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OZET

Pemfigus nadir gériilen, kronik seyirli, hayat1 tehdit eden otoimmiin bir
hastaliktir. Diinyamin farkli bélgelerinden bildirilen raporlarda hastaligin
klinik ézellikleri farkhihik gostermektedir. Bu ¢calisma Dicle Universitesi Tip
Fakiiltesi Dermatoloji poliklinigine basvuran pemfiguslu hastalarin klinik
ozelliklerini belirlemek amaciyla yapuldi. Klinigimizde Temmuz 1994-Ocak
2004 tarihleri arasinda pemfigus tanist ile tedavi ve izlemleri yapilan 52
hastamin  tbbi  kayitlart  retrospektif olarak incelendi. Hastaligin
baslangicinda ortalama yas 43, erkek: kadin oranmi ise 1:2° dir. En sik
goriilen form pemfigus vulgaristir. Pemfigus vulgarisli hastalarda
hastaligin baslangicinda olgularin % 52’sinde sadece oral mukoza, %
28’inde deri, % 20’sinde ise hem oral mukoza hem de deri tutulumu vardi.
Pemfiguslu hastalarimizda hastaligin baslangicinda ortalama yas daha
geng olup, hastalik kadinlarda daha siktir.

Anahtar Kelimeler: Pemfigus, Klinik Ozellikler

Clinical Features of Patients with Pemphigus Admitted To Dermatology

Department of University Hospital in Diyarbakir

SUMMARY

Pemphigus is a rare, chronic and life-threating autoimmune disease.
The clinical picture varies in reports from different regions of the world.
Our purpose was to define the clinical features of the patients with
pemphigus treated and followed in the Department of Dermatology, Faculty
of Medicine, University of Dicle. Medical records of 52 patients with
pemphigus, diagnosed at our clinic, from July 1994 to January 2004, were
analysed retrospectively. The mean age at onset of the disease was 43 years.
The male to female ratio was 1:2. The most frequent form was pemphigus
vulgaris. At the onset of the disease in those patients with pemphigus
vulgaris, there was only oral mucosal involvement in 52%, only skin
involvement in 28%, and both in 20%. Pemphigus vulgaris is the most
frequent form of pemphigus. Females are more prone to the disease. The
age of onset was lower than that classically reported.

Key Words: Pemphigus, Clinical Features

Cilt: 34, Say1: 2, (116-119)

GIRIS

Pemfigus nedeni bilinmeyen, deri ve
miik6z membranlarda erozyon ve biillerle
seyreden, kronik, otoimmiin bir hastaliktir.
Pemfigus, diinyanin her tarafinda goriilebilen
bir hastalik olup; insidanst 0.5/100000 ile
3.2/1000000 arasinda degismektedir. Hastaligin
siklig, tipi, baslangic yasi, klinik 6zellikleri ve

siddeti diinyanin degisik bolgelerinde ve irklar
arasinda  farkliliklar  gostermektedir  (1).
Pemfigus vulgaris Yahudilerde ve Akdeniz
orijinli kisilerde, eskiden Brezilya pemfigusu
olarak bilinen pemfigus foliaseus ise Giiney
Afrika ve Gliney Amerika’da daha sik goriiliir

2).

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Dermatoloji Anabilim Dali, Diyarbakir

116



S. Cigekli Turgutalp ve M. Harman

GEREC VE YONTEM

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi
Dermatoloji kliniginde Temmuz 1994-Ocak
2004 tarihleri arasinda tedavi ve takip edilen,
histopatolojik ve/veya direkt immiin floresan
(DIF)  degerlendirme  sonucunda  tanisi
dogrulanmis 52 pemfiguslu hasta retrospektif
olarak yas, hastaligin baslangic yas1 ve
baslangic yeri, hastalik siiresi, beraberinde
baska hastaligt olup olmadigi ve ailede
pemfigus varligi agisindan degerlendirildi.

BULGULAR

Pemfiguslu 52 olgunun 35’1 (%67) kadm,
17°si (%33) erkek olup, kadm:erkek oram
2:1°dir. Hastalarin yaglar1 19-76 yaslar1 arasin-
da (ortalama yas 47.86+£15.27), baslangig
yagslar1 ise 12-74 yaglar1 arasinda degismekte-
dir (ortalama 43.48+16.28).

Hastalarin 46’s1 (%88.5) pemfigus vulgaris
(PV), 2’si (%4) pemfigus foliaseus (PF), 2’si
(%4) pemfigus vegetans (PVt), 1'i (%2)
pemfigus eritematozus (PE), 1’1 de pemfigus
herpetiformis (PH) hastasi idi.

Baslangic lezyonu hastalarin  26’sinda
(%50) oral mukozada, 17’sinde (%33) deride
ve 9’unda (%17) hem oral mukoza hem de
deride birlikte idi. Hastalik siiresince oral
mukoza tutulumu hastalarin 46’sinda (%88,5)
mevcuttu.

PV’de baslangic lezyonu 24 hastada (%52)
sadece oral mukozada (yanak mukozasi,
damak, dil, dudak ve dis eti mukozasi ile
farinks ve larinkste, ¢ogunlukla erode plaklar,
nadiren saglam biil seklinde) iken; 13 hastada
(%28) sadece deride (erozyon ve/veya biil
seklinde), 9 hastada (%20) hem oral mukoza
hem de deride idi.

Hastalarin baslangic lezyonunun yeri ve
hastalik siiresince tutulum alanlar1 tablo 1’de
Ozetlenmistir.

Pemfiguslu 4 hastada diabetes mellitus, 3
hastada hipertiroidi, 1 hastada hipotiroidi, 2
hastada hipertansiyon, 2 hastada isitme kusuru,
1 hastada alopesi areata, 1 hastada akantozis
nigrikans, 1 hastada mide iilseri vardi.

Anamnezde bir hastanin amcasinin 15
yillik pemfigus hastas1 oldugu 6grenildi. Bir
hastada hastaligin gebelik ile birlikte ortaya
¢iktig1 ve daha sonraki gebelikte de tetiklendigi
saptandi.
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Tablo 1. Hastalarin baslangi¢c lezyonlar1 ve
hastalik siiresince tutulum alanlari

PV  PF/PE

(n=46) (n=3)
Baslangi¢ lezyonu
Sadece oral mukoza 24 (%52) 0 (%0) 2 (%100) 0 (%0)
Oral mukoza+deri 9 (%20) 0 (%0) 0 (%0) 0 (%0)
Sadece deri 13 (%28) 3(%100) 0 (%0) 1 (%100)
Hastalik siiresince tutulum
alanlan
if‘jfgfaoral 5(%10.8) 0 (%0) 0 (%0) 0 (%0)
Oral mukoza+ deri 38(%82.5) 1 (%33) 2 (%100) 0 (%0)
Sadece deri 3 (%6.5) 2 (%66) 0 (%0) 1 (%100)

PVt PH
(n=2) (n=1)

TARTISMA

Pemfigus; deri ve miikéz membranlar
tutan, nedeni bilinmeyen, kronik otoimmiin
biilloz bir hastaliktir. Genellikle orta ve ileri
yasta ve her irkta goriilebilir (2).

Pemfigusun kadin ve erkeklerde esit
siklikta goriildiigi kabul edilmektedir (1,2).
Ancak Sicilya, Tunus, Mali, Giliney Afrika,
Israil, Kuveyt ve Italya’da yapilan ¢aligmalarda

pemfigusun kadinlarda daha sik gorildiigi
bildirilmistir  (3-9). Bulgaristan, Amerika
Birlesik  Devletleri, Yunanistan, Fransa,

Finlandiya ve Hindistan’da kadin ve erkekte
esit siklikta rapor edilmistir (5,10-14).
Ulkemizde yapilan bazi calismalarda %56
ile %63 arasmmda degisen oranlarda olmak
iizere hastaligin kadinlarda daha sik goriildiigii
bildirilmistir (15-17). Demircioglu ve ark.'nin
calismasinda kadin ve erkeklerde pemfigus esit
oranda rapor edilmistir (18).
Bizim ¢aligmamizda pemfiguslu hastalarimiz-
m %67’si kadm olup; kadin:erkek oram 2:1° dir.
Pemfigus, daha cok orta ve ileri yasta
gortiliir (1,2). Asya, Ortadogu ve Kuzey
Afrika’da hastaligin baglangici 3. dekatta iken;
Kuzey Amerika ve Avrupa’da 5. ve 6. dekatta-
dir. Asya, Ortadogu ve Kuzey Afrika’da
hastaligin daha erken baslamasi; muhtemelen
cevre faktorleri ve buradaki iklimin daha sicak
ve /veya nemli olmasidan dolay1 olabilir (3).
Bizim c¢alismamizda hastalarin yaglar1 19-
76 yas arasinda degismekte olup; ortalama
47.86’dir. Hastalarimizda hastaligin baslangig
yast ise 12-74 yas arasinda, ortalama 43.48’dir.
Ayrica c¢ocuk ve genglerde nadir olarak
gorlilmesine karsin, bizim olgularimizin 4’
(%8) 20 yas ve altindaydi.
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Ulkemizde yapilan diger calismalarda
hastaligin baslangi¢ yasinin 11-78 yas arasinda
oldugu, ortalama baslangi¢ yasinin ise 41.36
ile 44.56 yas arasinda degistigi bildirilmistir
(15-17,19).

Pemfiguslu hastalarda en sik PV tipi
gorilir. Cok sayida ¢alismada %58.5 ile
%94.7 arasinda degisen oranlarda olmak iizere
PV en sik goriilen form olarak bildirilmistir
(4,8,13,20,21). Tunus, Mali, Giiney Afrika ve
Giiney Amerika’da 6zellikle Brezilya’da PF’un
en sik goriilen form oldugu bildirilmistir (5-7).

Bizim g¢aligmamizda en sik goriilen form
46 (%88.5) olgu ile PV’tir. PVt 2 (%4)
olguda, PF 2 (%4) olguda, PE 1 (%2) olguda
ve PH 1 (%2) olguda saptandi.

Ulkemizde yapilan calismalarda; %90 ile
%94.23 oraninda degisen oranlarda olmak
tizere en sik PV tipi bildirilmistir (15,16,19).
Bu oran bizim c¢alismamizdaki orandan biraz
daha yiiksektir.

Pemfigus vulgaris hastalarin en az yarisin-
da ag1z mukozasinda baslar. Agiz mukozasindan
baglamazsa bile ileriki zamanlar da hastalarin
cogunda oral mukoza tutulumu gorilir (2).
Cok sayida caligmada PV’de hastaligin %38 ile
%78 arasinda degisen oranlarda ilk kez oral
mukoza lezyonlart ile basladigi bildirilmistir
(3,8,13). Hastaligin %14 ile %29 arasinda
degisen oranlarda deri lezyonlar1 ve %20.5 ile
%48 arasinda degisen oranlarda hem oral
mukoza hem de deri lezyonlan ile basladig:
bildirilmistir. Hastaligin seyri sirasinda hastalar-
m %75.6 ile %92’sinde oral tutulumun ortaya
ciktigl, %10.8 ile %13’lnde sadece oral
tutulumun oldugu, %8 ile %24.3’linde ise
sadece deri lezyonlarinin oldugu bildirilmistir
(3,12).

Bu c¢alismada PV’de baslangic lezyonu
%152 hastada sadece oral mukozada, %28
hastada sadece deride ve %20 hastada oral
mukoza lezyonlartyla birlikte deride idi.
Hastaligi seyri sirasinda ise %93.5 oraninda
oral mukoza tutulumunun ortaya ¢iktig1, %10.8
oraninda sadece oral tutulumun oldugu ve
%6.5 oraninda sadece deri tutulumunun oldugu
saptandi.

Ulkemizde yapilan ¢alismalar incelendiginde;
hastaligin  %28.6 ile %60 arasinda degisen
oranlarda olmak iizere ilk kez oral mukoza
lezyonlartyla basladigi bildirilmistir. Hastalik
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stiresince hastalarin %90’indan fazlasinda oral
tutulum meydana geldigi saptanmistir (15-19).

Pemfigus foliaseus siklikla sosyoekonomik
durumu kotii kirsal kesimlerde goriiliir. Bu
formda oral mukoza tutulumu nadirdir (1).
Bizim c¢alismamizda PF’lu 2 hastada da
baslangi¢c lezyonu deride iken; bu hastalarin
birinde sonradan oral mukoza lezyonlar1 ortaya
cikmistir,

Sonug olarak; pemfigus deri ve mukozalari
tutan, kronik otoimmiin biilloz bir hastaliktir.
Hastalik kadinlarda daha sik olup; kadin erkek
oran1 yaklasik 2:1°dir. Hastalik genellikle 40’11
yaglarda baslamaktadir. Pemfigus vulgaris en
stk goriilen tip olup; olgularm %90’na
yakininda oral mukoza tutulumu vardir.
Gebelik ile pemfigus tetiklenebilmektedir.
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