
Istanbul TLp Dergisi 2005; 1: 40-43 
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OZET 

Subkorneal Pustiller Dermatoz (Sneddon-Wilkinson 
Hastallgl) 
Subkorneal piistiiler dermatoz (Sneddon-Wilkinson Hasta
bjjL) kronik, selim seyirli, esasen govdeye ve fleksural bolgelere 
yerle§en steril vezikulopiistiillerle karakterize, tekrarlayLcL 
bir hastaltkttr. Lezyonlar yiizde ve mukozalarda gorillmez. 
Lezyonlann histopatolojisinde polimorf niikleer lokositlerle 
dolu subkorneal pilstiil olu§umu gorillilr. Orta ya§ ilzerinde 
ve kadmlarda daha stk olarak gozlenir. Etyopatogenezinde 
enfeksiyonlarm tetikleyici rolil, im-milnolojik mekanizmalar, 
IgA ve IgG gammopatileri ve bazt otoimmun hastabklarla 
beraberlik ilzerinde durulmu§sa da tam olarak nedeni hala 
bilinmemektedir. Ktrk sekiz ya§mda erkek hastada 6 ytldtr 
var olan govdeye yerle§imli pilstiiler lezyonlara klinik ve 
histopatolojik olarak subkorneal pilstiller dermatoz tamst 
konuldu. Olgumuzda aynca ileri derecede demir eksikligi 
anemisi ve gammopatisiz IgA yilksekligi saptandt. Hasta 
lOOmg I giln dapson tedavisine olumlu yamt verdi ve haZen 
lezyonsuz olarak takip edilmektedir. 

Anahtar Kelimeler: Subkorneal pilstiller dermatoz, Sned
don-Wilkinson Hastabgt. 

GiRi~ 

ilk defa 1956 yllmda orta ya§ kadmlarda Sneddon 
ve Wilkinson tarafndan tammlanml§ olan subkorneal 
pu-stuler dermatoz (SPD) hala tam olarak sebebi bilin
meyen hastahklar arasmdad1r. Hastalar genellikle orta 
ya§m uzerinde kadmlardrr. Ancak ~ocuklarda ve erkek-
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SUMMARY 

Subcorneal Pustuler Dermatosis (Sneddon-Wilkinson 
Disease) 
Subcorneal pustular dermatosis (Sneddon- Wilkinson dise
ase) is a chronic, well prognosed, relapsing disease charac
terized by sterile vesiculopustules affecting primarily trunk 
and flexural surfaces. Lesions are not seen on the {ace and 
mucosa. In the histopathology o{the lesions subcorneal pus
tule formation containing neutrophils is seen. It is seen mo
re frequently after the middle ages and in the women. It s 
etiologic cause is still not known completely but triggerring 
role of infections, immunologic mechanisms, IgA and IgG 
gammapathies, and coincidence with some autoimmune 
mechanisms were reported for the etiopathogenesis. Subcor
neal pustular dermatosis was diagnosed clinically and his
topathologically for the 48 year old man having pustular 
lesions settled on his trunk for 6 years. Also, severe iron 
deficiency anemia and IgA elevation without gammapathy 
was detected in our patient. A good response is obtamed 
with lOOmg I day dapsone therapy and presently the patient 
is being followed up without lesion. 
Key Words: Subcorneal pustular dermatosis,Sneddon
Wilkinson disease 

lerde girilebihnektedir. Burada 48 ya§mda erkekde, ile
ri derecede demir eksikligi anemisi ve gammopatisiz 
hiperimmunglobulin ile birlikte gorulen SPD olgusu 
sunulmaktad1r. 

OLGUSUNUMU 

Kirk sekiz ya§mda erkek hasta 6 yll once ba§layan 
ve son 3 y1lda giderek §iddetlenen, govdesinde ortaya 
~1kan iltihaph sivilceler yakmmas1yla poliklinigimize 
ba§vurdu. Dermatolojik muayenede sa~h deride, ytizde, 
kol ve bacaklarda vezikUl ve p\istuller goruldu_ Lezyonlar 
olu§-umlarmdan k1sa bir sure sonra krutlamp, aksilla, 
ingui-nal ve abdominal biilgelerde sirsine, i~ i~e ge~mi§ 
5-10 em ~apmda annuler ve polisiklik bi~imli, eritemli 
skuamh lezyonlar olu§turuyorlardl. Yeni lezyonlar bir
birleriyle birle§erek perifere dogru ilerleyip bir zon 



olw~turmakta ve daha once ortaya ~1kan lezyonlar 
krutlanmaktayd1 (Resimi,Il). 

Y eni ~1kan bir pi.isti.ilde pi.iyi.in alt bolgede topland1g1 
ve seviye gosterdigi (hipopiyon) gozlendi. Govdede iyilef?ip 
kaybolan lezyonlarm yerinde hiperpigmente maki.iller 
vard1. Hastanm lezyonlarla ilgili yakmmas1 ve kaf?mbsl 
yoktu. Lezyonlar belirgin bir nedene bagh olmaks1zm 
degif?ken arahklarla tekrarhyordu. 

Hastamn yap1lan fizik muayenesinde bir ozellik sap
tanamadi. Ozge~mif?inde 15 Yil once tedavi edilmif? ti.ibe
rkiloza bagh plirezi, 10 Yild1r govdeye lokalize fronki.ilo
zis, 3 yd once baf?layan hemoroid kanamasmdan dolaJI 
2 Yil once hemoroid operasyonu vard1. Hastanm ailesinde 
ve yakmlannda benzer lezyonlardan ohnamif? ve belirgin 
bir hastahk yoktu. 

Laboratuar tetkiklerinde hemogram ve periferik ya
Jlllada eritrositlerde hipokrom mikrositer anemi, serum 
demirinde ve ferritinde di.if?i.ikli.ik bulundu. Posthemora
jik demir eksikligi anemisi tams1 konup tedaviye baf?lan
di. Pi.isti.il i~eriginden ahnan materyelin gram boyanma
smda ve ki.ilti.iri.inde bakteri saptanmad1. Batm USG 
normaldi. Total IgE, IgG, IgM, C3, C4, beta mikroglobu
lin normaldi. IgA ol~i.ilebilir di.izeylerin i.izerindeydi. (K
aleftad firmasmm kiti kullamlarak yapdan radial im
mi.indiffi.izyon testinde til~i.ilebilir degerler 7 -717mg/dl 
olup, normal degerler 68-420 mg/dl idi).Glukagon seviyesi 
normaldi. Total protein normal olmakla birlikte albumin-
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globulin oram tersine donmi.if?ti.i. Albumin 3,6 gr/100ml 
globulin 4,2 gr/100ml idi. Protein elektroforezinde gam
moglobulin 3.11 olarak saptand1 ve monoklonal gammo
patiye uyan bir egri ~iziyordu. lgA paraproteinemisi 
dii!?iini.ilerek yap1lan 24 saatlik idrarda Bence-Janes 
proteini bulunamad1. Kafatas1, pelvis, femur grafilerinde 
patoloji saptanmad1. Hastanm multipl miyeloma di.if?lin
di.irecek kemik agrilan, bel agrilan yoktu. Soz konusu 
durumun gammopatisiz hiperlgA bulundugu d~i.ini.ildi.i. 

Hastamn kolundaki yeni ~1kan bir hipopiyonlu pi.is
ti.ilden Sneddon-Wilkinson hastah~. pemfigus foliaseus, 
IgA pemfigusu, dermatitis herpetiformis, plisti.iler psor
iasis, glukagonoma sendromu on tamlanyla biyopsi ya
pildi. Epidermisde geni!? subkorneal blister olu~;>umu, 
blister li.imeninde notrofil polimorf, fibrin, akantolitik 
hi.icreler, blister tabanmdaki epidermisde spongioz, 
notrofilik spongioz, i.ist dermisde damar li.imenlerinde 
notrofil polimorfvarhg1, perivaski.iler seyrek eozinofil, 
notrofil polimorf da i~eren mononi.ikleer a~rhkh iltihabi 
hi.icre infiltrasyonu, ekstravaze eritrositler gdruldu. 
(Resim 3) Perilezyoner deriden yapilan biyopside DIF 
negatif olarak bulunuldu. 

Hastamn klinik lezyonlanmn gori.inlimu ve seyri, 
histopatolojide subkorneal pi.isti.il oluf?umu ve polimorf 
lokositlerden olui;imasi ve DIF m negatif olmas1 neden
iyle Sneddon-Wilkinson Hastah~ tams1 konuldu. Hasta
ya oncelikle demir eksikligi i~in oral demir tedavisi bai;i
landl. Hematokriti yi.ikselince aynca 100mg/gi.in Dapson 
baf?lamldi. Dapsonla lezyonlar hiZla geriledi. D~ ay son
raki kontroli.inde yeni lezyon ~lki!?I yoktu. Dapson dozu 
50mg/gi.ine azalbld1. Hasta halen takibimiz altmdad1r. 

TARTI~MA 

Hastah~n tam olarak sebebi bilinmemektedirn. SPD 
olgulannda epidermisde IgA depolanmas16 ve IgA gam
mopatileri bildirilmi§tir7·9 . Ancak gammopatisiz lgA 
yi.iksekligi de soz konusu olabilmektedir3. IgA protein
lerinin normal epidermisle etkile§digi ve SPD patogene
zinde rol oynad1~ ileri si.iri.ilmi.if?tlir7 • Hastahk serone-
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gatifartrit10, romatoid artrit11, piyoderma gangrenozum, 
sistemik lupus eritematozusla birlikte goriilebilir1·I2_ 

SPD lezyonlan piistiil halinde veya ~ok klsa omiirlii 
ve sonradan piistiile donen vezikiiller halinde ba~lar ve 
birka~ giin i~inde yiizeyel bir skuam veya krut brrakarak 
kaybolurlar. Halkalar veya klvnmlar ol~turacak ~kilde 
, piistiillerin grupla~ma egilimleri vard1r. Lezyonlarm 
lokalize olduklan ba~hca yerler kas1klar, aksillalar, go
gus altlan ve ekstremitelerin fleksor yiizleridir. Yiiz ve 
mukoz membranlar hi~ tutulmaz. Hastalarm genel dur
umlan iyidir ve ate~li donemler bulunmaz1·13. Histolojik 
olarak piistiiller impetigo ve penUJgUS foliaseusda oldugu 
gibi stratum korneumun altmda olu~ur- Akantolizis yo
ktur ve piistiil i~inde bol notrofil vardrr. 1st dermisde 
perivaskiiler notrofilik ve daha az olmak iizere eozino
fillerden olu~an bir infiltrasyon goriiliir1·14• 

Histopatolojik ve klinik olarak SPD ile dermatitis 
herpetiformis, impetigo contagiosa, glukagonoma send
romu, pemfigus foliaseus, lgA pemfigusu ve piistiiler 
psoriasis kari~bilir15. Piistiillerde bakteri bulunmamas1, 
lokal ve sistemik antibiotik tedavilerine yan1t vermemesi 
ve lezyonlann da~hm1 ile impetigodan kolayca aynla
bilir. Dermatitis herpetiformisin ~tok ka~mbh olmas1 
ve lezyonlarm ekstansor bOlgeleri tutmas1,DIF de dermal 
papillalardaki tipik lgA birikimi, SPD de jejunal mukoza
da degi~iklik olmamas1 aymc1 tamda gozoniine ahmr. 
Glukagonoma sendromundan kanda a~m glukagon ol
mamasi, ge~ek piistiil olmamas1, dudak ve oral mukoza
da erozyonlar olmamas1 ve iist dermiste nekroz olmamasi 
ile aynlabilir. 

Piistiiler psoriasis ve SPD arasmdaki histopatolojik 
benzerlik nedeniyle, bu iki hastal$n birbirleriyle ili~kili 
oldugu ileri siiriilm~tiir16 . Hastah~n UVB ve PUV A 
tedavilerine iyi cevap vermesi de bu ili~kiyi destekler 
nitelikte goziikmektedir17. Ancak halen SPD'un kendi 
ba~ma ozel bir hastahk Im oldugu veya piistiiler psoria
sisin bir varyanb oldugu tam olarak belli degildir1. 

Son yularda intraepidermal lgA piistiilozisi veya lg
A pemfigusu ad1 verilen ve klinik olarak SPD ile aym 
olan subkorneal veya intraepidermal yerle~imli, intersel
liiler ara maddeye kar~I lineer lgA depolanmas1 gosteri
len ve dapson tedavisine genellikle cevap veren olgular 
bildirilmi~tir18 . Tablo SPD tip ve intraepidermal notro
filik lgA dermatoz tiplerine aynlmaktadrr. lgA pemfigu
sunun SPD tipinde human desmocollin 1 maddesinin 
autoantigen oldugu gosterilmi~tir19. Bu olgularm halen 
SPD dan ayn bir hastahk m1, yoksa SPD variant! olup 
olmad1~ a~1khk kazanmami~tirl2 _ 

SPD olgularmda birinci olarak se~ilecek ila~t dapson
dur ve olduk~a etkilidir. Aynca asitretin, kloramfenikol, 
tetrasiklin, sulfapiridin, ostrojen, kortikosteroid, immun
globulin, niacin, ko~isin ve UV 1~mlan SPD tedavisinde 
kullani1Im~lard1r14 _ 
Hastahk, kendi kendini smrrlayabilen bir dermatoz ol-

42 

masma ragmen, niiksleri yaygmd1r olup birden hire ba
~layabilir ve generalize olabilir. Remisyon donemleri 
hastadan hastaya olduk~a degi~iklik gosterebilir. Orta
lama 5-8 yilda hastalgk sona erebilir5. 
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