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Olgu 

Yirmi iki yafl›ndaki annenin ilk gebeli¤inden, 36. ge-
belik haftas›nda eklamsi nedeniyle sezaryen ile 3280
gr olarak do¤urtulan k›z bebek, dört günlükken, do-
¤umda sadece sol bacakta olan ve iki gün içinde tüm
vücuda yay›lan içi su dolu döküntü yak›nmas›yla bafl-
vurdu. Anne sütüyle beslenen hastan›n anne-babas›
I° kuzendi. Ailede benzer döküntü öyküsü yoktu.
Fizik muayenede vücut a¤›rl›¤›, boyu ve bafl çevresi
normal persantilde, vital bulgular› stabildi. Genel du-
rumu kötü, bilinci letarjikti ve emmesi yoktu. A¤›z mu-
kozas›nda bir adet, gluteal bölge ve dirsek baflta ol-
mak üzere tüm vücutta yer yer soyulmufl yayg›n bül-
löz lezyonlar› mevcuttu, el ve ayak tutulumu yoktu
(Resim I). Di¤er sistemlerin muayenesi normaldi.
Laboratuvar incelemesinde tam kan say›m› ve CRP
normaldi. Sodyum: 151mEq/L, potasyum, kalsiyum,
böbrek ve karaci¤er fonksiyon testleri normal s›n›rlar-

dayd›. Kan, idrar ve lezyon s›v›s› kültüründen üreme
olmad›. Antibiyotik tedavisi alt›nda genel durumu dü-
zelen ve tamamen a¤›zdan beslenmeye geçilen has-
tada yedinci günden sonra antibiyotikler kesildi, cilt
lezyonlar›nda düzelme olmad›; lezyonlu bölgeden bi-
yopsi al›narak patolojik mikroskopik de¤erlendirme
yap›ld› (Resim II). 
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Resim I: Gluteal bölge ve dirsekte daha yayg›n
olan veziküler lezyonlar.

Resim II: Subepidermal bül formasyonu ve epider-
miste iltihabi hücre infilktrasyonunun izlendi¤i cilt
biyopsisi (100X).

Tan›-Tart›flma

Epidermolizis Bülloza

Epidermolizis bülloza (EB) konjenital, kal›tsal, vezi-
külobüllöz bir hastal›kt›r. Büller s›kl›kta travmaya
maruz kalan yerlerde olur ve s›cakl›kta artar (1).
Geliflme gerili¤i, sepsis, yara enfeksiyonlar›, pig-
ment de¤ifliklikleri, eklemlerde fleksiyon kontrak-
türü, parmaklarda yap›fl›kl›klar, t›rnak düflmesi,
anemi, beslenme sorunlar› s›k görülen komplikas-
yonlard›r (2,3). Otozomal dominant (OD) ve rese-
sif (OR) geçiflli olabilir. Epidermolizis bülloza
simplex, Junctional EB ve Dystrophic EB olarak
üçe ayr›l›r (4).
Epidermolizis bülloza simpleks skar b›rakmayan,
OD geçiflli bir hastal›kt›r. Ifl›k mikroskobik inceleme-
de intraepidermal bül görülür(4). Büller do¤umda
veya neonatal dönem süresince görülür. Lezyonlar
travmaya maruz kalan el, ayak, bacak, diz, dirsek ve
kafa derisinde görülmekle birlikte baz› hastalarda
generalize olabilir. A¤›z içi lezyonlar ve t›rnak distro-
fisi nadirdir. Büller skar b›rakmadan iyileflir,  yafl ile
azal›r ve uzun dönemde prognoz iyidir (2).
Junctional EB'de bül supepidermal bölgededir;
elektron mikroskobik olarak lamina lusidada ayr›fl-
ma oldu¤u görülür. EB letalis OR geçifllidir ve
prognozu kötüdür (4). Lezyonlar genellikle do¤um-
da vard›r ve özellikle a¤›z çevresi, saçl› deri, gö¤üs,
ayaklar ve diyaper bölgelerdedir. Di¤er tiplerin ter-
sine el ve ayak tutulumu nadirdir. Solunum, gastro-
intestinal ve genital sistemin de etkilendi¤i ciddi
mukoz membran tutulumlar› görülebilir. Hastalar›n
ço¤u baflta sepsis olmak üzere kafleksi ve dolafl›m
yetersizli¤inden ilk 3 y›lda kaybedilir. Generalize at-
rofik benin EB Herlitz tipine benzemekle birlikte
prognozu daha iyidir ve skar b›rakmaz (2). 
Distrofik EB'de ›fl›k mikroskobisi ile bülün yukar›
dermiste yerleflti¤i görülür (4). Dominant distrofik
EB'de büller s›kl›kla el, ayak ve sakrumda bulunur.
Lezyonlar pigmentasyon de¤ifliklikleri ile iyileflir(2).
Resesif distrofik EB'de mukoz membran tutulumu
s›kt›r ve gastrostomi gerektirecek kadar ciddi bes-
lenme bozukluklar›na neden olabilir (3). Korneal
erozyonlar, difl çürükleri, alopesi ve t›rnak distrofi-

si görülebilir. Cilt karsinomu, parmak yap›fl›kl›klar›
ve skar dokusu nedeniyle eklemlerde fleksiyon
kontraktürleri geliflebilir (4). 
Tan› klinik ve biyopsi materyalinin ›fl›k mikroskobik,
immunohistokimyasal ve elektron mikroskobik de-
¤erlendirilmesi ile yap›l›r (5). Ay›r›c› tan›da konjeni-
tal iktiyoziform eritroderma, aplazia kutis konjenita,
konjenital herpes simpleks virüs enfeksiyonu ve
stafilokoksik soyulmufl deri sendromu akla gelme-
lidir(4). Kesin tedavisi yoktur; destek tedavisi uy-
gulan›r. Travmalardan korunmal›, topikal ajanlar
kullan›lmal› ve varsa enfeksiyon tedavisi yap›lmal›-
d›r. Özellikle otozomal resesif distrofik tipte fenito-
in tedavisinin etkili olabilece¤i bildirilmifltir (1). Ai-
leye genetik dan›flma verilmelidir.
Hastam›zda lezyondan yap›lan biyopside epider-
miste iltihabi hücre infiltrasyonunun efllik etti¤i su-
bepidermal bül formasyonu izlendi; PAS boyama-
s›nda bazal membran dermal tarafta görüldü. Bul-
gular junctional tip epidermozis bülloza ile uyumlu
olarak de¤erlendirildi. Diyaper bölgelerde ve dir-
sekte daha yayg›n olan büllöz lezyonlar›n varl›¤›,
mukoz membran tutulumu, el ve ayak tutulumunun
olmamas›, ailede benzer bir hastal›k olmamas›
(otozomal resesif) ve patoloji bulgular› birarada
de¤erlendirildi¤inde junctional epidermolizis büllo-
za tan›s› konuldu. Bu tipte prognoz kötüdür ve
hastam›z da uygun tedaviye ra¤men sepsis nede-
niyle kaybedildi. Aileye genetik dan›flma verildi.
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