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Vulvar sikatrisyel pemfigoid: Bir ¢ocuk olgu

Vulvar cicatricial pemphigoid of childhood.: a case report
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Ozet

Vulvar sikatrisyel pemfigoid, bull6z pemfigoidin ¢cocukluk caginda gorilen, izole ve lokalize vulvar tutulumla karakterize nadir bir varyantidir.
Vulvar mukozada sikatris birakarak iyilesen eroziv alanlar hastaligin tipik klinik bulgusudur. Hastalarda okdler tutulum vulvar hastaliga eslik
edebilmekte ya da izlemde gelisebilmektedir. Lezyonlarin histopatolojik incelemesinde subepidermal bl olusumu, direkt immunfloresan
incelemede ise bazal membranda linear Ig G ve C3 birikimi gézlenir. Ayirici tanida liken skleroz ve cinsel istismar éncelikle akilda bulundurulacak
hastaliklardir. Topikal ve sistemik steroidler, dapson baslica tedavi secenekleridir. izlemde, okiiler tutulum acisindan oftalmolojik muayene ve
takip alti ayda bir tekrarlanmalidir. Burada on bir yasinda bir kiz cocugunda izole vulvar sikatrisyel pemfigoid gelisimi klinik ve histopatolojik
bulgulariyla birlikte sunulmaktadir. (Tirkderm 2014; 48: 51-3)
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Summary

Vulvar cicatricial pemphigoid is a rare variant of bullous pemphigoid, which is characterized by isolated and localized vulvar involvement,
observed in childhood. The typical clinical finding is erosive lesions of the vulva healing with scar formation. Ocular involvement may be
associated with vulvar disease or may develop during the follow-up. On histopathologic examination of the lesions, subepidermal blister and
on direct immunofluorescence study, linear deposition of Ig G and C3 are observed. The differential diagnosis includes lichen sclerosus and,
sexual abuse should be considered at first. Topical and systemic steroids and dapsone are the main treatment options. Ophthalmological
examination and follow-up should be repeated on every six months for ocular involvement. Here, we report development of vulvar cicatricial
pemphigoid in an 11-year-old girl with clinical and histopathological findings. (Turkderm 2014; 48: 51-3)
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Giris lokalize vulvar tutulum ve sikatris gelisimi ile karakterize

o o o nadir gorilen bir varyantidir®. Burada, on bir yasinda
BUll6z pemfigoid ve sikatrisyel pemfigoid siklikla yasl

popllasyonda gorilen, edinsel, kronik bulléz  bir
dermatozdur. Cocuklarda ise nadiren gérilmektedir’. Son

kiz cocugunda vulvar sikatrisyel pemfigoid gelisimi
sunulmaktadir.

yillarda ¢ocukluk ¢agi billéz pemfigoidinin, infantil billéz ol
pemfigoid ve ¢ocukluk caginin lokalize vulvar sikatrisyel gu
pemfigoidi olarak iki alt grubu tanimlanmistir?. Vulvar On bir yasinda kiz cocugu, bes yildir genital bodlgede

sikatrisyel pemfigoid cocukluk cadi billéz pemfigoidinin, kapanmayan vyara, agr ve yanma yakinmasi ile
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Resim 1. Labium minus i¢ yizlerinde, bilateral, erode, periferi atrofik,
viyolase alanlar, klitoris bolgesinde skar

Resim 2. Subepidermal ayrima, fibrin ekslidasyonu, dermada
lenfositlerden zengin yangisal infiltrasyon ve fibrozis HEX20

poliklinigimize basvurdu. Oykisiinden, bu sikayetleri nedeniyle
daha 6nce ekzema ve mantar infeksiyonu tanilariyla topikal steroid
ve sistemik antifungal tedavi verildigi, bu tedavilerden kismi fayda
gordigl Ogrenildi. Soygecmis ve Ozgegmisinde 6zellik yoktu.
Dermatolojik muayenesinde labium minus i¢ ylzlerinde, bilateral,
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erode, periferi atrofik, viyolase alanlar ile klitoris bélgesinde skar
gozlendi (Resim 1). Lezyonlardan alinan biyopsinin histopatolojik
incelemesinde subepidermal ayrilma, fibrin ekslidasyonu, dermada
lenfositlerden zengin yangisal infiltrasyon ve fibrozis gdzlendi
(Resim 2). Direkt immunfloresan (DIF) incelemede ise dermo-
epidermal sinirda lineer C3, immunglobiilin (ig) G birikimi saptandi.
Ancak teknik yetersizlik nedeniyle tuzla ayristirma (salt split) testi
yapilamadi. Olguya klinik, histopatolojik bulgular dogrultusunda
“vulvar sikatrisyel pemfigoid” tanisi konuldu. Yapilan laboratuvar
tetkikleri normal sinirlarda saptandi.  Oftalmolojik muayenede
hastaliga ait tutuluma rastlanmadi ve olguya alti aylik periyotlarla
kontrol g6z bakisi planlandi. Tedavide potent topikal steroid
(mometazon furoat) iki hafta aralarla, 10 glin sireyle, tg ay boyunca
uygulandi. Topikal steroid uygulamasina ara verildigi donemde
lezyonlarin tekrarlamasi nedeniyle U¢ hafta aralarla, bir haftalik
topikal steroid uygulamasi ile tedavi idame ettirildi.

Tartisma

Vulvar sikatrisyel pemfigoid vulvar alanda, erode, atrofik ve sklerotik
plaklarla seyreden cocukluk cagi billéz pemfigoidinin nadir gorilen
izole bir alt tipidir. Etiyopatogenezinde bazal membran proteinlerine
karsi gelismis Ig G tipinde otoantikorlar rol oynamaktadir?3. Vulvar
alandaki plaklar zamanla skar ve sinesi gelisimine, bunun sonucunda
da genitolriner disfonksiyona yol agabilmektedir. Kasinti, yanma,
vulvar agr ve dizlri hastaligin temel semptomlaridir. Olgumuzda da
dizlri ve agdri mevcuttu. Klitoris bdlgesinde ise skar gelisimi izlendi.
Perilezyonel alani da icerecek sekilde alinan deri biyopsilerinin
histopatolojik incelemesinde subepidermal bil ve lezyonun yasina
gére degisen karakterde inflamatuvar hiicre infiltrasyonu saptanir. DIF
incelemede ise, bazal membran boyunca Ig G ve C3 birikimi gozlenir.
Bizim olgumuzda da DiF'de bazal membran boyunca lineer Ig G ve
C3 birikiminin gortlmesiyle tani koyulmustur.

Sikatrisyel pemfigoid disinda bulléz pemfigoid seyrinde de vulvar
tutulum gorilebilmektedir. Bu iki tablonun kesin ayrim icin indirekt
veya direkt tuzla ayristirma testi olduk¢a Onemlidir. Sikatrisyel
pemfigoidde otoantikorlar preparatin dermal tarafinda toplanirken
billéz pemfigoidde epidermal tarafta saptanmaktadir.

Eriskin  bulloz pemfigoid olgularinin %9'unda vulvar tutulum
saptanirken bu oranin ¢ocukluk ¢agr billéz pemfigoidinde %50
gibi oldukga ylksek bir oranda oldugu belirtiimektedir. Literatlrde
bildirilen yaklasik yirmi cocukluk ¢agdi sikatrisyel pemfigoid olgusundan
sadece U¢linde olgumuzda saptandidi gibi izole vulvar tutulum oldugu
belirtiimektedir®’.

Vulvar sikatrisyel pemfigoidde okiler tutulum, gérme kaybi
veya korlige yol acabilmesi nedeni ile mutlaka arastirilmalidir.
Hastaligin baslangicinda ortaya cikabilecedi gibi birka¢ yil sonra
da saptanabilmektedir. Bu nedenle dizenli oftalmolojik takip
onerilmektedir. Saptanabilecek okuler lezyonlar, kronik konjunktivit,
konjunktival forniksin progresif subepitelyal fibrozisi, sikka sendromu
ve korneal Ulserasyonlardir’. Olgumuzun oftalmolojik muayenesinde
herhangi bir patolojiye rastlanmazken, alti ay aralarla géz bakis
planlanmistir.

Ayiricl tanida en ¢ok herpes simpleks infeksiyonu, liken skleroz ve
cinsel istismar ile karisabilmektedir. Ayrintili klinik baki, histopatolojik
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ve direkt immunfloresan inceleme ile vulvar sikatrisyel pemfigoid
tanisi konulabilmektedir'®.

Tedavide topikal ve sistemik kortikosteroidler ilk sirada yer almaktadir.
Bunlarin disinda dapson, stlfanomidler, azatioprin ve siklosporin diger
seceneklerdir?. Burada sunulan olguda vulvar tutulum disinda g6z ya
da oral mukoza gibi ek bir tutulum alani saptanmadidi icin topikal
steroid kullanilmistir. Ancak izlemde topikal streoid uygulamasina
ara verilmesi ile yeni lezyon gelisiminin gorilmesi Uzerine steroid
uygulamasi aralikli olarak idame ettirilmistir.

Cocuk olgularda genital bdlgede gelisen eroziv lezyonlarin ayirici
tanisinda nadir gorilen bir hastalik olan “vulvar sikatrisyel pemfigoid”
akilda bulundurulmali ve taniya yoénelik olarak immunfloresan
inceleme icin de 6rnek alinmalidir.
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