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GLOMERULONEFRIT ILE BIRLIKTE SEYREDEN
EPIDERMOLISIS BULLOZALI BiR OLGU

Murat Duranay* Oktay Karatan™* Ergiin Ertug** Erkan Parlak***
Biilent Erbay** Neval Duman** Kenan Ates* Deniz Ayh*

Epidermolisis Billoza (EB), herediter mekanob#lléz bir hastalik
gurubudur. Stratifiye olmus squaméz epitel bazal membraninda der-
mal/epidermal ayrilma ile karakterizedir. Eriskinlerde gériilen Epi-
dermolizis biilléza Aquisita ise otoimmiin billéz bir hastahk olup, bu
grup hastalarda IgG grubu anti-BM (ABM) antikorlarin varhig gos-
terilmistir (1).

Hastalarin timunde deri frajildir ve spontan ya da travma. ile biil,
erozyon, skar ve milialar olusur. Yine hastalarin ¢ogunda stratifiye
squamoz epitelyumu olan oral, faringeal, laringeal, nazal, konjunktival,
6zefageal ve urogenital mukozada da biilldz, eroziv ve skar yapan lez-
yonlar ortaya gikabilir (2).

Epidermolizis Bulléza seklinde isimlendirilen dermatozlar epider-
mal, junctional ve dermal olmak tlizere baslica 3 ayr1 gurup altinda
simiflandirilmaktadir. Olgumuzun da yer aldig1 dermal subgurubu dis-
trofik karakter gosterir (3).

EB'l1 hastalarda bobrek ve uriner sisteme ait degisik patolojiler
bildirilmistir (2,3,4,5). Bu makalede, daha 6nce bildirilen bdbrek pa-
tolojilerinden farklihik gosteren bir EB'li olgumuzu sunmay: amacgla-
dik.

Olgu Sunusu

H.P., 1959 Yozgat dogumlu erkek hasta, meslegi 6gretmen dogum-
dan hemen sonra farkedilen lezyonlar: nedeni ile gesitli zamanlarda
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arastirilmis ve 1976'da. EB histopatolojik tamist konmus. Kisa streli
remisyonlara ragmen, genelde yaygin biilléz lezyonlar: nedeni ile de-
gisik zamanlarda oral steroid, ¢inko stiilfat ve son olarak 1987 yilinda
3 ay siireli fenitoin kullanmis. Her iki kol ve bacak ile sirt ve goguste
biiller olusup, yer yer atrofi ile sonlanmis. Bazen pustiiler lezyonlar ta-
nimlayan hastanin sag el isaret parmaginda da mutilasyon olusmus.
Hasta Dermatoloji Anabilim Dali tarafindan uzun stire takip edilmis.
Ocak 1992 tarihine kadar herhangi bir idrar patolojisine rastlanilma-
mis. Bu tarihte yapilan rutin incelemeler sirasinda mikroskopik he-
matiiri ve proteinturi saptanmasiyla nefroloji polikliniginde incelemeye
alinmistir. Yapilan ilk muayenesinde kan basmci 180/80 mmHg, na-
b1z 82/dk, ates 36°C idi. Sach deri, yiz ve agiz mukozas1 normal, go-
guiste, sirtta eritemli kiigik plaklar ve atrofik skatrisler, kol ve bacak-
larda yaygin eritemli, ekscde biil zemini ve krutlar, yer yer intakt bil-
ler ve pustiler lezyonlar gozleniyordu.

Solunum ve kardiyovaskuler sisteme ait patoloji izlenmedi. Ka-
rin muayenesi normaldi. Extremitelerde (-+) pretibial 6dem mevcuttu.
Sag el isaret parmaginda mutilasyon izlendi (Primer patolojiye bagh
komplikasyon).

Yapilan incelemelerinde idrar dansite 1022 olarak élgiildi. idrar-
da + +/+ + + protein (1.2 gr/gliin) ve mikroskobisinde bol eritrosit
ile graniile silendirler izlendi. Bu dénemde serum kreatinin duizeyi 1.1
mg/dl, BUN 15 mg/d], total protein 6.4 g/dl, albumin 3.9 g/dl saptan-
di. IgG 14.6 g/1, IgM 0.96 g/1, IgA 3.8 g/1, C3c 0.527 g/1, C4 0.371 g/,
ANA (—), Anti-DNA 1.5 IU/ml bulundu. Bobrek hastaliginin naturi-
nu degerlendirmek amaciyla perkiitan bobrek biyopsisi yapildi. Glo-
merullerde lobtilasyonun belirginlestigi ve glomertil yumaginin biyi-
dugu gozlendi. Yumaklarda kapiller duvar kalinlasmasi dikkati ¢ekti,
ayrica mezangial matriks ve hiicre artis1 gorildi. Bir glomertilde kre-
sent olusumu, bir digerinde total skleroz mevcuttu. Interstisiumda ha-
fif iltihabi hiicre infiltrasyonu vardi ve tibulisler normal goruliyor-
du.

Gentian-Violet ile amiloidosise 6zgi boyanma, saptanmadi. Bu 6zel-
likleri ile hasta Mezangickapiller Glomertlonefrit olarak degerlendi-
1ildi (Resim 1). Hastaya prednizolon (1 mg/kg) ve siklofosfamit (100
mg/gun) baslandi. Prednizolon azaltilarak siklofosfamit ile birlikte 3.
ay sonunda sonlandirildi. Bu dénemde yapilan incelemelerinde rutin
metodlarla proteinliri (—), 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 diizeyleri normal sinirlardaydi.
Bu tedavi sirasinda hastadaki cilt bulgularinin kismen geriledigi goz-
lendi. Tedavi oncesi ve sonrasi hastaya ait laboratuvar verildi Tablo
1 de gosterilmistir.

Tablo | - Hastaya ait Laboratuvar Verileri

T.O T.S N.D
Proteintiri +4+/+++ ) (—)
Eritrositiri bol 3-4 (—)
Serum kreatinin 1.1 mg/dL 0.9 mg/dL 05-14
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
1gG 146 g/L 14.8 g/L 8.0-17.0
IeM 0.96 g/L 1.20 g/L 0.5-3.2
IgA 3.81 g/L 3.91 g/L 1.0-49
C3c 0.527 g/L 0.613 g/L 0.50 - 0.90
C4 0.371 g/L 0.324 2/L 0.10-90.40
ANA (—) (—) (—)
Anti-DNA 1.5 1U/ml 1.6 TU/ml 0.0-7.0

T.O. : Tedavi Oncesi, T.S. : Tedavi Sonrasi, N.D. : Normal/Degerler

TARTISMA

Epidermolisis Biillosa, spontan ya da travma ile ortaya cikabilen
bulléz lezyonlarla karakterize herediter bir cilt hastaligidir. Distrofi-
ka tipinde olusan lezyonlar atrofik skarlarla iyilesir (2). Lezyonlarin
ozellikleri, kullamilan ilaglar ve sekonder enfeksiyonlarin eklenisi ile
bu hastalarda renal komplikasyonlarin sik goruldigi bildirilmistir
(2,3,4).
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Bizim hastamiz da gerek klinik 6zellikleri ve gerekse cilt biyopsisi
bulgulari ile bu tipe uymaktaydi. Proteintri ve mikroskopik hemattiri
nedeniyle yapilan bobrek biyopsisinin histopatolojik incelemesi ile me-
zangiokapiller glomertlonefrit tanisi konuldu.

EB Distrofika tipinde post enfeksivoz glomerulonefrit insidansinin
yuksek oldugu bildirilmistir (2,9). Primer amiloidozis (5,6,7,8) sekonder
amiloidozis (3,4,9,10) IgA nefropatisi (11) yaninda direkt lezyonlarin ya
da skatrislerin olusturdugu st ve alt Griner sistem obstriiksiyonu (11,
12), papiller transisyonel hiicreli Ca (12) gelistigine ait yaymnlar bulun-
maktadir.

EB’li olgumuzda saptanan renal patolojinin sekonder olarak mi
gelistigi veya bir koinsidans mi oldugu belirsizdir. Nitekim, elde edi-
len kaynaklar da EB’li hastalarda saptanan renal patolojilerin olusu-
mu hakkinda agiklayici bilgilere rastlanmamistir. Ancak EB’li olgular-
da cilt lezyonu tlizerinde gelisen enfeksiyonun enfeksiy6z glomertilonef-
ritlere yol acabilecegi g6z ontune alinmalidir. Hastamizda 6 yil énce-
sine ait 3 aylk bir sire iginde Fenitoin kullanma hikayesi mevcuttu.
Feniotin'e baglh Lupus’a benzer glomerulonefrit olusabilecegi ileri su-
rilmus ise de (2), hastamizdaki proteiniiri ve hematirinin Ocak 1992
tarihinde saptandig1 gz oniline alinirsa, renal patolojinin bu ajana
bagh olarak gelisme olasilig1 ¢ok zayiftir.

Sonug olarak, EB kronik seyirli bir hastalik olup, seyri esnasinda
degisik renal patolojiler gorulebilir. Literatiirdeki olgu sayis1 azlig1 ne-
deniyle bu hastalikta gelisebilen renal patolojilerin degerlendirilebil-
mesi i¢in genis serilere gereksinim vardir.

OZET

Epidermolizis Biilloza Distrofika (EBD); kalitsal, epidermolizle gi-
den mekanobulléz dermatolojik hastaliklar grubunun en siddetli ola-
nidir. Bu makalede, Epidermolizis Billoza tanisi ile izlenmekte iken,
proteinuri ve mikroskopik hematiiri sebebi ile yapilan bobrek biyop-
sisinde mezangiokapiller glomertlonefrit tanis1i alan bir hasta anla-
talda.

Anahtar Kelimeler : Epidermolisis Biilloza Distrofika, Glomertilo-
nefrit
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SUMMARY

Epidermolysis Biillosa 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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