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OZET

Bu galiymada pemphigus vulgaris, pemphigus vegetans ve Duhring - Brocq tansi konmug
hastalardan alinan biopsi materyelleri 19k ve elektron mikroskoplarinda incelenmigtir. Pemphi-
gus olgularinda nekrezla sonu¢lanan Malpighi degeneranmmn akantolizle bagladifina ve akan-
toliz olayina da tonofilament striiktiiriinde meydana gelen bir degigimin sebep oldugn; Duhring-
Brocq olgulannda ise saptadigiomz dermadaki kollagen degenerasyonu ile bazal lamina hatabi-
yetine ise dermamin iist kisminda biriken likositlerin salgiladlklan enzimlerin neden oldugu
du§unulmu§tur

GIRILS

Etyolojisi heniiz agiklanmamig billi dermatozlar grubunda toplanan
Pemphigus ve Duhring - Brocq hastahklan bugiine degin birgok youleri ile
incelenmigtir. Pemphigus konusunda ultrastriiktiirel diizeyde aragtirmalar
ilk kez 1961 yiinda Wilgram ve ark. '® tarafimdan baslatlmgtir. Duhring
konusunda ise ultrastriiktiirel diizeyde birkag arastiriemm gizlemleri ile kar-
slagtik 127,912,

1976 yihnda bu gahsmaya baslarken olanaklanmiz oraninda yaptigimz
taramalarda iilkemizde bu konularda elektron mikroskobu ¢alismalarina rast-
layamadik. Bizi bu arastirmaya iten bir neden de bu olmustur.

Etyopatogenezi heniiz agikhfa kavusmammsg biillii hastalik gruplah’iciflde
yer alan Pemphigus ve Duhring - Brocq hastaliklari uzun siire aym hastahgin
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1884 yilinda Duhring ilk defa Dermatitis herpetiformisisi Pemphigus’
tan ayirmns ve by hastahiin eritemli, vezikillii, biilli, pistiilli, papiillii
ve multiform formasyonlar gosterebilen bir entite morbidite olabilecegini iddia
etmistir. Duhring’in fikri Kaposi tarafindan kabul edilmis ancak Brocg*
Duhring’i destekleyerek hastahin polimorf naturunu belirlemigtir. Bugiin
Fransa’da kabul edilen (Dermatite polymorphe Duhring - Broceq) terimi biillii
bir dermatoz tipini kapsamaktadur. 7

Pemphigus’da akantoliz ve hiicreleraras: képriilerin kaybolugunu Civatte$
tarafindan belirlenmesi ile, biitiin Pemphigus tiplerindeki biil ve epidermiste
patolojik degisiklikler gostermeyen hastahklara ait supepidermal biil birbirin-
den ayrilmugtir.

Pemphigoid, Ingiltere ve Amerika’da bagh bagina ayn bir béliim olarak
kabul edilmesine kargm, F ransa’da yakin zamanlarda Duhring - Brocg
hastahffinin bir gesidi olarak nitelendirilmeye baslanmistir. Belgika’da yapi-
lan elektron mikroskopu ¢ahigmalan Pemphigoidi Dermatitis hepatiformisten
aywran ézellikleri saptamustir, '

Fransiz aragtine: Beutner’in gozlemlerine gire Pemphigoid’de bazal
membranda meveut olan antikorlar dermatitis hepatiformisde bulunmaz ve
béylece ikisinin ayr1 hastaliklar olarak belirlenmesi gerektigini ortaya koyar?.

Uzun siire selim bir gekil olarak kaniksanan okiiler Pemphigoid deri ve
mukozalarda akantoliz olmaksizn subepidermal hiil gosterdiginden yeniden
Pemphigoid olarak simflandinimugtar,

Biilliz eriipsiyonlarla ilgili immiinolojik ¢ahsmalarin ¢ok ilerlemesi de bu
hastahklarm Ilinik alt smiffara. aynlmasma yetmemistir.

zaman siirecinde olusan sekonder degisiklikler alt simflara belirlenmesinde yine
giclikler ortaya gikar. Anatomik lekalizasyona gire Pemphigus intraepider-
mal, Duhring subepidermal grup iginde toplanabilir, :
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Pemphigus histolojik olarak epidermis hiicrelerini zellikle hijcreler arasi
képriileri tutan dejeneratif olaylar sonucn olugmug intraepidermal biil goste-
rir. Bazal hiicreler birbirinden aynlmasma ragmen dermaya olan baghhgin:
sirdiirir ve fotonik mikroskopta «mezar tagp goriiniimé, ortaya gikar,

Duhring -Brocghastailgxmn tipik histolojik Szelliklerini en iyi heniiz
vezikiil haline gegmemis eritemli zeminde veya gok erken vezikiillerde goz-
lenebilir. Biil genellikle subepidermaldir. Ilk degisiklik papilla tepelerinde
nitrofil ve eozinofil kiimelerinin birikmesidir 1°.

Elektronmikroskobu aragtirmalan degeneratif olaylarn orijinini etyo-
lojiyi aydinlatma amaglanm giider,

Wilgram ve ark. primer olaymn tonofilamentlerini desmozomlardan
ayrlmas: oldugunu savunarak bundan sonra desmosomlarn dagildigim ileri
siirmiiglerdir°. Braun - Falco ve Vogell? ise ilk bozuklugun epidermal hiic-
relerin desmosom olugturmasindaki yetersizlikten oldugunu ifade etmiglerdir.
Hashimoto ve Lever ise oral lezyonlarda yaptiklart ¢ahgmalarda hiicre i¢inde
membran coating graniillerin sayisim arturabilecek dzellikle intraselliiler mad-
de formu saptamuslardir®. Beutner ve Chorzelski’ye gire de primer olay hiic-
re iginden ok hiicreler arasinda yer almaktadr 2.

Wilgram, Caulfield ve Lever’in ortak goriigii akantonilotik biiliin des-
mosom kaybina bagfl olarak ortaya giktifi geklinde zetlenebilir 193, Yine
aym aragtinicilara gire bu olay tonofilamentlerin nce kondansasyonu daha
sonra aynlmasi ile baglamakta ve tonofilament desmosom kompleksi yikilmak-
tadir.

Duhring hastahin konusunda yapilan ultrastruktiirel arastirmalan soyle
dzetleyebiliriz;

Bellone ve Caputo! bazal degisikliklerin dermanm papiller tabakasinda
ve dermo - epidermal bolgede oldugunu ileri siirmiiglerdir. Pierard ve King!2
ile Jakubowicz ve Dabrowski gbzlemleri sonucu hemen aym karara vararak
patolojik olaym baslangi¢ yerinin dermamm iist kism oldugunu ileri siirmiig-
ler ve burada toplanan lskesitlerin salgiladig: proteolitik enzimlerin bazal
membranla bagdokusunu eritip biil olusturdugunu kabal etmiglerdir. Fry ve
Johnson ise primer degisiklizini bazal tabaka hiicrelerinde oldugunu ileri
sirmiiglerdir. Aragtincilann bu sekilde ditsiinmelerine neden ise bazal lamina-
mn bag dokusu elementlerinden degil epitelyal elemanlardan olugtugunu be-
lirleyer teoridir 7. S
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GEREC VE YONTEMLER

Aragtirma materyelleri, Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi
ve Cerrahpaga Tip Fakiiltesi ile Jisli Cocuk Hastanesi Deri Hastahklan Klinik-
lerinde yatan, teshisleri klinik ve histdpatolojik olarak dogrulanmus hastalar-
dan biopsi ile saglanmstir. Biopsiler minimal novokain anestes alunda ah-
narak 4 mm lik par¢alara hélitnmiistiir. -

Elektronmikroskobunda incelenerek parcalar pH 7.4 fosfat tamponlu
glutaraldehidde bir saat bekletildikten sonra bir aksam pH 7,4 fosfat tampo-
nunda birakildi. Pargalar bu ¢izeltide iken 1 mm? Lik kisimlara ayridi. Bun-
dan sonra son tespit igin pargalar %1 lik esmium tetroksite ahmip bir saat
44°C de bekletildi. Asetonla dehidratasyondan sonra parcalar Westopal
ortamma gémiildi. 60°C lik etiivde 24 saatlik polimerizasyondan sonra
parcalar UM1 ve UM2 ultramikrotomlarinda kesildi Uranil asetatta 30
dakika ve kursun sitratta 10 dakika boyama yapilarak kontrast saglands.
Elde edilen bu érnekler Zeiss EM -9 ve EM - 10 elektromikroskoplannda
incelendiler.

BULGULAR

Yaptifimz elektronmikroskobu galismalarmdan elde ettigimiz sonuglan
agafidaki sekilde siralayabiliriz.

Bazal tabaka hiicre zarlarinda hem Pemphigus vulgaris hem de Pemphigus
vegetanl: olanlarda erime gize carpiyordu.

Hiicre nukleus’larinin kromatin vapsinda yer yer dagilmalar dikkatimizi
cekti. )

Pemphiguslu olgularda hiicre organellerindeki degenerasyonlar ¢ok helir-
_gindi. Mitokondrilerde agk bir krista kayhs, vakuolizasyon ve sisme gorii-
TYiayordu (Sokil : 1). Graniilli ve graniilsiiz endoplazmik retikulumda belirgin
bir dilatasyon goriiliyvordu (Sekil : 2). Pinostatik vezikiillerin sayisinda da
bir artis vardr (Sekil : 1, 2). '

Hiicreler aras alan Szellikle Pemphigus vulgarisli olgularda baglantila-
m tamamen ortadan kalktygi genis bosluklar halini almist: (Sekil : 2).
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Sekil : 1 Pemphigus vegetans. Stratum spinosumda desmosomlar ve sayilan

azalmig tonofilamentler.

D = Dezmosom,
T = Tonofilament,
N = Nukleus,

M = Mitokondri,

Y = Multivezikiiller
Ly = Lizozem,
1 = Hiicreler aras: alan.

Tonofilamentler sayica azalmig olup hiicre igine dogru Qckilmi§t.ir. Pen:p%u'—
gus vulgarisli olgularda tonofilamentleri bazal tabakada C.§eklmde ‘bum}l-
miis ve kondanse olmus sekilde saptadik (Sekil : 3). Tonofilamentlerin bir-
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Sekil : 2 ~Pemphigus vulgaris. Graniilli endeplazmik retikulumda elilatasyon
ve hiicreler aram képriilerin ortaden kalkmas: ile olugan akantoliz gorinimi,
GER = Granillii endoplazmik retikulum

i = Hiicreler aras alan,
Mn = Mikroviltus,
ME = Melanin graniilleri.

legtirici desmosomlarla ilgili kalmams ve ¢ogu yerlerde desmosomlar ortadan
kalkmugtir (Sekil : 1.

Derma ile epidermisi birbirinden ayiran bazal lamina yer yer sismeler
ve kopmalar gosteriyordu (Sekil : 3).
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Pekil : 3 Pemphigus vulgan’s. Bazal lamina ve hemidesmosomlarmn gorii-

niimii,
E = Epidermis,

D = Derma,
Hd = Hemidesmosom,

T = Tonofilament.

Dermamn yapismda highbir normal dis1 olusuma rast]-anmamlﬁtlr. ]_:)uhri:i :
Brocg tams konmus olgulara ise dermadaki kollagen liflerde tam bir ne
bioz ve bazal laminada harabiyet saptadik. Bunun yamr-Lda dt-armadf yaygui
eozinofil infiltrasyonﬁna rastladik (Sekil : 4, 5). Derma ile epidermis arasin
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Sekil : 3 Dubhring olgusunda dermadaki kollagen liflerin giriinfimii.

Sekil ; 4 Dauring tams konmus olgnda’ eozinofilinin gérimimii.

SUMMARY
da bazal laminann ortadan kalkmasiyla olusmus lakiinlerde yer yer fibrin ta- HISTOLOGICAL AND ULTRASTRUCTURAL STUDIES ON THE PEMPHIGUS AND
biatmda fibriler striiktiirde madde birikintilerinde rastladik. DUHRING DISEASES

Biopsy specimens from bullous lesions of pemphigus vulguris, pemphigus vegetans and
Duhring - Brocq disease were studied with light and electron microscope.

Pemphigns konusundaki bulgularinuz Wilgram, Caulfield ve Lever ile
wyarlik gésterirken Duhring olgulanimizda engok Jakubowicz ve Dabrows- . i

It is suggested that the initial change in acantholysis that takes place in pemphigus is due

to injury of the tonofibrils within the epidermal cells followed by general cell necrosis and colla-

gen necrosis, basal lamina destruetion observed in Duhring - Brocq disease might be the result
of the preoteolylic enzyme activation of the accumulated lencocytes in the upper dermis.

kt’nin bulgulan ile fikir birligine vardiracak nitelikte bulgular elde ettik &'3,
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