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OZET

Otolog Serum ile Tedavi Edilen Rekiirren Korneal Erozyon
ve Oral Mukozal Lezyonlu Epidermolizis Biillozali Olgu

Epidermolizis biilloza (EB) deri ve mukozalarda mekanik frajili-
te sonucu ¢ikan biillerle karakterize genetik bir hastaliktir. Epi-
dermolizis bullozada g6z tutulumu yaygindir ve alt tiplerinde
degisiklik gosterir. G6z komplikasyonlari en ciddi distrofik ve
jonksiyonel tipte gordliir. Rekiirren korneal erozyon ve direncli
oral mukozal lezyonu bulunan jonksiyonel tipte EB hastasi
otolog serum (OS) ile tedavi edilmistir. Ayrica, EB hastalarinda
oral mukozal lezyonlarin tedavisinde OS etkili olabilir.

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis biilloza, korneal erezyon, otolog serum

ABSTRACT

A Case of Epidermolysis Bullosa with Recurrent Corneal
and Oral Mucosal Erosions treated with autologous serum

Epidermolysis bullosa (EB) is a genetic disease characterized
by blisters on skin and mucous membranes as a result of
mechanical fragility. The eye involvement are common and
vary in epidermolysis bullosa subtypes. Eye complications are
the most serious in dystrophic and junctional types. Junctional
type of EB patient with recurrent corneal erosion and resistant
oral mucosal lesions was treated with autologous serum (OS).
Additionally, OS could be effective in the treatment of oral
mucosal lesions in EB patients.

Key Words: Epidermolysis bullosa, corneal erosion, autologous serum

Giris

Epidermolizis billoza (EB) deri ve mukozalarda mekanik fra-
jilite sonucu cikan biillerle karakterize genetik bir hastaliktir.
Ayrismanin yerine gore epidermolizis billoza simpleks, jonk-
siyonel epidermolizis biilloza ve distrofik epidemolizis biilloza
olmak lzere 3 ana gruba ayrilir (1, 2). Hastalik kalitim sekline,
lezyonlarin dagilimina, lezyonlarin morfolojik 6zelliklerine, deri
tutulumunun lokalize veya jeneralize olmasina, hastaligin deri
disindaki aktivitesine gore tiplendirilir. EB'nin 20'den fazla feno-
tipi bulunmaktadir (3).

EB’nin en belirgin bulgusu mukoza ve deride spontan veya mi-
ndr travmaya bagl olusan agrili vezikil ve biillerdir. Anormal
yara iyilesmesi sonucu kronik erozyon, sikatris ve invaziv kar-
sinom gelisebilir. Deri disinda epitel ylizey 6zellik gdsteren go-
zln dis kismi, st hava yollar, 6zefagus ve genitolriner sistem
etkilenir (4).

GOz tutulumu distrofik ve jonksiyonel grupta daha fazladir.
EB'da en sik rastlanan g6z bulgular korneada erozyonlar, bller,
korneada sikatrislesme, simblefaron, blefarit, ektropiyon, lakri-
mal kanal tikanikligi, gérmede azalma ve korluktir (5).

Bu makalede amacimiz; standart tedaviye direngli tekrarlayi-
c1 kornea llseri olan ve otolog serum tedavisiyle diizelen bir
olguyu sunmak ve EB hastalarinda oral mukozal lezyonlarin
tedavisinde de OS'un bir alternatif olarak distinilebilecegini
vurgulamaktir.

Olgu

Dermatoloji kliniginde EB tanisi ile takip edilen 19 yasinda-
ki bayan hastanin, on giindiir agzinda yara, agzini agamama,
sag gozlinde batma, agri, yanma, géziini agamama sikayetleri
mevcuttu. Agiz lezyonlari icin oral antiseptik sprey tedavisi veri-
lerek, goz sikayetleri icin goz poliklinigine konsulte edildi. Has-
tanin en az yilda bir kez 6zellikle bahar ve yaz aylarinda olmak
izere bu sikayetleri olusmaktaydi. Hastanin dermatolojik mua-
yenesinde el ve ayaklarda kserozis ve yer yer atrofik sikatrisler,
bukkal mukozada erode plaklar tespit edildi (Resim 1).

Resim 1. Ellerinde kserozis ve yer yer atrofik sikatrisler
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Daha 6nce yapilan deri biyopsisinde epidermiste hiperkeratoz,
dermoepidermal ayrisma, papiller dermiste bag dokusu artisi
ve mononlikleer hiicre infiltrasyonu tespit edilerek, hastaya
jonksiyonel tip epidermolizis biilloza tanisi konulmustu. Hasta-
ya ayni goz sikayetleri icin 4 yil dnce basvurdugu goz klinigi ta-
rafindan yerel siklosporin 2x1, suni g6z yasi 8x1 dnerilmisti. Bu
tedaviye ragmen hastamiz g6ziinii agamama, batma, agri gibi
sikayetleri 6zelikle yaz aylarinda olmak tizere yilda 1-2 kez yasa-
maktaymis. Sikayetler 6nce bir gézde baslayip, sonra diger géz-
de olmak tizere 1-2 ay kadar devam etmekteymis. Suni g6z yasi
ve yerel siklosporin disinda tedavi almamisti. Ayni sikayetleri on
glin 6nce tekrar baslamis ve suni g6z yasini saat bagi seklinde
kullanmis ancak yine fayda gormemisti.

Yapilan géz muayenesinde gérme keskinligi sag gézde 0.1, sol
g6zde 1.0 seviyesinde idi. G6z i¢i basinglari normal sinirlarda
idi. Biyomikroskopik én segment muayenesinde sad korneada
santralden limbusa dogru uzanan kornea epitel hasari mevcut-
tu (Resim 2).

Resim 2. Olgunun otolog serum tedavisi dncesi kornea lezyonu

Fundus bulgular normaldi. Rekiirren korneal erozyon tespit
edilip, hastanin polivinil alkol+povidon saat bagi, %5 lik siklos-
porin damlayi ginde 2 kez devam etmesi, ek olarak ofloksasin
damlayr glinde 3 kez, g6ziin kapal tutulmasi onerilip takip
edildi. ikinci giin yapilan kontrol muayenesinde hastanin sika-
yetlerinde artma, gérme keskinliginde 0.05'e gerileme, kornea
lezyonunda buyiime tespit edildi. Bunun tizerine hastanin ken-
di kanindan % 20'lik otolog serum (OS) hazirlanip glinde 6 kez
kullanmasi 6nerildi. Hastadan 10 cc venoz kan alinip 3000 de-
virde 15 dk santrifiij edildi. Yiizde 20’lik olacak sekilde suni g6z
yast ile damlalikta hazirlandi ve buzdolabinda muhafaza etmesi
istendi. OS sonrasi 2. giin yapilan muayenede g6z sikayetlerinin
tamamen dizeldigi, g6ziini tamamen acabildigi, gérme kes-
kinliginin 0.9'a yikseldigi tespit edildi. Biyomikroskopik mua-
yenede fluoresein ile boyamada korneanin tamamen epitelize
oldugu gorildi (Resim 3). OS dozu azaltilarak 14 gilin icinde
sonlandirildi. Schirmer ve g6z yasi kirnlma zamani testlerinin
normalin altinda olmasi sebebiyle suni gz yasi ve siklosporin
A tedavisinin devami 6nerildi.

Dermatoz 2012 ; 3(3) : 92-94.

Olgu Sunumu

Resim 3. Olgunun otolog serum tedavisi sonrasi, korneal erozyonun

iyilestigi goriilmektedir.

Hastanin direncli oral lezyonlarina géz icin hazirladigimiz OS'u
tavsiyemiz olmadan kendiliginden, giinde 3 kez uyguladigi ve
ciddi oranda rahatlama ve iyilesme sagladigi 6grenildi. Bunun
lizerine giinde 5 kez olmak Uizere kullanmasi énerildi. Uciincii
glinde oral lezyonun tamamen diizeldigi saptandi.

Tartisma

EB'da g6z tutulumu yaygindir ve alt tiplerinde degisiklik gos-
terir. G6z komplikasyonlari en ciddi distrofik ve jonksiyonel
tipte gorulur (6). Hastaya yaklasim okiiler komplikasyonlarin
ciddiyetine baghdir. Yapiskan bant altindaki deride bl olusu-
mu gorilebileceginden g6z kapama igin yapiskan bantlardan
uzak durmak gerekir. Bir calismada 181 hastalik serilerinde goz
tulumunun yaygin oldugunu ve major tedavi yaklasiminin suni
gOzyaslari oldugunu belirtmektedirler (6).

Fine ve arkadaslari da (5) en sik gorilen g6z tutulumunun kor-
nea erozyonu oldugunu bildirmislerdir. Bizim olgumuzda da
korneal erozyon 6n planda idi.

EB’li olgularda semblefaron varliginda amnion membran trans-
plantasyonu, diger tedavilere cevap vermeyen kornea kesafeti
ve vaskdlarizasyon mevcudiyetinde de yerel bevasizumab ve
OS alternatif tedavi olarak kullanabilecegi belirtilmistir (7).

Ulkemizden sunulan vaskiilarize korneal lezyonlu EB'll bir ol-
guda suni gozyasi beraberinde yerel siklosporin A kullanimi ile
hastanin kuru g6z sikayet ve bulgularinda bir diizelme saglana-
mamis. Ancak, yogun suni gozyasi ve siklosporin A tedavisine
ek olarak OS damlasi baslandiginda kuru g6z ve epitel diizen-
sizligi bulgularinda belirgin bir diizelme oldugunu goézlemle-
mislerdir (7). Biz de olgumuzda korneal erozyonun goz yasi ve
siklosporin tedavisine direncli oldugunu disiintip, bekleme-
den OS tedavisine baslayip 2 giin gibi kisa siirede sonug aldik.

Olgumuzdaki farklilik, g6z tutulumu yaninda oral mukozal
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erozyonun da eslik etmesiydi. OS'un oral mukozal lezyona
damlatilmasiyla hastanin semptomlarinda ciddi diizelme ve
lezyonunda gerileme oldugunu tespit ettik.

OS icerdigi epidermal biliylime faktorl, hepatosit blyime
faktord, fibronektin, norotrofik biylime faktori ve vitamin A
sayesinde saglikli okiler ylzey olusmasina katkida bulunur.
Persistant epitel kusurlari, stiperior limbik keratokonjunktivit,
keratokonjunktivitis sika, norotrofik keratit gibi okiler ylzey
hastaliklarda kullaniimaktadir (8). Ayrica, tekrarlayan kornea
erozyonu olan hastalarda; ki bunlar arasinda EB da sayilmistir,
OS kullanimi ile de yeterli sonuglar alinabildigi gérilmustr (9).

Olgumuzda kornea epitel erozyonun, korneal vaskdlarizasyon,
I6kom, sembleferon gibi ciddi okiiler komplikasyonlara ilerle-
meden OS ile hizl tedavi edilebilecegini g6zlemledik. Bundan
dolay EB’li hastalarin diizenli dermatoloji kontrolu disinda ru-
tin g6z muayenelerini de aksatmamalari gerekmektedir. Ayrica
EB’ll oral mukozal lezyonlarda OS'un faydali olabilecegi goriil-
mustur. Ancak doz, konsantrasyon ve kesin etkinliginin belir-
lenmesi icin; olgumuzun, hasta serileri lizerinde ¢alisma yapil-
masi icin 151k tutabilecegini disinmekteyiz.
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