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OZET

Akut generalize ekzantemat6z pustulosis akut baslangicli, tim vlcutta yaygin, ytzeyel pUstlllerle karakterize bir hasta-
liktir. Ates ve notrofil sayisinda artisin siklikla eslik ettigi bu hastalikta kisa strede spontan dizelme olmasi tipiktir. Klinik
olarak generalize pustUler psériazisi taklit eder. Burada akut generalize ekzantemat6z pUstulosis tanisi alan 10 yasinda
bir cocuk hasta sunulmaktadir.

Anahtar Sézciikler: Akut generalize ekzantemattz pUstllosis, Cocuk, Psdriazis

ABSTRACT

Acute generalized exanthematous pustulosis is characterized by an acute onset of widespread pustule eruption. Fever
and leukocytosis may frequently accompany the disease while rapid spontaneous recovery is typical. This disease
clinically resembles pustular psoriasis. We present a 10-year-old patient with acute generalized exanthematous

pustulosis.
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GIiRIiS

Akut generalize ekzantematdz pustilosis (AGEP) ani baslangicli,
tUm vlcutta yaygin, eritemli ve 6demli deride ¢ok sayida, kUgUK,
foliktler olmayan, steril ve ylUzeyel pustUllerle karakterize nadir
gorulen bir dokuntult hastaliktir. Mukoza ve i¢ organ tutulumu
¢cok hafiftir ya da yoktur. Etiyolojide en sik ilaglar (aminopenisi-
linler, makrolidler, sulfonamidler) daha sonra viral enfeksiyonlar
(Koksaki B4 virUs, Ebstein-Barr virUs, Parvoviris B19) suclan-
maktadir. YUksek ates ve artmis notrofil sayisi ile akut baglayan
hastalik tipik histopatolojik bulgulara sahiptir ve 15 gtn icinde
spontan iyilesme gosterir (1,2). Histopatolojik incelemede tipik
olarak spongiform subkorneal ve/veya intraepidermal pusttller,
papiller dermiste 6dem, vaskilit, eozindfiller ve fokal keratinosit
nekrozu gdzlenir (3). Burada sunulan hasta puUstiler, kagintili
dékUntuler ile basvurdu ve tanisi patolojik bulgularla dogrulandi.

OLGU

On vyasinda erkek hasta vicudunda kizarklk yakinmasiyla

hastanemiz acil servisine getirildi. Hastanin  6yktstnden
yakinmalarin iki gtndur oldugu, ilk olarak el ve sirtinda baslayip
daha sonra tum vicuda yayildigi ve kagintili oldugu 6grenildi.
iki giin énce bogaz agrisi nedeniyle bir kez toz seklinde, adi
bilinmeyen soguk algnligi ilaci aldigr belirtildi. Detayll éyku
alindiginda gegcirilmis enfeksiyon, kene, bocek temasi, devamli
ilag kullanimi, alerji 6yklsU ya da cgevrede benzer yakinmaya
sahip kimsenin olmadigi 6grenildi. Hastanin basvurusunda genel
durumu iyi, bilinci agik, 38.1°C ates disinda diger vital bulgulari
stabildi. Fizik muayenesinde orofarenks hiperemik, tim vicutta
yaygin, Ozellikle ekstremitelerde, Ust kol arka kesimlerinde
ve gbbek cevresinde daha yogun, sirtta ve inguinal bdlgede
kismen daha az yerlesmis deriden kabarik eritematdz, lezyonlar
ve Ust kol arka kesimlerinde daha belirgin olan eritemat6z zemin
Uzerine yerlesmis yaygin folikiler olmayan pusttller mevcuttu
(Sekil 1A,B).  Diger sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuvar
incelemelerinde WBC 16500 /uL (%80 noétrofil), Ho 13 g/
dL, PIt 401000 /uL, CRP 110 mg/L, Sedimentasyon 27 mm/
saat, ASO 214 IU/mL, kan biyokimyasi, kanama profili, idrar
analizi ve olasi etkenlerin serolojik incelemeleri normaldi. Alinan
bogaz, kan, idrar ve yara surUntU kultdrlerinde Ureme olmadigi

Yazisma Adresi / Correspondence Address:
Halise AKCA

Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, GCocuk Sagligi ve Hastaliklarn Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Acil Klinigi, Ankara, Turkiye

E-posta: haliseakca@gmail.com

Gelis tarihi / Received :05.11.2012
Kabul tarihi / Accepted : 05.06.2013

DOI: 10.12956/tjpd.2014.41



30 AkcaH ve ark.

rapor edildi. Pustllden alinan materyalden yapilan yaymada
bol polimorfontkleer I6kosit ve nUkleer debrileri iceren bir
zeminde skuamoz epitel hucreleri gdzlendi. Punch biopside
dlzensiz akantoz gosteren epidermiste subkorneal yerlesimli
pustulasyon ve polimorfonUkleer 16kosit egzositozu mevcuttu,
pUstdl komsulugunda spongioz ve ylzeyel dermiste vaskuler
yapllar gevresinde belirginlesen mikst I6kosit reaksiyonu izlendi
(Sekil 2). Bu bulgular ile hastaya akut generalize ekzantematdz
pUstiilosis tanist konuldu. intravendz hidrasyon, peroral birinci
kusak antihistaminik (setirizin) ve nemlendirici gibi destek
tedaviler verildi. Hastanin izleminde lezyonlarinda 1 hafta icinde
hizla iyilesme oldugu gortldu.

TARTISMA

Akut generalize ekzantematdz pusttlosis nadir gérulen, siklikla
ilaca bagl gelisen, eritematdz steril puUstlllerle Kkarakterize
dokuntdll bir hastalikti. AGEP ilk kez 1980 yilinda Beylot ve
ark. tarafindan pustuler psériazisten farkli bir klinik tablo olarak
tanimlanmistir (4). Hastaligin karakteristik ¢zellikleri, Roujeau ve
ark. (5) tarafindan 1991 yilinda yayinlanan 63 olguyu kapsayan bir
¢alisma sonrasinda belirlenmistir (Tablo ). Tani klinik ve patolojik
bulgularin korelasyonu ile konur. Stpheli tedavinin kesiimesi ile
dizelmenin baslamasi da taniy destekler. Literatlrde sunulan
hasta serilerinde notrofil sayisinin ve CRP degerinin normalden
yuksek oldugu gosterilmistir. Ancak bu akut faz reaktanlarinin
yUksekliginin  nedeni konusunda yeterli veri yoktur (6,7).
Hastamizda ates, notrofili, CRP degerinde yUkseklik, lezyonlarin
sekli, hizll iyilesme olmasi ve histopatolojik bulgularin varligi ile
taniigin gerekli olan tum kriterler karsilanmaktadir. Patogenezde
yardmcl T hicrelerinden salinan sitokinler ve immun kompleks
birikimi  suclanmaktadir. Bazi calismalarda deride lokal IL-8
Uretiminin AGEP gelisiminde ana etmen oldugu 6ne surdimustdr
8,9).

AGEP’de Klinik olarak dokuntulerin polimorfizmm gdstermesi,
tek bir atak olmasi ve hizli klinik seyir tipiktir. PUstuller hizla ve
yaygin bir sekilde ortaya ¢ikar, ¢cok sayida, folikiler olmayan
ve sterildir. Ates genellikle eslik eder. Birkag gun iginde deride
soyulma baglar. Avug ici ve ayak tabanlari genelde korunur,
agiz mukozasi tutulumu %25 olguda gosterimistir (10,11).
Olgumuzda mukoza tutulumu olmaksizin sadece deri tutulumu
vardl.

Ayirict tani generalize puUstUler psoriazis (GPP) ile yapilmalidir.
Klinik olarak pustuller ayirt edilemez ancak histolojik incelemede
ile tani konabilir. Papiller dermiste yaygin 6dem, vaskdlit,
perivaskiler eozinofil infiltrasyonu ve/veya fokal keratinosit
nekrozu olmasi AGEP lehine kabul edilirken, epidermiste dizenli
akantoz varligi ise pustller psoériazisi destekler. Klinik olarak
benzer dokuntuler tekrarladiginda dncelikle GPP dustntlimelidir
(12,13).

AGEP’in 6zgln bir tedavisi yoktur. Klinik ve histolojik olarak
tani konulduktan sonra AGEP’e neden olan durum ortadan
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Sekil 1: A) Hastanin dokintdlerinin klinik gérindmd. B) Folikller
olmayan, steril pustullerin klinik gorntmd.

Sekil 2: Subkorneal pUstll, epidermiste spongioz ve ekzositoz,dermiste
perivaskuler inflamatuar reaksiyon HEx100.
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Tablo I: Akut generalize ekzantemattz pUstllozin karakteristik dzellikleri.

- Yaygin eritemli zeminde ¢ok sayida, kic¢Uk ¢apli (<5 mm), folikUler yerlesimli olmayan steril pUstuller, bazen purpura ve hedef

benzeri lezyonlar

- Patolojik incelemede intragpidermal veya subkorneal pustillerin asagida sayilan dzelliklerden bir veya birden fazlasi ile birlikte
gorulmesi: Dermal 6dem, vaskUlit, perivaskuler eozinofil veya fokal keratinost nekrozu

- llag kesildikten sonra 15 giin icinde dékiintilerin kaybolmasi
- Ates (>38°C)
- Notrofili (>7x10%L)

kaldinimalidir. Genellikle topikal steroid ve semptomatik tedavi
(antipiretik antihistaminik, nemlendirici) yeterlidir. Sistemik
steroidler ¢ok ciddi vakalarda kullanilabilir (14,15). Hastamizda
steroid tedavisine ihtiya¢c olmaksizin semptomatik tedavi ile
iyilesme gdzlendi.

Hastamizda sUpheli ilag alim dykUsunun bulunmasi, tipik klinik
ve histopatolojik bulgularin varligi ve izleminde hizli iyilesmenin
gorllmesiile AGEP tanisi kondu. AGEP ile GPP’nin dikkatli ayirici
tanisinin yapiimasi ile tedavinin sekli degismektedir. Destek
tedavi ile klinigin hizla dizelmedigi olgularda histopatolojik
bulgular dikkate alinarak GPP olabilecegi akilda tutulmalidrr.
GPP tanisi alan hastalar yogun tedavilere ihtiyag duymaktadir.
Gocukluk c¢aginda nadir gorllen ve iyi seyirli olan AGEP
olgularinin  taninabilmesi ve gereksiz tedavilerin  dnlenmesi
amaclyla bu olgu sunuldu.
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