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OZET

Dapsona lyi Yanit Veren Lineer IgA Dermatozlu Cocuk Olgu

Lineer IgA biilloz dermatozu (LAD) subepidermal biil olusumu
ile karakterize otoimmiin bir hastaliktir. immiinfloresan incele-
mede bazal membranda lineer IgA birikimi tani koydurucudur.
LAD tanisinin altin standardi immiinofloresan (iF) biyopsi ince-
lemesidir. Cocukluk ¢aginin kronik biilloz hastaligi LAD'nun bir
varyanti olarak kabul edilir. Bu yazida gévde ve bacaklarinda
su toplayan kasintili kabariklari olan 22 aylik bayan hasta
sunulmaktadir. Hikdyesinden sikayetlerinin 6 aydir oldugu ve
impetigo tanisiyla bircok kez sistemik antibiyotik aldigi ancak
iyilesme olmadigi 6grenildi. Hastadan alinan imminfloresan
biyopsi LAD olarak degerlendirildi. Hastaya 25 mg dapson
tablet verildi ve dramatik yanit alindi.

Anahtar Kelimeler: Lineer IgA dermatozu, dapson

ABSTRACT

The Child Case with Lineer IgA Dermatosis Treated with
Dapsone Well

Lineer IgA bullous dematosis (LAD) is an autoimmune disease
characterized by bearing subepidermal blister. In immunofluo-
rescein examination, linear IgA deposition at basal membrane
is enough for diagnosis. Immunofluorescein (IF) examination

is the most important investigation for the diagnosis of LAD.
Childhood chronic bullous disease is accepted as a variant of
LAD. In this paper, a female baby at the age of 22 months bear-
ing itchy bubbles with water has been presented. According to
her story this event was taken place 6 months ago and treated
by systemic antibiotic related on impetigo disease however

no progress was seen. Immunofluorescein examination taken
from the patient was evaluated as LAD. 25 mg dapson was
given to patient and dramatic response was taken.
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Giris

Lineer IgA dermatozu (LAD) supepidermal bil olusumu ve
immunfloresan incelemede lineer IgA birikimi ile karakterize
nadir gorilen otoimmiin billoz bir hastaliktir. Cocuklarda go-
rilen varyanti cocukluk caginin kronik biilloz dermatozudur.
Cocukluk ¢aginin kronik biilloz hastaligi lineer IgA dermatozu-
nun bir varyanti olarak kabul edilir. LAD tanisinin altin standarti
immiinfloresan (iF) biyopsi incelemesidir Etyolojide otoimmiin
hastaliklar, ilaglar ve maligniteler suclanmistir (1-4).

Olgu

22 aylik bayan hasta viicudunda su toplayan yaralar sikayeti ile
basvurdu. Hikayesinde 6 aydir 6zellikle bacaklarinda ve gévde-
sinde su toplayan kasintili kabarikliklar vardi. Daha 6nce bir¢ok
doktor tarafindan impetigo ve dermatit tanilaryla tedavi veri-
len hasta fayda gormemisti.

Dermatolojik muayenesinde uyluk, bacak, karin ve kollarda
daha yogun olmak (izere viicutta yaygin olarak bulunan, eri-
temli zeminde ortadan iyilesme gosteren sirsine anniler go-
rinima olan, kenarlarinda aktif vezikil, bul ve serohemarojik
krutlarin oldugu papdil ve plaklar mevcuttu (Resim 1).
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Resim 1b.

Resim 1a.

Resim 1a. Hastanin tedavi dncesi deri lezyonlari.
Resim 1b. Hastanin tedavi sonrasi goriiniimii.

Olgunun laboratuar incelemelerinde demir eksikligi anemisi
saptandi. Deriden alinan biyopside yaygin subepidermal ayris-
ma, epidermiste spongiyoz, notrofil ekzositozu, bil icerisinde
fibrin, yogun parcali notrofiller ve arada eozinofiller; ylzeyel
dermiste damarlarda proliferasyon, 6dem ve endotel belirgin-
lesmesi vardi (Resim 2). immiinfloresan bulgularinda bazal ta-
bakada 2(+) lineer dizilimli IgA birikimi gozlendi. IgG, IgM ve
C3 birikimi yoktu ve lineer IgA dermatozu olarak degerlendirildi
(Resim 3).

Olguya dapson 25 mg tab, prednizolone + iodochlorhydroxy-
quine iceren krem, hidroksizin HCL surup, ferrum surup baslan-

di. Dapson tedavisinin 4. gliniinde vezikil ve bul ¢ikisi durdu.
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Resim 2a.

Resim 2b.

Resim2a. Histopatolojisinde yaygin subepidermal ayrisma,
epidermiste spongiyoz, ndtrofil ekzositozu, biil igerisinde fibrin,
yogun pargali nétrofiller ve arada eozinofiller; yiizeyel dermiste
damarlarda proliferasyon, 6dem ve endotel belirginlesmesi vardi
(H-Ex100).

Resim2b. immiinfloresan bulgularinda bazal tabakada 2+ lineer
dizilimli IgA birikimi gézlendi.

Takipleri sirasinda lezyonlarda belirgin iyilesme saptandi. Teda-
vinin 20. glinlinde tiim lezyonlari iyilesmis yerlerinde hipo ve
hiperpigmente makiiller kalmisti.

Tartisma

Lineer IgA dermatozunun tanisi igin ti¢ dnemli tani kriteri var-
dir; bunlar deride ve mukoz membranlarda vezikiilobiilloz
dokuntil, biyopside nétrofil infiltrasyonunun baskin oldugu
subepidermal vezikiiller, direk immiinfloresan incelemede ba-
zal membran zonu boyunca lineer IgA birikiminin oldugu géru-
ndm vardir (1, 4, 5). Olgumuzun immunfloresan incelemesinde
benzer sekilde lineer IgA birikimi mevcuttu.

LAD lezyonlari dirsek, diz ve kalcalan iceren ekstremitelerin
ekstansor ylzlerinde lokalizedir ve govde hemen her zaman
tutulmustur. Lezyonlar biilloz pemfigoidde oldugu gibi biilsiiz
bir merkezin etrafinda anndiler yapida plaklar ve gergin bl hal-
kalan seklinde, dermatitis herpetiformisde oldugu gibi de grup
yapmis papllovezikiller seklindedir. Hastalarin %83’linden
fazlasinda mukoz mebran tutulumu vardir. LAD'In ¢ocuklarda
gorilen varyanti olan cocukluk ¢agi kronik billoz hastaliginda
ise mukoza tutulumu %64'tir (1). Olgumuzda mukoza tutulu-
mu yoktu.

Etyolojide otoimmiinite lzerinde durulmustur. En ¢ok sapta-
nan antijen biilloz pemfigoid antijeninin parcalari olan 97 kD ve
120 kD’luk antijenlerdir (1,4). LAD’nun otoimmun hastaliklarla
ozellikle sistemik lupus eritematosis, dermatomiyozit, romatoid
artrit, hipotroidi, kronik hepatit, Crohn hastaligi, lseratif kolit,
multipl skleroz ve IgA nefropatisi ve kemik iligi nakli ile iliskisi
bildirilmistir (1, 5, 7). G6z tutulumunun oldugu vakalar da bil-
dirilmistir (8). Olgularin %5'inde malignite suclanmistir (1, 5, 6).
LAD'nin etyolojisinde bazi ilaglarda sorumlu tutulmustur. En
cok suglanan ilag vankomisin olup ¢ok sayida olgu bildirilmistir
(1,5). Erkek kadin orani 1/1.6 dir. Olgumuzun hikayesinde her-
hangi bir hastalik veya ilag kullanimi yoktu.

LAD tanisinin altin standarti immiinfloresan (iF) biyopsi incele-
mesidir (1-6). Histopatolojisinde subepidermal bl ile beraber

ylizeysel dermiste nétrofilik inflamatuar infiltrat gorilir. iF mik-
roskopide lamina lusida, lamina densa veya sublamina densa
bolgesindeki hemidesmozomlarda hedef antijenlere karsi an-
tikor baglanmasi gérilmektedir ve bunlar lineer tarzda birikir
(1, 4-6). Dolasan otoantikorlar hastalarin %30'unda mevcuttur.
Ayinal tanisinda bllloz pemfigoid, sikatrisyel pemfigoid, der-
matitis herpetiformis, eritema multiforme, herpes simpleks,
herpes zoster, impetigo, billoz lupus eritematosus, pemfigus
foliaseus ve pemfigus vulgaris distntlir (1, 4, 6).

LAD tedavisinde en ¢ok kullanilan ajan dapsondur. Dapson 4,4
diamino-difenil siilfon tirevidir. Oral alinan tek dozdan sonra
barsaklarda %80 civarinda emilir (2, 3). Diger siilfonlardan daha
etkili olmasinin sebebi barsaklardaki yiksek emilimidir. Hami-
lelerde hemoliz yapar ancak bebege teratojenik etkisi yoktur.
Dapson 6zellikle nétrofilik infiltrasyonun oldugu hastaliklarda
cok etkilidir. N6trofillerin kemoatraktanlara cevabini ve tretimi-
ni baskilar. Ayrica nétrofilin LTB4 ile baglanmasini ve LTB4'lin
notrofil kemotaksisini inhibe eder (3). Dapsona karsi hipersen-
sivitesi, kardiyopulmoner ve hematolojik hastalik riski olan ve
glukoz 6-fosfat dehidrogenaz eksikligi bulunanlarda kullanma-
mak gerekir (2, 3). Erigkinlerde giinliik 25-100 mg, ¢ocuklarda
1-2 mg/kg dozunda kullanilir. LAD'da sulfonamid ve kortikos-
teroidler de kullanilabilir. LAD’nun ¢ocukluk formunun nadir
goriilmesi ve dapsona ¢ok iyi cevap vermesi nedeniyle sunumu
uygun bulundu.
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