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Asitretin ile Tedavi Edilen Bir IgA Pemfigus Olgusu

A Case of IgA Pemphiqgus Successfully Treated with Acitretin
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Ozet

IgA pemfigusu kasintili, vezikUlopustuler ertpsiyonlar ve keratinosit hiicre yuzeylerinde IgA depolanmasiyla karakterize na-
dir gortlen otoimmun bulléz bir hastaliktir. Subkorneal pusttler dermatoz(SPD) ve intraepidermal notrofilik IgA dermatozu
(IEN) olmak Uzere iki alt tipi bulunmaktadir. Klinik olarak SPD tipi, subkorneal pusttler dermatoza benzer kasintili veziktlo-
pustiler lezyonlar; EN tipi ise cok sayida pustllere sahip degisik deri lezyonlari ile karakterizedir.

Bu makalede, yedi aydir koltuk altlarindan baslayip gogus altlarina yayilan kizarik, kasintili dékintuleri olan 47 yasinda bir
kadin olgu sunuldu. Olgu, klinik muayene, histopatolojik ve immunofloresan calismalar sonucu IgA pemfigusu SPD tipi olarak
degerlendirildi. Hastaya asitretin 35 mg/guin tedavisi baslandi, birinci ay sonunda lezyonlar tamamen duzeldi. Hastanin yapi-
lan takiplerinde on aylik dénem icerisinde yeni lezyon cikisi tespit edilmedi.

Asitretin tedavisine kisa surede iyi yanit veren IgA pemfigusu olgusu sunulup ilgili literatur gézden gecirildi. (Turkderm 2006;
40 (Ozel Ek B): B54-B56)
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Summary

IgA pemphigus is a rare autoimmune bullous disease which is characterized by the pruritic vesiculopustular eruptions and 1gA
deposition on keratinocyte cell surface. IgA Pemfigus is divided into two major subgroups: subcorneal pustular dermatosis (SPD)
type and intraepidermal neutrophilic IgA dermatosis (IEN) one. Clinically, patients with SPD type show by pruritic vesiculopus-
tular similar to subcorneal pustular dermatosis and patients with IEN type show various skin lesions with numerous pustules.

In this report we described a 47-year-old woman presented with seven-months history of an eruption which was on the mid-
axillar regions first, and extented into inframamillar areas, later. A diagnose of SPD subtype of IgA pemphigus was made on
the basis of clinical, histopatholocigal and immunofluorescence test results. A therapy of acitretin 35 mg/day was started. At
the end of the first month, all the lesions healed. During 10-months follow-up period, there were no suspected lesion.
Hereby we report a case of IgA pemphigus, successfully treated with acitretin in a short period, and review of the literature.
(Turkderm 2006; 40 (Suppl B): B54-B56)
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IgA Pemfigusu keratinosit hlcre yuzeylerinde IgA de-
polanmasiyla karakterize nadir goérilen otoimmun
bulloz bir hastaliktir. Klinik ve histopatolojik olarak,
subkorneal pusttler dermatoz (SPD) ve intraepidermal
nétrofilik dermatoz (IEN) olmak UGzere iki major tipi
bulunmaktadir. Klinik olarak SPD tipi, subkorneal pus-
tuler dermatoza benzer kasintili vezikUlopuUstuler lez-
yonlar; IEN tipi ise cok sayida pustillere sahip degisik
deri lezyonlari ile karakterizedir'. IgA pemfigusunun
tedavisinde dapson, ilk secenek olarak 6nerilse de, et-
retinat, isotretinoin, asitretin, PUVA ve kolsisin de kul-

lanilmistir. Bu tedavilere yanitlar, bazi olgularda yeter-
siz ya da gecici sUre icin olmustur?.

Olgu

Poliklinigimize basvuran 47 yasindaki kadin hastanin,
yedi aydir koltuk altlarindan baslayip, g6gus altlarina
ve karin bolgesine de yayilan kizarik, kasintili dékinta
yakinmasi vardi. Kendisine daha 6nce 6nerilen topikal
tedavilerden fayda gérmeyen hastanin, iki aydir ya-
kinmalarinda belirgin bir artis olmustu. Hastanin 6z-
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gecmis ve soygecmisi herhangi bir 6zellik gostermiyordu.
Hastanin dermatolojik muayenesinde; her iki aksiller bélge ve
g6guUs altlarinda daha yaygin olmak Gzere karin bdlgesine de
yayilan eritemat6z zeminde cok sayida pusttler lezyonlar, yer
yer deskuamasyon ve krutlu alanlar izlendi (Sekil 1). Nikolsky
isareti negatif saptandi. Oral mukoza ve diger sistem muaye-
nelerinde patolojik bir bulgu saptanmadi.

Laboratuar tetkiklerinde; kan sayimi, sedimentasyon hizi, kan
biyokimyasi, tam idrar analizi, IgA, IgG, IgM normal sinirlar-
daydi.

Hastanin aksiller bdlgesindeki lezyondan alinan deri biyopsi-
sinin histopatolojik incelenmesinde; epidermiste subkorneal
pustil olusumu ve Gst dermiste damarlar cevresinde yogunla-
san epidermisi de infiltre eden polimorfonukleer 16kosit ve
tek tuk eozinofilin de katildigi mikst iltihabi hticre infiltrasyo-
nu izlendi (Sekil 2). Direkt immunfloresan (DIF) incelemede
epidermisin Ust tabakalarinda skuamoz interselltler mesafe-
lerde (dantela benzeri) Ig A birikimi ve birkac akantolitik htic-
reyi cevreleyen fokal C3 birikimi gézlendi. Hasta, klinik mu-
ayene, histopatolojik ve immunofloresan calismalar sonucu
IgA pemfigusu SPD tipi olarak degerlendirildi. Hastaya asitre-
tin 35 mg/gun tedavisi baslandi. Tedavinin birinci ayi sonunda
hastanin lezyonlarinda tamamen duzelme gézlendi (Sekil 3).
Asitretin tedavisi, Uc ayda bir 10 mg azaltilarak strdtrtldd.
Hastanin on aylk takip strecinde yeni lezyon cikisi ve ilaca
bagl yan etki saptanmadi.

Sekil 1. Aksiller bolgede eritemli zeminde puUstuler lezyonlar

Tartisma

IgA pemfigusu kasintili, vezikulopustuler erupsiyonlar, nétro-
fil infiltrasyonu, akantoliz varligi ile karakterize otoimmun bir
hastaliktir. Varigos ve Sneddon-Wilkinson 1979 yilinda epi-
dermiste IgA varligini ilk olarak rapor etmislerdir. Hastaligin
farkli bir antite oldugunu ise Wallach ve arkadaslari 1982 yi-
linda “Subkorneal pustuler dermatoz ve monoklonal IgA” ad-
I calismalarinda ileri sirmuslerdir**. interselller IgA derma-

Sekil 2. Epidermiste subkorneal pUsttl formasyonu (HE.x100)

Sekil 3. Tedavinin birinci ayinda tam duzelme goésteren
aksiller bolge
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tozu veya intraepidermal IgA puUstulozu gibi degisik isimler al-
tinda da rapor edilmistirz. Ginimuzde en sik kullanilan isim
IgA pemfigusudur.

Hastalik cogunlukla orta ve ileri yaslarda gorulmekle birlikte,
cocukluk caginda rapor edilen vakalar da bulunmaktadir, her
iki cinsiyet arasinda belirgin bir tutulum farki yoktur:.

IgA pemfigusunun SPD ve IEN olmak Uzere iki alt tipi bulun-
maktadir. Klinik olarak SPD tipi , subkorneal pustuler derma-
toza benzer kasintili vezikulopustiler lezyonlar; IEN tipi ise
cok sayida pustllere sahip degisik deri lezyonlari ile karakte-
rizedir'.

Histopatolojik incelemede, SPD tipinde pustuller yalnizca Ust
epidermiste iken, IEN tipinde ise epidermisin tamaminda go6z-
lenmektedir’. DIF calisma ile IgA pemfigusu hastalarinin tama-
minda epidermiste interselltler IgA birikimi gosterilebilmek-
tedir. DIF calismada, IgA birikimi SPD tipinde Ust epidermal
hucre ylzeylerinde sinirliyken, IEN tipinde ise birikim epider-
misin tamamini icermektedir’. Olgumuza ait histopatolojik in-
celemede pustil yerlesimi subkorneal olarak saptanmis, DIF
incelemede ise interselltler IgA birikimi yalnizca epidermisin
Ust kisminda gézlenmistir.

DiF(+) hastalarin yarisinda indirekt immunfloresan (iiF) yonte-
mi ile otoantikorlar saptanabilmektedir. SPD tipinde otoim-
mun hedef desmocollin 1'dir. IEN tipinde otoantijen heniz ta-
nimlanamamistir, bir vakada desmoglein 1 ve 3'Gn hedef an-
tijenler olabilecegi ileri sGrtlmusturs.

IgA pemfigusu ile monoklonal gammopati birlikteligi hasta-
larin yaklasik %20'sinde rapor edilmistir. Bu olgular yalnizca
SPD tipindedir®’. 1992 yilinda Wallach tarafindan rapor edi-
len 29 IgA pemfiguslu olgunun, altisinda IgA paraproteine-
misiyle iliski tespit edilmistir. Bunlarin ikiser tanesi selim
gamopati ve myeloma, bir tanesi B-hucreli lenfoma tanisi al-
mistir®, Bizim olgumuzda monoklonal gamopati ile birlikte-
lik tespit edilmedi.

Sneddon Wilkinson hastaligi, IgA pemfigusu SPD tipi ile klinik
gOrinim yoéninden benzerlik gdstermektedir. Fakat akanto-
litik hacreler, subkorneal pustullerin varligi ve epidermis Ust
kisminda interselller IgA birikimi IgA pemfigusu SPD tipi icin
tanisaldir.

IgA pemfigusunun tedavisinde dapson, ilk secenek olarak
Onerilse de, etretinat, isotretinoin, asitretin, PUVA ve kolsisin
de kullanilmistir’. Dapson tedavisine yanitsiz veya ilaca bagl
yan etkiler nedeniyle kullanilamayan durumlarda etretinat,

izotretinoin ikinci basvurulacak ilac olarak 6nerilmektedir.
Son dénemde mikofenolat mofetile iyi yanit veren bir IgA
pemfiguslu olgu da bildirilmistir°.

Asitretin tedavisine iyi yanit veren iki olgu rapor edilmistir>™.
Olgularin birinde baslangicta dapson tedavisi verilmis, hasta-
nin yakinmalari dizelmesine ragmen, takiplerinde lezyonla-
rin tekrarlamasi tizerine, tedavi asitretin 50 mg/gun olarak du-
zenlenmis ve tedaviye iyi yanit alinmistir>. Olgumuzda, tedavi-
ye asitretin 35 mg/gun ile baslandi, tedaviye yanit iyiydi. Birin-
ci ay sonunda lezyonlari tamamen dizelen hastanin on aylk
takip déneminde, yeni lezyon cikisi ve ilaca bagli herhangi bir
yan etki goértlmedi. Uyguladigimiz daha dustk dozdaki asit-
retin tedavisine yanit ve hastanin iyi uyumu énemlidir.

Sonuc olarak IgA pemfigusunun tedavisinde asitretin, ilk sira-
da dustnudlecek ilac olarak dapsonun yaninda yer alabilir ka-
natindeyiz. Gelecek olgu sunumlari ve calismalar asitretin te-
davisinin IgA pemfigusundaki yerini netlestirecektir.
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