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Resim |
Olgu

Yirmi iki yasindaki annenin ilk gebeliginden, 36. ge-
belik haftasinda eklamsi nedeniyle sezaryen ile 3280
gr olarak dogurtulan kiz bebek, dért giinliikkken, do-
gumda sadece sol bacakta olan ve iki glin iginde tim
viicuda yayilan i¢i su dolu dokiintti yakinmasiyla bas-
vurdu. Anne siitiiyle beslenen hastanin anne-babasi
I° kuzendi. Ailede benzer dékiintli 6ykiisti yoktu.

Fizik muayenede vicut agirhgi, boyu ve bas cevresi
normal persantilde, vital bulgulan stabildi. Genel du-
rumu kotd, bilinci letarjikti ve emmesi yoktu. Agiz mu-
kozasinda bir adet, gluteal bélge ve dirsek basta ol-
mak Uzere tiim viicutta yer yer soyulmus yaygin biil-
|6z lezyonlar mevcuttu, el ve ayak tutulumu yoktu
(Resim I). Diger sistemlerin muayenesi normaldi.

Laboratuvar incelemesinde tam kan sayimi ve CRP
normaldi. Sodyum: 151mEq/L, potasyum, kalsiyum,
bobrek ve karaciger fonksiyon testleri normal sinirlar-

Resim Il

daydi. Kan, idrar ve lezyon sivisi kiltiirinden treme
olmadi. Antibiyotik tedavisi altinda genel durumu du-
zelen ve tamamen agizdan beslenmeye gegilen has-
tada yedinci glinden sonra antibiyotikler kesildi, cilt
lezyonlarinda diizelme olmadi; lezyonlu b&lgeden bi-
yopsi alinarak patolojik mikroskopik degerlendirme
yapildi (Resim ).
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Resim I: Gluteal bdlge ve dirsekte daha yaygin
olan vezikiiler lezyonlar.

Resim II: Subepidermal biil formasyonu ve epider-
miste iltihabi hticre infilktrasyonunun izlendigi cilt
biyopsisi (100X).

Tani-Tartisma
Epidermolizis Biilloza

Epidermolizis biilloza (EB) konjenital, kalitsal, vezi-
kulobulléz bir hastaliktir. Biiller siklikta travmaya
maruz kalan yerlerde olur ve sicaklikta artar (1).
Gelisme geriligi, sepsis, yara enfeksiyonlari, pig-
ment degisiklikleri, eklemlerde fleksiyon kontrak-
turt, parmaklarda yapisikliklar, tirnak diismesi,
anemi, beslenme sorunlar sik goriilen komplikas-
yonlardir (2,3). Otozomal dominant (OD) ve rese-
sif (OR) gegisli olabilir. Epidermolizis biilloza
simplex, Junctional EB ve Dystrophic EB olarak
tigce ayrilir (4).

Epidermolizis biilloza simpleks skar birakmayan,
OD gegisli bir hastaliktir. Isik mikroskobik inceleme-
de intraepidermal biil gériliir(4). Biiller dogumda
veya neonatal dénem siiresince goriiliir. Lezyonlar
travmaya maruz kalan el, ayak, bacak, diz, dirsek ve
kafa derisinde goriilmekle birlikte bazi hastalarda
generalize olabilir. Agiz igi lezyonlar ve tirnak distro-
fisi nadirdir. Bller skar birakmadan iyilesir, yas ile
azalir ve uzun dénemde prognoz iyidir (2).
Junctional EB'de bl supepidermal bélgededir;
elektron mikroskobik olarak lamina lusidada ayris-
ma oldugu gortltr. EB letalis OR gegislidir ve
prognozu kétiidiir (4). Lezyonlar genellikle dogum-
da vardir ve 6zellikle agiz gevresi, sagl deri, gégus,
ayaklar ve diyaper bolgelerdedir. Diger tiplerin ter-
sine el ve ayak tutulumu nadirdir. Solunum, gastro-
intestinal ve genital sistemin de etkilendigi ciddi
mukoz membran tutulumlar gérilebilir. Hastalarin
¢ogu basta sepsis olmak tizere kaseksi ve dolagim
yetersizliginden ilk 3 yilda kaybedilir. Generalize at-
rofik benin EB Herlitz tipine benzemekle birlikte
prognozu daha iyidir ve skar birakmaz (2).
Distrofik EB'de 1sik mikroskobisi ile biliin yukari
dermiste yerlestigi goriiliir (4). Dominant distrofik
EB'de biiller siklikla el, ayak ve sakrumda bulunur.
Lezyonlar pigmentasyon degisiklikleri ile iyilesir(2).
Resesif distrofik EB'de mukoz membran tutulumu
siktir ve gastrostomi gerektirecek kadar ciddi bes-
lenme bozukluklarina neden olabilir (3). Korneal
erozyonlar, dis ¢urUkleri, alopesi ve tirnak distrofi-

Tirk Pediatri Arsivi 2003; 38: 250-251

si gorulebilir. Cilt karsinomu, parmak yapisikliklari
ve skar dokusu nedeniyle eklemlerde fleksiyon
kontraktiirleri gelisebilir (4).

Tani klinik ve biyopsi materyalinin 1sik mikroskobik,
immunohistokimyasal ve elektron mikroskobik de-
gerlendirilmesi ile yapilir (5). Ayirici tanida konjeni-
tal iktiyoziform eritroderma, aplazia kutis konjenita,
konjenital herpes simpleks virlis enfeksiyonu ve
stafilokoksik soyulmus deri sendromu akla gelme-
lidir(4). Kesin tedavisi yoktur; destek tedavisi uy-
gulanir. Travmalardan korunmali, topikal ajanlar
kullaniimali ve varsa enfeksiyon tedavisi yapilmali-
dir. Ozellikle otozomal resesif distrofik tipte fenito-
in tedavisinin etkili olabilecegi bildirilmistir (1). Ai-
leye genetik danisma verilmelidir.

Hastamizda lezyondan yapilan biyopside epider-
miste iltihabi hiicre infiltrasyonunun eslik ettigi su-
bepidermal biil formasyonu izlendi; PAS boyama-
sinda bazal membran dermal tarafta goriildi. Bul-
gular junctional tip epidermozis biilloza ile uyumlu
olarak degerlendirildi. Diyaper bdlgelerde ve dir-
sekte daha yaygin olan bulléz lezyonlarin varlg,
mukoz membran tutulumu, el ve ayak tutulumunun
olmamasi, ailede benzer bir hastallk olmamasi
(otozomal resesif) ve patoloji bulgular birarada
degerlendirildiginde junctional epidermolizis billo-
za tanisi konuldu. Bu tipte prognoz kétudur ve
hastamiz da uygun tedaviye ragmen sepsis nede-
niyle kaybedildi. Aileye genetik danisma verildi.

Kaynaklar

1. Demirgeken F, Okuyaz C, Zorlu P ve ark:
Epidermolizis biilloza. Yeni Tip Dergisi 2000;
17:20-22.

2. Darmstadt GL: The skin. In: Behrman RE,
Kliegman RM, Jenson HB (eds): Nelson Text-
book of Pediatrics, 16th ed., W.B Sounders
Company, Philadelphia. 2000, pp: 1991-1992.

3. Birge K: Nutrition management of patients
with epidermolysis bullosa. J] Am Diet Assoc
1995; 95:575-579.

4. Ozarmagan G: Yenidoganin deri hastaliklar.
iginde: Dagoglu T, Ovali F, Samanci N (editor-
ler): Neonataloji, 1thed., Nobel Tip Kitabevi,
istanbul. 2000, pp:793-794.

5. Jaunzems AE, Woods AE, Staples A: Electron
microscopy and morphometry enhances dif-
ferentiation of epidermolysis bullosa subtypes
with normal values for 24 parameters in skin.
Arch Dermatol Res 1997;289:631-639.

251





