood. Herein, we present a 20-months-old boy diagnosed with GPP based on the typical
clinical and histopathological findings. The patient completely recovered after 2.5 months of oral acitretin therapy.

(Turkderm 2010; 44: 32-4)
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Giris

Jeneralize puUstuler psoriasis (JPP), psoriasisin kolaylikla
ayirt edilebilen akut bir varyanti olup, birkag¢ glin stiren
ates ve 2-3 mm capinda steril pUstUllerin jeneralize ertp-
siyonu ile karakterizedir. Pustlller genellikle eritematéz
deri Uzerinde ilk olarak yamalar halinde ortaya cikar, da-
ha sonra hastalik siddetlendik¢e birlesik hale gelir. Tir-
nak yataklari ve palmoplantar boélgeler tutulabilir'.
Siddetli pustller psoriasisin kontrolt gug olabilir ve
potent tedavi rejimlerini uygulamak gerekebilir. Oral
retinoidler, metotreksat, siklosporin ve oral glukokor-
tikosteroidler tedavide basvurulan ajanlardir***#4, Co-
cukluk caginda ¢ok nadir gériilmesi ve asitretin teda-
visine tam yanit vermesi nedeniyle bir infantil JPP ol-
gusu sunulmustur.

Olgu

Yirmi aylik erkek hasta, iki aylk iken baslayan, zaman
zaman alevlenmeler ile seyreden ve topikal kortikos-

teroidler ile tedavi edilen, ancak hi¢bir zaman tam iyi-
lesme gobstermeyen yaygin erlpsiyon ve tekrarlayan
ates nedeniyle basvurdu.

Dermatolojik muayenesinde ylz dahil tim deri alanla-
rinda gbze carpan, 6zellikle gévde Ust kisimlar ve kolla-
rin proksimal bélgelerinde birlesik hale gelmis eritema-
t6z plaklar ve Gzerlerinde kictk pustlller ve sari krutlar
saptandi (Resim 1-2). Fizik muayenesi normal olan hasta-
nin kisisel ve aile 6ykasu 6zellikli degildi. Tam kan sayi-
mi, serum biyokimyasi, tam idrar tetkiki normal sinirlar-
da olan hastanin eritrosit sedimentasyon orani hafif yuk-
sek olarak bulundu (22 mm/h). ASO ve CRP degerleri ile
hepatit belirtecleri negatif olan hastanin bogaz ve deri
lezyonlarindan yapilan strinta kalttrlerinde patojen
bakteri Uremedi. Hastanin sag Ust kolundan yapilan in-
sizyonel deri biopsisinin histopatolojik incelemesinde yU-
zeyde parakeratoz ve mikroabse odaklari (Munro mik-
roabsesi), epidermisde spongioform puUsttl formasyonu
(Kogoj absesi), epidermal uzantilarda duzenli akantoz,
papiller dermisde kapiller dilatasyon ve perivaskuler kro-
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Resim 1. Gévde iist kisimlarda ve iist kolda birlesik eritem-
atoz plaklar ve Uzerlerinde piistiiller ve sari krutlar

Resim 2. Uyluk Uzerinde ¢ok sayida eritematoz plaklar ve
tizerlerinde pustiiller ve sari krutlar

Resim 3. Histopatolojik incelemede yiizeyde parakeratoz ve
mikroabse odaklari, epidermisde spongioform piistiil for-
masyonu, epidermal uzantilarda diizenli akantoz, papiller
dermisde kapiller dilatasyon ve perivaskiiler kronik yangi
gorinimi (Hematoksilen-eozin x 200)

nik yangi tespit edildi (Resim 3). Direkt immunfloresan incele-
mede immunglobulin ve kompleman birikimi izlenmedi.

Klinik ve histopatolojik bulgulara dayanilarak hastaya JPP ta-
nisi kondu. Agirhgr 14 kg olan hastaya 10 mg/gin
(0,7 mg/kg/giin) oral asitretin baslandi. Bir aylik tedavinin so-
nunda lezyonlarin yer yer hafif eritem disinda tamamen kay-
boldugu (Resim 4-5) saptandi. Tedaviye bir bucuk ay daha
10 mg/gun oral asitretin ile devam edildi ve bu strenin sonun-
da hasta tamamen iyilesti. Hastaya her ay duzenli olarak di-
rekt diz grafileri cektirildi ve epifizleri acik olarak saptandi.
Tedavi nedeniyle meydana gelen yan etkiler hafif deri kuru-
lugu ve total kolesterol duizeyinin hafif ytkselmesi (192 mg/dl,
referans araligi: 70-175 mg/dl) idi. Tedavi sonlandirildiktan bir
bucuk ay sonraki kontrolde lezyonlarin ¢ok seyrek olarak ve
hafif siddette nuksettigi goruldi. Kontrol amach ¢ekilen di-
rekt diz grafisinde epifizler acik, total kolesterol ve trigliserid
de dahil olmak Uzere rutin biyokimyasal tetkikler normal si-
nirlarda bulundu. Topikal kortikosteroid (mometazon furoat
%0, 1) baslanan hastanin lezyonlari kontrol altina alindi.

Resim 4. Tedavinin birinci ayinda kol ve gévde derisinde
gozlemlenen yer yer hafif eritem ve deri kurulugu disinda
tamamen iyilesme

Resim 5. Tedavinin birinci ayinda bacak bolgesinde g6zlem-
lenen iyilesme
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Predominant 6zelligi pustul formasyonu olan JPP ¢ocukluk
doéneminde ¢ok nadir gorultp, cocukluk ¢agi psoriasis olgula-
rinin %1,1'ini olusturmaktadir®®. Kisa strede parlak eritema-
t6z zemin Uzerinde pUstdl gruplari gelisen hastaliga sistemik
toksisite ve yUksek ates eslik eder. Psoriasisin ilk prezentasyo-
nu olabilir ve birkag¢ hafta icinde spontan olarak gerileyebilir.
Ancak, genellikle tekrarlama egilimindedir ve tipik psoriasis
ile sonlanabilir’. JPP bakteriyel stperinfeksiyonlar, sepsis ve
dehidratasyon, karaciger tutulumu ve boébrek yetmezIigi gibi
hayati tehdit eden komplikasyonlar ile birlikte olabilir’®. JPPli
cocuklarda sivi-elektrolit dengesi ve sekonder infeksiyon bul-
gular yakindan takip edilmelidir®.

Histopatolojik olarak JPP'in karakteristik bulgularindan biri
stratum korneum ve nekrotik keratinositlerin altinda notrofil-
lerin toplanmasiyla karakterize Kogoj'un spongioform pustu-
ladar. Ayrica, psoriasis vulgaris lezyonlarinda gértlen parake-
ratotik hiperkeratozis, Munro’nun mikroabseleri, epidermal
uzantilarda uzama, 6demat6z papiller dermisde kapiller dila-
tasyon ve Ust dermisde mononukleer hiicrelerin ytzeysel peri-
vaskuler infiltrasyonu mevcuttur. Genel olarak, JPP'de 6dem
ve hucre infiltrasyonu psoriasis vulgarisde gézlenenden daha
yogundur*.

JPP'nin etyolojisi bilinmemekle birlikte infeksiyonlar, irritasyo-
na yol acan topikal tedaviler ve oral kortikosteroidlerin kesil-
mesi provoke eden ajanlardir®. Sistemik kortikosteroidler
inflamasyonun potent supresorleri olup, pusttl formasyonu
steroidlerin kesilmesi sirasindaki akut inflamatuvar strecin so-
nucu olarak olusabilir. infeksiyonlar akut nétrofil aktivasyo-
nunu baslatabilir, ancak ayni zamanda stperantijenlerin ara-
chk ettigi immunolojik yaniti da baslatabilirler®®.

ilaclar da JPP'de tetikleyici faktér olabilirler. Ancak JPP, yine
ilaclara 6zellikle de antibiyotiklere baglh olarak gelisen akut
jeneralize ekzantemat6z pustilozisden (AJEP) ayirt edilmeli-
dir. AJEP daha akut seyreden ates ve puUstulozis ile karakteri-
ze olup, hizli spontan iyilesme goésterir'. Ayirici tanida AJEP'in
yani sira stafilokoksik haslanmis deri sendromu ve subkorneal
pUsttler dermatoz akla gelmelidir. Her ne kadar hastamiza
ait anamnezde ilag ve infeksiyon éykustne rastlanmasa ve fi-
zik muayene ve laboratuvar sonuclari normal olsa da, iki aylik
iken sikayetleri baslayan hastanin bize on sekiz ay gibi uzun
bir stire sonra basvurmasi baslangictaki ilag ve infeksiyon oy-
kusu suphelerini ekarte ettirmemektedir.

JPP'li cocuklar baslangicta topikal kortikosteroidler, kalsipot-
riol, katran ve ditranol gibi lokal tedaviler ile daha ihmh sekil-
de tedavi edilmeliler ise de, JPP'de lokal tedavi yetersiz olup,
sistemik tedavi gerekli olabilir>*®. Siddetli olgularda retinoid-
ler, siklosporin ve metotreksat tedavi secenekleridir*®. Erigkin-
lerdeki JPP'de tedaviye en iyi yanit retinoidler ile alinmistir'.
Psoriasisde retinoidlerin etki mekanizmasi tam olarak bilin-
memekle birlikte, keratinizasyonu ve epidermal hiicre prolife-
rasyonunu dizeltmede etkili olduklari distintimektedir. Ayri-
ca retinoidlerin TNF-a, IL-1 ve IL-6'y1 iceren proenflamatuar si-
tokinlerin Uretimini kontrol ettikleri bildirilmistir®.

Etretinatin hidrolizi sonucu olusan asit metaboliti asitretin,
vlUcuttan daha hizli elimine olan, ancak etretinata revers me-
tabolize olabilmesi nedeniyle uzun dénemde teratojenite ris-
kine sahip bir retinoiddir’>'. Tedavi sirasinda tam kan sayimi,
karaciger enzimleri, kolesterol ve trigliserid dizeylerini iceren

laboratuvar testleri yapilmali, retinoidlerin iskelet sistemi tize-
rindeki potansiyel toksik etkileri (prematur epifiz flizyonu ve
hiperostozis) nedeniyle radyolojik incelemeler yapilmalidir.
Yuksek teratojenik potansiyelin yani sira keilitis, kserozis ve
sa¢ kaybi gibi mukokutanéz yan etkiler de gorular®.
Asitretin, infantil JPP olgularinda da basarili ve gtivenli bir se-
kilde kullanilmistir. Literattrde 6 haftalik ve 2,5 aylik JPP olgu-
larinda etkili bir tedavi secenegi oldugu bildirilmistir”'. Bu
nedenle, on sekiz ay gibi uzun bir stire topikal kortikosteroid
tedavisine yanit vermemis olan olgumuz icin oral asitretin te-
davisine baslamaya karar verdik. Cocuklardaki pusttler psori-
asisde onerilen asitretin dozu 0,3-1,0 mg/kg olup®, agirligi 14
kg olan 20 aylik olgumuza 10 mg/gtin (0,7 mg/kg/giin) olarak
baslandi. Doz, tedavi yanitina ve yan etki durumuna gore ka-
demeli olarak azaltilabilir. Bizim 2,5ay boyunca sabit dozda
asitretin uyguladigimiz hastada tedaviye yanit birinci ayin so-
nunda dramatik idi ve tedavi sonunda total kolesterol duzeyi-
nin hafifce yukselmesi ve hafif deri kurulugu disinda baska bir
yan etki gézlemlenmedi. Bu olgu, asitretinin nadir gérilen
siddetli infantil JPP olgularinda iyi tolere edilen basarili bir te-
davi ajani oldugunu vurgulamak amaciyla sunuldu.
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