84

Olgu Sunumu / Case Report

Asitretin Tedavisi Sonrasinda Hafif Alevlenmeler ile
Seyreden Bir Juvenil Subkorneal Dermatoz Olgusu
A Juvenile Subcorneal Pustular Dermatosis Case with a Course of Mild

Exacerbations After Acitretin Treatment
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Ozet

Subkorneal pistiiler dermatoz (SPD) nadir goriilen, kronik olarak tekrarlayan pistiller ile karakterize bir deri hastaligidir. Burada,
tipik klinik ve histopatolojik bulgulara dayanilarak SPD tanisi almis 22 yasinda bir erkek ¢ocuk hasta sunulmaktadir. Hasta bes
aylik oral asitretin tedavisinin ardindan tam olarak iyilestikten kisa bir stire sonra daha hafif siddette rekiirrensler ile kronik seyir
gostermistir. (Turk | Dermatol 2010; 4: 84-7)
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Abstract

Subcorneal pustular dermatosis (SPD) is an uncommon skin disorder characterized by chronic relapsing pustules. Herein, we
present a 2'2-year-old boy diagnosed with SPD based on typical clinical and histopathological findings. The patient showed a
chronic course with milder severity of short lived recurrences after completely recovering following five months of oral acitretin

therapy.(Turk | Dermatol 2010; 4: 84-7)
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Giris

Subkorneal pustiler dermatoz (SPD) 1956 yilinda
Sneddon ve Wilkinson tarafindan tanimlanan, histopa-
tolojik olarak ¢cok sayida nétrofil iceren subkorneal pUs-
tlllerle karakterize, nadir gortlen, alevlenme ve remis-
yonlarla kronik seyreden pustler bir ertpsiyondur (1).
Genellikle orta ve daha ileri yas grubu kadinlarda goéri-
len bir dermatoz olan SPD, nadir de olsa ¢ocukluk
caginda da gorulebilir (2-4). Dapson, SPD’de ilk basa-
mak tedavi ajani olarak bilinmekle birlikte tedavi sirasin-
da methemoglobinemi ve hemolitik anemi gelisebilir (5).
Nadir gorilmesi nedeniyle asitretin ile tedavi edilen bir
juvenil SPD olgusu sunulmustur.

Olgu

iki buguk yasinda erkek hasta, bir ay énce sacli deri
ve ylzde dnce pullanma ile baslayip, ardindan kisa sire-
de tUm deri alanlarina yayilan dékintt nedeniyle basvur-
du. Dermatolojik muayenesinde sagh deri ve yilz, el ve
ayak tabanlari, gévde ve ekstremiteleri tutan, cok sayi-
da, serpijindz ve annller sekillerde eritematdz plaklar,
yuzeysel krutlar ve yer yer pustlller saptandi (Sekil 1).
Fizik muayenesinde otit ve tonsillit saptanan hastada
ates yoktu. Hastanin kisisel ve ailesel dykisi ozellikli
degildi. Hastanin tam kan sayiminda Idkositoz
(BK: 22400/mm3), anemi (Hb:8.1 g/dl), trombositoz
(828x109/L) gérildi. Eritrosit sedimantasyon hizi hafif
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yiksek (22 mm/h) olan hastanin serum biyokimyasi, tam
idrar tayini, tiroit fonksiyon testleri ve serum immunglobu-
linleri normal sinirlardaydi. Ayrica ASO, CRP, RF, ANA ve
anti-HIV negatif olarak saptandi. Hastanin deri lezyonlarin-
dan yapilan bakteriyolojik kiltirde ve mikolojik direkt baki
ve kultirde patojen organizma saptanmadi.

Hastanin sag uyluk bdlgesinden yapilan insizyonel deri
biyopsisinin histopatolojik incelemesinde ince kompakt
keratoz tabakasi icerisinde polimorf nuveli |6kositlerden
olusan pustliler apse formasyonu izlendi. Epidermisde
diizensiz akantoz ve spongiyoz, dermisde kapiller damarlar
cevresinde yogunlasan mononikleer yangisal hiicre infilt-
rasyonu goruldi (Sekil 2). Direkt immunfloresan incelemede
immunglobulin ve kompleman birikimi izlenmedi. Otit, ton-
sillit ve anemi igin genel pediatri poliklinigine sevk edilen
hastaya sistemik antibiyotik (amoksisilin-klavulonik asit) ve
oral demir tedavisi baglandi.

Sekil 1. Gévdede yaygin serpijindz ve anniiler eritem, krutlar ve yer
yer pustller

Sekil 2. ince kompakt keratoz tabakas icerisinde pustiiler abse
formasyonu, epidermisde akantoz ve spongiyoz, dermisde kapiller
damarlar gevresinde mononikleer yangisal hicre infiltrasyonu go-
rindmi (Hematoksilen-Eozinx200)

Klinik ve histopatolojik bulgulara dayanilarak hastaya
SPD tanisi kondu. Agirhgi 12.5 kg olan hastaya 10 mg/giin
(0.8 mg/giin) dozunda oral asitretin baslandi. Ug haftalik
oral asitretin tedavisi sonunda hastanin I6kositleri normal
sinirlarda  (BK:10200/mm3), trombosit sayisi dismis
(410x109/L), eritrosit sedimentasyon hizi ise 6 mm/h olarak
bulundu. Tedavinin ikinci ayinda lezyonlarda belirgin iyiles-
me saptanan olguda oral asitretin tedavisine toplam bes ay
devam edildi. Bitlin deri alanlarinda iyilesme saptanan has-
tanin tedavisi sonlandirildi (Sekil 3). Tedavi boyunca hasta-
nin her ay dizenli olarak rutin tam kan sayimi ve total
kolesterol ve trigliserid tetkikleri yapildi, direkt diz grafileri
cektirildi ve epifizleri acik olarak saptandi. Hastada hafif
deri kurulugu disinda yan etkiye rastlanmadi.

Oral asitretin tedavisi sonlandirildiktan bir bucuk ay
sonra hastanin gbvde ve ekstremitelerinde, Uzerlerinde
pustiller ve krutlar bulunan anndiler eritemli lezyonlar olustu
(Sekil 4). Tedavisine lokal kortikosteroid (mometazon furoat
%0.1) ile devam edilen hasta bir yiIl boyunca aylik kontrol-
lere ¢agrildi. Bu sure icinde lezyonlar hafif alevienmeler ve
remisyonlarla seyretti, hasta daha sonra kontrollere gelme-
yi birakti.

Tartisma

SPD, birbirleriyle birleserek anndiler ve sirsinat sekiller
meydana getiren, flasid pUstlllerle karakterize, nadir goru-
len bir deri hastaligidir (1). Genellikle orta ve daha ileri yas
grubu kadinlarda goérilen bu dermatoz nadir de olsa gocuk-
larda da bildirilmistir (2-4). SPD genellikle simetrik olarak
aksilla, inguinal, abdominal katlantilar, inframammar alanlar
ve ekstremitelerin fleksural ylzeylerinde ortaya cikar.
Pistller lezyonlar pullanma, krutlanma ve nadiren hafif
hiperpigmentasyon ile sonlanir (6). Bizim olgumuzda pullan-
ma ile baglayip tipik klinik tabloya déntisen bir durum mev-
cuttu ve kesin tani i¢in lezyonlardan deri biopsisi yapildi.

Sekil 3. Gévdede, bes aylik asitretin tedavisinin ardindan tamamen
iyilesmis deri gorlintist
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Sekil 4. Gévdede, tedavi sonlandirildiktan bir buguk ay sonra daha
hafif sekilde tekrarlayan SPD lezyonlari

SPD’de histopatolojik olarak nétrofil infiltrasyonu ile
birlikte olan subkorneal pdustilleri gérmek esastir.
Nétrofillerden olusan perivaskiler infiltrasyon, nadiren de
eozinofiller ve monontkleer hiicreler dermisde pustil for-
masyonuna eslik edebilir (7). Lezyonlardan yapilan deri
biyopsisinin direkt immunfloresan incelemesi genellikle
negatif olup, nadiren atipik olgularda intersellller, intrapUs-
tller veya subkorneal IgA birikimi bildirilmistir. Eski lezyon-
larda akantoliz de eslik edebilir ve bu bulgunun epidermis-
de desmokollin-1’e kargsi IgA birikimi ile birlikteligi ylizeysel
pemfigus olarak tanimlanmistir (8, 9). Glinimuzde bu olgu-
lar IgA pemfigus SPD tipi olarak siniflandinimaktadir, ancak
bunlarin SPD’nin alt grubunu mu yoksa klasik SPD’den
ayirt edilemeyen yeni bir pemfigus varyantini mi olusturduk-
lar tartisma konusudur (10). Bizim olgumuzda klinik ve
histopatolojik ézellikler SPD ile uyumlu olup, direkt immunf-
loresan inceleme negatif idi.

SPD’nin etiyolojisi bilinmemektedir. Pstlllerden yapi-
lan kulturlerde tutarl bir sekilde bakteriyel Greme olmamak-
tadir. Enfeksiyonun hastaligi tetikleyici roli tartisiimakla
birlikte spekdilatif olarak kalmistir (10). Nitekim bizim olgu-
muzdaki otit ve tonsillit tedavi edildikten ve SPD oral asitre-
tin ile baskilandiktan sonra hastalik alevlenmeler gésterme-
ye devam etmistir. Genel olarak kabul edilen goériis SPD'nin
immunolojik disfonksiyona sekonder anormal sitokin profili
sonucu olustugudur. Noétrofil kemoatraktanlari interlékin-8
ve |6kotrien B4 ile birlikte kompleman fragman Cba ve
metaboliti C5a des Arg artmis seviyelerde SPD’nin pustller
ekstraktlarindan izole edilmistir (11). SPD'de otoimmun
mekanizmalar sorgulanmis ve piyoderma gangrenozum,
romatoid artrit, sistemik lupus eritematozus, enflamatuar
barsak hastaliklari, hipertiroidizm, multipl miyelom, benin
monoklonal IgA, IgG ve IgM gammopatileri ve apudoma ile
birliktelikler bildirilmistir (12).

Ayirici tanida akla gelmesi gereken hastaliklar impetigo,
dermatitis herpetiformis, pemfigus foliaseus, jeneralize
pustuler psoriasis (JPP) olmalidir. Lezyonlarin dagimi, pis-

tlllerde bakteri rememesi, topikal ve sistemik antibiyotik
tedavisine yanit alinamamasi impetigodan ayirt edicidir.
Dermatitis herpetiformis cok kasintili olmasi, primer olarak
ekstansér ylzeyleri tutmasi, subepidermal vezikiller ve
dermal papillada grantler IgA birikimi ile karakterizedir.
Pemfigus foliaseus ise akantoliz olmasi ve epidermal inter-
sellller 1gG birikimi ile ayirt edilir. JPP’de ise ates, halsizlik,
I6kositoz gibi sistemik semptomlar olup epidermis icinde
spongiyoform pustuller gordlar (10).

Benin bir durum olmasina ragmen SPD, degisken relaps
ve remisyonlar ile birlikte uzun yillar kronik bir seyir gdsterir
(5). Topikal retinoidler ve kortikosteroidler lokalize lezyonlar-
da yararl olabilir (13). SPD’de dapson ilk basamak tedavi
ajani olmakla birlikte tedaviye yanit her zaman ¢ok bagaril
degildir ve ¢cocuklarda hemolitik anemiye neden olabilir (4, 6).
Daha az etkili olmakla birlikte stlfapiridin, oral kortikostero-
idler ve retinoidlerin alternatif olarak tedavide kullanilabile-
cekleri bildirilmistir (12). Son yillarda infliksimab SPD’nin
siddetli ve direngli formlarinda kullanilmistir (14).

SPD tedavisinde retinoidlerin hizl etki ettigi ve daha iyi
bir givenlik profiline sahip olduklari bilinmektedir (13).
Retinoidlerin SPD’de etki mekanizmasi tam olarak bilinme-
mekle birlikte nétrofil fonksiyonlarini inhibe ederek etki
gosterdikleri disinulmektedir (15). Etretinatin metaboliti
olan ve vicuttan daha hizli elimine olan asitretinin juvenil
SPD’de iyi tolere edildigi bildirilmistir (3). Olgumuzda SPD
tedavisine 0.8 mg/kg/giin asitretin ile baslanmis ve iki aylik
tedavinin sonunda lezyonlarda dramatik, toplam bes aylk
tedavinin sonunda ise tamamen iyilesme gozlenmistir. Hafif
deri kurulugu disinda yan etki goériilmeyen hastada tedavi
sonlandiktan sonra lezyonlar niks etmis, ancak bir yillik
izlem sirasinda hi¢cbir zaman tedavi 6éncesindeki siddet ve
yayginlk goérilmemistir. Tedavi sirasinda hastaya her ay
duzenli tam kan sayimi, karaciger enzimleri, kolesterol ve
trigliserid duzeylerini igeren laboratuar testleri yapiimis,
prematir epifiz fizyonu riski nedeniyle direkt diz grafileri
cekilmistir. Juvenil SPD’li bu olguda asitretin tedavisi ile
tam remisyon elde edilememis olmakla birlikte, asitretinin
hastaligi baskilamada etkili ve gtivenli bir tedavi ajani oldu-
gu goérilmastar.

Cikar Catismasi
Yazarlar, herhangi bir ¢ikar catismasinin s6z konusu
olmadigini bildirmislerdir.
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