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Özet 
 
Pemfigoid gestasyones (PG) büllöz pemfigoidin klinik ve histopatolojik özelliklerini 
gösteren bir gebelik dermatozudur. Eritemli-ürtikeryal zeminde grup olu�turmaya 
e�ilimli, anüler ve sirsine dizilim gösteren vezikülobüllöz ve target benzeri lezyonlar 
ile karakterizedir. Tedavisinde prednizolon 40-60 mg/gün genellikle yeterli oldu�u 
halde �iddetli olgularda immünosüpresifler, dapson ve plazmaferez de 
kullanılabilmektedir. Bu raporda �iddetli klinik seyir gösteren ve sistemik 
kortikosteroide yanıt vermeyen, postpartum geli�mi� �iddetli bir PG olgusunda 
plazmaferezin etkinli�i de�erlendirilmi�, bu yöntemin güvenilir ve etkili bir seçenek 
olabilece�i vurgulanmı�tır. 
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Summary 
 
Pemphigoid gestationis (PG) is a pregnancy dermatosis which has clinical and 
histopathological characteristics of bullous pemphigoid. The lesions which occur 
during PG have a tendency to make annular, vesiculobullous groups on 
erythematous-urticarial bases. Although 40-60 mg/day prednisolone treatment is 
mostly enough to supress the new blister formation, in severe cases 
immunosupressive drugs, dapsone and plasmapheresis are needed. In this report, 
the efficiency of plasmapharesis is evaluated in a case with postpartum PG who had 
severe clinical manifestations and did not respond to high dose systemic 
corticosteroid treatment. We stressed that plasmapheresis could be a safe and 
effective method as alternatively in the treatment of severe PG. 
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Pemfigoid gestasyones (PG) büllöz pemfigoidin klinik ve histopatolojik özelliklerini 
gösteren bir gebelik dermatozudur. Nadir görülen bu tablonun sıklı�ı 1/50000 olarak 
verilmektedir1. 
 
Olgu 
 
26 ya�ında kadın olgu do�umdan 1 gün sonra ba�layan �iddetli ka�ıntı, kızarıklık ve 
içi su dolu kabarcıklar �ikayeti ile klini�imize ba�vurdu. Olgunun ilk gebeli�i ve ilk 
do�umu oldu�u, do�umunun genel anestezi altında sezeryan ile gerçekle�ti�i, 
gebeli�i döneminde ve ya�amının herhangi bir döneminde benzer bulgular ile 
seyreden bir deri hastalı�ı geçirmedi�i belirlendi. Hastanın anamnezinde ürtikeryal 
plaklar �eklinde ba�layan lezyonların önce ayak bileklerinde ortaya çıktı�ı, daha 
sonra gövdesine, yüz, ba�, kol ve bacaklarına yayıldı�ı ve zamanla bu eritematöz 
plakların oldu�u yerlerde ve çevrelerinde vezikülobüllöz lezyonlar geli�ti�i ö�renildi. 
Yenido�anda ise annesindekine benzer herhangi bir lezyon gözlenmemi�ti. 
Klini�imize ba�vurmadan önce olguya yakla�ık 10 gün süreyle sistemik olarak 48 
mg/gün metilprednizolon tedavisi uygulanmı�. Bu tedaviye yanıt alınamaması üzerine 
klini�imize ba�vuran ve hospitalize edilen hastanın öz geçmi�inde herhangi bir özellik 
yoktu, ancak soy geçmi�inde babasında diabetes mellitus mevcuttu. Sistemik 
muayenesi do�al olarak saptanırken, yapılan dermatolojik muayenede; saçlı 
derisinde üzeri krutlarla kaplı ve sulantılı yaygın erozyonlar, oral mukozasında 
kenarlarında bül artıkları bulunan erozyonlar ve intakt hemorajik büller, yüz, gövde, 
ekstremitelerde ve özellikle göbek etrafında yaygın olarak tabanı eritemli anüler ve 
sirsine dizilim gösteren, grup yapmı�, yer yer hemorajik vezikülobüllöz, yer yer target 
benzeri lezyonlar saptandı (�ekil 1). Olgunun rutin yapılan laboratuvar 
incelemelerinde; 200-410 mg/dl arasında de�i�en açlık kan �ekeri de�erleri, demir 
eksikli�i anemisi ve 10.400-21.000 arasında de�i�en lökositoz de�erleri, deri sürüntü 
kültürlerinde; staphylococcus aureus, acinetobacter baumanni, pseudomonas 
aeruginosa, enterococcus cloaca, kan kültürlerinde; staphylococcus epidermidis, 
acinetobacter baumanni bakterileri saptandı. Mevcut klinik özellikleri ile PG 
dü�ünülen olgudan klinik tanıyı do�rulamak için bülü kapsayacak �ekilde perilezyonel 
insizyonel biyopsi alındı. Alınan örne�in hematoksilen-eozinle yapılan rutin 
histopatolojik incelemesinde; subepidermal ayrı�ma ve bül formasyonu, bülün 
içerisinde, etrafında ve perivasküler alanlarda eozinofilik lökositlerden zengin miks 
tipte iltihabi hücre infiltrasyonu, ayrı�manın etrafında epidermal eozinofilik 
spongiyozis ve özellikle papiller dermiste ödem gözlendi (�ekil 2). Perilezyonel deriye 
ve hasta serumuna uygulanan immünofloresan (�F) tetkiklerde; direkt �F'da bazal 
membran zonunda (BMZ) homojen ve lineer paternde C3 birikimi (�ekil 3), yine 
BMZ'da lineer IgG ve IgA birikimleri saptandı. Direkt salt-split �F testinde ise 
ayrı�manın hem tavanında, hem de tabanında BMZ'u boyunca lineer depolanmalar 
tespit edildi. ındirekt �F ile antikor titrasyonu 1/80 idi. PG kesin tanısı konan 55 kg 
a�ırlı�ındaki olguya 48 mg/gün metilprednizolon ba�landı. Yakla�ık 1 ay süreyle 
uygulanan sistemik kortikoterapiye yanıt alınamadı ve yeni bül çıkı�ı baskılanamadı. 
Buna ilaveten yüksek doz kortikosteroid nedeniyle manifest hale gelen latent 
diabetinin insülin tedavisine ra�men regüle edilememesi, yaygın deri enfeksiyonunun 
geli�mesi ve kan kültürlerinde üreme saptanması üzerine bu tedavi kesildi. Deri 
enfeksiyonu ve sepsis tablosu vankomisin (2 gr/gün) ve amikasin (1 gr/gün) 
kombinasyonu ile tedavi edildi. Olguyu steroid ve immünosüpresyonun söz konusu 
yan etkilerinden korumak için plazmaferez tedavisi uygun görüldü. Bu tedaviye 
dramatik sayılabilecek bir hızda yanıt veren olguda, yeni lezyon çıkı�ı yakla�ık 1 



hafta içerisinde baskılandı. Plazmeferez tedavisi sırasında çok �iddetli olmamakla 
beraber, rekürrensler gözlenmesi ve olgunun sepsis tablosunun da düzelmesi 
üzerine 2.5 mg/kg/gün azatiyoprin mevcut tedaviye ilave edildi. Hastalı�ın 
aktivasyonunun tamamen baskılanması ile her iki tedavi de sonlandırıldı. Hastanın 
halen adet dönemlerinde ortaya çıkan ve topikal kortikosteroid tedavisine yanıt veren 
birkaç adet grupe, eritematöz papüller �eklinde nüks lezyonları gözlenmektedir. 
 
 

 

 

�ekil1: Olgunun tedaviöncesi görünümü; tüm 
vücudukaplayan eritematöz plaklar intakt büller ve 
geni� erode alanlar 

�ekil 2: Subepidermal bül, spongiyozis ve üst 
dermiste ödem, üst dermisde lenfoeozinofilik 
infiltrasyon (H-E*150) 

  

�ekil 3: Direkt �Fde bazal membran boyunca lineer 
C3 depolanması �ekil4: Olgunun tedavisonrası görünümü 

 
 
 



Tartı�ma 
 
PG en çok gebeli�in ikinci trimesterinde görülmesine ra�men, gebeli�in herhangi bir 
zamanında ve postpartum dönemde de görülebilen �iddetli ka�ıntılı, polimorfizm 
gösteren büllü bir hastalıktır2,3. Etyolojisinde renal yetmezlik, hepatik yetmezlik, over 
hipofonksiyonu, Rh faktörüne kar�ı otoimmünizasyon, viral toksemi, hormonlara kar�ı 
a�ırı duyarlılık ileri sürülmü�TÜr3. Hemidesmosomal yerle�imli 180 kD'luk büllöz 
pemfigoid antijenine kar�ı geli�en otoantikorlar hastalı�ın patogenezinde önemli rol 
oynar4. Olayın her gebelikte yinelemesi, oral kontraseptif kullanımı ve menstruasyon 
sonrası alevlenmeler göstermesi hormonların etyolojideki rolünü 
dü�ündürmektedir3,4. Ayrıca bu hastalık mol hidatiform, trofoblastik hastalık ve 
koryokarsinoma ile asosiye olabilmektedir3,5. Lezyonel, perilezyonel ve sa�lam 
deriden alınan biyopsi örneklerinin direkt �F incelemesinde; BMZ'da C3 ve IgG 
birikimi, serumda da HG faktör adı verilen komplemanı fikse eden anti BMZ IgG'nin 
gösterilmesi patogenezde bazı immünolojik faktörlerin de rol aldı�ını 
dü�ündürmektedir2,3,4. PG'in primer lezyonları genellikle eritemli, ürtikeryal zeminde 
geli�en papüloveziküler lezyonlardır. Target lezyonlar, plaklar, anüler görünümde 
ödemli papüller görülebilir. Hastalık çok ka�ıntılı oldu�undan çok sayıda krut ve 
ekskoriasyon görülmektedir3. Olguların ço�unda do�uma yakın tablo hafiflemekle 
beraber, do�um sonrası alevlenme de gözlenmektedir3,5. Genellikle postpartum 1-2 
ay içinde spontan olarak düzelme olmaktadır. Az sayıda olguda tablo remisyon ve 
hecmelerle yıllarca devam etmektedir. Hastaların ço�unda tablo sonraki gebeliklerde 
de tekrarlamaktadır. Bu yinelemeler daha erken ortaya çıktıkları gibi daha da a�ır bir 
seyir göstermektedirler. PG'li annelerin bebeklerinde dü�ük do�um a�ırlı�ı ve 
prematürite riski yüksek bulunmu�tur3,4.  
 
Histopatolojik olarak; subepidermal bül, epidermiste ve dermal papillalarda ödemle 
beraber, perivasküler miks tipte iltihabi hücre infiltrasyonu, epidermiste spongiyozis, 
dermal papilla uçlarındaki hücrelerde fokal nekroz saptanabilmektedir3,4,5.  
 
Tedavide hafif olgularda mümkün oldu�unca sistemik tedaviden kaçınılır. Islak 
pansuman, antihistaminikler, topikal kortikosteroidler genellikle yeterlidir. Büllöz evre 
ba�ladıktan sonra sistemik kortikosteroid ba�lanmalıdır4.  
 
Genellikle a�ır olgularda bile 20-40 mg/gün prednizolon yeterli olabilmektedir. 
Do�umda ve menstruasyon dönemlerinde ataklar görüldü�ü için sistemik 
kortikosteroid dozu artırılabilir4. ACTH, dapson, piridoksin, azatiyoprin, plazmaferez 
uygulanabilen di�er tedavilerdir. Dapsonun bebekte hemolitik anemi riski ve 
teratojenite yaratabilmesi, immünosüpresiflerin ise yine teratojenite nedeniyle 
gebelerde kullanılması kontrendikedir5.  
 
Plazmaferez, anne ve bebe�i sistemik ilaçların yan etkilerinden kurtaran, riski az, 
hızlı iyile�me sa�layabilen basit bir yöntemdir2. çok �iddetli vakalarda kullanılabilir5. 
Otoimmün bir çok hastalı�ın tedavisinde ba�arılı bir �ekilde kullanılmaktadır6. Tan 
Lim ve Bystryn pemfigus vulgarisli 11 hasta üzerinde yaptıkları bir çalı�mada 
plazmaferezin prednizon, siklofosfamid veya azatiyoprin ile kombinasyonunun tek 
ba�ına immünosüpresif tedaviden daha etkili oldu�unu ifade etmi�lerdir6. 
 
Plazmaferez, damardan çekilen kanın plazmasının �ekilli elemanlardan ayrılarak 
damar dı�ına çıkartılması ve yerine aynı miktarda 'exchange' solüsyonunun 



verilmesidir. 'Exchange' edilen plazmanın yerine albumin, taze donmu� plazma ve 
sodyum ihtiva eden sıvılar verilebilir. ı�lem tamamlandıktan sonra plazmadan 
uzakla�tırılmak istenen komponent (immünoglobulin, immün kompleks vb.) ba�langıç 
de�erinin %35'ine dü�er. ı�lemin tekrarı hastalı�a ve hastalı�ın �iddetine göre 
de�i�ir. Plazmaferez bakteriyel sepsis ve rebound gibi birkaç ciddi yan etki riski 
dı�ında genel olarak güvenilir bir yöntemdir7. Rebound fenomeni, plazmaferezden 
sonra otoantikorların ve immün komplekslerin reaktif olarak dola�ıma a�ırı miktarda 
karı�ması sonucu meydana gelen ve klinik belirtilerde alevlenme ile karakterize bir 
tablodur8.  
 
Olgumuz yaygın bül ve erozyona ba�lı olarak elektrolit imbalansı riski altında 
oldu�undan taze donmu� plazma, human albumine tercih edildi. Hastanın boy ve 
kilosu her seans ölçülerek uzakla�tırılacak ve replase edilecek plazma miktarı tespit 
edildi. Hastanın kan grubu, uygulama öncesi ve sonrası indirekt �F ile immünoglobulin 
titresi, WBC, Hb, HTC, PLT, PTZ, fibrinojen, total protein, albumin, kalsiyum, IgG, 
IgA, IgM de�erleri kar�ıla�tırıldı. Uygulama sonrası IgG titresi, Hb, HTC 
parametrelerinde azalma saptanırken, di�er parametrelerde bir de�i�iklik olmadı. 
Plazma exchange sonrası tekrar biyopsi alındı ve direkt �F ile BMZ'da IgG, C3 
birikimlerinde belirgin azalma saptandı.  
 
Sonuç 
 
Olgu plazmaferez tedavisine dramatik sayılabilecek bir hızda yanıt verdi. Yeni lezyon 
çıkı�ı yakla�ık 1 hafta içinde baskılandı (�ekil 4). Her ne kadar olgumuzda da oldu�u 
gibi rekürrensler gözlenebilir ve bir immünosüpresif ajan ile kombine edilme ihtiyacı 
do�abilir ise de; plazmaferez, özellikle �iddetli olgularda kısa sürede ve 
komplikasyonsuz olarak remisyon sa�layabildi�i için PG'de iyi bir tedavi seçene�i 
olabilir.  
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