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PEMFiIGUS

Dervis YILMAZ* Inci KARACA**  Tiilin OYGUR***

GIRIS

Pemfigus, strative squamous mukoza ve derinin lethal kronik
biilléz bir hastaligidir (5). Deri ve mukozoda vesikiilobiilloz olusum-
lar meydana getiren bu hastaligin etyolojisi hala kesinlikle ortaya
konulmus olmamakla beraber bir otoimmiin mekanizmanin basli-
ca rol oynadigi savunulmaktadir (1). Diaz, Patel ve Calvanico (2)
normal insan salyasinda, Murahata ve Ahmet (11) ise lirede pemfi-
gus antijenini izole etmislerdir. In vitro ¢aligsmalarda da pemfigus
antijeninin epidermal hiicreler tarafindan sentez edilen hiicre - yu-
zeyi glycoproteinleri oldugu belirtilmistir (1). Serum IgG, IgM ve
bazen IgA oto antikorlar1 % 95 pemfigus vakalarinda deri ve muko-
zada bulunmustur (5).

Pemfigus siklikla orta ve ileri yas gruplarinda gorulir. Ancak
genglerde ve ¢ocuklarda da teshis edildigi rapor edilmektedir (6).
Pemfiguslar ilk semptomlarini oral mukazada gosterirler. Fakat di-
ger mukozal yluzeylerde de ayni anda lokalize olabilirler (4).

Pemfigus, agiz icinden baska; ayaklarda, bacaklarda, govdede
ve vicudun degisik bolgelerinde biuyik biiller halinde gorilebilir-
ler. Vakalarin ekseriyetinde agiz ici lezyonlari deri belirtilerinden
once meydana gelir. Vakalarin % 20'sinde sadece agiz i¢i semptom-
lar1 gorilmektedir. Pemfigusta kilinik tabloya kirmizimtrak sari
renkli erozyonlu biuytlk biilloz tesekkiiller hakimdir (7). Derinin her-
hangi bir bolgesinde meydana gelebilecegi gibi bogazda veya agiz

(*) G.U. Dis Hek. Fak. Agz, Dis, Cene Hast. ve Cerr., Yrd. Dog. Dr.
** G.U. Dis Hek. Fak. Agiz, Dis, Cene Hast. ve Cerr., Dt.
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boslugunun herhangi bir yerinde de gorilebilir. Agiz icinde olusan
biiller deri lezyonlarindan birkac¢ hafta hatta birka¢ ay evvel mey-
dana c¢ikabilir. Bunlar kisa zamanda rupture olarak yerlerini yi-
zeyel, biyluk, agrili iilserlere birakirlar. Bu vakalarin prognozu slip-
helidir. Hastalarin sagligi acgisindan dis hekimleri ile dermotologla-
rin kollaborasyonu ile erken teshis hayat kurtarici olabilir. Bunun-
la beraber, Intraoral pemfiguslu hastalarin ¢ogunda internal malig-
nancy olmadig: belirtilirken (5), Zegarelli uzun siireli ¢aligmalarin-

dan sonra 18 hastadan 4 6lim raporu bildirmistir (13).

Pemfigusta histopatolojik olarak intraepitelial 6dem, stratum
germinativum da vesikiil ve biil, bag dokusunda 6dematdz infiltras-
yon, lenfosit ve plazmositler goze carpar. Mikroskopta vesikiil ve-
ya biil olusumunun i¢inde hiperkromatik c¢ekirdekli, etraft dejene-
re olmug epitel hiuicreleri gortlebilir. Bunlara «Tzanck Hiicreleri»

adir verilmektedir (7).

Pemfigusiin 4 ayri1 tipi vardir :

1 — Pemfigus vulgaris
2 — Pemfigus vegetans
3 — Pemfigus foliaceus
4 — Pemfigus erythematosus

Bu dort alt gruptan son ikisi nadiren oral bulgular gosterirler.

PEMFIGUS VULGARIS : Agiz, dudak ve yanak mukozolarinda
primer odak olarak baslar ve biitiin viicut bolgelerinde goriilebilirse
de boyun, koltuk alti, genital bolge, gobek ve tirnak cevrelerinde
daha siklikla lokalize olabilirler. Bu lezyonun mevcudiyetinde, tize-
rine tazyik edilirse biiliin etrafina dogru yayildigi gorilir ki buna
«Nikolsky Fenomeni» denir (9). Bil zemininden yapilan smear tetki-
kinde yuvarlak, keskin kenarli stoplazmali hyperkeratotik hiicreler
gorulir ki bunlara Tzanck Hiicreleri denir (9). Pemfigus vulgarisin
gorilme insidansinin az oldugu belirtilirken Hastaligin kadinlarda

erkeklere oranla daha sik olarak gorildigi vurgulanmistir (8).

Hemen hemen biitiin vakalarda primer lezyon agiz i¢inde gori-
lir. Oral mukozanin siklikla travmayla karsit karsiya kalmasi nede-

niyle biiller kaybolarak yerini non - spesifik 1iilserlere birakir. Bu
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da dogru teshisin gliclesmesine neden olur. Hastalarda agri, sisme

ve yutma gili¢gligliniin goriilebilecegi de unutulmamalidir (6).

PEMFIGUS VEGETANS : Pemfigus vulgarisin nispeten daha
benign formudur. Biillerin rupture olmasi ve erozyonlarin olusumu
olan fungoit vegetasyonun meydana gelmesi ile karakterizedir. tki
tip vegetans vardir : Nevmann tipi, Hallopeau tipi. Nevmann tipi

daha sik gorulir (3).

Pemfigusun foliceasus ve erythematodes sekillerine nadiren
rastlanir. Bu tiplerin agiz belirtileri ¢ok nadir olarak olugmaktadir.

Pemfigusta teshis, vesikiilden alinan materyalin smear tetkiki
ve yapilan biopsinin histopatolojik olarak degerlendirilmesiyle ke-
sinlik kazanir. Hastalik kortikosteroidlerle kontrol altina alinir.

Ayrica antibiotik, analjezik, B ve C vitaminleri de uygulanir (5).

VAKA RAPORU

H.K. isimli 45 yasinda bayan hasta G.U. Dis Hekimligi Fakiil-
tesi Agiz, Dis, Cene Hastaliklari ve Cerrahisi polikligine agr1 ile bir-

likte seyreden yanak bolgesindeki iilsere alan nedeniyle basvurdu.

b

Resim 1 : Hastanin yanag icindeki lezyonun goriintiisii.
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Hastadan alinan anamnezde genel sagliligin iyi oldugu ve ya-
nak bolgesindeki ililsere alanin bir sene O6nce fark edildigi ve fasi-
lada kaybolup tekrar goriildigi anlasildi. Extraoral muayenede sag
ve sol yanak mukozasinda genis pigmente alanlar tespit edildi. Sag
yanak bolgesindeki pigmente alanda dislerin okluzal yilizeylerinin
paralelinde 1x0,5 c¢cm boyutlarinda agrili tilsere alanlar goézlendi.
Oncelikle soyulmus epiteli andiran ve yer yer iilsere olan klinik go-
riiniimiin yan1 sira hastanin agr1 sikayeti had safhada idi. ilgili bol-
geden insizyonel biopsi yapilarak tetkik icin pataloji bilim dalma
gonderildi.

HISTOPATOLOJIK TETKIK

Kesitlerde suprabazal dizeyde intraepitelyal biil formasyonu
gosteren epitel doku goézlendi. Bazal hiicrelerin ovoid formlarini
kaybettikleri, yuvarlaklasarak birbirlerinden separe olduklari; an-
cak, lamina propriayla atagsmanlarini koruduklar: goriildii. Ustteki
akantolitik epitel katinin korunamamasi ve uzaklagsmis olmasi ne-
deniyle bazi alanlarin adeta tek sirali epitelle 6rtilii mukoza gorii-

niimii kazandig:1 dikkati cekti. Izlenebilen epitel dokusunda stratum

Resim 2: Lejyonun histopatolojik goriiniimii (Suprabasal biil formasyonu).
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Resim 3 : Lezyonun histopatolojik goriiniimii (Tek sirah epitelle doseli
goriiniim).

Resim 4 : Lezyonun histopatolojik goriiniimii (Tzanck hiicreleri).
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spinosum hiicreleri arasindaki kopriilerin ortadan kalktig1 gozlendi.
Biil alaninda birka¢ akantolitik epitel hiicresinin biraraya gelmesiy-
le olusan Tzanck hiicre topluluklari, yer yer kanama ve fibrin ile
birkac lokosit gozlendi. Hemen subepitelden basglayarak tim lami-
na proprianin yogun mononiiklear hiicre infiltrasyonuna ugradigi
goriilirken, klinik incelemede gozlenen pigmente alanlari acgiklayan,
hemosiderin pigmenti ve siderofaj topluluklarina rastlandi. Bu bul-
gularin 1s1ginda «pemfigus vulgaris» tanist konuldu.

Histopatolojik degerlendirmeyi takiben hasta G.U. Tip Fakiil-
tesi Dermatoloji klinigine sevk edilerek tedavisinin yapilmasi sag-
land1.

TARTISMA

Oral mukoza ve deride lokalize olan pemfigus nadir goriilen
hastaliklardandir. Insidansinin azhigi ve &zellikle Akdeniz bdlgesin-
de yasayanlarda gorildigi bildirilmektedir (9). 30, 40 ve nadiren
60 giin aralarla sulu veya purulent vesikil/billlerin ortaya c¢ikmasi
ile riptiirasyonu neticesinde agrili lilsere alanlar seklinde goritliir.
Bu dilsere bolgeler biiziilen biilleri ifade eden beyaz siperficial or-
ti ile kaplanir. Klinik olarak Nikolsky fenomeninin pozitif olmasi
ve histolojik olarak ta suprabazal biil formasyonu ve Tzanck hiicre
toplulugunun tespiti ile kesin teshis konur. Pemfigusun, benign mu-
koz membran pemfigoid, erythema multiforme, primer herpetik
gingivostomatitis, erosiv likenplanus ve lupus erythematosus ile ayi-
rict teshisleri yapilmalidir (12). Klinik olarak ayirici teshisi yapmak
genellikle zordur. Kesin teshis ancak histopatolojik tetkikle yapi-
labilir.

Klinigimize agri1 sikayeti ile bagvuran hastanin muayenesinde
yanak bolgesinde lilsere alanlar goézlendi. Lezyonun, bil olusumu-
nu takiben kisa siire icinde rupture olmasi nedeniyle klinik takibi
mimkin olmadi ve kesin teshis icin histopatolojik muayene yapi-
larak pemfigus tanis1 konuldu. Bunun iizerine hasta, G.U. Tip Fa-
kiltesi Dermatoloji Klinigi'ne sevk edilerek tedavisinin yapilmasi
saglandi.

Ginimiuzde bir ¢ok rahatsizliklarin ilk semptomlarinin, agiz ici
bulgular1 oldugu bilinmektedir. Burada oldugu gibi, pemfigus va-
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kalarinda dis hekimlerinin 6nemi teshisteki yardimci rolleridir. Fe-
tal tabiatlt olan bu hastaliklarda erken teshisin degeri biuyik olup
tedavisi dermatologlarin sahasi i¢gindedir. Oral lezyonlarin palyatif

tedavisinin devami ise dis hekimlerinin sorumlulugundadir.

SONUC

Dis hekimi ile dermatologun kollabore calismasinin gereklili-

gini gosteren pemfigus vakasi sunulmustur.

OZET

Pemfigus, etyolojisi bilinmeyen otoimmiin hastaliklardan olup
nadiren goriilen ve bazen prognozu koti olabilen vesikiilobiilloz
lezyonlardir. Pemfigus, siklikla orta ve ileri yas gruplarinda goriil-
mesine kargin yetiskin ve cocuklarda da rapor edilmektedir. Pemfi-
guslar siklikla ilk semptomlarinit oral mukozada gosterirler. Fakat,
diger mukozal yiizeylerde de ayni anda lokalize olabilir. Hastalik
bir kere teghis edildikten sonra tedavi icin hasta mutlaka ilgili ser-
vise gonderilmelidir. Tek etkili tedavisi yiiksek dozdaki sistemik
kortikosteroid uygulanmasidir.

45 yasindaki bir bayan hastada bukkal mukozada lokalize pem-
figus vakas: takdim edilmistir.

SUMMARY

PEMFIGUS

Pemfigus, an autoimmiine disease of unknown etiology, is a
rare and sometimes fatal vesiculobullous lesion Pemphigus usually
occurs during the middle and later years of life but some cases
involving juveniles and young adults have been reported. Pemphigus
frequently affects the oral mucosa as one of its initial symptoms
but other mucosal surfaces may also be involved. Once the diagnosis
is confirmed the patient must be referred to a physician for manage-

247



PEMFiGUS

ment. High dose systemic corticosteroids have been the only effective

treat

ment.

In this paper a case of pemphigus on the buccal mucosa is

presented which was revealed in a female with 45 years old.

10 —

11 —

12 —
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