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OZET

Subkorneal Piistiiler Dermatoz (Sneddon-Wilkinson
Hastaligv)

Subkorneal piistiiler dermatoz (Sneddon-Wilkinson Hasta-
) kronik, selim seyirli, esasen govdeye ve fleksural bélgelere
yerlegen steril vezikiilopiistiillerle karakterize, tekrarlayici
bir hastaliktir. Lezyonlar yiizde ve mukozalarda goriilmez.
Lezyonlarin histopatolojisinde polimorf niikleer lokositlerle
dolu subkorneal piistiil olugumu goriiliir. Orta yag iizerinde
ve kadinlarda daha sik olarak gozlenir. Etyopatogenezinde
enfeksiyonlarin tetikleyici rolii, im-miinolojik mekanizmalar,
IgA ve IgG gammopatileri ve bazi otoimmun hastaliklarla
beraberlik iizerinde durulmugsa da tam olarak nedeni hala
bilinmemektedir. Kirk sekiz yaginda erkek hastada 6 yildwr
var olan gévdeye yerlesimli piistiiler lezyonlara klinik ve
histopatolojik olarak subkorneal piistiiler dermatoz tanisi
konuldu. Olgumuzda ayrica ileri derecede demir eksikligi
anemisi ve gammopatisiz IgA yiiksekligi saptand:. Hasta
100mg/ giin dapson tedavisine olumlu yanit verdi ve halen
lezyonsuz olarak takip edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Subkorneal piistiiler dermatoz, Sned-
don-Wilkinson Hastaligt.

SUMMARY

Subcorneal Pustuler Dermatosis (Sneddon-Wilkinson
Disease)

Subcorneal pustular dermatosis (Sneddon-Wilkinson dise-
ase) is a chronic, well prognosed, relapsing disease charac-
terized by sterile vesiculopustules affecting primarily trunk
and flexural surfaces. Lesions are not seen on the face and
mucosa. In the histopathology of the lesions subcorneal pus-
tule formation containing neutrophils is seen. It is seen mo-
re frequently after the middle ages and in the women. It s
etiologic cause is still not known completely but triggerring
role of infections, immunologic mechanisms, IgA and IgG
gammapathies, and coincidence with some autoimmune
mechanisms were reported for the etiopathogenesis. Subcor-
neal pustular dermatosis was diagnosed clinically and his-
topathologically for the 48 year old man having pustular
lesions settled on his trunk for 6 years. Also, severe iron
deficiency anemia and IgA elevation without gammapathy
was detected in our patient. A good response is obtained
with 100mg/day dapsone therapy and presently the patient
is being followed up without lesion.

Key Words: Subcorneal pustular dermatosis,Sneddon-
Wilkinson disease

GIRIS

1k defa 1956 yilinda orta yas kadinlarda Sneddon
ve Wilkinson taraf'ndan tanimlanmis olan subkorneal
pi-stiiler dermatoz (SPD) hala tam olarak sebebi bilin-
meyen hastahiklar arasindadir. Hastalar genellikle orta
yasin iizerinde kadinlardir. Ancak ¢ocuklarda ve erkek-
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lerde girilebilmektedir. Burada 48 yasinda erkekde, ile-
ri derecede demir eksikligi anemisi ve gammopatisiz
hiperimmunglobulin ile birlikte goriilen SPD olgusu
sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Kirk sekiz yasinda erkek hasta 6 yil once baslayan
ve son 3 yilda giderek siddetlenen, govdesinde ortaya
¢ikan iltihaph sivilceler yakinmasiyla poliklinigimize
bagvurdu. Dermatolojik muayenede sach deride, yiizde,
kol ve bacaklarda vezikiil ve piistiiller goriildii. Lezyonlar
olus-umlarindan kisa bir siire sonra krutlanip, aksilla,
ingui-nal ve abdominal bélgelerde sirsine, i¢ ice ge¢mis
5-10 cm ¢apinda annuler ve polisiklik bi¢imli, eritemli
skuaml lezyonlar olugturuyorlardi. Yeni lezyonlar bir-
birleriyle birleserek perifere dogru ilerleyip bir zon



olusturmakta ve daha 6nce ortaya ¢ikan lezyonlar
krutlanmaktayd: (ResimlI,II).

Yeni ¢ikan bir piistiilde piiyiin alt bolgede toplandigi
ve seviye gosterdigi (hipopiyon) gozlendi. Gévdede iyilesip
kaybolan lezyonlarin yerinde hiperpigmente makiiller
vard1. Hastanin lezyonlarla ilgili yakinmas: ve kagintisi
yoktu. Lezyonlar belirgin bir nedene bagh olmaksizin
degisken araliklarla tekrarhyordu.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde bir 6zellik sap-
tanamadi. Ozgegmisinde 15 y1l énce tedavi edilmis tiibe-
rkiloza bagh plirezi, 10 y1ldir gévdeye lokalize fronkiilo-
zis, 3 y1l 6nce baglayan hemoroid kanamasindan dolay
2 y1l once hemoroid operasyonu vardi. Hastanin ailesinde
ve yakinlarinda benzer lezyonlardan olmamaig ve belirgin
bir hastalhik yoktu.

Laboratuar tetkiklerinde hemogram ve periferik ya-
ymada eritrositlerde hipokrom mikrositer anemi, serum
demirinde ve ferritinde diigiikliik bulundu. Posthemora-
jik demir eksikligi anemisi tanis1 konup tedaviye baglan-
du. Pistiil i¢eriginden alinan materyelin gram boyanma-
sinda ve kiiltiiriinde bakteri saptanmadi. Batin USG
normaldi. Total IgE, IgG, IgM, C3, C4, beta mikroglobu-
lin normaldi. IgA 6lgulebilir diizeylerin tizerindeydi. (K-
aleftad firmasinin kiti kullanilarak yapilan radial im-
miindiffiizyon testinde ol¢iilebilir degerler 7-717mg/dl
olup, normal degerler 68-420 mg/dl idi).Glukagon seviyesi
normaldi. Total protein normal olmakla birlikte albumin-
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globulin orami tersine donmiisgtii. Albumin 3,6 g1/100ml
globulin 4,2 gr/100ml idi. Protein elektroforezinde gam-
moglobulin 3.11 olarak saptandi ve monoklonal gammo-
patiye uyan bir egri ¢iziyordu. IgA paraproteinemisi
diisiiniilerek yapilan 24 saatlik idrarda Bence-Jones
proteini bulunamadi. Kafatasi, pelvis, femur grafilerinde
patoloji saptanmadi. Hastanin multipl miyeloma diisun-
diirecek kemik agrilari, bel agrilar1 yoktu. S6z konusu
durumun gammopatisiz hiperIgA bulundugu distnildi.

Hastanin kolundaki yeni ¢ikan bir hipopiyonlu piis-
tiillden Sneddon-Wilkinson hastaligi, pemfigus foliaseus,
IgA pemfigusu, dermatitis herpetiformis, pustiiler psor-
iasis, glukagonoma sendromu 6n tanilariyla biyopsi ya-
pildi. Epidermisde genis subkorneal blister olusumu,
blister liimeninde noétrofil polimorf, fibrin, akantolitik
hiicreler, blister tabanindaki epidermisde spongioz,
nétrofilik spongioz, ist dermisde damar liimenlerinde
noétrofil polimorf varhig, perivaskiiler seyrek eozinofil,
notrofil polimorf da i¢eren mononiikleer agirhikh iltihabi
hiicre infiltrasyonu, ekstravaze eritrositler goruldu.
(Resim 3) Perilezyoner deriden yapilan biyopside DIF
negatif olarak bulunuldu.

Hastanin klinik lezyonlarinin gériinimu ve seyri,
histopatolojide subkorneal piistil olusumu ve polimorf
16kositlerden olusmasi ve DIF 1n negatif olmasi neden-
iyle Sneddon-Wilkinson Hastalig1 tanis: konuldu. Hasta-
ya oncelikle demir eksikligi i¢in oral demir tedavisi bag-
landi. Hematokriti yiikselince ayrica 100mg/giin Dapson
baslanildi. Dapsonla lezyonlar hizla geriledi. Ug ay son-
raki kontroliinde yeni lezyon ¢ikis1 yoktu. Dapson dozu
50mg/giine azaltildi. Hasta halen takibimiz altindadir.

TARTISMA

Hastah@n tam olarak sebebi bilinmemektedir®. SPD
olgularinda epidermisde IgA depolanmasi® ve IgA gam-
mopatileri bildirilmistir’°. Ancak gammopatisiz IgA
yiiksekligi de s6z konusu olabilmektedir®. [gA protein-
lerinin normal epidermisle etkilesdigi ve SPD patogene-
zinde rol oynadig ileri siiriilmiistur’?. Hastalik serone-
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gatif artrit!%, romatoid artrit!!, piyoderma gangrenozum,
sistemik lupus eritematozusla birlikte goriilebilir!.12,

SPD lezyonlan pistiil halinde veya ¢ok kisa omurli
ve sonradan pustiile donen vezikiiller halinde baglar ve
birkag giin iginde yiizeyel bir skuam veya krut birakarak
kaybolurlar. Halkalar veya kivrimlar olusturacak gekilde
, piistiillerin gruplagma egilimleri vardir. Lezyonlarin
lokalize olduklar baglhca yerler kasiklar, aksillalar, gé-
giis altlar1 ve ekstremitelerin fleksor yiizleridir. Yiiz ve
mukéz membranlar hi¢ tutulmaz. Hastalarin genel dur-
umlan iyidir ve ategli dénemler bulunmaz®!3, Histolojik
olarak piistiiller impetigo ve pemfigus foliaseusda oldugu
gibi stratum korneumun altinda olugur. Akantolizis yo-
ktur ve piistiil icinde bol nétrofil vardir. Ist dermisde
perivaskiiler nétrofilik ve daha az olmak tizere eozino-
fillerden olusan bir infiltrasyon goriiliir!:14,

Histopatolojik ve klinik olarak SPD ile dermatitis
herpetiformis, impetigo contagiosa, glukagonoma send-
romu, pemfigus foliaseus, IgA pemfigusu ve piistiiler
psiriasis karigabilir!®. Piistiillerde bakteri bulunmamasi,
lokal ve sistemik antibiotik tedavilerine yanit vermemesi
ve lezyonlarin dagilimi ile impetigodan kolayca ayrila-
bilir. Dermatitis herpetiformisin ¢ok kagintili olmasi
ve lezyonlarin ekstansor bolgeleri tutmasi,DIF de dermal
papillalardaki tipik IgA birikimi, SPD de jejunal mukoza-
da degisiklik olmamasi ayiric1 tamida gozéniine alinir.
Glukagonoma sendromundan kanda asir1 glukagon ol-
marmasi, gergek piistiil olmamasi, dudak ve oral mukoza-
da erozyonlar olmamas ve tist dermiste nekroz olmamasi
ile ayrilabilir.

Piistiiler psoriasis ve SPD arasindaki histopatolojik
benzerlik nedeniyle, bu iki hastahigin birbirleriyle iligkili
oldugu ileri siiriilmiigtiir'®. Hastahgin UVB ve PUVA
tedavilerine iyi cevap vermesi de bu iligkiyi destekler
nitelikte goziikmektedir!’. Ancak halen SPD’un kendi
bagina ozel bir hastalik m1 oldugu veya piistiiler pséria-
sisin bir varyanti oldugu tam olarak belli degildir!.

Son yillarda intraepidermal IgA piistiilozisi veya Ig-
A pemfigusu adi verilen ve klinik olarak SPD ile aym
olan subkorneal veya intraepidermal yerlegimli, intersel-
liller ara maddeye kars: lineer IgA depolanmasi gésteri-
len ve dapson tedavisine genellikle cevap veren olgular
bildirilmigtir!®. Tablo SPD tip ve intraepidermal nétro-
filik IgA dermatoz tiplerine ayrilmaktadir. IgA pemfigu-
sunun SPD tipinde human desmocollin 1 maddesinin
autoantigen oldugu gosterilmigtir!®. Bu olgularin halen
SPD dan ayn bir hastalik m1, yoksa SPD varianti olup
olmadi agikhk kazanmamigtir!2,

SPD olgularinda birinci olarak segilecek ila¢ dapson-
dur ve oldukga etkilidir. Ayrica asitretin, kloramfenikol,
tetrasiklin, sulfapiridin, éstrojen, kortikosteroid, immun-
globulin, niacin, kolgisin ve UV 1gmnlan SPD tedavisinde
kullanilmiglardiri4,

Hastalik, kendi kendini sinirlayabilen bir dermatoz ol-

42

masina ragmen, niiksleri yaygindir olup birden bire ba-
glayabilir ve generalize olabilir. Remisyon donemleri
hastadan hastaya olduke¢a degigiklik gosterebilir. Orta-
lama 5-8 y1lda hastalgk sona erebilir®.
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