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Epidermolisis Bülloza (EB), herediter mekanobüllöz bir hastalık 
gurubudur. Stratifiye olmuş squamöz epitel bazal membranmda der-
mal/epidermal ayrılma ile karakterizedir. Erişkinlerde görülen Epi-
dermolizis büllöza Aquisita ise otoimmün büllöz bir hastalık olup, bu 
grup hastalarda IgG grubu anti-BM (ABM) antikorlarm varlığı gös-
terilmiştir (1). 

Hastaların tümünde deri frajildir ve spontan ya da travma ile bül, 
erozyon, skar ve milialar oluşur. Yine hastaların çoğunda stratifiye 
squamöz epitelyumu olan oral, faringeal, laringeal, nazal, konjunktival, 
özefageal ve ürogenital mukozada da büllöz, eroziv ve skar yapan lez-
yonlar ortaya çıkabilir (2). 

Epidermolizis Büllöza şeklinde isimlendirilen dermatozlar epider-
mal, junctional ve dermal olmak üzere başlıca 3 ayrı gurup altında 
sınıflandırılmaktadır. Olgumuzun da yer aldığı dermal subgurubu dis-
trofik karakter gösterir (3). 

EB'lı hastalarda böbrek ve üriner sisteme ait değişik patolojiler 
bildirilmiştir (2,3,4,5). Bu makalede, daha önce bildirilen böbrek pa-
tolojilerinden farklılık gösteren bir EB'lı olgumuzu sunmayı amaçla-
dık. 

Olgu Sunusu 

H.P., 1959 Yozgat doğumlu erkek hasta, mesleği öğretmen doğum-
dan hemen sonra farkedilen lezyonları nedeni ile çeşitli zamanlarda 
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araştırılmış ve 1976'da EB histopatolojik tanısı konmuş. Kısa süreli 
remisyonlara rağmen, genelde yaygın büllöz lezyonlan nedeni ile de-
ğişik zamanlarda oral steroid, çinko sülfat ve son olarak 1987 yılında 
3 ay süreli feııitoin kullanmış. Her iki kol ve bacak ile sırt ve göğüste 
büller oluşup, yer yer atrofi ile sonlanmış. Bazen püstüler lezyonlar ta-
nımlayan hastanın sağ el işaret parmağında da mutilasyon oluşmuş. 
Hasta Dermatoloji Anabilim Dalı tarafından uzun süre takip edilmiş. 
Ocak 1992 tarihine kadar herhangi bir idrar patolojisine rastlanılma-
mış. Bu tarihte yapılan rutin incelemeler sırasında mikroskopik he-
matüri ve proteinüri saptanmasıyla nefroloji polikliniğinde incelemeye 
alınmıştır. Yapılan ilk muayenesinde kan basıncı 180/80 mmHg, na-
bız 82/dk, ateş 36°C idi. Saçlı deri, yüz ve ağız mukozası normal, gö-
ğüste, sırtta eritemli küçük plaklar ve atrofik skatrisler, kol ve bacak-
larda yaygın eritemli, eksode bül zemini ve krutlar, yer yer intakt bül-
ler ve püstüler lezyonlar gözleniyordu. 

Solunum ve kardiyovasküler sisteme ait patoloji izlenmedi. Ka-
rın muayenesi normaldi. Extremitelerde ( + ) pretibial ödem mevcuttu. 
Sağ el işaret parmağında mutilasyon izlendi (Primer patolojiye bağlı 
komplikasyon). 

Yapılan incelemelerinde idrar dansite 1022 olarak ölçüldü. İdrar-
da + + / + + + protein (1.2 gr/gün) ve mikroskobisinde bol eritrosit 
ile granüle silendirler izlendi. Bu dönemde serum kreatinin düzeyi 1.1 
mg/dl, BUN 15 mg/dl, total protein 6.4 g/dl, albumin 3.9 g/dl saptan-
dı. IgG 14.6 g/l, IgM 0.96 g/l, IgA 3.8 g/l, C3c 0.527 g/l, C4 0.371 g/l, 
ANA (—), Anti-DNA 15 IU/ml bulundu. Böbrek hastalığının natürü-
nü değerlendirmek amacıyla perkütan böbrek biyopsisi yapıldı. Glo-
merüllerde lobülasyonun belirginleştiği ve glomerül yumağının büyü-
düğü gözlendi. Yumaklarda kapiller duvar kalınlaşması dikkati çekti, 
ayrıca mezangial matriks ve hücre artışı görüldü. Bir glomerülde kre-
sent oluşumu, bir diğerinde total skleroz mevcuttu. Interstisiumda ha-
fif iltihabi hücre infiltrasyonu vardı ve tübülüsler normal görülüyor-
du. 

Gentian-Violet ile amiloidosise özgü boyanma saptanmadı. Bu özel-
likleri ile hasta Mezangiokapiller Glomerülonefrit olarak değerlendi-
rildi (Resim 1). Hastaya prednizolon (1 mg/kg) ve siklofosfamit (100 
mg/gün) başlandı. Prednizolon azaltılarak siklofosfamit ile birlikte 3. 
ay sonunda sonlandırıldı. Bu dönemde yapılan incelemelerinde rutin 
metodlarla proteinüri (—), idrar mikroskopisinde 3-4 eritrosit bulun-
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du. BUN 22 mg/dL, kreatinin 0.9 mg/dL, total protein 6.7 g/dL, albumin 
4.3 g/dL idi. Serum, kompleman ve Ig düzeyleri normal sınırlardaydı. 
Bu tedavi sırasında hastadaki cilt bulgularının kısmen gerilediği göz-
lendi. Tedavi öncesi ve sonrası hastaya ait laboratuvar verildi Tablo 
1 de gösterilmiştir. 

Tablo I - Hastaya ait Laboratuvar Verileri 

T.Ö T.S N.D 

Proteinüri + +/+ + + ( — ) ( — ) 

Eritrositüri bol 3 - 4 ( — ) 

Serum kreatinin 1.1 mg/dL 0.9 mg/dL 0.5 - 1.4 
Serum BUN 15 mg/dL 22 mg/dL 5.0-23.0 
T-protein 6.4 g/dl 6.7 g/dL 6.7-8.7 
Albumin 3.4 g/dL 4.3 g/dL 3.5-5.5 
lgG 14.6 g/L 14.8 g/L 8.0-17.0 
IgM 0.96 g/L 1.20 g/L 0.5-3.2 
IgA 3.81 g/L 3.91 g/L 1.0 - 4.9 
C3c 0.527 g/L 0.613 g/I 0.50-0.90 
C4 0.371 g/L 0.324 2/L 0.10-0.40 
ANA ( — ) ( — ) ( — ) 

Anti-DNA 1.5 İÜ/ml 1.6 İÜ/ml 0.0-7.0 

T.Ö. : Tedavi Öncesi, T.S. : Tedavi Sonrası, N.D : Normal/Değerler 

TARTIŞMA 

Epidermolisis Büllosa, spontan ya da travma ile ortaya çıkabilen 
büllöz lezyonlarla karakterize herediter bir cilt hastalığıdır. Distrofi-
ka tipinde oluşan lezyonlar atrofik skarlarla iyileşir (2). Lezyonlarm 
özellikleri, kullanılan ilaçlar ve sekonder enfeksiyonların eklenişi ile 
bu hastalarda renal komplikasyonlarm sık görüldüğü bildirilmiştir 
(2,3,4). 
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Bizim hastamız da gerek klinik özellikleri ve gerekse cilt biyopsisi 
bulguları ile bu tipe uymaktaydı. Proteinüri ve mikroskopik hematüri 
nedeniyle yapılan böbrek biyopsisinin histopatolojik incelemesi ile me-
zangiokapiller glomerülonefrit tanısı konuldu. 

EB Distrofika tipinde post enfeksiyöz glomerülonefrit insidansının 
yüksek olduğu bildirilmiştir (2,9). Primer amiloidozis (5,6,7,8) sekonder 
amiloidozis (3,4,9,10) IgA nefropatisi (11) yanında direkt lezyonların ya 
da skatrislerin oluşturduğu üst ve alt üriner sistem obstrüksiyonu (11, 
12), papiller transisyonel hücreli Ca (12) geliştiğine ait yayınlar bulun-
maktadır. 

EB'li olgumuzda saptanan renai patolojinin sekonder olarak mı 
geliştiği veya bir koinsidans mı olduğu belirsizdir. Nitekim, elde edi-
len kaynaklar da EB'li hastalarda saptanan renal patolojilerin oluşu-
mu hakkmda açıklayıcı bilgilere rastlanmamıştır. Ancak EB'li olgular-
da cilt lezyonu üzerinde gelişen enfeksiyonun enfeksiyöz glomerülonef-
ritlere yol açabileceği göz önüne alınmalıdır. Hastamızda 6 yıl önce-
sine ait 3 aylık bir süre içinde Fenitoin kullanma hikayesi mevcuttu. 
Feniotin'e bağlı Lupus'a benzer glomerülonefrit oluşabileceği ileri sü-
rülmüş ise de (2), hastamızdaki proteinüri ve hematürinin Ocak 1992 
tarihinde saptandığı göz önüne alınırsa, renal patolojinin bu ajana 
bağlı olarak gelişme olasılığı çok zayıftır. 

Sonuç olarak, EB kronik seyirli bir hastalık olup, seyri esnasında 
değişik renal patolojiler görülebilir. Literatürdeki olgu sayısı azlığı ne-
deniyle bu hastalıkta gelişebilen renal patolojilerin değerlendirilebil-
mesi için geniş serilere gereksinim vardır. 

ÖZET 

Epidermolizis Büllöza Distrofika (EBD); kalıtsal, epidermolizle gi-
den mekanobüllöz dermatolojik hastalıklar grubunun en şiddetli ola-
nıdır. Bu makalede, Epidermolizis Büllöza tanısı ile izlenmekte iken, 
proteinüri ve mikroskopik hematüri sebebi ile yapılan böbrek biyop-
sisinde mezangiokapiller glomerülonefrit tanısı alan bir hasta anla-
tıldı. 

Anahtar Kelimeler : Epidermolisis Büllöza Distrofika, Glomerülo-
nefrit 
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SUMMARY 

Epidermolysis Büllosa Dystrophica With Glomerulonephritis A Case Report 

Epidermolysis bullosa dystrophica (EBD), is one of the most seve-
re inherited epidermolysis, a group of mechanobullous dermatological 
disorder. In this trial patient with mesangiocapillary glomerulonephri-
tis diagnosed by kidney biopsy is presented. The biopsy was done to de-
termine the causes of proteinuria and microscopic hematuria while 
the patients is followed-up diagnosis of epidermolysis bullosa. 

Key Words : Epidermolysis bullosa dystrophica, Glomerulonephri-
tis. 
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