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Pemfigus deri ve mukozalar› etkileyerek çeflitli klinik
formlarla karfl›m›za ç›kabilen, patolojik olarak intra-
epidermal ayr›flma ile karakterize bir otoimmün bül-
löz hastal›kt›r. Çocukluk ça¤›nda nadir olan hastal›k
s›kl›kla pemfigus vulgaris formunda görülür1,2. Son 30
y›lda paraneoplastik pemfigus, pemfigus herpetifor-
mis, IgA pemfigusu ve ilaçlara ba¤l› pemfigus olmak
üzere nadir pemfigus formlar› tan›mlanm›flt›r. Pemfi-
gus herpetiformis klinik olarak herpetiform da¤›l›m
gösteren eritemli papül, vezikül ve büller ile karakte-
rizedir. ‹mmünopatolojik olarak pemfigus özellikleri
gösterir. Pemfigus herpetiformisin klinik görünümü
atipik olabilir ve lezyonlar dermatitis herpetiformis,
büllöz pemfigoid, lineer IgA dermatozu veya pemfi-

gus foliaseus gibi di¤er baz› büllöz hastal›klar› taklit
eder. Ortalama görülme yafl› 60’d›r3. Literatürde bildi-
rilen en genç olgu 17 yafl›ndad›r4. Afla¤›da tan›mla-
nan çocuk olgu, annüler ve herpetiform dizilim gös-
teren lezyonlar› ile hem pemfigusun nadir bir formu-
na sahip olmas›, hem de bu hastal›¤›n görülme s›kl›¤›
aç›s›ndan nadir bir yafl grubuna dahil olmas› nedeniy-
le sunulmaya de¤er görülmüfltür.

Olgu

On üç yafl›nda erkek hasta, vücudunda k›zar›kl›k ve
sulant›l› yaralar nedeniyle baflvurdu. Befl y›l önce el-
lerinde, ayaklar›nda küçük, yuvarlak k›zar›kl›klar ol-
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Özet

Pemfigus herpetiformis klinik olarak herpetiform da¤›l›m gösteren eritemli veya ürtikeryal plaklar ve veziküller ile karakte-
rize nadir görülen bir pemfigus varyant›d›r. Burada, gövde ve ekstremitelerinde hafif kafl›nt›l›, annüler eritem ve herpetiform
dizilim gösteren vezikülleri olan, 13 yafl›nda bir erkek çocuk sunulmufltur. Mukozalar› tutmayan ve Tzanck yaymada akanto-
litik hücreler gösteren lezyonlar›n histopatolojik incelemesinde subkorneal akantoliz ve nötrofil infiltrasyonu gözlendi. Di-
rekt immünofloresan incelemede intersellüler aral›kta IgG ve C3 depolanmas›, indirekt immünofloresan incelemede ise 1/20
dilüsyonda keratinosit hücre yüzeyine karfl› dolanan IgG antikorlar› saptand›. Bu bulgularla pemfigus herpetiformis tan›s›
alan olgu, hem pemfigusun nadir bir formuna sahip olmas› hem de bu hastal›¤›n görülme s›kl›¤› aç›s›ndan nadir bir yafl gru-
buna dahil olmas› nedeniyle sunulmaya de¤er görülmüfltür. (Turkderm 2007; 41: 97-100)
Anahtar Kelimeler: Pemfigus herpetiformis, annüler, çocukluk ça¤›

Summary

Pemphigus herpetiformis is a rare variant of pemphigus characterized by a unique clinical phenotype of erythematous or ur-
ticarial plaques and vesicles that present in a herpetiform arrangement. Here, we described a 13-year-old-boy who presen-
ted with mild pruritic annular erythema and vesicles in a herpetiform arrangement on the trunk and extremities. Mucous
membranes were intact. Tzanck smear showed acantholytic cells. Histopathological examination of lesions revealed subcor-
neal acantholysis and neutrophilic infiltration. Direct immunofluorescence examination demonstrated IgG and C3 depositi-
on on keratinocyte cell surfaces, and indirect immunofluorescence examination showed circulating IgG autoantibodies aga-
inst keratinocyte cell surfaces at a titer of 1:20. Based on clinical and laboratory findings, pemphigus herpetiformis was diag-
nosed. This case is found worth to be presented for both displaying a rare form of pemphigus and for the relatively low in-
cidence of the disease in childhood. (Turkderm 2007; 41: 97-100)
Key Words: Pemphigus herpetiformis, annular, childhood
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maya bafllam›fl. K›zar›kl›klar› kafl›nt›l›ym›fl ve k›fl aylar›nda
art›fl oluyormufl. Son 1 ayd›r bacaklar›nda daha belirgin ol-
mak üzere her iki alt ekstremite ve gövdede k›zar›kl›klar
oluflmufl ve bu bölgelerde sulant›l›, kabuklu yaralar ç›kma-
ya bafllam›fl.
Dermatolojik muayenede, gövde ve ekstremitelerde eri-
temli plaklar üzerinde annüler vezikül, krut, püstül ve bül-
ler görüldü (fiekil 1). Sa¤ ayak bile¤ini çepeçevre saran nek-
rotik krutlar, eritem ve ödem vard›. Nikolsky bulgusu nega-
tifti. Mevcut klinik bulgular ile nekrolitik migratuar eritem,
subkorneal püstüler dermatoz, impetigo ve eritema marji-
natum ön tan›lar› düflünülerek hasta klini¤imize yat›r›ld›. 
Tzanck testinde akantolitik hücreler görüldü. ‹nsizyonel bi-
yopsi örne¤inden dondurulmufl kesit yap›ld›. Histopatolojik
incelemede hafif spongioz, subkorneal ayr›flma, bül oluflu-
mu, akantolitik ve nekrotik hücreler, bol epidermal ve der-
mal nötrofiller saptand› (fiekil 2). Direkt immünofloresan in-
celemede üst epidermiste intersellüler aral›kta IgG ve C3 de-
polanmas› saptand› (fiekil 3). S›çan özafagusu kullan›larak
yap›lan indirekt immünofloresan inceleme IgG ile 1/20 dilüs-
yonda pozitif idi. Histopatolojik olarak ayr›flman›n subkor-
neal olmas› ve direkt immünofloresan incelemede epider-
misin üst bölümlerinde intersellüler aral›kta depolanman›n
olmas› nedeniyle hastada pemfigus foliaseus düflünüldü. 
Yap›lan laboratuar incelemelerinde Antistreptolizin O yük-
sekli¤i saptand›. Ayak bile¤indeki lezyonlardan al›nan sü-
rüntü kültüründe “Streptococcus pyogenes-A” üredi. Pedi-
atri Anabilim Dal› Enfeksiyon Hastal›klar› ile konsülte edil-
di ve ampisilin sülbaktam 1.5 gr flakon (günde 2 kez) öne-
rildi. Hastaya klorheksidinli banyo, büllere rifampisin atufl-
man›, mupirosin krem, ampisilin sülbaktam 1.5 gr flakon
(günde 2 kez, 7 gün) tedavisi uyguland›. Tüm lezyonlar, bir
hafta içerisinde pigmantasyon b›rakarak iyileflti. 
Hasta ilk baflvurudan 6 ay sonra klini¤imize gövde ve ekst-
remitelerinde annüler eritemli zeminde veziküller ve krut-
lar nedeniyle tekrar baflvurdu. Hastan›n yeni lezyonlar›n-
dan tekrar al›nan biyopsinin histopatolojik incelemesinde
epidermiste fokal alanlarda subkorneal ayr›flma, az say›da
nekrotik ve akantolitik hücreler, spongioz, bül içerisinde
nötrofiller ve üst dermiste damarlar çevresinde mononük-
leer hücre infiltrasyonu saptand›. Direkt immünofloresan
incelemede epidermisin üst katlar›nda intersellüler aral›kta
IgG ve C3 depolanmas› bazal membran zonu boyunca line-
er, granüler IgM depolanmas› ve çok say›da sitoid cisimler
gözlendi. IgA ve fibrinojen negatif idi. Mevcut histopatolo-
jik ve immünofloresan bulgular pemfigus foliaseus ile
uyumlu bulundu. 
Hasta yat›r›larak klini¤imizde takip edildi. Befl gün süreyle
dapson 25 mg/gün, 3 gün süreyle dapson 50 mg/gün teda-
visi uyguland›. Klinik takipler esnas›nda annüler ve herpe-
tiform lezyonlar geliflti (fiekil 4). Bu nedenle hastam›zda an-
nüler seyir gösteren pemfigus herpetiformis düflünüldü.
Dapson tedavisiyle yeni lezyon ç›k›fl›n›n devam etmesi ne-
deniyle metil prednizolon (24 mg /gün) tedavisine bafllan-
d›. Bir haftal›k tedaviden sonra lezyonlar›n düzelmesi üze-
rine hasta 16 mg/gün dozunda metil prednizolon ile tabur-
cu edildi. Hastan›n taburcu olduktan sonra yeni lezyonu
oluflmad› ve sistemik steroid tedavisi doz azalt›larak 2 ay
sonra kesildi. 

Tart›flma

Bu makalede, gövde ve ekstremitelerde eritemli plaklar üze-
rinde annüler ve herpetiform dizilimli vezikül, krut, püstül ve
bülleri olan bir çocuk olguyu sunduk. Olgunun histopatolo-
jik incelemesinde akantolitik hücre, subkorneal ayr›flma, ha-
fif spongioz ve nötrofil infiltrasyonu gözlenmesi, direkt im-
münofloresan incelemede intersellüler aral›kta IgG ve C3 de-
polanmas›n›n saptanmas› nedeniyle pemfigus herpetiformis
düflünüldü.
Pemfigus çocukluk döneminde nadiren gözlenir. Eriflkinlerde
oldu¤u gibi çocuklarda da en s›k rastlanan formu pemfigus
vulgaristir1,2. Çocukluk döneminde pemfigus foliaseuslu az
say›da olgu rapor edilmifltir. Pemfigus foliaseus klinik olarak
genellikle yüzeysel ve gevflek vezikülobüllöz lezyonlarla ka-
rakterizedir. Bununla birlikte arkuat, sirsine ve polisiklik dizi-
lim gösteren 5 olgu tan›mlanm›flt›r. Lezyonlar yüz, saçl› deri,
ekstremiteler ve gövdeye yerleflebilir. Olgular›n yar›s›ndan
fazlas›nda birden fazla bölge tutulur5,6. Chorzelski ve ark. ta-
raf›ndan, histopatolojik ve immünofloresan bulgular› pemfi-
gus foliaseus ile efl olan ancak klinik olarak klasik pemfigus-
tan farkl› biçimde annüler eritem ve periferal mikrovezikü-
lasyonlar›n gözlendi¤i iki olgu tan›mlanm›flt›r. Bu olgularda-
ki tablo eritema annülare benzeri akantolitik dermatoz ola-
rak adland›r›lm›fl ve yeni bir pemfigus varyant› olabilece¤i
ileri sürülmüfltür7. 
Olgumuzun ilk baflvurusu s›ras›nda annüler eritemli lezyon-
lar üzerinde skuam ve krutlar oldu¤u için tan›da öncelikle
pemfigus foliaseus düflünüldü. Takiplerde eritemli zeminde
herpetiform dizilim gösteren veziküler lezyonlar›n geliflmesi
nedeniyle pemfigus herpetiformis olarak de¤erlendirildi. 
Pemfigus herpetiformis klinik olarak herpetiform da¤›l›m
gösteren eritemli papül, vezikül ve büller ile karakterizedir.
Hastal›k immünopatolojik olarak pemfigus özellikleri gös-
termesine karfl›n histopatolojik olarak spongioz, intraepider-
mal nötrofil ve/veya eozinofillerden oluflan mikroapseler
gözlenir8. ‹lk kez 1955 y›l›nda akantolizle birlikte giden der-
matitis herpetiformis olarak tan›mlanm›flt›r3. Jablonska ve
arkadafllar› taraf›ndan 1975 y›l›nda pemfigus herpetiformis
olarak adland›r›lm›fl ve afla¤›da belirtilen tan› kriterleri olufl-
turulmufltur: Dermatitis herpetiformis benzeri klinik görü-
nüm, histopatolojik olarak akantoliz olmadan spongioz bu-
lunmas› ve immünofloresan incelemede intersellüler aral›kta
pemfigus benzeri depolanma saptanmas›9. Hastal›k nadir
olup klini¤imizde 6 y›ll›k dönemde takip edilen pemfigus ol-
gular›n›n %2.7’sini oluflturmaktad›r10. Ortalama görülme ya-
fl› 60’d›r. Bu güne kadar bildirilmifl olgular içerisinde en genç
olan› 17 yafl›nda oldu¤u için olgumuz bildirilen en genç
pemfigus herpetiformis olgusudur3. 
Pemfigus herpetiformisi immünopatolojik olarak pemfigus
foliaseus ve pemfigus vulgaristen ay›rmak güçtür; ay›r›m an-
cak klinik ve histopatolojik özelliklere dayan›larak yap›labilir.
Baz› otörler taraf›ndan pemfigus herpetiformisin pemfigus
foliaseus ve pemfigus vulgarisin varyant› oldu¤u ileri sürül-
müfl ve pemfigus foliaseuslu hastalar›n %7’sinin bafllang›çta
klinik olarak pemfigus herpetiformise benzedi¤i bildirilmifl-
tir11,12. Tunus’da bildirilen endemik pemfigus foliaseuslu vaka-
lar›n %35’inde bu özelli¤in bulundu¤u rapor edilmifltir13. Ol-
gumuzda antijen tayini yap›lmam›fl olmakla birlikte, pemfi-
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gus herpetiformisli hastalar›n ço¤unda desmoglein 1’e karfl›
antikorlar saptan›rken, baz› hastalarda bu antikorlar des-
moglein 3 ve desmokolinlere karfl›d›r14,15. Pemfigus herpetifor-
miste otoantikorlar eozinofil infiltrasyonu ile beraber spongi-
oza neden olur, ancak klasik pemfigustan farkl› olarak akan-
toliz çok seyrek gözlenir. Klasik pemfigusta otoantikorlar›n
desmogleinin adeziv fonksiyonunu inhibe etti¤i ve akantoli-
ze yol açt›¤›, buna karfl›l›k pemfigus herpetiformiste farkl›
epitoplara ba¤lanarak adeziv fonksiyonu inhibe etmedi¤i ve-
ya proteinaz›n sinyal yolunu indükledi¤i düflünülmüfltür3. 
Pemfigus herpetiformis klinik olarak s›kl›kla eritemli zemin-
de, herpetiform paternde vezikül, bül ve papüller ile karak-
terizedir. Annüler lezyonlar gözlenebilir3,8. Oral mukoza na-
diren tutulur. Pemfigus herpetiformiste klinik görünüm ati-
piktir; lezyonlar s›kl›kla dermatitis herpetiformis, büllöz
pemfigoid, lineer IgA dermatozu, pemfigus vulgaris veya
pemfigus foliaseus gibi di¤er çeflitli büllöz hastal›klar› taklit
eder. Olgumuzda oldu¤u gibi hastalar›n yar›ya yak›n›nda flid-
detli pruritus hastal›¤a efllik eder. 

Histopatolojik olarak subkorneal ayr›flma, akantolitik hücre-
li veya akantolitik hücre olmadan spongioz gözlenir. Hücre
infiltrasyonu de¤iflkenlik gösterir. Vakalar›n %20’sinde eozi-
nofil infiltrasyonu, %20’sinde olgumuzda oldu¤u gibi nötro-
fil infiltrasyonu ve %60’›nda ise mikst infiltrasyon saptan›r3. 
Dapson, pemfigus herpetiformiste ilk tedavi seçene¤idir. Ya-
n›t al›namayan olgularda sistemik kortikosteroid veya azati-
opirin ile kombine kullan›labilir3. Olgumuzda yeterli süre ile
kullan›lmam›fl olmakla birlikte dapsona yan›t al›nmad›¤› için
sistemik kortikosteroid tedavisine geçildi ve lezyonlar h›zla
düzeldi. 
Herpetiform dizilim gösteren vezikülobüllöz lezyonlar ve
bunlara efllik eden eritema annülare veya eritema multifor-
me benzeri annüler eritemler lineer IgA dermatozu ve büllöz
pemfigoidin yan› s›ra pemfigusun da bir özelli¤i olabilmek-
tedir. Dolays›yla söz konusu klinik özelliklere sahip tüm yetifl-
kin ve çocuk olgularda, pemfigusun da dahil oldu¤u bir dizi
otoimmün büllöz hastal›¤›n histopatolojik ve özellikle im-
münofloresan incelemelerle araflt›r›lmas› gerekmektedir. 

fiekil 2. Histopatolojik incelemede subkorneal ayr›flma,
akantoliz, bül oluflumu ve akantolitik hücreler

fiekil 1. Gövdede eritemli plaklar üzerinde annüler dizilimli
vezikül, krut, püstüller

fiekil 4. Kol ve s›rtta herpetiform lezyonlar

fiekil 3. Direkt immünofloresan incelemede IgG’de intersel-
lüler aral›kta depolanma

Durdu ve ark.
Pemfigus Herpetiformis

Türkderm
2007; 41: 97-100 99

www.turkderm.org.tr



Kaynaklar

1. Wananukul S, Pongprasit P: Childhood pemphigus. Int J Derma-
tol 1999; 38: 29-35.

2. Ariyawardana A, Tilakaratne WM, Dissanayake M, Vitana-
arachchi N, Basnayake LK, Sitheeque MA, Ranasinghe AW:
Oral pemphigus vulgaris in children and adolescents: a review
of the literature and a case report. Int J Paediatr Dent 2005;
15: 287-93. 

3. Robinson ND, Hashimoto T, Amagai M, Chan L: The new pemp-
higus variants. J Am Acad Dermatol 1999; 40: 649-71. 

4. Weidner FO, Kleinhans D: Pemphigus herpetiformis. Z Hautkr
1984; 59: 1663-8.

5. Metry DW, Hebert AA, Jordon RE: Nonendemic pemphigus fo-
liaceus in children. J Am Acad Dermatol 2002; 46: 419-22.

6. Kahn G, Lewis HM: True childhood pemphigus. Pemphigus foli-
aceus in an 18-month-old child: immunofluorescence as a diag-
nostic aid. Am J Dis Child 1971; 121: 253-6.

7. Chorzelski TP, Stefanato CM, Stanly JR: Erythema annulare-like
acantholytic dermatosis (EAAD): nonbullous pemphigus or a
new entity? Am J Med Sci 1993; 306: 145-50.

8. Dias M, dos Santos AP, Sousa J, Maya M: Herpetiform pemphi-
gus. J Eur Acad Dermatol Venereol 1999; 12: 82-5. 

9. Jablonska S, Chorzelski TP, Beutner EH, Chorzelska J: Herpeti-
form pemphigus, a variable pattern of pemphigus. Int J Derma-
tol 1975; 14: 353-9. 

10. Uzun S, Durdu M, Akman A, Günaflt› S, Uslular C, Memiflo¤lu
HR, Alpsoy E. Pemphigus in the Mediterranean region of Tur-
key: A study of 148 cases. Int J Dermatol 2006; 45: 523-8.

11. Santi CG, Maruta CW, Aoki V, Sotto MN, Rivitti EA, Diaz LA:
Pemphigus herpetiformis is a rare clinical expression of nonen-
demic pemphigus foliaceus, fogo selvagem, and pemphigus
vulgaris. Cooperative Group on Fogo Selvagem Research. J Am
Acad Dermatol. 1996; 34: 40-6.

12. Muramatsu T, Iida T, Honoki K, Nakatani C, Hatoko M, Shirai T,
Vanittanakom P: Pemphigus vulgaris preceded by herpetiform-
like skin lesions with negative immunofluorescence findings. J
Dermatol 1999; 26: 154-9.

13. Morini JP, Jomaa B, Gorgi Y, Saguem MH, Nouira R, Roujeau JC,
Revuz J: Pemphigus foliaceus in young women. An endemic focus
in the Sousse area of Tunisia. Arch Dermatol 1993; 129: 69-73. 

14. Isogai R, Kawada A, Aragane Y, Amagai M, Tezuka T: A case of
herpetiform pemphigus with anti-desmoglein 3 IgG autoanti-
bodies. J Dermatol 2004; 31: 407-10.

15. Kozlowska A, Hashimoto T, Jarzabek-Chorzelska M, Amagai A,
Nagata Y, Strasz Z, Jablonska S: Pemphigus herpetiformis with
IgA and IgG antibodies to desmoglein 1 and IgG antibodies to
desmocollin 3. J Am Acad Dermatol 2003; 48: 117-22.

Durdu ve ark.
Pemfigus Herpetiformis

Türkderm
2007; 41: 97-100100

www.turkderm.org.tr


