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Epidermolizis Biillozah Iki Olguda Géz Tutulumu

- Tekin Yagar (*), Adnan Cinal (*), Murat Ozdemir (**)

- OZET

Epidermolizis biilloza terimi yara bolgesinde erozyonlar ve vezikiillerle karakterize deri ve

mukozal membranlarin biilléz dokiintiilii bir hastalifini tanimlar. Epidermolizis biillozada kon-
junktival tutulum vezikiil formasyonu ile baglar, iilserasyon ve semblefaron gelisimine yol aga-
bilir. Korneada vaskiilarize skarlarla sonuclanan tekrarlayici erozyonlar goriiliir. Bilateral kor-
neal epitel erozyonu ile klini§imize bagvuran iki epidermolizis biilloza olgusu sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis biilloza,gbz 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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GIRIS

Epidermolizis biilloza terimi yara bolgesinde eroz-
yonlar ve vezikiillerle karakterize deri ve mukozal
membranlarin biilloz dokiintiili bir hastaligini tanimlar
(1). Klinik olarak hastalik kalitsal ve edinsel olmak iize-
re iki gruba ayrilir (2). Kalitsal hastaligin tanimlanmig
bes formu vardir. Ug tipi skarsiz olup epidermolizis biil-
loza simplex, epidermolizis biilloza el ve ayak formu
(bu ikisi otozomal dominant gegiglidir) ve epidermolizis
biilloza letalis (otozomal resesif gecislidir) isimlerini
alirlar. Diger ikisi skar birakan ve biinyesel (institute)
epidermolizis biilloza distrofika olarak tamimlanir. Bun-
lar hipertrofik form (otozomal dominant gegisli) ve disp-
lastik formdur (otozomal resesif gecisli) (3). Hastaligin
klinik bulgular1 formuna gore degismekle birlikte daha
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siklikla deri, kornea ve konjonktiva ve oral mukoza tutu-
lur. Hastaligin bazi formlarinda dudak, el ve ayakta ke-
loidal skarlagma sonucu deformitelerle sonuglanan lez-
yonlar goriilebilir. Baz1 formlarda da i¢ organlann tutu-
lumu ile hastalik kiigiik yasta 6liimle neticelenebilir.

Epidermolizis biillozada konjunktival tutulum vezi-
kiil formasyonu ile baslar, iilserasyon ve semblefaron
gelisimine yol agabilir. Korneada vaskiilarize skarlarla
sonuclanan tekrarlayici erozyonlar goriiliir (4,5).

VAKA TAKDIMI
Olgu1

Alt1 aylik bir kiz ¢ocugu 20 giindiir gézlerini aca-
mama gikayeti ile poliklinigimize getirildi. Hastanin 20
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giinliik iken cildinde dokiintiilii lezyonlar bagladig
anamnezi mevcuttu. Sistemik hastaligi yoktu. Epidermo-
lizis biilloza tanist ¢ocuk hastaliklar kliniginde klinik
goriiniim ve deri biopsisi ile konmugtu.

Bebek ailenin ii¢iincii ¢ocugu olup ilk ¢ocuklar: int-
rauterin exitus olarak dogmus, ikinci ise 2 aylik iken 61-
miistii. Ikinci gocuklarinda da epidermolizis biilloza tes-
his edilmisti. Aile hikayesinde, babanin erkek kardesinin
4 ¢ocugundan iki tanesinde epidermolizis biilloza sap-
tanmis oldugu, bunlardan birinin 4 ay, digerinin 5 aylik-
ken oldiigii ve diger iki ¢ocuklarinin saglikli olup su an
10 ve 11 yaglarinda olduklar1 6grenildi. Anne ile baba
akraba degildi.

Hastanin muayenesinde sag gozde kornea santralin-
de yaklasik 7 mm capinda floresein ile boyanan epitel
erozyonu, limbal genisleme, sol gdzde kornea periferin-
de 3 adet 1-2 mm c¢apl: yine floresein ile boyanan epitel
erozyonlarn izleniyordu. Diger 6n segment yapilar ve
fundus muayenesi dogaldi. Bilateral zigomatik bolge
iizerinde sagdaki daha yeni olan iizeri kurutlu eritamatoz
lezyon mevcuttu. Agizda 6zellikle sert damakta biilloz
lezyonlar gbzleniyordu. Vucudunun degisik yerlerinde
¢ok sayida taze ve eski farkli boyutlarda eritematoz, ku-
rutlu ve biilléz lezyonlar mevcuttu. Sistemik muayenede
solunum seslerinde kabalagma diginda patolojik bulgu
saptanmadi.

Hastaya trimetoprim + polimiksin B kombinasyonu
oftalmik pomatla kapama tedavisi bagland:. Ug giin son-
raki kontroliinde korneadaki lezyonlar oldukga kiiciil-
miigtii ve bir hafta sonra sag taraftaki lezyon yiizeyel ne-
felyon birakarak soldaki lezyonlar ise skar birakmadan
iyilesti.

Olgu 2

Ug aylik erkek hasta birkag giindiir goziinde kiza-
riklik, sulanma ve 15 giindiir yiiziinde ve vucudunun de-
gisik yerlerinde yaralar ¢ikmas: sikayeti ile klinigimize
getirildi. Bilinen sistemik hastaligr yoktu. Aile hikaye-
sinde Ozellik saptanmadi. Anne ile baba arasinda akra-
balik yoktu. Epidermolizis biilloza tanist cocuk hastalik-
lar1 kliniginde klinik gériintim ve deri biopsisi ile kon-
mustu.

Hastanin yapilan muayenesinde her iki gbzde kor-
neada 6 mm capinda floresein ile boyanan erozyonlar iz-
leniyordu. Konjonktiva intaktt1 (Sekil 1). Diger 6n seg-
ment yapilari ve bilateral fundus muayenesi dogaldi. Sol
alt kapak altinda 2-3 cm gapli eritematdz, kurutlu ve
biilloz lezyonlar mevcuttu (Sekil 2). Hastanin yiiziinde
ve viicudunun degisik yerlerinde ayni karakterde farkli
boyutlarda lezyonlar izleniyordu. Sistemik muayene do-
galdu.

Sekil 1. Olgu 2'nin korneal lezyonun goriintimii

Sekil 2. Olgu 2'nin yiiziindeki cilt lezyonu

Trimetoprim + polimiksin B kombinasyonu oftal-
mik pomatla kapama tedavisi baslandi. Ug giin sonraki
konrolde korneal lezyonlar oldukea kiictilmiistii. Tedavi-
ye ayni sekilde devam edilmesi 6nerildi. Bir hafta sonra-
ki kontrolde lezyonun skar birakmadan iyilestigi goriil-
dii.

TARTISMA

Deri ve mukozalarda vezikiil ve biillerle karakterize
olan bu hastalik grubunda semptomlar dogumdan kisa
bir siire sonra veya erken ¢ocuklukta gériilmeye egilim-
lidir ve hastanin yasami boyunca tekrar tekrar goriiliir.
Hastalik kadimn ve erkekleri esit olarak etkiler (1). Bizim
olgularimzdan birincisi bize bagvurdugunda 6 ayhk
olup deri lezyonlar1 20 giinliikken, gz lezyonlari da 5
aylikken baslamusti, digeri 3 aylik olup cilt lezyonlarn 15
glin Once, goz lezyonlar: birka¢ giin 6nce baslamisti.
Epidermolizis biilloza simplex en hafif formdur ve bu
hastalarin sadece %2'sinde mukozal tutulum vardir. Oto-
zomal resesif gecigli formlarda uniform mukozal tutu-
lum vardir. Konjonktival tutulum, oral tutulumdan daha
az sik olmakla birlikte, siddetli olabilir (4). Bizim birinci
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olgumuzda agiz mukozasi tutulmus olup &zellikle sert
damak iizerinde vezikiiler lezyonlar mevcuttu. Ikinci ol-
guda oral mukoza intaktt1.

Epidermolizis biilloza distrofika dudak, el ve ayak
derisinde skarlasma ile karakterizedir. Skarlar keloidal
olup dudak, el ve ayakta deformitelerle sonuglanir. Bu
displastik formda daha giddetlidir. En siddetli mukozal
tutulum da epidermolizis biilloza distrofikanin displastik
formunda goriiliir (4). Bizim olgularimizda bu yonde bir
bulgu saptanmadi.

Epidermolizis btillozada konjunktival tutulum vezi-
kiil formasyonu ile basglar, tilserasyon ve semblefaron
gelisimine yol agabilir (5). Bizim olgularimizda kon-
jonktival tutulum yoktu.

Korneada vaskiilarize skarlarla sonuglanan tekrarla-
yic1 erozyonlar goriiliir. Bizim olgularmmizda bilateral
korneal tutulum mevcut olup birinci olguda sagdaki lez-
yon korneanin tamamina yakinin: tutuyordu ve korneada
bir nefelyona yol agarak iyilesti. Diger olguda korneada
bir sekel kalmadan iyilesme gozlendi.

Epidermolizis biilloza tanis: klinik bulgular ve deri
biopsilerinin degerlendirilmesi ile konur. Bizim olgula-
rimizda da klinik bulgular ve cilt lezyonlarindan alinan
biopsi 6rneklerinin incelenmesi ile tani kondu.

Histolojik olarak 6zellikle bazal hiicre tabakasinda
epitel vakuolizasyon gosterir. Korneanin diger yapilari
normal iken epitel bazal membrana zayif olarak yapigir
(6). Elektron mikroskopik ¢alismalarda kornea epitel ba-
zal membranin multilaminer ve irregiiler yapida oldugu
saptanmustir (7). Bagka bir ¢alismada bir akiz epidermo-
lizis biilloza olgusunda direkt immiinofloresan mikros-
kopik muayene ile kornea ve cilt biopsilerinde bazal
membranda IgG ve fibrinojen birikimi goézlenmistir (8).
Aurora ve arkadaglan trabekuler ag, iris, lens, silier ci-
sim ve optik sinirde 6dem izlenen bir hasta bildirmisler-
dir. Retina ve koroidde fokal 6dem ve nekroz saptanmig
olup , epidermolizis biillozada izlenen gtz bulgularindan
bazilarma proteolitik bir enzimin, muhtemelen kollaje-
nazin, fokal birikiminin yol acgabilecegi goriisiinii ileri
stirmiiglerdir (9).

Epidermolizis biilloza i¢in literatiirde etkinligi ka-
nitlanmug bir tedavi yaklasim: mevcut degildir. Hastala-
rin sahip olduklar1 bulgulara gére konservatif tedavi
yontemleri uygulanmaktadir. Kornea erozyonlarmin te-
davisinde gbze kapama, lubrikan 6zelligi olan antibiyo-
tikli pomadlar ve siklopilejikler onerilmektedir (2). Inat-

¢t korneal erozyonlarda bandaj kontakt lensler kullanila-
bilir. Bu hastalarda dikkat edilmesi gereken bir nokta da
deriye uygulanacak kiiciik bir travmanin orada vizikiil,
biil ve tilsere yol agabileceginden géziin kapatilmasinda
flaster kullantmindan kaginilmasidir (2). Biz olgumuzda
trimetoprim + polimiksin B iceren gdz pomadi ile kapa-
ma ve cilt lezyonlarina fusidik asit iceren deri pomads
kullandik. Falabella ve ark. bir epidermolizis biilloza ol-
gusunda doku miihendisligi teknolojisi ile iiretilen iki ta-
baka insan derisi ile esit dzellikte greftin (Apligraf) kul-
lanimu ile biilléz lezyonlarnn tedavisinde basanli bir ¢a-
lisma yayimnlamislardir (10).

Heniiz gecerli bir tedavisi olmayan ve kiiciik yaslar-
da bebek oliimleri ile sonuglanabilen bu hastaliim 6n-
lenmesinde genetik damigsmanlik hizmetlerinin 6nemi or-
taya ¢ikmaktadir. Bu hastalar miimkiin oldugu kadar
travmadan uzak tutulmalidir. Hastaligm histopatolojisi-
nin tam olarak tanimlanabilmesi ve uygun tedavi metod-
larinin gelistirilmesi icin daha ileri aragtirmalara ihtiyac
vardir.
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