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OZET

AMAG: Otoimmiin biillii hastaliklar deri ve mukozalari tutan, doku
ve serumda bulunan gesitli otoantijenlere karsi otoantikorlarin
olusmasi ile karakterize nadir goriilen bir grup hastaliktir. Bu
¢aligmanin amaci dermatoloji klinigine bagvuran otoimmiinbiilli
hastaliklarin demografik ve klinik 6zelliklerini degerlendirmektir.

GEREC VE YONTEMLER: Bu ¢alismada 2008-2018 yillar1 arasinda
dermatoloji klinigine bagvuran, klinik ve histopatolojik bulgularla
otoimmiinbiillii hastalik tanisi konan hastalar retrospektif olarak
degerlendirildi. Hastalar yas, cinsiyet, hastalik bulgulariin
basladig1 yas ve lokalizasyon, lezyonlarin yayginhgi, eslik eden
hastaliklarin varligi, verilen tedavi ve tedaviye verilen yanitlar
agisindan degerlendirildi.

BULGULAR: Caligmaya 35’i kadin (% 55,6) 28’i erkek (% 44,4)
toplam 63 hasta dahil edildi. Hastalarin 31’i (% 49,3) pemfigus,
31’1 (% 49,1) pemfigoid grubundaydi. Pemfigusvulgarisli olgularin
biillozpemfigoidli olgulara orani 1,1 olarak saptandi. Lezyonlarin
baslangig yaslar1 20 ile 96 arasinda degisirken, sikayetlerinin siiresi
3 hafta ile 110 ay arasinda degismekteydi. Olgulara eslik eden en sik
ti¢ hastalik sirasiyla hipertansiyon, diyabetesmellitus ve norolojik
hastaliklardi. Tedaviye yanit almamayan bir hasta disinda tim
hastalarda kismi veya tam yanitla iyilesme gozlendi.

SONUC: Cahismada en sik pemfigus vulgarise rastlanmakla birlikte,
pemfigus/biillozpemfigoid ~oram1  hemen hemen esit bulundu.
Otoimmiinbiillithastaliklar gesitli hastaliklarla birliktelik gosterebildiginden
tedavi 6ncesinde ayrmtili olarak aragtiriimas: 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Otoimmiinbiillii hastalik, pemfigusvulgaris,
biillozpemfigoid

ABSTRACT

INTRODUCTION: Autoimmune bullous diseases are a rare group
of diseases characterized by the formation of autoantibodies against
various autoantigens foundin the tissue and serum, affecting the skin
and mucous membranes.The aim of this study was to evaluate the
demographical and clinical features of patients with autoimmune
bullous diseases who applied to the dermatology clinic.

MATERIAL AND METHODS: The patients who were diagnosed
as autoimmune bullous diseases according to clinical and
histopathological findings between the years 2008-2018 were
retrospectively analyzed in this study. Patients were evaluated in
terms of age, gender, ageand localization of the disease symptoms,
prevalence of lesions, presence of concomitant diseases and response
to the treatment.

RESULTS: A total of 63 patients, 35 female (55.6%) and 28 male
(44.4%) were included in the study. Thirty one patients (49.3%)
were in pemphigus and 31 (49.1%) were in the pemphigoid group.
The ratio of cases with pemphigus vulgaris to bullous pemphigoid
cases wasl.l. The age of the lesions ranged from 20 to 96 years,
with a chronicity ranging from 3 weeks to 110 months.The three
most common accompanying diseases were hypertension, diabetes
mellitus and neurological diseases, respectively. All patients, except
for one patient who did not respond to treatment, had partial or
complete improvement.

CONCLUSIONS: Pemphigus vulgaris was the most common in
the study, but the ratio of pemphigus / bullous pemphigoid was
almost equal. Since autoimmune bullous diseases may be associated
with various diseases, it is important to investigate in detail be fore
treatment.

Keywords: Autoimmune bullous diseases, pemphigus vulgaris,
bullous pemphigoid
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GIRIiS

Otoimmunbilli hastaliklar (OBH) deri ve mukozala-
r1 tutan, doku ve serumda bulunan gesitli otoantijen-
lere kars1 otoantikorlarin olugmasi ile oral mukozada
ve/veya deride vezikiilobiilloz lezyonlarla karakterize
nadir goriilen bir grup hastaliktir (1, 2). Bu hastalik
grubu, biil olusumunun seviyesine bagli olarak intra-
epidermal ya da subepidermalOBH’ler olmak iizere
iki ana gruba ayrilirlar (3). IntraepidermalOBH’lerde
hedef protein desmogleinlerdir ve temel histopatolojik
goriintii akantolizdir (3,4). IntraepidermalOBH’ler-
pemfigus grubu hastaliklar tarafindan olusturulur ve
baslicalaripemfigusvulgaris (PV), pemfigusvejetans
(PVE), pemfigusfoliaseus (PF), pemfiguseritematozus
(PE), Ig A pemfigusu, pemfigusherpetiformis (PH),
paraneoplastikpemfigus (PNP) ve ilaca bagh pemfigus-
tur (3). Pemfigoid grubu hastaliklar ve dermatitisher-
petiformis (DH) ise subepidermalOBH’leri olusturur.
Biillozpemfigoid (BP), pemfigoidgestasyones (PG),
mitk6zmembranpemfigoidi (MMP),akkizepidermo-
lizisbtilloza (AEB), liken planuspemfigoides (LPP)
ve lineer Ig A dermatozu (LAD) ise pemfigoid grubu
hastaliklar1 olusturur (3,5). Hedef antijenler pemfigo-
id grubu hastaliklarda dermal-epidermal bileskede yer
alirlar, DHde ise epidermaltransglutaminaz hedef an-
tijendir (3,5).

Otoimmiinbiilli hastaliklar tiim diinyada ve iilkemizde
goriilebilen, 6nemli bir morbidite ve mortalite sebebi
olabilen hastaliklardir (1). Ulkemizde daha 6nce bu
hastaliklarin klinik ve demografik 6zelliklerini bildiren
galigmalar yapilmistir (1,2, 6-8).

Bu ¢aligmanin amaci dermatoloji kliniginde OBH
tanisi ile takip edilen hastalarin klinik ve demografik
ozelliklerini degerlendirmektir.

GEREC VE YONTEMLER

Bu galismaya, dermatoloji kliniginde 2010 yilindan beri
OBH tanisi alan ve takip edilen hastalar dahil edildi.
Hastanenin etik kurulundan ¢aligmanin yapilmasi
icin onay alindi. Hastalar yas, cinsiyet, hastalik
bulgularinin basladig: yas ve lokalizasyon, lezyonlarin
yayginligi, lezyonlar: tetikleyen ilag ve/veya malignite
varligy, eslik eden hastaliklarin varligi, verilen tedavi,
tedaviye verilen yanit, tedaviye bagli herhangi bir
komplikasyon ve tedavi kesildikten sonra niiks olup
olmadig1 agisindan degerlendirildi.

Istatistiksel Analiz

Verilerin analizi IBM SPSS Statisticfor Windows versi-
yon 22 (IBM Corp., NY, USA) paket programi kullani-
larak yapildi. p< 0,05 i¢in sonuglar istatistiksel olarak
anlamli kabul edildi. Verilerin normal dagilip dagil-
madig1 Kolmogorov-Smirnov testi, QQ plot grafigi ve
carpiklik-basiklik degerleri incelenerek degerlendi-
rildi. Parametrik dagilim gosteren veriler ortalama +
standart sapma olarak gosterildi. Iki kategoriden olu-
san degiskenlerbagimsiz 6rneklem t testi kullanilarak
degerlendirildi. Tkiden daha fazla grup iceren karsilas-
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tirmalarda varyans analizi (ANOVA) kullanilmistir.
ANOVA sonuglarina gére bagimsiz degiskenin katego-
rileri arasinda fark ¢ikmasi durumunda, farkin hangi
kategoriden kaynaklandiginin belirlenmesi i¢in var-
yanslar homojen ise Bonferrroni testi, homojen degil
ise Tamhane T2 testi kullanilmistir. Kategorik degis-
kenler frekans analizi yapilarak say1 (% ytizde) seklinde
gosterildi ve Pearson'un Ki-Kare testi veya Fisher'sExa-
ct testlerinden uygun olan test ile degerlendirildi.

BULGULAR

Calismaya 35°i kadin (% 55,6) 281 erkek (% 44,4)
toplam 63 hasta dahil edildi. Hastalarin 31’i (% 49,3)
pemfigus grubundaydi. Pemfigus grubundaki 31
olgunun 27’si (%42,9) PV, 3’ti (% 4,8) PE, I'iise (% 1,6)
PHi. Olgularin 31’1 (% 49,1) pemfigoid grubundayda.
Pemfigoid grubunun 24’ (% 38,1) BP, 2’si PG (% 3,2),
I'i DH (% 1,6), I'i (% 1,6) LAD, 2%i (% 3,2) AEB, 1'i
ise (% 1,6) sikatrisyelpemfigoiddi. Bir hastaya (% 1,6)
biillozlupuseritematozus tanist kondu. Bu hasta tim
viicutta yaygn biillerle klinigimize bagvurmus ve LAD
on tanisiyla servise yatirilmists. Ancakalinan biyopsisi
biillozlupuseritematozus ile uyumlu gelen hastanin
ANA ve antids DNA’s1 da pozitifti. Bu bulgularla hastaya
billozlupuseritematozus tanisi kondu. Hastalarin alt
gruplara gore cinsiyet ve yas Ozellikleri Tablo 1de
verilmistir.

Tablo.1: Hastalik gruplarinda lezyonlarin ortalama
baslangig yas1

Ortalama  Min-
yas maks yas
. 46,00+
Pemfigusvulgaris 15.43 20-77
. . 75,70+
Biillozpemfigoid 12.81 45-96
Dermatitisherpetiformis 30 -
Pemfigoidgestasyones 2(9)’ ;gi 29-30
Lineer IgAbiillozdermatozu 21 -
Akkizepidermolizisbiilloza 42’3911 42-49
. 62,66+
Pemfigusfoliaseus 20,59 47-86
Skatrisyelpemfigoid 57 -
Pemfigusherpetiformis 66 -
Biillozlupuseritematozus 19 -

TumOBH’ler degerlendirildiginde hastalarimizda siklik
sirasina gore en stk PV (% 42,9), ikinci olarak da BP (%
38,1) gozlendi. Pemfigusvulgaris kadinlarda daha sik
olarak (K/E=2) gozlenirken, BP’li olgularda kadin ve
erkek orani yaklasik olarak esitti (K/E=0,85).
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Caligmaya alman tiim hastalarin deri biyopsisi ve direkt
immiinfloresan incelemesi (DIF) yapilmisti. Tamaminda
DIF sonucu pozitifti. Hastalarin 2’sinde (% 3,2) OBHyi
tetikleyen ilag kullanim 6ykiisii mevcuttu. Bu olgularin her
ikisi de BP tanisi alan olgulardi. Bunlardan biri amoksisilin-
klavulonat ve siprofloksasin, digeri ise siprofloksasin
kullanimindan iki hafta sonra lezyonlarmimn gelistigini
bildirmiglerdi. Olgularin ilki erkek, ikincisi kadindi.
Her iki hastada da ilaglar kesildikten sonra lezyonlar
bitytik dlgiide geriledive yalnizca topikalsteroid tedavisi
ile tam iyilesme gozlendi. Olgularin hi¢birinde hastalig
tetikleyebilecek malignite 6ykiisii bulunmamaktaydi.

Genel degerlendirmede lezyonlarin ortalama baslangi¢
yas156,98+21,22 iken; kadinlarda ortalama baslangig yas:
54,22421,79; erkeklerde ise 60,42+20,35 idi. Olgularin
klinigimize bagvurmadan once mevcut sikayetlerinin
stiresi 3 hafta ile 110 ay arasinda degisiyordu. Hastalarin
tamamina klinigimizde tan1 konuldu.

Lezyonlarin baglangig yeri sorgulandiginda; 13’tinde (%
20,6) oral mukozada, 34’inde (% 54) deride, 13’tinde (%
20,6) oral mukoza ve deride aynianda, 2’sinde (% 3,2) saglt
deride, 1 hastada ise (% 1,6) genital mukozada hastaligin
basladig1 goriildii. Pemfigusvulgarisli hastalarin 12’sinde
(% 44,4) baslangi¢ lokalizasyonu oral mukoza, 9unda
(% 33,3) deri ve oral mukoza birlikte, 4inde (% 14,8)
yalnizca deri, 1’inde (% 3,7) sagl deri, 1 hastada ise (%
3,7) genital mukoza idi. Hastalik gruplarinda lezyonlarin
baslangi¢ lokalizasyonlar1 Tablo 2de goriilmektedir.
Hastalar klinige bagvurduklarinda 22%sinde (% 34.,9)
lezyonlar lokalize iken, 41’inde (% 65,1) yaygin lezyonlar
oldugu tespit edildi. Pemfigusvulgaris tanili 27 hastanin
17’sinde (% 63) lezyonlar yaygin, 10’unda (% 37) lokalize
iken; BP’li24 olgunun 13’tinde (% 54,2) yaygin, 11’inde
(% 45,8) ise lokalize lezyonlar mevcuttu.

Eslik eden hastaliklar arastirildiginda; en sik eslik
eden ii¢ hastalik grubunu sirastyla 23 hastada (% 20,4)
hipertansiyon, 20 hastada diabetesmellitus (% 17,7) ve
13 hastada (% 11,5) norolojik hastaliklar (Alzheimer,
Parkinson, demans, epilepsi, serebrovaskiiler olay)
olusturuyordu. Bunlarin disinda siklik sirasina gore 10
hastada (% 8,8) koroner arter hastaligi, 6 hastada (%
5,3) kronik obstriiktif akciger hastaligi, 5 hastada (% 4,4)
hiperlipidemi, 5 hastada (% 4,4) depresyon, 4 hastada (%
3,5) benign prostat hipertrofisi, 2 hastada (% 1,8) kronik
bobrek yetmezligi, 1 hastada (% 0,9) papillertiroid
kanseri eslik etmekteydi. Toplam 23 hastada (% 20,4)
eslik eden herhangi bir hastalik bulunmamaktaydi.

Pemfigus grubu iginde PV’li olgularda lezyonlarin
siddet ve yayginhigina gore en sik olarak 1-1,5 mg/kg/
glin prednizon ve beraberinde mikofenolatmofetil 2 gr/
glin veya 1-3 mg/kg/gilin azatiyopirin basland1. Siddetli
lezyonlar1 olan 1 hastaya intravendzimmiinglobulin
(IVIG) verituksimab, baska bir hastaya da sistemik steroid
ve mikofenolatmofetile ek olarak IVIG tedavisi baslandi.
Lezyonlar1 yaygin olan BP’li hastalara en sik verilen tedavi
0,5-1 mg/kg/giin prednizon idi. Bu tedaviye yanitsiz olan 3
hastaya ek olarak 2 gr/giin mikofenolatmofetil verildi. Bu
gruptaki hastalarin yaslarinin ileri olmasi ve ek sistemik
hastaliklarinin da bulunmasi nedeniyle lezyonlar1 sinirl
olanlara topikalsteroid, doksisiklin 2x100 mg/giin,veya
tek basina mikofenolatmofetil verildi. Hastalara verilen
tedaviler tim ayrintilariyla Tablo 3’ de 6zetlenmistir.

Hastalarin tamami degerlendirildiginde, verilen teda-
vilere yanitsiz olan 1 hasta (% 1,6) BP tanili hastaydi.
Yaygin lezyonlar1 olan bu hastaya, eslik eden hasta-
liklar1 nedeniyle sistemik steroid veya immiinsiipresif
tedavi baglanamamasi nedeniyle topikal tedavi ve N-a-
setilsistein 3x200 mg/giin baslandu.

Tablo.2: Hastalik gruplarinda lezyonlarin baslangi¢ lokalizasyonlar:

Oral mukoza Deri Oral mukoza+deri  Saglideri  Diger mukozal alanlar
PV 12 (%44,4) 4 (%14,8) 9(%33,3) 1(%3,7) 1 (%3,7)
BP 1(%4,2) 20 (%83,3) 2 (%8,3) 1(%4,2) -
DH - 1 - - -
PG - 2 - - .
LAD ; 1 - ; ;
AEB - 1 (%50) 1 (%50) - -
PF - 3 - - -
SP - - 1 - -
PH - 1 - - -
Biilloz LE : 1 - : ;

PV: pemfigusvulgaris BP: biillozpemfigoid DH: dermatitisherpetiformis PG: pemfigoidgestasyones
LAD: lineer ig A dermatozu AEB: akkizepidermolizisbiilloza PF: pemfigusfoliaseus SP: sikatrisyelpemfigoid

PH: pemfigusherpetiformis LE: lupuseritematozus
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Ancak hastada tedaviye istenen yanit alinamadi. Ko-
morbiditeleri nedeniyle diger sistemik tedaviler de ve-
rilemeyen hasta kendisinin ve yakinlarinin da istegiyle
yalnizca topikal bakim o6nerileriyle taburcu edildi. Te-
daviye tam yanit alinarak iyilesen ve tedavisi kesilen
hasta sayis1 51 (% 81) iken, kismi yanit veren 11 hasta
(% 17,5) bulunmaktaydi. Kismi yanit alinan hastalar
sistemik steroid dozunun azaltilmasiyla hastalik lez-
yonlar1 alevlenen ve niiks eden hastalardi. Kismi ya-
nit alinan 11 hastanin 9’u PV (PV tanili hastalarin %
33,3’l), 2’si ise BP (BP tanili hastalarin % 8,3’ tanili
hastalard1. Diger gruplardaki tiim hastalar tedaviye tam
yanit verdi.

Tiim hasta gruplarinda tedavi siirelerine bakildiginda; 1
yil ve daha fazla tedavi gerektiren 24 hasta (% 38,1), 6-12
ay tedavi alan 11 hasta (% 17,5), 0-6 ay devam eden 24
hasta (% 38,1), tedavisi halen devam eden 3 hasta (% 4,8)
oldugu goriildii. Tedavi olurken miyokard enfarktiisii
nedeniyle ex olan 1 hasta (% 1,6) vard: ve tanis1 BPdi.
Hastalik alt gruplarinda tedavi siirelerinin ayrintili bir
sekilde degerlendirilmesi Tablo 4’te 6zetlenmistir.

Hasta gruplarina verilen oral kortikosteroid ve immiin-
stipresif tedavilerin yan etkisi olarak ¢ogunlukla kilo ar-
tis1, cushingoid goriiniim, oral kandidiazis gibi kortikos-
teroid kullanimina bagl sik goriilen yan etkiler izlendi.

Tablo.3: Hastalik gruplarinda verilen tedavilerin degerlendirilmesi

TS Ss  AZA MME ot St i‘};ii(T;” iar: DAP S e’ NAC DOK
PV - 6(%222) - - 4(%148) 15(%556) 1(%37) - S1®37) - ;
BF  3(%125) 12(%50) - 1(%42) -  3(%125) -  2(%83) - - 1(42) 2(%83)
DH : : : : : : : : 1 i i i
PG : 2 i i i i i i i i i i
LABD - : i i i : i ] ! ] ] ]
AEB - 1(%50) 1(%50) - - - ] ) ] ] ) )
PF : 2 i : i 1 i } ] i ] ]
SP i : : : : : i i 1 i i i
PH : : : : i 1 i i i i i i
BLE : 1 i i i ) ) ) i i i )

TS: topikalsteroid SS: sistemik steroid AZA: azatiyopiirin MMF: mikofenolatmofetil IVIG: intravenézimmiinglobulin
RIT: rituksimab DAP: dapson NAC: N-asetilsistein DOXK: doksisiklin

Tablo.4: Hastalik gruplarinda tedavi siirelerinin degerlendirilmesi

Tedavisi devam eden 0-6 ay
PV 2 (%7,4) 3 (%11,1)
BP - 16 (%66,7)
DH - -
PG - 2
LAD - -
AEB = 1 (%50)
PF - 1(%33,3)
SP - -
PH - 1
Biilloz LE 1 -

6-12 ay lyilveiizeri  Tedavi altinda iken ex
5(%18,5) 17 (%63) -
4(%16,7) 3 (%12,5) 1(%4,2)
- 1 -
- 1 B,
1 (%50) - -
- 2 (%66,7) -
1 . .

PV: pemfigusvulgaris BP: biillozpemfigoid DH: dermatitisherpetiformis PG: pemfigoidgestasyones
LAD: lineer ig A dermatozu AEB: akkizepidermolizisbiilloza PF: pemfigusfoliaseus SP: sikatrisyelpemfigoid

PH: pemfigusherpetiformis LE: lupuseritematozus
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Hastalarin higbirinde tedaviyi kesmeyi veya degistir-
meyi gerektiren major bir yan etki izlenmedi. Biilloz-
pemfigoid tanili miyokard enfarktiisiinden exolan bir
hasta disinda hastalarin hi¢birinde takip altinda 6nemli
bir komplikasyon veya mortalite izlenmedi.

TARTISMA

Otoimmiinbiillii hastaliklar, dermatoloji kliniklerinde
tani, takip ve tedavi agisindan 6nemli bir grubu olustu-
rurlar. Bu hastaliklarin gériilme siklig1 cografi bolgelere
ve etnik kokene gore farklilik gostermektedir (2).
Calismaya dahil edilen hastalar biitiin olarak deger-
lendirildiginde pemfigus ve pemfigoid grubundaki
hasta sayilarinin ayni oldugu goriildii. Hastalarin 27’si
(%42,9) PV, 24’ (% 38,1) BP tanilar1 almisti. Ulke-
mizden Uzun ve arkadaslarinin 148 pemfiguslu olgu-
yu inceledigi ¢aliymalarinda;PV % 83,1 oraniyla en sik
hastalik olarak bildirilirken, % 9,5’inde PF, % 4’iinde PE
gozlendigi ve pemfiguslu olgularin BP’li olgulara orani-
nin ise 5,1 oldugu belirtilmistir (6). Yine tilkemizden
Giil ve arkadaslar1 ¢aligmalarinda pemfigus/BP oranini
3,16 olarak bulmuslardir (1). Irandan bildirilen 1402
olguluk bir seride en sik PV (% 81,2), ikinci siklikta BP
(% 11,6) oldugu saptanmustir (9). Bunlardan farkl ola-
rak Isvi¢reden yapilan bir calismada BP (% 83,3) pemfi-
gus grubu hastaliklara gore daha sik bildirilmistir (10).
Schmidt ve arkadaslar1 derlemesinde Avrupada son 10
yilda BP insidansinin 2-5 kat arttigini saptamiglardir
(5). Bu galigmada da benzer sekilde PV ve BP sikliginin
birbirine yakin olarak saptanmis olmasi, iilkemizde de
BP insidansinda bir artma oldugunun gostergesi olabi-
lir. Biillozpemfigoid ileri yaslarda daha sik goriilen bir
hastaliktir ve iilkemizde sikliginin artmis olmasi ortala-
ma yagam siiresinin de arttigini diigiindiirebilir.

Pemfigus, en sik 40-60 yaslar1 arasinda goriiliir ve her
yas ve 1rkta goriilebilen bir hastaliktir. Kadin ve erkek-
lerde prevalanst esittir (4,11,12). Uzun ve arkadaglarinin
caligmasinda erkek/kadin orani 1/1,41 olarak saptan-
mustir. Ayrica hastalarin % 8,12’sinde sadece mukoza,
% 4,9’unda sadece deri ve % 86,2’sinde hem deri hem
mukoza tutulumu saptanmuistir (6). Giil ve arkadasla-
rinin ¢aligmasinda PV'de K/E orani 1,44 olarak saptan-
muistir. Ayrica pemfigus grubunu olusturan 57 olgunun
% 61,4’tinde lezyonlarin oral mukozadan, % 31,57’sin-
de deriden, % 7,01’inde ise hem mukoza hem deriden
basladig1 belirtilmistir (1). Bu ¢aligmada PV kadinlarda
daha sik olarak (K/E=2) saptanmustir. Lezyonlarin bas-
langi¢ lokalizasyonunun en sik (% 44,4) oral mukoza,
bunu takiben ise (% 33,3) deri ve oral mukoza birlikte
oldugu 6grenilmistir. Klinigimize ilk bagvuru aninda
hastalarin % 63’tinde lezyonlarin yaygin oldugu tespit
edilmistir. En sik baslangi¢ lokalizasyonu oral mukoza
olarak tespit edilen hastaligin bagvuru aninda ¢ogun-
lukla deri ve mukozada yaygin oldugunun goriilmesi,
hastaligin tanisinda gecikmeler yasandiginin bir goster-
gesidir.

Biillozpemfigoid bir ileri yas hastaligidir ve baslangic
yas1 60’1n tizerindedir (5). Demircioglu ve arkadaslari-
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nin ¢aligmasinda, erkeklerde kadinlardan iki kat fazla
saptanmistir (7). Akay ve arkadaslar1 ¢aliymalarinda
ortalama baslangi¢ yasini 78,8 yil ve kadin/erkek orani-
n1 1,58 olarak bildirmislerdir (8). Giil ve arkadaslari ise
ortalama baslangi¢ yasin1 64,7 ve kadin/erkek oranini
2 olarak tespit etmislerdir (1). Bu ¢aligmada ortalama
baslangic yas1 75,70’ti vekadin/erkek orani yaklasik ola-
rak esitti (K/E=0,85). Calismamizin sonuglari literatiir
ile benzer nitelikteydi.

Otoimmiinbiilli hastaliklarin bazi hastaliklar ile bir-
liktelik gosterebilecegi bilinmektedir (5,12,13). PV ve
PF myasteniagravis veya timoma ile birlikte goriilebilir
(4,11,13). Michailidou ve arkadaglarinin ¢alismasinda
129 PV olgusunun 75’inde esilk eden hastaliklarin var
oldugu bildirilmistir. Bu hastalarin % 8’inde diyabet, %
20’sinde hipertansiyon, % 2,6’sinda tiroid patolojileri,
% 13,3’linde alerjik reaksiyonlar ve % 6,4inde kandi-
da tespit edilmistir (14). Uzun ve arkadaslar1 pemfigusa
en sik eslik eden hastaligin otoimmiintiroid hastaliklar1
oldugunu bildirmislerdir (6). Ulusal ve arkadaslar ise,
calismalarinda, psoriazis ve BP birlikteligini vurgula-
muslardir (15). Giil ve arkadaslarinin caliymasinda pem-
figuslu olgularin iginde tiroid patolojisi % 7,01 olarak
bildirilirken, bir olguda akciger tiiberkiilozu tespit edil-
mistir. Ayrica 2 BP’li olguda serebrovaskiiler olay dykii-
sti oldugu belirtilmistir (1). Biillozpemfigoid de ¢esitli
otoimmiin ve norolojik hastaliklar veya maligniteler ile
birliktelik gosterebilir (5,13,16). Biillozpemfigoidinma-
lignitelerle olan birlikteligi de tartismali bir konudur.
Oldukga genis bir seri olan Lindelof ve arkadaslarinin
497 vakalik bir ¢alismasinda BP ile malignite arasinda
bir iliski saptanamamustir (17). Bu ¢alismada BP’li has-
talarin higbirine malignite eslik etmiyordu. Yalniz bir
PV tanili hastada papillertiroid kanseri tanis1 mevcuttu.
Literatiirde BP%e eslik edebilecegi diistiniilen bir bagka
hastalik grubu nérolojik hastaliklardir (13,16). Bu ¢a-
lisgmada hastalara en sik eslik eden hastaliklar sirasiyla
hipertansiyon, diabetesmellitus ve norolojik hastalik-
lard1. Bunlar1 azalan siklikla koroner arter hastaligi ve
kronik obstriiktif akciger hastaligi takip etmekteydi.
Bahsi gecen tiim bu hastaliklar toplumda oldukga sik
goriilen, ayrica da yas ilerledik¢e goriilme siklig1 artan
hastaliklardir. Calismamizda da hastalarin yas ortala-
mas1 yliksek oldugundan (6zellikle BP grubunda) bu
hastaliklarla olan birlikteliklerin yasa bagli ve rastlanti-
sal oldugunu diigtindtirmstiir.

Pemfigus grubu hastaliklar kronik ve yasam kalitesini
etkileyen hastaliklardir. Hastalarin sikayetlerinin ¢o-
gunlukla oral mukozadan baslamasi ve bu bulgularla
dermatolog dist hekimlere gitmeleri tanida gecikme-
lere sebep olmaktadir (6,12). Bu gecikme de hastaligin
prognozunu dogrudan etkilemektedir (1). Hastalardan
hastalik baslangici ile tan1 alana kadar gegen siire konu-
sunda netbir bilgi 6grenilememistir. Ancak lezyonlarin
en sik baglangig yerinin oral mukoza olmasi ve bagvuru
aninda da hem oral mukoza, hem deride yaygin lezyon-
larin olmasi, bize kesin tani alana kadar gegen siirenin
uzun oldugunu gostermektedir.
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Risser ve arkadaglarinin uzun dénemli bullii hastalik-
larin mortalite oranini degerlendirdikleri ¢aligmalarin-
da, 1979-2002 yillar1 arasinda mortalite oraninin stabil
kaldig1, ancak pemfigoiddemortalite orani artarken
pemfigusta distigi tespit edilmistir (18). Uzun ve ar-
kadaslarinin ¢alismasinda mortalite oran1 % 4,8 olarak
bilidirilirken,6liimlerin nedeninin rezistan bakterilere
bagli pulmoner enfeksiyonlar ve ardindan gelisen sepsis
oldugu saptanmustir (6). Giil ve arkadaglarinin ¢alisma-
sinda 1 PV’li olgunun mide adenokarsinomu nedeniyle
ex oldugu bildirilmistir (1). Bu ¢alismada miyokard en-
farktiisii nedeniyle ex olan bir BP’li hasta disinda higbir
olguda mortalite gozlenmedi. Hastalarda primer hasta-
liga veya tedaviye bagli nedenlerle 6nemli bir kompli-
kasyon veya mortalite gozlenmedi.

SONUC

Calismamizda pemfigus ve pemfigoid gruplarinda hasta
sayistayntydive PV/BP orani 1,1'di. Bubulgu, tilkemizde
ortalama yasam siiresinin ve BP insidansinin arttiginin
bir gostergesi olabilir. Ayrica OBH’nin hipertansiyon,
diyabet ve norolojik hastaliklar basta olmak tizere diger
kronik hastaliklarla birlikteliginin de sik olabilecegini
ve hastalar degerlendirilirken detayli arasgtirilmalar:
gerektigini vurgulamak istiyoruz. Hastalarin % 17,5’inin
tedaviye kismi yanit vermesi ve niikslerle gelmesi, uzun
stireli takip gerektirmesi, OBH’lerin kronik ve yasam
kalitesini diistiren hastaliklar oldugunun gostergesidir.

Calismamiz sekiz yillik bir siireyi iceren ve retrospektif
bir ¢alisma olmasi nedeniyle 6nemli sinirliliklar vardir.
Bu konuda verilerin daha aydinlatic1 olabilmesi igin
¢ok merkezli retrospektif veya prospektif ¢alismalara
ihtiya¢ bulunmaktadir.
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