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Olgu Sunumu
Case Report

Aktinik Keratoz Tanisiyla Opere Edilen Buruna
Lokalize Pemfigus Vulgaris

Pemphigus Vulgaris Localized to the Nose Operated
with the Diagnosis of Actinic Keratosis
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Afyon Kocatepe Universitesi Tip Fakdiltesi Dermatoloji,
*Plastik ve Rekonstruktif Cerrahi ve **Patoloji Anabilim Dali, Afyon, Turkiye

Ozet

Pemfigus vulgaris deri ve mukozal ylzeylerde yaygin bul ve erode lezyonlarla seyreden otoimmun bulléz bir hastalktir.
GUnUumuze kadar mukoza tutulumu olmadan belirli bir deri alanina sinirli pemfigus vakalari rapor edilmekle beraber, burun
derisine sinirli cok az sayida pemfigus vakasi bildirilmistir. Bunlarin blytk ¢cogunlugu da pemfigus foliaceus vakalarindan
olusmaktadir. Ingilizce literatirde, lokalize olarak burunda baslayan ve uzun sureli takiplerinde baska bélgede lezyon cikisi
olmayan yalnizca dért pemfigus vulgaris vakasi bildirilmistir. Bu vakalarin hicbiri ilk klinik tani olarak pemfigus vulgaris tanisi
almamis olup, ayric tanida seboreik dermatit, diskoid lupus eritematosus, impetigo, darier hastaligi distintlmustar. Bugline
kadar literaturde yanhshkla aktinik keratoz olarak tedavi edilen yalniz bir pemfigus vulgaris vakasi sunulmus olup, bu vaka-
da ilk lezyon kafa derisinde baslamis; 15 ay sonra da oral mukoza lezyonlari ¢ikmistir. Burada aktinik keratoz tanisiyla opere
edilen ve iki yil boyunca baska bolgede lezyonu ¢ilkmayan, buruna lokalize bir pemfigus vulgaris olgusunu, ¢ok nadir
goruldugu ve klinik branslar arasinda konsultasyonun énemini vurgulamak amaci ile sunuyoruz. (Turkderm 2007; 41: 136-8)
Anahtar Kelimeler: Pemfigus vulgaris, lokalize, burun, aktinik keratoz

Summary

Pemphigus vulgaris is an autoimmune blistering disease characterized by disseminated bullae and erosions of the mucosal
surfaces and skin. Although some cases of localized pemphigus without mucosal involvement have been reported, only a few
cases limited to nose were presented. Most of these cases have included the patients with pemphigus foliaceus. In the English
literature, only 4 pemphigus vulgaris cases persisting lesions localized to the nose have been described previously. Seborrheic
dermatitis, impetigo, discoid lupus erythematosus, Darier’s disease, and actinic keratosis were considered for differential
diagnosis in all these cases but pemphigus vulgaris was not considered in the initial clinical diagnosis. To date, only one pem-
phigus vulgaris case mistakenly treated as actinic keratosis was reported. In this case, initial lesion had first occurred in the
scalp and oral mucosal lesions had appeared fifteen months later. Here, we present a pemphigus vulgaris case localized to
the nose operated with a previous pathological diagnosis of actinic keratosis that did not show mucosal involvement or dis-
semination during a follow- up period of 2 years. As it is very rare in the clinical practice, collaboration between clinical
branches is very important for correct clinical diagnosis and choosing appropriate treatment modality in these cases. (Turk-
derm 2007; 41: 136-8)
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Pemfigus vulgaris deri ve mukozal ylzeylerde bulléz
lezyonlarla seyreden otoimmun bulléz bir hastahktir.
Genellikle hastalik oral mukozada lezyonlarla baslar;
takiben kutan®z biller ve erozyonlar tabloya eklene-
bilir. Yayilmadan 6nce hastalik aylarca tek bir alana
sinirh kalabilir'. Herhangi bir deri boélgesi tutulabil-
mekle birlikte sacli deri, ylz ve aksiller bolge en sik
tutulan alanlardir’. Hastaligin siddeti kugtk lokalize
bir erozyondan hayati tehdit eden genis bul ve eroz-
yonlara kadar varan bir yelpazede, degiskenlik goste-

rebilir. Spesifik bir deri veya mukoza bélgesine sinir-
I, soliter lezyonlar rapor edilmekle birlikte; burun ve
yanaklara sinirh olarak sebat eden az sayida Pemfi-
gus vakasi rapor edilmistir. Bunlarin ¢cogu pemfigus
foliaseus vakalaridir. ingilizce literatirde, lokalize
olarak burunda baslayan ve uzun sureli takiplerinde
baska bolgede lezyon cikisi olmayan yalnizca doért
pemfigus vulgaris vakasi bildirilmistir. Bu vakalarin
hicbiri ilk klinik tani olarak pemfigus vulgaris tanisi
almamis olup, ayricl tanida seboreik dermatit, disko-

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Mustafa Kulag, Afyon Kocatepe Universitesi Tip FakUltesi Dermatoloji Anabilim Dall,
Pembe Hastane 03200 Afyon, Tarkiye Tel.: 0272 217 17 53 Gsm: 0505 691 03 58 E-mail: drmustafakulac@hotmail.com
Alindigi tarih: 04.04.2006 Kabul tarihi; 04.04.2006




Turkderm
2007; 41: 136-8

Kulag ve ark.
Aktinik Keratoz Benzeri Nazal Pemfigus Vulgaris

137

id lupus eritematosus, impetigo, Darier hastaligi dastnul-
mustar*. Buglne kadar literattrde yanhslhkla aktinik kera-
toz olarak tedavi edilen yalnizca bir pemfigus vulgaris vaka-
st sunulmus olup, bu vakada ilk lezyon kafa derisinde basla-
mis; 15 ay sonra da oral mukoza lezyonlari ¢itkmistir®. Bu ya-
zida aktinik keratoz 6n tanisi ile tedavi edilen izole burun
yerlesimli bir pemfigus vulgaris olgusu ¢ok nadir rastlanmasi
ve klinik branslar arasinda konstltasyonun énemini vurgula-
mak amaci ile sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Elli alti yasinda erkek hasta burunda iyilesmeyen kurutlu lez-
yonlari nedeni ile Plastik Cerrahi poliklinigi tarafindan klini-
gimizle konsulte edildi. Hastanin dermatolojik muayenesin-
de burun ug kisminda 4-5 mm.lik bir alanda hafif erode ze-
minde sari- kahverengi kurutlu lezyon ve gegirilen operasyo-
na sekonder degisiklikler disinda bulgusu yoktu. Hasta hika-
yesinde, sikayetinin ilk olarak iki yil 6nce burun orta kismin-
da kizarikhk ve pullanma seklinde basladigini, bir cok kez
hekime basvurmasi ve farkl tedaviler uygulanmasina rag-
men, sikayetinin ilerleyerek daha buytk ve kabuklu yara ha-
line geldigini ifade etmekteydi. Kullandigi tedaviler topikal
antibiyotikler, topikal ketokonazol, topikal metronidazol,
topikal steroidler ve oral antibiyotiklerden olusmaktaydi. Ya-
ranin giderek bUylUmesi Gzerine basvurdugu bir hekim tara-
findan lezyondan biyopsi yapilmis. Biyopsi sonucunun akan-
tolitik aktinik keratoz ile uyumlu olarak rapor edilmesi Uze-
rine Plastik Cerrahi Poliklinigine sevk edilmis. Burada lezyo-
nun Ulserasyon goéstermesi nedeniyle skuamdéz hicreli kar-

Resim 1. Burun, alt 1/3 kismina lokalize, erode lezyon
(ameliyat 6ncesi)

simm riski yUksek aktinik keratoz olarak degerlendirilerek
cerrahi eksizyon+flep operasyonu uygulanmis. Operasyon-
dan sonra da lezyonlari devam eden ve operasyon materya-
linin histopatolojik incelemesinde pemfigus grubu hastalik-
lar ve Darier hastaliginin ayrimi agisindan Dermatoloji kon-
stltasyonu onerilen hasta klinigimize sevk edilmis.
Klinigimizde hastanin hikayesi, dermatolojik muayenesi ve
lezyonun ameliyat 6ncesi resimleri (Resim 1) g6z 6nune ali-
narak buruna lokalize pemfigus vulgaris 6n tanisiyla histo-
patolojik ve immunfloresan inceleme icin biyopsi yapildi.
Hastanin yapilan histopatolojik incelemesinde akantolizli,
suprabazal yerlesim gosteren bul formasyonu ve direkt im-
munfloresan incelemede epidermiste interselltler IgG ve C3
birikimi goruldu (Resim 2). Bu incelemelerle pemfigus vulga-
ris tanisi konulan hastaya 64 mg/gun metilprednisolone ve
150 mg/gun dapson tedavisi baslandi. Lezyonlari 15 gin igin-
de tama yakin dizelme goésteren hasta tedavisine baska bir
sehirde devam etmek Uzere kendi istegi Uzerine taburcu
edildi.

Tartisma

Hastamizin anamnezi, elindeki raporlar ve eski epikrizler in-
celendiginde bugine kadar seboreik dermatit, impetigo, ro-
sasea, diskoid lupus eritematosus, Hailey- Hailey hastaligi,
Darier hastaligi ve son olarak da aktinik keratoz tanilari di-
stintlmus ve bunlara yonelik tedaviler uygulanmistir. Hasta-
nin sikayetlerinin basladigi ilk glinden itibaren gecen 2 yilhk
periyotta viicudunun baska yerinde ve de mukozalarda bas-
ka lezyonu olmamistir. Gergekten literatir gézden gecirildi-
ginde bugline kadar sadece burun derisine sinirli olarak sey-
reden c¢ok az sayida pemfigus vakasi bildirilmistir. Bunlarin
buyUk cogunlugu pemfigus foliaseus vakalarindan olusmak-
tadir. Paramsothy ve arkadaslari® buruna lokalize pemfigus
foliaseus tanili 3 vaka ve Newton ve arkadaslari’ da yine bu-
runa lokalize pemfigus foliaseus tanili 2 vaka rapor etmisler-
dir. Bu vakalarin ikisinde daha sonra vicudun diger yerlerin-
de lezyonlar ortaya ¢ikmistir. Bu 5 vakadan sonra lokalize

Resim 2. Direk immunfloresan incelemede epidermiste
interselliiler 1I9G birikimi
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olarak burun derisini etkileyen 3 pemfigus foliaseus vakasi
daha bildirilmistir®™. Buruna lokalize ilk pemfigus vulgaris
vakasi ise, 1984 yilinda Taylor ve arkadaslari* tarafindan bu-
runda kurutlu ve erode lezyonlara sahip, 65 yasinda bir er-
kek hastada tarif edilmistir. Bu vakada ilk lezyonun baslangi-
andan 7 ay sonra vicudun diger alanlarinda bulléz lezyon-
lar gelismistir. En genis vaka serisi ise Baykal ve arkadaslari-
nin 4 vakadan olusan raporudur®. Bu 4 vakanin ikisinde lez-
yonlar erode ve kurutlu, birinde erode plak ve birinde erode
ve pullanma gésteren lezyonlar seklinde tarif edilmistir. Bu
vakalarin birinde lezyonlar ayni zamanda yanaklarda yerle-
sim gostermis, Ug¢lnde ise yalnizca burunu etkilemistir:.
2002'de bildirilen bu vakalardan sonra giinimuze kadar sa-
dece burun derisine sinirli baska pemfigus vulgaris vakasi ra-
por edilmemistir.

Baykal ve arkadaslari® vakalari 2-9 yil boyunca takip etmisler
ve bu sure zarfinda baska bélgelerde lezyon cikisi tarifleme-
mislerdir. Bu nedenle bu vakalar izole olarak burun derisine
lokalize olan ve bu sekilde sebat eden yegane vaka serisini
olusturmaktadir. Bizim vakamizda iki yili agkin streli bir hika-
yeye sahip olup bu sure icerisinde baska bir deri alaninda ya-
da mukozada lezyon ¢ikisi olmamistir. Yine vakamizda da
lezyonlarin erode ve kurutlu lezyonlar seklinde seyir etmesi
Baykal ve arkadaslarinin vakalari ile benzerlik géstermekte-
dir. Bu dort vaka ile birlikte vakamizin ortak klinik seyirleri,
bu vakalari pemfigus vulgarisin sadece burun ve yanaga si-
nirli ayri bir alt grubu olarak ele alinmasinin uygun olacagi-
ni akla getirmektedir. Bugiine kadar pemfigusun kronik ak-
tinik hasar", dishidrotik ekzema™®, ayak Ulseri®, paronisi*, Pa-
get hastaligi®™, vajinal akinti®, makroglossi” ve seboreik kera-
toz benzeri gibi klinik gérintmleri tanimlanmistir. Ayrica ak-
tinik keratoz benzeri lezyonla seyreden bir pemfigus vulga-
ris vakasi da rapor edilmistir®.

Baykal ve arkadaslarinin doért vakasinin hicbiri de ilk klinik
tani olarak pemfigus vulgaris tanisi almamistir. Vakamizla
benzer olarak ayiricl tanida, seboreik dermatit, impetigo,
diskoid lupus eritematosus, Darier hastaligi ve aktinik kera-
toz dustnUlmuUs ve bazilari daha énce degisik tanilarla takip
edilmistir. Vakamiz son olarak aktinik keratoz tanisi ile ope-
re de edilmistir. Bu bes vakanin ortak olarak, pemfigus vul-
garis tanisini ge¢ almalari da ortak klinik seyirlerine eklendi-
ginde, buruna lokalize pemfigus vulgaris vakalarinin 6zel bir
lokalize pemfigus vulgaris alt tipi olarak ele alinmasinin der-
matoloji kliniklerine basvuran benzer vakalarda; tani ve te-
davinin daha erken yapilabilmesi acisindan faydal olacagini
dusinmekteyiz.

Kishibe ve arkadaslari® lokalize pemfigus foliaseus vakalari-
nin burunda daha ¢ok gértlmesinin, ultraviyole isinlarinin,
antidesmoglein antikorlarinin epidermise baglanmasini in-
dukleyici bir faktor olabilmesi ve boylelikle inflamatuar me-
diyatorlerin bu bolgede daha kolay aciga cikabilmesi; veya
burunun friksiyon, ultraviyole gibi etkilerle daha kolay irrite
olabilmesi ile agiklanabilecegini ileri sirmuslerdir. Ancak bu-
gune kadar bildirilen buruna lokalize pemfigus foliaseus ve
pemfigus vulgaris vakalarinin hepsi birlikte ele alinsa bile,
bunlarin tim pemfigus vakalarina oraninin ¢ok dustik olma-
si ve sadece izole vakalar seklinde raporlardan ibaret olmasi
bu teorinin ¢cok da kolay kabul edilebilecek bir teori olmak-
tan uzak oldugu kanaatindeyiz. Baykal ve arkadaslarinin® bu
vakalar kronik hastalik sirasinda sinirli aktiviteye sahip bir
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alt grup olarak degerlendirmeleri daha akilci bir yaklasimdir.
Son calismalar Dsg3(+)/Dsg1(-) profile sahip hastalarin sinirli
mukozal yada minér mukokutanéz tutulumla birlikte oldu-
gunu ortaya ¢ikarmistir. Baykal ve arkadaslarinin 4 vakasinin
Ucl de ayni otoantikor profiline sahiptir. Bu da sinirli aktivas-
yon teorisini desteklemektedir. Biz imkansizlik nedeni ile va-
kamizin immunblot analizini yapamadik. Ancak bizim hasta-
mizin da sinirli klinik aktivasyon ile seyrettigi aciktir. Bu ne-
denle buruna yerlesimli tum pemfigus vakalarinin pemfigus
hastaliginin dastk aktivasyonlu bir grubu olmasi kuvvetle
muhtemeldir. Bu hastalarin jeneralize vakalara goére daha
disuk morbiditeye sahip olmalari ve daha az yogun tedavi-
lerle klinik iyilesmeleri de bu goérust desteklemektedir. An-
cak daha genis serilerde klinik ve immunolojik analizlerin ya-
pilmasi gerekliligi de kaginilmazdir.

Burun derisinde kronik, eritemli, kurutlu, skuaml lezyonlar-
la basvuran hastalarin klinik olarak erode lezyon agisindan
dikkatle incelenmesi ve pemfigus agisindan histopatolojik ve
immunfléresan inceleme yapilmasinin, dustk aktivasyonla
seyreden pemfigus vakalarinin atlanmamasi ve yanls tedavi-
lerin uygulanmamasi agisindan faydali olacagini dustnmek-
teyiz.
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