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Paraneoplastik Pemfigus: Olgu Sunumu
Paraneoplastic Pemphigus: A Case Report
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OZET

Paraneoplastik pemfigus (PNP), basta non-Hodgkin lenfoma olmak iizere diger lenfoproliferatif hastaliklar ile birliktelik gdsteren nadir bir pemfigus tipi-
dir. Diger pemfigus tiplerinden farkli olarak kendine 6zgii histopatolojik ve immiinfloresan bulgulari olup, kotii prognozludur. Mortalite orani yaklasik ola-
rak %90°dir. Oliim, hastaligin direkt yolla solunum yollar1 epitelini etkilemesi sonucu olugan solunum yetmezligi, sepsis ve multiorgan yetmezligine bagh
olarak meydana gelir. Oral mukozadaki agrili erozyonlar tiim olgularda goriiliir. Benzer lezyonlar viicuttaki diger mukozal yiizeylerde de goriilebilir. Po-
limorfik paternde olan cilt lezyonlarmin ise farkli varyantlari vardir. PNP’un tedavisi altta yatan neoplazinin ve otoimmun fenomenin birlikte tedavisini
icerir. Bu olgu sunumunda non-Hodgkin lenfomaya bagli olarak geligen, hizli seyirli bir PNP olgusu tartisilmgtir.
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ABSTRACT

Paraneoplastic pemphigus (PNP) is a rare type of pemphigus which is seen in association with lymphoproliferative diseases, most commonly with non-
Hodgkin's lymphoma and several other malignities. It has its own histopathologic features and immunfluorescence findings unlike the other types and has
a poor prognosis . Mortality rates approach 90%. Causes of death include sepsis, with resultant multiorgan failure, and respiratory failure due to the direct
effects of the disease on the respiratory tract epithelium. Painful erosions of the oral mucosa is common to all cases. Similar lesions may exist on other mu-
cosal surfaces of the body. Skin lesions consist of in polymorphic pattern have different variants. The treatment of PNP includes both the treatment of un-
derlying neoplasia and the autoimmune phenomena. In this present case report a rapidly progressing PNP case depending on non-Hodgkin’s lymphoma
was discussed..

Keywords
Lymphoma, non-hodgkin; head and neck neoplasms; paraneoplastic syndromes; pemphigus

Bu ¢alisma 26 - 31 Mayis 2007 tarihinde Antalya’ da gergeklestirilen 29. Turk Ulusal Kulak Burun Bogaz ve
Bas-Boyun Cerrahisi Kongresinde poster olarak sunulmustur.

Calismanin Dergiye Ulastigi Tarih: 22.02.2008 Calismanin Basima Kabul Edildigi Tarih: 20.06.2008

Yazisma Adresi
Dr. Ozer Erdem GUR
Genglik Cad. 19/6 Anittepe/ Ankara

Tel: 0312 2303336
E-posta: erdemkaptan@yahoo.com




28 KBB ve BBC Dergisi 17 (1):27-29, 2009

GiRiS

araneoplastik pemfigus (PNP), maligniteler ile te-
Ptiklenen, epitelyal yapilarin desmozom ve hemides-
mozomlarina karsi olusan otoantikorlar ile karakterize,
nadir goriilen ve hayati tehdit eden, otoimmun ve mu-
kokutandz bir hastahiktir. {1k defa 1990 yilinda Anhalt
ve ark. tarafindan tanimlanmistir ve 5 temel kriter ige-
rir: 1- mukoza ve cildi tutan polimorf erozyonlar; 2- epi-
dermal akantoliz, diskeratoz ve bazal tabaka vakuoler
degisiklikleri gibi histopatolojik bulgular; 3- direkt im-
miinfloresan ile tespit edilen epidermal ve/veya bazal
membran boyunca IgG ve kompleman birikimi; 4- bir-
cok epitel tipine karsi olugsmus serum otoantikorlarinin
tespiti; 5- 250, 230, 210 ve 190 kd’ luk dort antijenin
immiinopresipitasyon ile kompleks olugturmasi.!-

PNP, non-Hodgkin lenfoma basta olmak tizere ge-
nellikle lenfoproliferatif hastaliklar ile iliskilidir. Bunun
disinda kronik lenfositik 16semi, Castleman hastaligt, ti-
moma, sarkomlar, Waldenstrom makroglobulinemisi ve
akciger kanseri ile birlikte ortaya ¢ikabilir.* PNP’un en
belirgin 6zelligi olan oral mukozadaki siddetli agrili eroz-
yon ve llserler genellikle erken bir belirti olarak olgula-
rin hepsinde vardir ve pemfigus vulgaristen daha siddetli
ve yaygindir.® Benzer lezyonlar orofarenks, nazofarenks,
tonsiller, burun, larenks, 6zefagus ve anogenital muko-
zada da goriilebilir. Hastalarin tigte ikisinde konjunktiva-
lar tutulur. Ozellikle gévde ve proksimal ekstremitelerde
olmak tizere polimorfik paternde olan cilt lezyonlarinin
pemfigus benzeri, pemfigoid benzeri, eritema multiforme
benzeri, greft versus host hastaligi benzeri ve liken planus
benzeri olmak {izere bes adet varyanti vardir.*

Bu olgu sunumunda non-Hodgkin lenfomaya bagli
olarak gelisen hizli seyirli ve tedaviye direncli bir PNP
olgusu tartigilmistir.

OLGU SUNUMU

55 yasinda bayan hasta boyun sag tarafinda bir y1l-
dir yavas olarak biiyiiyen kitle, son ii¢ aydir dil ve buk-
kal mukozada ¢ok agrili tilserler ve bunlara bagli olusan
oral beslenme gii¢cliigii sikayeti ile bagvurdu. Fizik mua-
yenesi ve panendoskopisi yapilan hastanin boyunda sag
st juguler bolgede 4x4x3 cm’lik, lastik kivamli, mobil,
diizglin smirli, palpasyonda hassasiyet gostermeyen
kitle ve yaygin oral aftlar disinda bulguya rastlanmadi.
Boyundaki kitleden yapilan ince igne aspirasyon biopsi
sonucu ‘siipheli malign lenfoma’ olarak raporlandi. Bo-
yundaki kitleden ve oral mukozadan insizyonel biyop-

siler yapildi. Histopatolojik tanilar1 sirastyla non-
Hodgkin lenfoma ve pemfigus vulgaris olarak rapor
edildi. Klinik ve histopatolojik bulgular ile hastaya non-
Hodgkin lenfomaya bagli gelisen PNP tanis1 konuldu.
Giinliik 1 mg/kg oral prednizolon ve destekleyici tedavi
baslanan hastanin mukozal ve cilt lezyonlart giderek
yayginlastt. Eritemli zeminde gelisen papiiller ve vezi-
kiiller hizla artarak sirasiyla yiiz, gévde, iist ekstremite-
ler ve genital bolgeye dogru yayilarak ¢ok agrili,
hemorajik iilserler meydana getirdi. Ayrica sag gozde
konjunktivit gelisti (Resim 1 ve 2). Genel durumu hizla
bozulan hasta tedavinin dordiincii giiniinde solunum
yetmezligine bagli olarak kaybedildi.

TARTISMA

PNP’un ilk belirtisi ve en belirgin klinik 6zelligi ag-
ril1 stomatittir. Oral tutulum tedaviye karsi son derece di-
renclidir ve tiim orofarenksi kaplayabilir. Lezyonlar
ozellikle dil lateralini ve dudaklarin vermilyon hattini
tutar. Siddetli agrinin nedeni ise dil tutulumudur.’* Olgu-
muzda da benzer sekilde PNP’un ilk belirtisi 6zellikle dil
lateralini ve dudaklarda vermilyon hattin1 tutan oral lez-

junktivanin tutulumu gériilmektedir.



Resim 2. Non-Hodgkin lenfoma bagli olarak boyun saginda kitle ve alinan
biyopsiye sekonder olusan insizyon alani gérlimektedir.

yonlar olmustur ve ¢ok agrili oldugu icin hastada bes-
lenme giicliigli olusturmustur. Ayrica, hastalarin yarisin-
dan gogunda goriilen konjunktiva tutulumu da eklenmistir.

Literatiir incelendiginde PNP’da goriilen cilt lez-
yonlarinin morfolojilerinin ¢ok gesitli oldugu ve ayni
hastada farkli zamanlarda farkli lezyonlarin olabildigi
goriilmiistiir.> Olgumuzda da eritemli zeminde gelisen
papiiller ve vezikiiller sirastyla yiiz, gévde, st ekstre-
miteler ve genital bolgeye dogru yayilarak ¢ok agrili,
hemorajik iilserler meydana getirmistir.

PNP olgularinin biiyiik ¢ogunlugu non-Hodgkin
lenfoma, kronik lenfositik 16semi ve Castleman hastaligi
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ile iligkilidir.>* Bu olguda PNP, non-Hodgkin lenfoma
zemininde gelismistir. Fakat belirgin bir neoplazm ol-
madan da PNP olgular1 bildirilmistir.>

PNP’un tedavisinde otoimmun gelisen hastaligin te-
davisinin yaninda altta yatan neoplazmin da tedavisi ge-
reklidir. Eger benign ve rezeke edilebilecek bir timor s6z
konusu ise, cerrahi ile rezeksiyon klinik semptomlarda
diizelme saglayabilir ve otoantikorlarin titresini azaltabi-
lir.> Malign neoplazmlar s6z konusu oldugunda ise altta
yatan hastaligin tedavisi ile PNP’un diizelmesi arasinda
¢ogu zaman bir baglant1 yoktur ve PNP tedaviye karsi son
derece direngli olabilir.® PNP’un tedavisinde yiiksek doz
kortikosteroidler tek basina veya azotiopurin, siklospo-
rin, metotreksat, siklofosfamid gibi immunsupresif ilag-
lar ile kombine olarak verilebilir. Eklenebilecek diger bir
tedavi segenegi ise plazmaferezdir.>*’ Yine de bu ilagla-
rin yiiksek doz ile tedavilerine ragmen hastalarin yaklasik
olarak tigte ikisi solunum yetmezIligi ile sonuglanan akci-
ger tutulumu dahil sepsis, pndmoni gibi komplikasyonlar
nedeniyle kaybedilmektedirler. Uzun donem yasayan ol-
gular da az sayida olmakla beraber bildirilmistir.® Olgu-
muzda tant konulmasini takiben derhal kortikosteroit
tedavisi baglanilmasina ragmen hastanin mukozal ve cilt
lezyonlar1 artmistir ve genel durumu hizla bozulmustur.
Tedavinin baslamasindan dort giin sonra hasta solunum
yetmezligine bagli olarak kaybedilmistir.

Son ¢aligmalar gostermistir ki bu hastaligin para-
neoplastik otoimmiin multiorgan sendromu olarak ad-
landirilmasi daha dogrudur. Ciink{, olusan otoantikorlar
sadece cilde kars1 degil, viicuttaki birgok organin anti-
jenlerine kars1 olusur. Birgok paraneoplastik fenomende
oldugu gibi aktivitenin nedeni altta yatan hastaliktir ve
bu tedavi edilmedigi siirece genellikle 6ldiiriicli olan
neoplazmdan ziyade PNP’dur.*’

Bas boyun neoplazmi olan hastalarda ciltte ve 6zel-
likle de oral mukozada olusan agrili lezyonlarda bu
nadir de olsa goriilen 6liimciil fenomen akilda tutulmaly;
taninin konulmasinda ve takiben immiinosupressif te-
davinin baglanilmasinda hizli olunmalidir.
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