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OLGU SUNUMU

Crohn hastaligi seyrinde gortlen Pemfigus foliaseus olgusu

A case report: A pemphigus foliaceus case seen in the course of Crohn’s disease
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inflamatuvar barsak hastaliklar seyrinde hastaligin aktivitesi ile iliskili
olabilen ya da olmayan cesitli barsak disi tutulumlar gortlebilmektedir.
Bu lezyonlarin bir kismi kesin olarak bilinmekte, bir kismi ise vaka tak-
dimi seklinde literattirde sunulmaktadir ve bunlarin gériilme oranlari ile
ilgili rakamlar degisiklik gdstermektedir. Otoimmtin blilléz hastaliklar da
inflamatuvar barsak hastaliklari seyrinde nadir olarak gédrtilebilen, bir
kisminin birlikteligi net olarak ispatlanmamis hastaliklardir. Daha énce-
den Crohn hastalidi tanisi olan ve medikal tedavi ile remisyonda seyre-
derken, enterovezikal fistiil nedeniyle opere edilen ve sonrasinda viicu-
dunda blilléz lezyonlari ortaya ¢ikan hasta hastanemiz gastroenteroloji
servisine yatirildi. Yapilan tetkikler sonrasinda Pemfigus foliaseus olarak
tani alan olgu uygulanan tedaviye cevap verdi ve lezyonlari geriledi.
Literattirde daha énce gdsterilmeyen Crohn hastaligi seyrinde gortilen
Pemfigus foliaseus vakasi bizim olgumuzda beraber gérilmdistdir.

Anahtar kelimeler: Crohn hastali§i, otoimmdin builléz hastaliklar, Pem-
figus foliaseus

GiRiS

immtintolerans veya kendine karsi tolerans (self-toleran-
ce) organizmanin kendine ait olan antijenlerine yanitsiz
kalmasidir. Eger immtuintolerans bozulursa organizma
kendi otolog antijenlerine karsi yanit olusturur ve otoim-
mdunite gelisir (1). Bunun nedeni de genetik yatkinligi olan
kisilerde apoptozis mekanizmalarinin bozulmasi sonucu,
cevresel veya enfeksiyéz ajanlarin tetiklemesiyle otoanti-
korlarin duiizeylerinin artmasi ve inflamasyonun baslama-
sidir (2). Benzer mekanizmalardan kdken alan otoimmdin
hastaliklar bu nedenle birlikte gérulebilmektedir.

Crohn hastaligi (CH), transmural tutulum ile gastrointes-
tinal sistemin herhangi bir bélgesini etkileyebilen, nedeni
bilinmeyen, otoimmtinite temelli bir inflamatuvar barsak
hastaligidir (iBH). IBH seyrinde gastrointestinal tutulumun
yaninda eksraintestinal bircok degisik bélgenin tutulumu
da gdrdlebilir. Bununla ilgili yeterince veri olmadigi igin
tutulum oranlari kesin olarak bilinmemekte, bildirilen
oranlarda farklilik géstermektedir. Mayo Klinik’ten Ricart
E. ve arkadaslarinin 2004 yilinda yaptigi bir calismada
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Various extraintestinal findings, which may or may not be associated
with disease activity, can be seen in the course of inflammatory bowel
diseases. Some of these lesions are absolutely known while a few are
reported in the literature as case reports, the exact ratio of the lesions
vary. Autoimmune bullous diseases are rarely seen in the course of
inflammatory bowel diseases. Herein, we report on a case of a Crohn’s
diesease patient, in remission using oral mesalazine, who was operated
on for an enterovezical fistula. Bullous lesions arose after the operation,
noted by an intern on our gastroenterology service. After investigation,
he diagnosed the lesions as pemphigus foliaceus. The patient respond-
ed to treatment and the lesions ceased. A pemphigus foliaceus case
together with crohn’s disease, as reported in our case, has not yet been
described in the literature.

Key words: Crohn’s disease, autoimmune bullous disease, Pemphigus
foliaceus

iBH'da ekstraintestinal tutulum orani %40 (3), Kanada'da
yapilan diger bir calismada ise bu oran %6,2 olarak bildi-
rilmistir (4). Ulkemizde yakin zamanda yapilmis olan bir
calismada ise tlim iBH'da ektraintestinal tutulum %19,2
bulunmus, bunlarinda %2,6'sinda deri tutulumu tespit
edilmistir (5).

Patolojisi tam anlasilmasa da iBH seyrinde bircok degisik
cilt lezyonu gdrilebilir. Eritema nodozum iBH seyrinde
en sik karsilasilan cilt lezyonudur ve 2008 yilinda Farhi
D. ve arkadaslarinin yaptigi bir calismada %4 oraninda
gorildigu bildirilmistir (6). Pyoderma gangrenozum da
yine ayni calismada %?7,5 oraninda izlenmistir (6). Swe-
et sendromu, nekrotizan kutanéz vaskulit, anti-timor
nekrozis faktér tedavisine bagl ekzematéz ve psériatik
lezyonlar da IBH seyrinde daha az siklikla gértilebilen di-
ger cilt lezyonlaridir.
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hasta yaklasik 6 ay 6nce baglayan karin 6n ytizde, sirtinda
ve adiz icinde yaygin, agrili yaralar ve agiz icindeki lezyon-
lara bagli oral alim bozuklugu sikayetleri ile poliklinigimi-
ze basvurdu. Hikayesinden 4 yildan beri CH tanisi oldugu,
dtizenli takip ve tedavi edilmedigi 6grenildi. CH icin mese-
lazin tablet 3x1000 mg kullanan hasta 9 ay 6nce CH'na
bagli enterovezikal fistll nedeniyle sag hemikolektomi
operasyonu gecirmis ve hastaya kolostomi acilmis. Ope-
rasyondan 3 ay kadar sonra kolostomi torbasi etrafinda
kizariklik, su toplanmasi ve kasinti sikayeti baslamis. Daha
sonra sirt bolgesinde ve adiz icinde de agrili lezyonlar
gelisen ve yemek yemesi azalan hasta CH ve buna bagli
cilt tutulumu olabilecedi dustintlerek hastanemiz gastro-
enteroloji servisine yatirildi. Gelisinde bakilan hemogram,
biyokimya, sedimantasyon ve C-reaktif protein (CRP) de-
gerleri normaldi. CH agisindan remisyonda olan hastanin
kullandigi mesalazin tablet devam edildi. Hastanin kolos-
tomi torbasi etrafinda, gévde én ve arka yuizde eritemli
zeminde erode alanlari ve yer yer gevsek builleri mevcuttu
(Resim 1). Ayrica dudakta, bukkal mukozada ve epiglot-
tisde eroziv lezyonlari mevcuttu (Resim 2).

Resim 1- Hastanin gelisindeki kolostomi etrafi, stitdr hatti ve
gbvde arka ytizdeki lezyonlari.

Crohn hastaligi ve Pemfigus foliaseus

Resim 2- Hastanin gelisindeki oral mukozada gértilen Ulsere lezyonlari.

Hastaya cildiye tarafindan Pemfigus vulgaris olabilecedi
ve kolostomi etrafinda daha yodun lezyonlar oldugu
icin kolostomi torbasina bagli kontakt dermatitin de eslik
edebilecegi dustintlerek kolostominin kapatilmasi, me-
tilprednizolon 0,5 mg/kg baslanmasi ve lezyonlardan cilt
biyopsisi yapilmasi énerildi. Hastanin kolostomisi kapatil-
di, lezyonlarindan cilt biyopsisi yapildi ve metilprednizo-
lon 40 mg 1x1 I.V. olarak baglandi. Bakilan antintikleer
antikor (ANA), anti mitokondrial antikor (AMA), anti duiz
kas antikoru (ASMA), antinétrofilik sitoplazmik antikor
(ANCA) testleri negatif geldi. Takiplerinde bakilan kontrol
hemogram, biyokimya, eritrosit sedimantasyon hizi (ESR)
ve CRP normal sinirlarda seyretti. Ancak takibinde sacli
deride yeni lezyonlar olugmasi Uzerine (Resim 3) cildiye
Onerisiyle metilprednizolon dozu 80 mg‘a arttirildi ve te-
daviye azatioprin 50 mg eklendi.

Resim 3- Sacli deride sonradan olusan lezyonlar.
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izleminde 6nce cilt lezyonlarinda, sonra da sacl deri ve
oral mukozadaki lezyonlarinda gerileme baslamasi Uize-
rine azatioprin dozu 100 mg/gulin’e arttirildi ve metilp-
rednizolon dozu tedrici olarak azaltildi. Yapilan cilt biyop-
sisi sonucu Pemfigus foliaseus olarak sonuglandi. Tedavi
sonrasl lezyonlari gerileyen ve genel durumu toparlayan
hastanin tedavileri dlizenlenerek ayaktan takip edilmek
lzere taburcu edildi (Resim 4).

Resim 4- immuinstipresif tedavi sonrasi cilt lezyonlari.

TARTISMA

Pemfigus epidermal ayrisma (akantolizis) nedeniyle deri
ve mukéz membranlarda intraepitelyal blister olusumui ile
giden, hayati tehdit eden bir grup btill6z hastaligin genel
adidir (7). Keratinosit ylizeyine karsi olusan immtinglobu-
lin G (IgG) yapisindaki otoantikorlar (anti desmoglein-3
ve anti desmoglein-1) hastaligin patogenezindeki en
6nemli bulgudur. Bu otoantikorlar nedeniyle keratinosit-
lerin adezyonu bozulur ve bul olusumu gézlenir. Degisik
klinik formlari arasinda en sik géruleni Pemfigus vulga-
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ristir (8). Pemfigus vulgaris olgularinin %60’ oral muko-
zal lezyonlar seklinde baslar ve aylar sonra, nadirende ilk
bulgu olarak deride vezikdl ve biller olusur (9,10). Pem-
figus foliaseus ise daha az siklikla gortlen, pemfigusun
benign tiplerinden olan ve epidermisde ytizeyel ayrisma
ile giden bir pemfigus formudur. Lezyonlar daha ¢ok ytiz,
sach deri, gévde Ust kismi ve seboreik bélgelere lokalize
ve sinirhdir (11).

immuinglobulin A (IgA) pemfigusu, lineer IgA dermatozu
ve akkiz epidermolizis bllloza CH ile birlikteligi g&steril-
mis olan otoimmuin builléz hastaliklardir (12). Shipman
ve ark. tarafindan 2012 yilinda yapilan literatuir tarama-
sinda, CH olan 6 olguda linear IgA hastaligi, 2 olguda
bull6z pemfigoid ve 1 olguda mikéz membran pemfi-
goidi birlikteligi gosterilmistir (12). Pemfigus vulgaris ve
pemfigus foliaseusun iBH ile beraberligi literatlirde hentiz
gdsterilmemistir.

iBH seyrinde gérlilen ekstraintestinal bulgularin bir kismi
hastalik aktivitesi ile iliskili olabilmekte ve primer hasta-
g klinik seyri ile ilgili klinisyene bilgi verebilmektedir.
Eritema nodozum, episklerit, oral aftoz lserler, periferik
artropati, piyoderma gangrenozum ve Uveit hastalik ak-
tivitesi ile iliskili olabilen ekstraintestinal bulgulardir (13).
Bizim hastamiz CH acisindan remisyonda seyrederken cilt
lezyonlari gortilmeye baslamistir ve takibi boyunca da
hastalik remisyonda seyretmistir.

Sonug olarak otoimmun hastaliklarin temelinde benzer
patofizyolojik mekanizmalar yattigi icin bir otoimmun
hastaligin seyrinde bagka bir otoimmun hastalik %25
oraninda gdrtilebilir (14). Bizim vakamizda da simdiye ka-
dar literatlirde gésteriimeyen CH ve Pemfigus foliaseus
hastaligi beraber gértlmdstir. Bu nedenle iBH seyrinde
tipik olarak gortlebilen ekstraintestinal bulgularin yanin-
da diger otoimmtin hastaliklarin da gortilebilecedi akilda
tutulmalidir.
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