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P E M F İ G U S 

Derviş YILMAZ* İnci KARACA** Tülin OYGUR*** 

G Î R Î Ş 

P e m f i g u s , s t r a t i v e s q u a m o u s m u k o z a v e d e r i n i n l e t h a l k r o n i k 

bül löz b i r h a s t a l ı ğ ı d ı r (5). D e r i v e m u k o z o d a v e s i k ü l o b ü l l o z o l u ş u m ­

lar m e y d a n a g e t i r e n b u h a s t a l ı ğ ı n e tyo lo j i s i h â l â k e s i n l i k l e o r t a y a 

k o n u l m u ş o l m a m a k l a b e r a b e r b i r o t o i m m ü n m e k a n i z m a n ı n baş l ı­

ca r o l o y n a d ı ğ ı s a v u n u l m a k t a d ı r (1). Diaz, P a t e l ve C a l v a n i c o (2) 

n o r m a l i n s a n s a l y a s ı n d a , M u r a h a t a v e A h m e t (11) i se ü r e d e pemfi­

gus a n t i j e n i n i izole e t m i ş l e r d i r . I n v i t r o ç a l ı ş m a l a r d a d a p e m f i g u s 

a n t i j e n i n i n e p i d e r m a l h ü c r e l e r t a r a f ı n d a n s e n t e z e d i l e n h ü c r e - yü­

zeyi g l y c o p r o t e i n l e r i o l d u ğ u b e l i r t i l m i ş t i r (1). S e r u m IgG, I g M v e 

b a z e n IgA o t o a n t i k o r l a r ı % 95 p e m f i g u s v a k a l a r ı n d a d e r i ve m u k o ­

zada b u l u n m u ş t u r (5). 

P e m f i g u s s ık l ık la o r t a v e i ler i y a ş g r u p l a r ı n d a g ö r ü l ü r . A n c a k 

g e n ç l e r d e v e ç o c u k l a r d a d a t e ş h i s edi ld iğ i r a p o r e d i l m e k t e d i r (6). 

P e m f i g u s l a r i lk s e m p t o m l a r ı n ı o r a l m u k a z a d a g ö s t e r i r l e r . F a k a t di­

ğer m u k o z a l y ü z e y l e r d e d e a y n ı a n d a loka l ize o l a b i l i r l e r (4). 

P e m f i g u s , ağız i ç i n d e n b a ş k a ; a y a k l a r d a , b a c a k l a r d a , g ö v d e d e 

v e v ü c u d u n değ i ş ik b ö l g e l e r i n d e b ü y ü k b ü l l e r h a l i n d e görülebi l i r­

ler. V a k a l a r ı n e k s e r i y e t i n d e ağız içi l e z y o n l a r ı d e r i b e l i r t i l e r i n d e n 

önce m e y d a n a gel ir . V a k a l a r ı n % 2 0 ' s i n d e s a d e c e ağız içi s e m p t o m ­

lar ı g ö r ü l m e k t e d i r . P e m f i g u s t a k i l in ik t a b l o y a k ı r m ı z ı m t r a k s a r ı 

r e n k l i e r o z y o n l u b ü y ü k b ü l l o z t e ş e k k ü l l e r h a k i m d i r (7). D e r i n i n her­

h a n g i b i r b ö l g e s i n d e m e y d a n a gelebi leceği gibi b o ğ a z d a veya ağız 
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b o ş l u ğ u n u n h e r h a n g i b i r y e r i n d e d e g ö r ü l e b i l i r . Ağız i ç i n d e o l u ş a n 

b ü l l e r d e r i l e z y o n l a r ı n d a n b i r k a ç h a f t a h a t t a b i r k a ç a y evvel mey­

d a n a ç ı k a b i l i r . B u n l a r k ı s a z a m a n d a r u p t u r e o l a r a k y e r l e r i n i yü-

zeyel, b ü y ü k , ağr ı l ı ü l s e r l e r e b ı r a k ı r l a r . B u v a k a l a r ı n p r o g n o z u şüp­

h e l i d i r . H a s t a l a r ı n sağl ığı a ç ı s ı n d a n d i ş h e k i m l e r i i le d e r m o t o l o g l a -

r ı n k o l l a b o r a s y o n u ile e r k e n t e ş h i s h a y a t k u r t a r ı c ı o labi l i r . B u n u n ­

l a b e r a b e r , I n t r a o r a l p e m f i g u s l u h a s t a l a r ı n ç o ğ u n d a i n t e r n a l malig-

n a n c y o l m a d ı ğ ı b e l i r t i l i r k e n (5), Zegare l l i u z u n s ü r e l i ça l ı şmalar ın­

d a n s o n r a 18 h a s t a d a n 4 ö l ü m r a p o r u b i l d i r m i ş t i r (13). 

P e m f i g u s t a h i s t o p a t o l o j i k o l a r a k i n t r a e p i t e l i a l ö d e m , s t r a t u m 

g e r m i n a t i v u m d a v e s i k ü l v e b ü l , b a ğ d o k u s u n d a ö d e m a t ö z infiltras-

y o n , lenfos i t ve p l a z m o s i t l e r göze ç a r p a r . M i k r o s k o p t a ves ikü l ve­

y a b ü l o l u ş u m u n u n i ç i n d e h i p e r k r o m a t i k ç e k i r d e k l i , e t r a f ı dejene­

r e o l m u ş e p i t e l h ü c r e l e r i g ö r ü l e b i l i r . B u n l a r a « T z a n c k Hücre le r i» 

a d ı v e r i l m e k t e d i r (7). 

P e m f i g u s ü n 4 a y r ı t i p i v a r d ı r : 

1 — P e m f i g u s v u l g a r i s 

2 — P e m f i g u s v e g e t a n s 

3 — P e m f i g u s fo l iaceus 

4 — P e m f i g u s e r y t h e m a t o s u s 

B u d ö r t a l t g r u p t a n s o n ikis i n a d i r e n o r a l b u l g u l a r göster i r ler . 

P E M F İ G U S V U L G A R İ S : Ağız, d u d a k ve y a n a k m u k o z o l a r ı n d a 

p r i m e r o d a k o l a r a k b a ş l a r v e b ü t ü n v ü c u t b ö l g e l e r i n d e görülebi l i rse 

d e b o y u n , k o l t u k a l t ı , g e n i t a l bö lge , g ö b e k v e t ı r n a k çevreler inde 

d a h a s ık l ık la loka l ize o l a b i l i r l e r . B u l e z y o n u n m e v c u d i y e t i n d e , üze­

r i n e t a z y i k e d i l i r s e b ü l ü n e t r a f ı n a d o ğ r u yayı ld ığ ı g ö r ü l ü r k i buna 

« N i k o l s k y F e n o m e n i » d e n i r (9). B ü l z e m i n i n d e n y a p ı l a n s m e a r tetki­

k i n d e y u v a r l a k , k e s k i n k e n a r l ı s t o p l a z m a l ı h y p e r k e r a t o t i k hücre ler 

g ö r ü l ü r k i b u n l a r a T z a n c k H ü c r e l e r i d e n i r (9). P e m f i g u s vulgaris in 

g ö r ü l m e i n s i d a n s ı n ı n a z o l d u ğ u b e l i r t i l i r k e n Hasta l ığ ın k a d ı n l a r d a 

e r k e k l e r e o r a n l a d a h a s ık o l a r a k g ö r ü l d ü ğ ü v u r g u l a n m ı ş t ı r (8). 

H e m e n h e m e n b ü t ü n v a k a l a r d a p r i m e r lezyon ağız i ç i n d e görü­

l ü r . O r a l m u k o z a n ı n s ık l ık la t r a v m a y l a k a r ş ı k a r ş ı y a k a l m a s ı nede­

niy le b ü l l e r k a y b o l a r a k y e r i n i n o n - spesi f ik ü l s e r l e r e b ı r a k ı r . Bu 
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d a d o ğ r u t e ş h i s i n g ü ç l e ş m e s i n e n e d e n o l u r . H a s t a l a r d a ağr ı , ş i ş m e 

v e y u t m a g ü ç l ü ğ ü n ü n g ö r ü l e b i l e c e ğ i d e u n u t u l m a m a l ı d ı r (6). 

P E M F İ G U S V E G E T A N S : P e m f i g u s v u l g a r i s i n n i s p e t e n d a h a 

benign f o r m u d u r . B ü l l e r i n r u p t u r e o l m a s ı v e e r o z y o n l a r ı n o l u ş u m u 

olan fungoi t v e g e t a s y o n u n m e y d a n a g e l m e s i i le k a r a k t e r i z e d i r . t k i 

t ip v e g e t a n s v a r d ı r : N e v m a n n t ip i , H a l l o p e a u t i p i . N e v m a n n t i p i 

d a h a s ık g ö r ü l ü r (3). 

P e m f i g u s u n fo l iceasus v e e r y t h e m a t o d e s ş e k i l l e r i n e n a d i r e n 

r a s t l a n ı r . B u t i p l e r i n ağız b e l i r t i l e r i ç o k n a d i r o l a r a k o l u ş m a k t a d ı r . 

P e m f i g u s t a t e ş h i s , v e s i k ü l d e n a l ı n a n m a t e r y a l i n s m e a r t e t k i k i 

ve y a p ı l a n b i o p s i n i n h i s t o p a t o l o j i k o l a r a k d e ğ e r l e n d i r i l m e s i y l e ke­

sinlik k a z a n ı r . H a s t a l ı k k o r t i k o s t e r o i d l e r l e k o n t r o l a l t ı n a a l ı n ı r . 

Ayrıca a n t i b i o t i k , ana l jez ik , B ve C v i t a m i n l e r i de u y g u l a n ı r (5). 

VAKA R A P O R U 

H.K. i s iml i 4 5 y a ş ı n d a b a y a n h a s t a G.Ü. Diş H e k i m l i ğ i Fakül­

tesi Ağız, Diş, Çene H a s t a l ı k l a r ı ve C e r r a h i s i p o l i k l i ğ i n e a ğ r ı i le bir­

l ikte s e y r e d e n y a n a k b ö l g e s i n d e k i ü l s e r e a l a n n e d e n i y l e b a ş v u r d u . 

Resim 1 : Hastanın yanağı içindeki lezyonun görüntüsü. 
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H a s t a d a n a l ı n a n a n a m n e z d e gene l sağl ı l ığ ın iyi o l d u ğ u ve ya­

n a k b ö l g e s i n d e k i ü l s e r e a l a n ı n b i r s e n e ö n c e f a r k edi ld iğ i v e fası­

l a d a k a y b o l u p t e k r a r g ö r ü l d ü ğ ü a n l a ş ı l d ı . E x t r a o r a l m u a y e n e d e sağ 

v e sol y a n a k m u k o z a s ı n d a g e n i ş p i g m e n t e a l a n l a r t e s p i t ed i ld i . Sağ 

y a n a k b ö l g e s i n d e k i p i g m e n t e a l a n d a d i ş l e r i n o k l u z a l yüzeyler inin 

p a r a l e l i n d e 1x0,5 c m b o y u t l a r ı n d a ağr ı l ı ü l s e r e a l a n l a r gözlendi. 

Ö n c e l i k l e s o y u l m u ş ep i te l i a n d ı r a n v e y e r y e r ü l s e r e o l a n k l in ik gö­

r ü n ü m ü n y a n ı s ı ra h a s t a n ı n a ğ r ı ş i k a y e t i h a d s a f h a d a idi . İlgili böl­

g e d e n i n s i z y o n e l b i o p s i y a p ı l a r a k t e t k i k iç in p a t a l o j i b i l i m dalma 

g ö n d e r i l d i . 

H I S T O P A T O L O J Î K T E T K İ K 

K e s i t l e r d e s u p r a b a z a l d ü z e y d e i n t r a e p i t e l y a l b ü l f o r m a s y o n u 

g ö s t e r e n e p i t e l d o k u göz lendi . B a z a l h ü c r e l e r i n o v o i d formlar ın ı 

k a y b e t t i k l e r i , y u v a r l a k l a ş a r a k b i r b i r l e r i n d e n s e p a r e o l d u k l a r ı ; an­

cak, l a m i n a p r o p r i a y l a a t a ş m a n l a r ı n ı k o r u d u k l a r ı g ö r ü l d ü . Üstteki 

a k a n t o l i t i k e p i t e l k a t ı n ı n k o r u n a m a m a s ı v e u z a k l a ş m ı ş o l m a s ı ne­

d e n i y l e b a z ı a l a n l a r ı n a d e t a t e k s ı r a l ı ep i te l l e ö r t ü l ü m u k o z a görü­

n ü m ü k a z a n d ı ğ ı d i k k a t i ç e k t i . İ z l e n e b i l e n e p i t e l d o k u s u n d a s t r a t u m 

Resim 2: Lejyonun histopatolojik görünümü (Suprabasal bül formasyonu). 
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Resim 3 : Lezyonun histopatolojik görünümü (Tek sıralı epitelle döşeli 
görünüm). 

Resim 4 : Lezyonun histopatolojik görünümü (Tzanck hücreleri). 
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s p i n o s u m h ü c r e l e r i a r a s ı n d a k i k ö p r ü l e r i n o r t a d a n k a l k t ı ğ ı göz lendi . 

B ü l a l a n ı n d a b i r k a ç a k a n t o l i t i k e p i t e l h ü c r e s i n i n b i r a r a y a gelmesiy­

l e o l u ş a n T z a n c k h ü c r e t o p l u l u k l a r ı , y e r y e r k a n a m a v e f i b r i n ile 

b i r k a ç l ö k o s i t g ö z l e n d i . H e m e n s u b e p i t e l d e n b a ş l a y a r a k t ü m lami-

n a p r o p r i a n ı n y o ğ u n m o n o n ü k l e a r h ü c r e i n f i l t r a s y o n u n a u ğ r a d ı ğ ı 

g ö r ü l ü r k e n , k l i n i k i n c e l e m e d e g ö z l e n e n p i g m e n t e a l a n l a r ı a ç ı k l a y a n , 

h e m o s i d e r i n p i g m e n t i v e s iderofa j t o p l u l u k l a r ı n a r a s t l a n d ı . B u bul­

g u l a r ı n ı ş ı ğ ı n d a « p e m f i g u s vu lgar i s» t a n ı s ı k o n u l d u . 

H i s t o p a t o l o j i k d e ğ e r l e n d i r m e y i t a k i b e n h a s t a G.Ü. T ı p Fakül­

tes i D e r m a t o l o j i k l i n i ğ i n e sevk e d i l e r e k t e d a v i s i n i n y a p ı l m a s ı sağ­

l a n d ı . 

T A R T I Ş M A 

O r a l m u k o z a v e d e r i d e loka l ize o l a n p e m f i g u s n a d i r g ö r ü l e n 

h a s t a l ı k l a r d a n d ı r . İ n s i d a n s ı n ı n azlığı ve özel l ik le Akdeniz bölges in­

d e y a ş a y a n l a r d a g ö r ü l d ü ğ ü b i l d i r i l m e k t e d i r (9). 30, 4 0 v e n a d i r e n 

6 0 g ü n a r a l a r l a s u l u veya p u r u l e n t v e s i k ü l / b ü l l e r i n o r t a y a ç ı k m a s ı 

i le r ü p t ü r a s y o n u n e t i c e s i n d e ağr ı l ı ü l s e r e a l a n l a r ş e k l i n d e g ö r ü l ü r . 

B u ü l s e r e b ö l g e l e r b ü z ü l e n b ü l l e r i i fade e d e n b e y a z süper f ic ia l ör­

t ü ile k a p l a n ı r . K l i n i k o l a r a k N i k o l s k y f e n o m e n i n i n pozit i f o l m a s ı 

v e h i s t o l o j i k o l a r a k t a s u p r a b a z a l b ü l f o r m a s y o n u v e T z a n c k h ü c r e 

t o p l u l u ğ u n u n t e s p i t i i le k e s i n t e ş h i s k o n u r . P e m f i g u s u n , b e n i g n m u -

koz m e m b r a n p e m f i g o i d , e r y t h e m a m u l t i f o r m e , p r i m e r h e r p e t i k 

g i n g i v o s t o m a t i t i s , e r o s i v l i k e n p l a n u s v e l u p u s e r y t h e m a t o s u s ile ayı­

r ıc ı t e ş h i s l e r i y a p ı l m a l ı d ı r (12). K l i n i k o l a r a k ay ı r ıc ı t e ş h i s i y a p m a k 

gene l l ik le z o r d u r . K e s i n t e ş h i s a n c a k h i s t o p a t o l o j i k t e t k i k l e yapı­

labi l i r . 

K l i n i ğ i m i z e a ğ r ı ş i k a y e t i i le b a ş v u r a n h a s t a n ı n m u a y e n e s i n d e 

y a n a k b ö l g e s i n d e ü l s e r e a l a n l a r göz lendi . L e z y o n u n , b ü l o l u ş u m u ­

n u t a k i b e n k ı s a s ü r e i ç i n d e r u p t u r e o l m a s ı n e d e n i y l e k l i n i k t a k i b i 

m ü m k ü n o l m a d ı v e k e s i n t e ş h i s iç in h i s t o p a t o l o j i k m u a y e n e yapı­

l a r a k p e m f i g u s t a n ı s ı k o n u l d u . B u n u n ü z e r i n e h a s t a , G.Ü. T ı p Fa­

k ü l t e s i D e r m a t o l o j i K l i n i ğ i ' n e sevk e d i l e r e k t e d a v i s i n i n y a p ı l m a s ı 

s a ğ l a n d ı . 

G ü n ü m ü z d e b i r ç o k r a h a t s ı z l ı k l a r ı n i lk s e m p t o m l a r ı n ı n , ağız içi 

b u l g u l a r ı o l d u ğ u b i l i n m e k t e d i r . B u r a d a o l d u ğ u gibi, p e m f i g u s va-
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k a l a r ı n d a d i ş h e k i m l e r i n i n ö n e m i t e ş h i s t e k i y a r d ı m c ı r o l l e r i d i r . Fe-

tal t a b i a t l ı o l a n b u h a s t a l ı k l a r d a e r k e n t e ş h i s i n d e ğ e r i b ü y ü k o l u p 

tedavisi d e r m a t o l o g l a r ı n s a h a s ı i ç i n d e d i r . O r a l l e z y o n l a r ı n p a l y a t i f 

tedavis in in d e v a m ı ise d i ş h e k i m l e r i n i n s o r u m l u l u ğ u n d a d ı r . 

S O N U Ç 

Diş h e k i m i ile d e r m a t o l o ğ u n k o l l a b o r e ç a l ı ş m a s ı n ı n gerekli l i­

ğini g ö s t e r e n p e m f i g u s v a k a s ı s u n u l m u ş t u r . 

Ö Z E T 

P e m f i g u s , e tyo lo j i s i b i l i n m e y e n o t o i m m ü n h a s t a l ı k l a r d a n o l u p 

n a d i r e n g ö r ü l e n v e b a z e n p r o g n o z u k ö t ü o l a b i l e n v e s i k ü l o b ü l l o z 

lezyonlardı r . P e m f i g u s , s ık l ık la o r t a v e i ler i y a ş g r u p l a r ı n d a görül­

mes ine k a r ş ı n y e t i ş k i n v e ç o c u k l a r d a d a r a p o r e d i l m e k t e d i r . Pemfi-

guslar s ık l ık la i lk s e m p t o m l a r ı n ı o r a l m u k o z a d a g ö s t e r i r l e r . F a k a t , 

diğer m u k o z a l y ü z e y l e r d e d e a y n ı a n d a l o k a l ı z e o lab i l i r . H a s t a l ı k 

bir k e r e t e ş h i s e d i l d i k t e n s o n r a t e d a v i iç in h a s t a m u t l a k a ilgili ser­

vise g ö n d e r i l m e l i d i r . T e k e tk i l i t e d a v i s i y ü k s e k d o z d a k i s i s t e m i k 

k o r t i k o s t e r o i d u y g u l a n m a s ı d ı r . 

4 5 y a ş ı n d a k i b i r b a y a n h a s t a d a b u k k a l m u k o z a d a loka l ize p e m ­

figus v a k a s ı t a k d i m e d i l m i ş t i r . 

S U M M A R Y 

P E M F I G U S 

P e m f i g u s , a n a u t o i m m ü n e d i s e a s e o f u n k n o w n et io logy, i s a 

r a r e a n d s o m e t i m e s f a t a l v e s i c u l o b u l l o u s le s ion P e m p h i g u s u s u a l l y 

o c c u r s d u r i n g t h e m i d d l e a n d l a t e r y e a r s o f life b u t s o m e c a s e s 

involving j u v e n i l e s a n d y o u n g a d u l t s h a v e b e e n r e p o r t e d . P e m p h i g u s 

f requent ly af fects t h e o r a l m u c o s a a s o n e o f i t s i n i t i a l s y m p t o m s 

b u t o t h e r m u c o s a l s u r f a c e s m a y a l s o b e involved. O n c e t h e d i a g n o s i s 

i s c o n f i r m e d t h e p a t i e n t m u s t b e r e f e r r e d t o a p h y s i c i a n for m a n a g e -
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m e n t . H i g h d o s e s y s t e m i c c o r t i c o s t e r o i d s h a v e b e e n t h e o n l y effective 

t r e a t m e n t . 

I n t h i s p a p e r a c a s e o f p e m p h i g u s o n t h e b u c c a l m u c o s a i s 

p r e s e n t e d w h i c h w a s r e v e a l e d i n a f e m a l e w i t h 4 5 y e a r s o ld . 
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