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Epidermolizis Biillozah iki Olguda Goz Tutulumu 

Tekin Ya~ar (*), Adnan (:ina!(*), Murat Ozdemir (**) 

OZET 
Epidermolizis biilloza terimi yara bolgesinde erozyonlar ve vezikiillerle karakterize deri ve 

mukozal membranlann biilloz d6kiintiilii bir hastahgm1 tammlar. Epidermolizis biillozada kon­
junktival tutulum vezikiil formasyonu ile ba§lar, iilserasyon ve semblefaron geli§imine yol a<;a­
bilir. Korneada vaskiilarize skarlarla sonu<;lanan tekrarlay1c1 erozyonlar goriiliir. Bilateral kor­
neal epitel erozyonu ile klinigimize ba§vuran iki epidermolizis biilloza olgusu sunuldu. 

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis biilloza,goz tutulumu 

SUMMARY 
Ocular Involment Epidermolysis Bullosa 
The term of epidermolysis bullosa refers to a group of hereditary bullous eruptions of the 

skin and mucous membranes which are characterized by the formation of blisters and erosions. 
Conjunctival involvement in epidermolysis bullosa begins with vesicle formation, leading to ul­
ceration and symblepharon formation . In the cornea, recurrent erosions occur which lead to 
vascularized scars. We reported two epidermolysis bullosa cases which showed corneal invol­
vement. 
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GiRi$ 

Epidermolizis biilloza terimi yara bolgesinde eroz­
yonlar ve vezikiillerle karakterize deri ve mukozal 
membranlann biilloz dokiintiilii bir hastahgmr tammlar 
(1). Klinik olarak hastahk kahtsal ve edinsel olmak iize­
re iki gruba aynhr (2). Kahtsal hastahgm tammlanmr§ 
be§ formu vardrr. U9 tipi skarsrz olup epidermolizis biil­
loza simplex, epidermolizis biilloza el ve ayak formu 
(bu ikisi otozomal dominant ge9i§lidir) ve epidermolizis 
biilloza letalis (otozomal resesif ge9i§lidir) isimlerini 
ahrlar. Diger ikisi skar brrakan ve biinyesel (institute) 
epidermolizis biilloza distrofika olarak tammlamr. Bun­
lar hipertrofik form (otozomal dominant ge9i§li) ve disp­
lastik formdur (otozomal resesif ge9i§li) (3). Hastahgm 
klinik bulgulan formuna gore degi§mekle birlikte daha 

srkhkla deri, komea ve konjonktiva ve oral mukoza tutu­
lur. Hastahgm bazr formlannda dudak, el ve ayakta ke­
loidal skarla§ma sonucu deformitelerle sonu9lanan lez­
yonlar goriilebilir. Bazr formlarda da i9 organlann tutu­
lumu ile hastahk kii9iik ya§ta Oliimle neticelenebilir. 

Epidermolizis biillozada konjunktival tutulum vezi­
kiil formasyonu ile ba§lar, iilserasyon ve semblefaron 
geli§imine yol a9abilir. Komeada vaskiilarize skarlarla 
sonu9lanan tekrarlayrcr erozyonlar goriiliir ( 4,5). 

V AKA TAKDiMi 

Olgu 1 

Altr ayhk bir klz 9ocugu 20 giindiir gozlerini a9a­
mama §ikayeti ile poliklinigimize getirildi. Hastamn 20 
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gtinlilk iken cildinde di::iktinttilti lezyonlar ba§ladrgr 
anamnezi mevcuttu. Sistemik hastahgr yoktu. Epidermo­
lizis btilloza tanlSl 9ocuk hastahklan kliniginde klinik 
gi::irtintim ve deri biopsisi ile konmu§tU. 

Bebek ailenin li9lincti 9ocugu olup ilk 9ocuklan int­
rauterin exitus olarak dogmu§, ikinci ise 2 ayhk iken i::il­
mti§tti. ikinci 9ocuklannda da epidermolizis btilloza te§­
his edilmi§ti. Aile hikayesinde, babamn erkek karde§inin 
4 9ocugundan iki tanesinde epidermolizis btilloza sap­
tanmi§ oldugu, bunlardan birinin 4 ay, digerinin 5 ayhk­
ken i::ildtigti ve diger iki 9ocuklannm saghkh olup §U an 
10 ve 11 ya§lannda olduklan i::igrenildi. Anne ile baba 
akraba degildi. 

Hastanm muayenesinde sag gi::izde komea santralin­
de yakla§Ik 7 mm 9apmda floresein ile boyanan epitel 
erozyonu, limbal geni§leme, sol gi::izde komea periferin­
de 3 adet 1-2 mm 9aph yine floresein ile boyanan epitel 
erozyonlan izleniyordu. Diger i::in segment yapilan ve 
fundus muayenesi dogald1. Bilateral zigomatik bi::ilge 
tizerinde sagdaki daha yeni olan tizeri kurutlu eritamati::iz 
lezyon mevcuttu. Agrzda i::izellikle sert damakta btilli::iz 
lezyonlar gi::izleniyordu. Vucudunun degi§ik yerlerinde 
90k sayrda taze ve eski farkh boyutlarda eritemati::iz, ku­
rutlu ve btilli::iz lezyonlar mevcuttu. Sistemik muayenede 
solunum seslerinde kabala§ma di§mda patolojik bulgu 
saptanmadr. 

Hastaya trimetoprim + polimiksin B kombinasyonu 
oftalmik pomatla kapama tedavisi ba§landr. U9 gtin son­
raki kontrolilnde korneadaki lezyonlar olduk9a kli9til­
mti§tti ve bir hafta sonra sag taraftaki lezyon ytizeyel ne­
felyon brrakarak soldaki lezyonlar ise skar brrakmadan 
iyile§ti. 

Olgu 2 

U9 ayhk erkek hasta birka9 gtindtir gi::iztinde kiza­
nkhk, sulanma ve 15 gtindtir ytiztinde ve vucudunun de­
gi§ik yerlerinde yaralar 91kmasr §ikayeti ile klinigimize 
getirildi. Bilinen sistemik hastahgr yoktu. Aile hikaye­
sinde i::izellik saptanmadr. Anne ile baba arasmda akra­
bahk yoktu .. Epidermolizis btilloza tams1 9ocuk hastahk­
lan kliniginde klinik gi::irtintim ve deri biopsisi ile kon­
mu§tu. 

Hastanm yapilan muayenesinde her iki gi::izde kor­
neada 6 mm 9apmda floresein ile boyanan erozyonlar iz­
leniyordu. Konjonktiva intaktti (~ekil 1). Diger i::in seg­
ment yapilan ve bilateral fundus muayenesi dogaldr. Sol 
alt kapak altmda 2-3 em 9aph eritemati::iz, kurutlu ve 
btilli::iz lezyonlar mevcuttu (~ekil 2). Hastanm ytiztinde 
ve vticudunun degi§ik yerlerinde aym karakterde farkh 
boyutlarda lezyonlar izleniyordu. Sistemik muayene do­
galdr. 

fjekill. Olgu 2'nin korneallezyonun goriiniimii 

$ekil2. Olgu 2'nin yiiziindeki cilt lezyonu 

Trimetoprim + polimiksin B kombinasyonu oftal­
mik pomatla kapama tedavisi ba§landr. U9 gtin sonraki 
konrolde komeallezyonlar olduk9a kti9tilmti§tti. Tedavi­
ye aym §ekilde devam edilmesi i::inerildi. Bir hafta sonra­
ki kontrolde lezyonun skar brrakmadan iyile§tigi gi::iriil­
dti. 

TARTI:§MA 

Deri ve mukozalarda veziktil ve btillerle karakterize 
olan bu hastahk grubunda semptomlar dogumdan kisa 
bir stire sonra veya erken 9ocuklukta gi::iriilmeye egilim­
lidir ve hastanm ya§amr boyunca tekrar tekrar gi::irtiltir. 
Hastahk kadm ve erkekleri e§it olarak etkiler (1). Bizim 
olgulanmrzdan birincisi bize ba§vurdugunda 6 ayhk 
olup deri lezyonlan 20 gtinltikken, gi::iz lezyonlan da 5 
ayhkken ba§lami§ti, digeri 3 ayhk olup cilt lezyonlan 15 
gtin i::ince, gi::iz lezyonlan birka9 gtin i::ince ba§lami§ti. 
Epidermolizis btilloza simplex en hafif formdur ve bu 
hastalann sadece %2'sinde mukozal tutulum vardrr. Oto­
zomal resesif ge9i§li formlarda uniform mukozal tutu­
lum vardrr. Konjonktival tutulum, oral tutulumdan daha 
az srk olmakla birlikte, §iddetli olabilir (4). Bizim birinci 
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olgumuzda ag1z mukozas1 tutulmu§ olup ozellikle sert 
damak iizerinde vezikiiler lezyonlar mevcuttu. ikinci ol­
guda oral mukoza intakttl. 

Epidermolizis biilloza distrofika dudak, el ve ayak 
derisinde skarla§ma ile karakterizedir. Skarlar keloidal 
olup dudak, el ve ayakta deformitelerle sonw;lamr. Bu 
displastik formda daha §iddetlidir. En §iddetli mukozal 
tutulum da epidermolizis biilloza distrofikanm displastik 
formunda goriiliir (4). Bizim olgularimizda bu yonde bir 
bulgu saptanmad1. 

Epidermolizis biillozada konjunktival tutulum vezi­
kiil formasyonu ile ba§lar, iilserasyon ve semblefaron 
geli§imine yol a9abilir (5). Bizim olgulanm1zda kon­
jonktival tutulum yoktu. 

Korneada vaskiilarize skarlarla sonu9lanan tekrarla­
YICI erozyonlar goriiliir. Bizim olgulanm1zda bilateral 
korneal tutulum mevcut olup birinci olguda sagdaki lez­
yon korneanm tamamma yakmm1 tutuyordu ve korneada 
bir nefelyona yol a9arak iyile§ti. Diger olguda korneada 
bir sekel kalmadan iyile§me gozlendi. 

Epidermolizis biilloza tams1 klinik bulgular ve deri 
biopsilerinin degerlendirilmesi ile konur. Bizim olgula­
nmizda da klinik bulgular ve cilt lezyonlanndan ahnan 
biopsi orneklerinin incelenmesi ile tam kondu. 

Histolojik olarak ozellikle bazal hiicre tabakasmda 
epitel vakuolizasyon gosterir. Korneamn diger yapilar1 
normal iken epitel bazal membrana zay1f olarak yap1~r 
(6). Elektron mikroskopik 9ah§malarda kornea epitel ba­
zal membranm multilaminer ve irregiiler yaptda oldugu 
saptanmi§tlr (7). Ba§ka bir 9ah§mada bir akiz epidermo­
lizis biilloza olgusunda direkt immiinofloresan mikros­
kopik muayene ile kornea ve cilt biopsilerinde bazal 
membranda lgG ve fibrinojen birikimi gozlenmi§tir (8). 
Aurora ve arkada§lan trabekuler ag, iris, lens, silier ci­
sim ve optik sinirde Odem izlenen bir hasta bildirmi§ler­
dir. Retina ve koroidde fokal odem ve nekroz saptanmi§ 
olup , epidermolizis biillozada izlenen goz bulgularmdan 
bazilanna proteolitik bir enzimin, muhtemelen kollaje­
nazm, fokal birikiminin yol a9abilecegi gorii§iinii ileri 
siirmii§lerdir (9). 

Epidermolizis biilloza i9in literatiirde etkinligi ka­
mtlanmi§ bir tedavi yakla§Imi mevcut degildir. Hastala­
nn sahip olduklan bulgulara gore konservatif tedavi 
yontemleri uygulanmaktadtr. Kornea erozyonlannm te­
davisinde goze kapama, lubrikan ozelligi olan antibiyo­
tikli pomadlar ve siklopilejikler onerilmektedir (2). inat-

91 korneal erozyonlarda bandaj kontakt lensler kullamla­
bilir. Bu hastalarda dikkat edilmesi gereken bir nokta da 
deriye uygulanacak kii9iik bir travmamn orada vizikiil, 
bill ve iilsere yol a9abileceginden goziin kapatilmasmda 
flaster kullammmdan ka91mlmastdir (2). Biz olgumuzda 
trimetoprim + polimiksin B i9eren goz pomad1 ile kapa­
ma ve cilt lezyonlarma fusidik asit i9eren deri pomad1 
kullandtk. Falabella ve ark. bir epidermolizis biilloza ol­
gusunda doku miihendisligi teknolojisi ile iiretilen iki ta­
baka insan derisi ile e§it ozellikte greftin (Apligraf) kul­
lammi ile biilloz lezyonlarm tedavisinde ba§arih bir 9a­
h§ma yaymlamt§lardrr (10). 

Heniiz ge9erli bir tedavisi olmayan ve kii9iik ya§lar­
da bebek oliimleri ile SOllU9lanabilen bu hastahgm Oll­
lenmesinde genetik dam§manhk hizmetlerinin onemi or­
taya 91kmaktad1r. Bu hastalar miimkiin oldugu kadar 
travmadan uzak tutulmahdtr. Hastahgm histopatolojisi­
nin tam olarak tammlanabilmesi ve uygun tedavi metod­
lanmn geli§tirilmesi i9in daha ileri ara§tlrmalara ihtiya9 
vardtr. 
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