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OZET

Sistemik Lupus Eritematozusa Eslik Eden Biill6z Pemfigoid
Olgusu

Sistemik lupus eritematozusun (SLE) spesifik olmayan deri
bulgularindan kabul edilen vezikiilobiilloz lezyonlar deri
tutulumlarinin %5 kadarini olusturur. Ayrica literatiirde nadir
olarak SLE ile es zamanli olarak gérilen biill6z pemfigoid, der-
matitis herpetiformis ve akkiz epidermolizis biilloza gibi biill6z
hastalik olgulari bildirilmistir. 34 yasinda erkek hasta 4 aydir
yaygin kas gli¢suizligu, eklemlerde agri ve son 1 aydir eslik
eden viicutta eritemli, cok sayida vezikiilobiill6z dokiinti ne-
deniyle basvurdu. Oykisiinde 1s1ga hassasiyet ve tekrarlayan
agiz yaralar yakinmasi mevcuttu. Yapilan tetkikler ve histopa-
tolojik inceleme sonucunda hastaya biill6z pemfigoid ve SLE
tanisi koyuldu. 1 mg/kg/glin metilprednizolonla birlikte 200
mg/guin hidroksiklorokin baslanan hastanin sikayetlerinde 2
hafta icinde belirgin gerileme gézlendi. Olgumuz, SLE'ye eslik
eden biill6z pemfigoid birlikteliginin nadir gérilmesi ve biill6z
pemfigoidin SLE'nin ilk bulgusu olmasi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Biilloz pemfigoid, SLE, Vezikiibiillz lezyonlar

ABSTRACT

A Case of Bullous Pemphigoid Associated With Systemic
Lupus Erythematosus

Vesiculobullous lesions are accepted as non-specific cutane-
ous symptoms of systemic lupus erythematosus (SLE) and
comprise 5% of all cutaneous lesions of the disease. Rare asso-
ciations of bullous pemfigoides, dermatitis herpetiformis and
acquired epidermolysis bullosa with SLE have been reported.
Thirty-four years old male patient applied with complaints of
generalized muscle weakness and arthralgia for four months
and erythematosus vesiculobullous eruptions during the last
month. Photosensitivity and recurrent oral ulcers existed in his
medical history. According to laboratory investigations and
histopathological examinations, SLE and bullous pemfigoides
were diagnosed. Significant clinical improvement recognized
with methylprednisolone 1 mg/kg/day and hydroxychloro-
quine 200 mg/day. Our case was reported for rarity of bullous
pemfigoides with SLE and also, being the first lesion of SLE.
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Giris

Sistemik lupus eritematozus (SLE), kadinlarda daha sik gérulen,
basta deri olmak tizere bircok organ tutulumu ile seyredebilen,
otoimmdn, kronik inflamatuar bir hastaliktir. Deri tutulumu,
artritten sonra en sik gorulen ikinci bulgudur (1).

SLE'de deri tutulumu olgularin %70-85'inde gorilmektedir. Sis-
temik lupus eritematozusta goriilebilen deri bulgulari, lupus
eritematozusa spesifik olan ve spesifik olmayan olarak iki alt
grupta incelenmektedir (Tablo 1) (2). Spesifik olmayan deri bul-
gularindan kabul edilen vezikilobiillz lezyonlar deri tutulum-
larinin %5 kadarini olusturur. Biill6z lezyonlarda bazal memb-
ran zonunda vakuolizasyon, st dermiste monontkleer hiicre
infiltrasyonu ve dermoepidermal ayrilma goézlemlenir. Ayrica
literattirde nadir olarak biill6z pemfigoid, dermatitis herpetifor-
mis, mukdz membran pemfigoidi, akkiz epidermolizis billoza
ve lineer IgA hastaligi gibi billéz hastaliklar ile SLE'nin es za-
manli gorildugu vakalar bildirilmistir (3).

Olgu

34 yasinda erkek hasta 1 aydir viicutta yaygin vezikiilobiill6z dokiin-
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tl nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Hastanin dykistinden 4 aydir
yaygin kas gui¢slizligu oldugu, eklemlerinde sislik ve kizariklik oldugu
ogrenildi. Dermatolojik muayenesinde daha ¢ok gévde 6n ylzde ve

bacaklarda olmak Uizere tiim vicutta eritemli zeminde gergin veziki-

Tablo-1 SLE’de goriilebilen deri bulgulari (2)

Spesifik Deri Bulgulan Non-Spesifik Deri Bulgular
Kelebek tarzi rash Vaskiilit
Diskoid rash Livedo retikilaris

Anntiler ve paptiloskuaméz lezyonlar  Raynaud fenomeni

Verrlikoéz LE Periungual telenjiektazi
Lupus profundus Kirmizi lunula
Chilblain lupus Alopesi
Mukozal LE Kalsinozis kutis
Papulomusinéz LE Romatoid noddller
Likenoid LE Urtiker
Paptlonodiiler misinozis
Bulloz LE

Bacak uilserasyonlari

Eritema multiforme benzeri

lezyonlar

Kutis laksa

Liken planus
Akantozis nigrikans
Sklerodaktili
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lobiilléz lezyonlar mevcuttu (Resim 1-4). Kas gli¢stizligu olan, oturup
kalkarken guglik ceken hastanin el bilegi, metakarpofalangeal ve diz
eklemlerinde hassasiyet ve kizariklik mevcuttu. Kas biyopsisi ve EMG'si
normal olan hastada dermatomiyozit ekarte edildi. Laboratuarinda
anemi, lokopeni, lenfopeni, hipokomplemantemi, anti-Ro (118.8 U/ml),
anti-La (27.1U/ml), anti-ds DNA (=300 U/ml) ve ANA (6 U/ml) pozitfligi
saptandi. Hastada sedimantasyon yiiksekligi (56 mm/st) de mevcuttu.

Fotosensitivite, reklirren oral aft, ikiden fazla eklemde artrit, immu-

Resim 5. Tedavinin birinci ayinda ellerde belirgin iyilesme goriilmektedir.

nolojik ve hematolojik bulgular ile hastaya SLE tanisi konuldu. Biilléz
lezyonlardan alinan deri biyopsisinde Ust ve orta dermiste perivaskuler
monontikleer hiicre infiltrasyonu, direkt imminfloresan incelemede
ise bazal tabakada C3 birikimi saptanarak hastaya bill6z pemfigoid
tanisi konuldu. Hastaya 60mg/giin metilprednizolon, hidroksiklorokin
200mg/giin baglanan hastada 1 ay sonunda belirgin klinik diizelme

saptandi (Resim 5, 6).
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Resim 2. Alt ekstremitelerdeki eritemli-krutlu, yer yer biilloz lezyonlar.

Resim 4. Her iki elde yerlesen eritemli lezyonlar.
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Resim 6. Bir aylik tedaviden sonra govdedeki lezyonlar tamamen iyilesti.
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USLE'li hastada biilléz lezyonlar mevcut ise biilléz SLE (BSLE)
ile SLE'ye eslik eden billoz hastaliklarin ayirt edilmesi nem-
lidir (4). BSLE ¢ok nadir gorilen bir hastaliktir (0.2/milyon/yil).
Otoimmiin subepidermal billi hastaliklarin %2-3'Gni olustur-
maktadir. Camisa ve Sharma (5) BSLE tanisi koymak icin su tani
kriteleri onermislerdir:

1. Amerikan Romatoloji Birligi tani kriterlerine dayanarak konul-
mus SLE tanisinin olmasi

2.Vezikiil ve billerin glines goren alanlarda olmasi fakat sadece
bu alanlara sinirli kalmamasi

3. Dermatitis herpetiformise benzer histopatolojik kriterlerin
bulunmasi

4. Anti-bazal membran antikorlarina karsi indirekt immunflore-
san bulgularinin olmasi

5. Direkt immnfloresan ile bazal membranda IgG, IgM veya
her ikisi ile IgA antikorunun bulunmasi.

Bizim olgumuzda vezikiil ve biller yiiz, boyun gibi giines ma-
ruziyeti olan alanlarda g6zlemlenmedi. Direk immiinfloresan-
da ise bazal tabakada sadece C3 ile pozitif boyanma bunun
yanisira IgA, IgG, IgM ve C4 ile negatif boyanma tespit edildi.
Histopatolojik ve immiinfloresan bulgulari ile biilléz pemfigo-
id rapor edildi. Yukaridaki tani kriterlerini tasimayan hastamiza
BSLE tanisi diglanarak SLE'ye eslik eden biill6z pemfigoid tanisi
konuldu.
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Sonuc¢

SLE bircok deri bulgusuyla karsimiza ¢ikabilir. Ozellikle biilléz lezyonlar-

la birlikte sistemik tutuluma ait belirtileri olan hastalarda ileri inceleme-

ler yapilmalidir.
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