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Abstract

Linear IgA dermatosis (LAD) is a rare autoimmune bullous skin disease with subepidermal
blister formation and linear Ig A deposits along the basement membrane zone. The disease is
more common in young adults. Vesiculobullous rash on the skin and mucous membranes
clinically monitored. This article is presented with urticarial plaques before the clinical and
admitted 17 -year-old male patient with vesiculobullous rash after about 1 year.
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Ozet

Lineer IgA dermatozu (LAD) bazal membran zonu boyunca lineer Ig A birikimleri ve
subepidermal biil olusumu ile karakterize nadir bir otoimmun biillii deri hastaligidir. Hastalik
geng eriskinlerde daha sik goriiliir. Klinik olarak deride ve mukéz membranlarda
vezikiilobiilloz dokiintii izlenir. Bu yazida klinik olarak iirtikeryal plaklarla baslayan ve
vaklasik 1 yil sonra vezikiilobiilloz dokiintii ile basvuran 17 yasinda bir erkek olgu
sunulmaktadir.
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Giris

Lineer IgA biilloz dermatozu, IgA tipindeki otoantikorlarin bazal membran boyunca lineer
birikimi ile karakterize otoimmun biilloz bir hastaliktir. Hastalik deri ve mukozalar tutar.
Klinik ozellikler cesitlilik gosterebilmektedir [1]. Deride grup yapmis veya anniiler papiil,
vezikiil, trtikeryal plaklar ve biiller izlenebilir. Lezyonlar tipik olarak ekstremitelerin
ekstansor ylizlerinde lokalizedir ve govde c¢ogunlukla tutulmustur. Hastalarin %70’inde
mukozal tutulum saptanir [2]. Tanida altin standart immiinfloresan incelemedir. Otoimmun

hastaliklar, ilaglar ve maligniteler etyolojide su¢lanmaktadir [3,4].
Olgu

17 yasinda erkek hasta ilk olarak viicudunda kizariklik ve kabariklik sikayeti ile
poliklinigimize bagvurdu. Klinik muayenesinde iirtikeryal plaklar1 olan hastaya feksofenadin
tb Onerildi.Kontrole gelmeyen hasta ilk bagvurusundan yaklagik 1 yil sonra viicudunda
kasintili, sulantili yaralar sikayeti ile tekrar poliklinigimize basvurdu. Dermatolojik
muayenesinde, sirtinda 2-3 mm c¢apinda gruplar yapmis papiilovezikiiler lezyonlar, saglam
deri alanlar lizerinde yer yer ekskoriasyonlar, hipopigmente mmlik makuller izlendi (Resim
1). Laboratuar tetkiklerinde patoloji saptanmadi. Antigliadin IgG, IgA ve Transglutaminaz G
ve A negatif olarak saptandi. Hastadan dermatitis herpetiformis, lineer IgA dermatozu,
pemfigus herpetiformis, IgA pemfigusu On tanilari ile 3 mmlik punch kullanilarak
histopatolojik inceleme ve direkt immiinfloresan inceleme i¢in biyopsi alindi. Histopatolojik
olarak dermoepidermal bileskede notrofil ve eozinofillerden zengin infiltrasyon, subpidermal
vezikiil formasyonu ve iginde nétrofil ve eozinofiler infiltrasyon izlendi (Resim 2). Direkt
immiinfloresan incelemede bazal membran boyunca lineer IgG ile 2(+), IgA ile 3 (+) ve C3
ile 1(+) boyanma izlendi. IgM, C1q ile birikim izlenmedi ve hasta lineer IgA dermatozu
olarak degerlendirildi (Resim3). Hospitalize edilen hastaya Dapson 25 mg 1x1 ve topikal orta
potent kortikosteroid baslandi. Bir hafta i¢inde kasinti ve lezyonlarda tama yakin gerileme

izlendi.
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Resim 1. Sirtta 2-3 mm ¢apinda gruplar yapmis papiilovezikiiler lezyonlar,
yer yer ekskoriasyonlar, hipopigmente mmlik makuller mevcut

e AR,

Resim 2. Dermoepidermal bileskede nétrofil ve eozinofillerden zengin

LN

b

infiltrasyon, subpidermal vezikiil formasyonu
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Resim 3. Bazal membran boyunca lineer IgG ile 2(+), IgA ile 3(+) ve C3 ile 1(+) boyanma
Tartisma

Lineer IgA dermatozu, bazal membran zonu boyunca lineer IgA birikim bandi ile karakterize,
edinsel subepidermal biillii otoimmiin deri hastaligidir. En sik saptanan hedef alerjenler
dermoepidermal bileskede yer alan,180 kd’da biilléz pemfigoid antijeni-2(BP180) olarak da
bilinen kollajen tip XVII’'nin 97-kDa (LADB97) ve 120-kDa’lik (LAD-1) bolimleridir.
Hastaligin gercek insidansi bilinmemekle birlikte Ingiltere’de yapilan bir arastirmada
cocuklardaki sikligi 1/500.000, yapilan baska bir calismada ise eriskinlerdeki sikligi
1/250.000 olarak saptanmustir [1,2].

Etyolojide ¢esitli ilaglar, infeksiyonlar, gastrointestinal sistem ve otoimmun hastaliklarin
immiin yanit1 tetikledigi disiiniilmistiir. Vankomisin, penisilinler sefalosporinler, kaptopril,

lityum ve diklofenak hastalig tetikleyen ilaglardandir [1].

Deri ve miikoz membranlarda vezikiilobiilloz dokiintii, biyopside nétrofil infiltrasyonunun
baskin oldugu subepidermal vezikiiller tanida yardimci olmakla birlikte altin standart yontem,

direkt immiinfloresan incelemede bazal membran zonu boyunca lineer IgA birikiminin
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saptanmasidir [3]. Olgumuzda da benzer sekilde direkt immiinfloresan incelemede bazal

membran boyunca lineer IgA birikimi saptandi.

Klinik olarak grup yapmis papiil, lirtikeryal plak, vezikiil veya biiller izlenebilmekle birlikte
farkli klinik goriiniimler tanimlanmistir. Lezyonlar biill6z pemfigoidde oldugu gibi annuler
yapida plaklar ve gergin biil halkalar seklinde, dermatitis herpetiformisde oldugu gibi grup
yapmis papulovezikiiler olarak veya bazen epidermolizis biilloza lezyonlarina benzer deri
bulgular seklinde ortaya ¢ikabilir. Eritema multiforme, Stevens-Johnson sendromu, eritema
annulare sentrifugum veya eritema gyratum repens benzeri deri lezyonlarinin izlendigi olgular
bildirilmistir [2,5,6]. Olgumuzda klinik olarak ilk once iirtikeryal plaklar izlenmis olup,
yaklasik bir yil sonraki bagvurusunda ise sirtinda grup yapmis papiilovezikiiler lezyonlar

saptandi.

Lineer IgA biilloz dermatozu geng eriskinlerde daha fazla oranda goriiliir. Ulseratif kolit,
romatoid artrit, SLE, dermatomiyozit, glomerulonefrit gibi kronik hastaliklar birlikte

goriilebilir [7,8]. Olgumuzda eslik eden kronik bir hastalik mevcut degildi.

Histopatolojik olarak subepidermal biil ile birlikte ylizeyel dermiste nétrofilik inflamatuar
infiltrat izlenir. Direkt immunfloresan inceleme ise tanida altin standart yontemdir ve
hastalarin tamaminda lineer IgA depolanmasi saptanir. Bazen IgA ile birlikte IG, IgM ve C3
depolanmast da goriilebilir [1,3]. Hastamizda direkt immiinfloresan incelemede bazal
membran boyunca lineer IgG ile 2(+), IgA ile 3(+) ve C3 ile 1(+) boyanma izlendi. IgM, C1q

ile birikim izlenmedi.

Ayiricr tanida biilloz hastaliklardan biilloz pemfigoid ve dermatitis herpetiformis akilda
tutulmalidir. Bu hastaliklardan ayirim direkt immun floresan incelemede IgA’nin bazal
membran boyunca lineer birikimi ve graniiler depolanmanin olmamasiyla yapilir. Urtikeryal
zeminde biillerin goriilmesi sebebiyle eritema multiforme ve biilloz SLE ile de ayirici tam
yapilmalidir. Eritema multiformede spesifik direkt immunfloresan bulgular1 izlenmez. Biilloz
SLE’de lineer ve graniiler depolanma izlenir. Herpes simpleks, akne ekskoriye, ozellikle

cocuklarda impetigo ayirici tanida diisliniilmesi gereken diger hastaliklardir [1,9].

Dapson tedavide en ¢ok kullanilan 4,4 diamino-difenil siilfon tiirevi ajandir. Notrofillerin

kemoatraktanlara cevabini ve iiretimini baskilayarak ve notrofilin LTB4 ile baglanmasini ve
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LTB4’iin nétrofil kemotaksisini inhibe ederek etki eder. Dapsonun kullanim dozu eriskinlerde
giinliik 25-100 mg, ¢ocuklarda 1-2 mg/kg’dir. Topikal veya sistemik steroid, tetrasiklin,
nikotinamid, mikofenolat mofetil, IVIG, kolsisin, eritromisin, trimethoprim, interferon-alfa
tedavide kullanilan diger ajanlardir. Olgumuza dapson 25 mg/gilinve topikal orta potent

kortikosteroid baslandi. 1 hafta i¢inde lezyonlari ve kasintisi tamamen geriledi [1,3].

Sonug olarak lineer IgA biill6z dermatozu nadir goriilmekte ve farkli klinik bulgularla ortaya
cikmakla birlikte direkt immiinfloresan incelemede spesifik bulgularla kolay tan1 konulmasi
ve tedavilere cogunlukla iyi yanit alinmasi sebebiyle ayirici tanida akilda bulundurulmasi

gereken bir hastaliktir.
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