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ARASTIRMA

Pemfiguslu Hastalarin Demografik ve Klinik Ozelliklerinin
Retrospektif Olarak Incelenmesi

Amag: Pemfigus akantoliz, mukoza ve deride bul ve erozyonlarla karakterize otoimmun bdlléz bir
hastaliktir. Bu galismada 56 pemfiguslu hastanin demografik verilerinin ve klinik 6zelliklerinin
retrospektif olarak incelenmesi amaglandi.

Gereg ve Yontem: Calismaya Nisan 2013-Nisan 2023 tarihleri arasinda pemfigus tanisi ile takip
edilen 56 hasta alindi. Hastalik siddetinin belilenmesinde Pemfigus Hastaligi Alan indexi (PDAI)
skorlama sistemi kullanildi. Hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar verilerine hastane
kayitlarindan ulasildi.

Bulgular: Bu ¢alismada 50 (%89.3) pemfigus vulgaris (PV)li ve 6 (%10.7) pemfigus foliaseus
(PF)li olmak Uzere toplam 56 pemfiguslu hasta degerlendirildi. Calismadaki hastalarin 29
(%51.8)u kadin, 27 (%48.2)si erkek ve yas ortalamasi 52.66+14.96 idi. PV'li hastalarin 17
(%30.4)'si oral mukozal tip, 33 (%58.9)'G mukokutandz tipti. G6z tutulumu erkeklerde, idrar yolu
enfeksiyonu ise kadinlarda istatistiksel anlamli yiksek tespit edildi (p<0.05). 60 yas Ustu hastalarda
g6z tutulumu, hipertansiyon (HT), hiperlipidemi, pulmoner emboli ve benign prostat hipertrofisi
istatistiksel anlaml yuksek tespit edildi (p=0.019, p=0.006, p=0.001, p=0.026, p=0.026, sirasiyla).
Siddetli ve ¢ok siddetli hastalikta rituksimab kullanimi sistemik kortikosteroid kullanimina gore
istatistiksel anlamli yiiksek tespit edildi (p=0.000).

Sonug: Pemfiguslu hastalarda osteoporoz, HT ve hiperlipidemi yliksek bulundu. Dolayisiyla tedavi
planlanirken eslik eden hastaliklar ve sistemik kortikosteroid tedavisinin getirecegdi ek riskler ortaya
konmali ve hastalarin takibi dikkatli yapiimalidir.

Anahtar Kelimeler: Pemfigus vulgaris, pemfigus foliaseus, demografik ézellik

Retrospective Analysis of Demographic and Clinical Characteristics of Patients
with Pemphigus

Objective: Pemphigus is an autoimmune bullous disease characterized by acantholysis, bullae
and erosions in the mucosa and the skin. In this study, it was aimed to examine the demographic
and clinical characteristics of 56 patients with pemphigus retrospectively.

Materials and Methods: In the study 56 patients were included between April 2013-April 2023.
Pemphigus Disease Area Index (PDAI) was used to determine disease severity. Demographic,
clinical and laboratory findings of the patients were obtained from hospital database.

Results: In this study, 50 (89.3%) patients with pemphigus vulgaris (PV) and 6 (10.7%) patients
with pemphigus foliaceus (PF) were evaluated. Of the patients, 29 (51.8%) were female, 27
(48.2%) were male, and the mean age was 52.66+14.96 years. Of the patients with PV, 17 (30.4%)
were oral mucosal type and 33 (58.9%) were mucocutaneous type. Ocular involvement was found
to be significantly higher in men, and urinary infection was found to be significantly higher in
women (p<0.05). Ocular involvement, hypertension (HT), hyperlipidemia, pulmonary embolism and
benign prostatic hypertrophy were found to be statistically significantly higher in patients over 60
years of age (p=0.019, p=0.006, p=0.001, p=0.026, p=0.026, respectively). The use of rituximab in
severe and very severe disease was found to be significantly higher than the use of systemic
corticosteroids (p=0.000).

Conclusion: Osteoporosis, HT, and hyperlipidemia were found to be high in patients with
pemphigus. When planning the treatment the accompanying diseases and the additional risks of
systemic corticosteroid therapy should be revealed and the patients should be followed carefully.

Key Words: Pemphigus vulgaris, pemphigus foliaceus, demographic characteristic

Girig

Pemfigus, patogenezinde hicreler arasinda adhezyon kaybi ve akantolizisin,
kliniginde ise mukoza ve deride bul ve erozyonlarin yer aldigi otoimmun bulléz bir
hastaliktir. Pemfigusun pemfigus vulgaris (PV), pemfigus foliaceus (PF), IgA pemfigus
ve paraneoplastik pemfigus (PNP) gibi farkl klinik ézellikleri ve patofizyolojileri olan alt
tipleri tanimlanmistir (1). Pemfigusun epidemiyolojik 6zellikleri dinyanin farkl
bolgelerinde degiskenlik gosterir. Yahudilerde PV insidansi, Araplara gore 3.6 kat daha
yuksek bulunmustur. PF’'de ise etnik yatkinlik tespit edilmemistir. PV'in gorilme yasi
Kuveyt'te 36.5, Bulgaristan'da 72.4, Yahudilerde 54.5, Araplarda 44.3, iran’da 42
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Turkiye'de ise 43 yil olarak bildiriimektedir (2). Pemfigus
herhangi bir yas grubunda ortaya c¢ikabilir ve cogu hasta
tani aninda 45-65 yas arasindadir. Hastalarin %30'a
varan oraninin 20 yasindan gen¢ oldugunun bildirildigi
endemik bélgelerin diginda 18 yas alti pemfigus nadirdir

A).

Pemfigus vulgarisli hastalarin yizde 90'indan
fazlasinda mukozal tutulum olup oral mukoza hem en sik
tutulan bdlge hem de hastaligin baglangi¢c bdlgesidir.
Oral mukozada belirgin agrili bil ve erozyonlar goérulur.
Oral mukoza disinda g6z, burun, 6zefagus, vajina ve
anis gibi diger mukozal bdlgeler de tutabilir. Klinik olarak
disfaji, ses kisikhigi ve disparoni gibi bulgular gorilebilir.
PV’nin mukozal ve mukokutandéz alt tipleri vardir.
Mukozal tipte minimal deri tutulumu olabilir ama baskin
olan oral mukoza tutulumudur. Mukokutanéz tipte ise
deri ve mukoza birlikte tutulur (1).

Cogu hastada klinik tip hedeflenen antijen
desmoglein molekdili ile belirlenir. PF’de lezyonlar deriye
sinirhdir ve otoantikorlar desmoglein 1’e karsi olusur.
Ancak mukozal tip PV'de 6zellikle desmoglein 3’e karsi
gelisen otoantikorlar baskindir. Hem mukozal hem de
deri lezyonlari ile kendini gosteren mukokutanéz PV’li
hastalarda ise her iki desmogleine karsi otoantikor tespit
edilir (4).

Pemfigus vulgaris enfeksiyonlar, otoimmin,
kardiyovaskdler, endokrin, hematolojik ve néropsikiyatrik
hastaliklar ile iligkili bulunmustur. Kronik inflamatuvar
sureglerin neden oldugu kardiyovaskiler hastaliklar ile
PV arasindaki iliskiye agri nedenli fiziksel aktivitenin
kisittanmasi ve sistemik kortikosteroid kullanimi sebep
olarak gosterilmistir  (5). Yapilan bir c¢alismada
pemfigusta ylksek bir psikolojik komorbidite insidansi
belirlenmis ve hastalik siddetinin psikolojik bozukluklarla
iliskili oldugu dusunulmustir. Pemfigusta birinci basmak
tedavi olan sistemik kortikosteroidler kronik kullanimda
depresyon ile iligkilendiriimis ve pemfigustaki ruhsal
komorbidite igin potansiyel bir risk faktori olarak
tanimlanmistir (6).

Bu c¢alismada Nisan 2013-Nisan 2023 tarihleri
arasinda takip edilen pemfiguslu hastalarin demografik
ve Kklinik o6zelliklerinin retrospektif olarak incelenmesi
amaglandi.

Gereg ve Yontem
Arastirma ve Yayin Etigi:

Bu retrospektif caligma yerel etik kuruldan onay
(319893/2023) alindiktan sonra vyapildi. Calismaya
Nisan 2013-Nisan 2023 tarihleri arasinda pemfigus
tanisi ile takip edilen 56 hasta alindi. Pemfigus ve alt
tiplerinin (PV, PF) tanisi hastalarin klinik 6zelliklerine,

Pemfiguslu Hastalarin Demografik ve Klinik Ozelliklerinin ..

Kasim 2023

lezyonlarin histopatolojik, direkt immiinfloresan (DIF) ve
enzyme-linked immunosorbent assay (ELISA) inceleme
sonuglarina dayanarak kondu. Hastalik siddetinin
belilenmesinde Pemfigus Hastaligi Alan indexi (PDAI)
skorlama sistemi kullanildi. Buna goére skorlar 1-5 arasi
cok hafif, 6-10 hafif, 11-40 orta, 41-100 siddetli, 101-250
¢ok siddetli olarak hesaplandi (7). Hastalarin yas,
cinsiyet, dogum yeri, egitim durumu, medeni durum, kan
grubu, hastalik alt tipleri, hastalik slresi ve giddeti, eslik
eden diger sistemik hastaliklar, laboratuvar &zellikleri,
alinan tedaviler ve tedavi cevaplari gibi verilerine
hastane kayitlarindan ulasildi.

Bulgular

Bu galismada 56 pemfiguslu hastanin 50 (%89.3)’si
PV’li ve 6 (%10.7)'s1 PF’li idi. Hastalarin 29 (%51.8)u
kadin, 27 (%48.2)si erkek ve yas ortalamasi
52.66+14.96 idi. PV'li hastalarin tamaminda (%100) oral
mukoza tutulumu mevcuttu. PV’li hastalarin 17
(%30.4)’'si mukozal tip, 33 (%58.9)'lU ise mukokutan6z
tipti. Mukozal tip PV'li hastalarin 12 (%41.4)’si kadin, 5
(%18.5)'i erkek, mukokutanéz tip PV’li hastalarin ise 16
(%55.2)'s1 kadin, 17 (%63.0)'si erkekti. G6z mukozasi
tutulan toplam 17 (%30.4) hastanin 5 (%17.2)’i kadin, 12
(%44.4)'si erkekti. PF’li hastalarin ise 1 (%3.4)’i kadin, 5
(%18.5)i erkekti. Hastalarin 34’Gnin kan grubu
bilgilerine ulasilabildi. 4 (%7.1) hastanin vefat ettigi, 52
(%92.9) hastanin ise takiplerinin devam ettigi tespit
edildi. Hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar
Ozellikleri Tablo 1'de, pemfigusa eslik eden diger
sistemik hastaliklar ise Tablo 2'de sunuldu.

Bu calismada 28 (%50) hastada desmoglein 1, 44
(%78.6) hastada desmoglein 3, 23 (%41.1) hastada hem
desmoglein 1 hem desmoglein 3 pozitif, 6 (%10.7)
hastada ise sadece desmoglein 1 pozitif tespit edildi.
Sadece desmoglein 1 pozitif olan hastalarin tamami PF’li
hastalardi. Desmoglein 1 ve desmoglein 3 pozitiflikleri ile
yas, cinsiyet, hastalik suresi, hastalik siddeti, alinan
tedavi ve minimal tedavili veya tedavisiz tam remisyon
oranlari arasinda istatistiksel anlamli iliski tespit
edilemedi (p>0.05). Hastalik tiplerine gore
degerlendirildiginde sadece desmoglein 1 pozitifligi
acgisindan PF’li ve PV’li hastalar arasinda istatistiksel
anlamli farklilik tespit edildi (p=0.000).

Cinsiyet ile hastalik alt tipleri, hastalik siddeti ve
minimal tedavili veya tedavisiz tam remisyon oranlari
arasinda istatistiksel anlamh bir iligki tespit edilemedi
(p>0.05). Eslik eden hastaliklar agisindan
degerlendirildiginde ise g6z mukozasi tutulumu
erkeklerde, idrar yolu enfeksiyonunun ise kadinlarda
istatistiksel olarak anlamli dizeyde yulksek tespit edildi
(p<0.05). Diger eslik eden sistemik hastaliklar agisindan
kadin ve erkekler arasinda istatistiksel anlamh farkhlik
tespit edilemedi (p>0.05).
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Tablol. Pemfiguslu Hastalarin Demografik, Klinik ve Laboratuvar Bulgulari

F.U. Sag. Bil. Tip Derg.

Parametre n (%)
Mukozal tip 17 (30.4)
PV L 50 (89.3)
Grup Mukokutanoéz tip 33 (58.9)
PF 6 (10.7)
o Kadin 29 (51.8)
Cinsiyet
Erkek 27 (48.2)
40 yas alti 12 (21.4)
Yas Kategorisi (yil) 40-60 yas 27 (48.2)
60 yas ustl 17 (30.4)
Elazig 24 (42.9)
Tunceli 12 (21.4)
Bingol 10 (17.9)
Mus 3(5.4)
Diyarbakir 1(1.8)
Dogum yeri Batman 1(1.8)
Erzincan 1(1.8)
Malatya 1(1.8)
Rize 1(1.8)
Sakarya 1(1.8)
istanbul 1(1.8)
. Evli 48 (85.7)
Medeni Durum
Bekar 8 (14.3)
Okuryazar degil 6 (10.7)
ilkokul 19 (33.9)
Egitim Durumu Ortaokul 12 (21.4)
Lise 15 (26.8)
Universite 4(7.1)
A Rh+ 13 (23.2)
A Rh- 2(3.6)
B Rh+ 4(7.1)
Kan Grubu 0 Rh+ 5(8.9)
0 Rh- 7 (12.5)
AB Rh+ 2(3.6)
AB Rh- 1(1.8)
0-3 26 (46.4)
Hastalik Siiresi (yil) 4-6 10(17.9)
7-9 11 (19.6)
10 ve Uzeri 9(16.1)
Hafif 18 (32.1)
. . Orta 21 (37.5)
Hastalik Siddeti . .
Siddetli 12 (21.4)
Cok siddetli 5(8.9)
Laboratuvar Desmogle?n 1 poz?t?ﬂ@ 28 (50.0)
Desmoglein 3 pozitifligi 44 (78.6)
. Kortikosteroid 43 (76.8)
Tedavi . .
Rituksimab 13 (23.2)
AZA 16 (28.6)
Kortikosteroid Koruyucu llag MM 8 (14.3)
IVIG 3(5.4)
) Tedavisiz 15 (26.8)
Tam Remisyon . .
Minimal Tedavili 17 (30.4)

PV: Pemfigus Vulgaris, PF: Pemfigus Foliaseus, AZA: Azatiyopirin, MM: Mikofenolat Mofetil, IVIG: intravendz immiinglobulin
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Tablo 2. Pemfigusa Eslik Eden Hastaliklar

Kasim 2023

Parametre n (%)
Diabetes mellitus 15 (26.8)
Hipotroidi 3(5.4)
Metabolik Hastaliklar Hipertroidi 2(3.6)
Cushing sendromu 1(1.8)
Hiperlipidemi 26 (46.4)
Hipertansiyon 17 (30.4)
Ateroskleroz 7 (12.5)
Kardiovaskuler Hastaliklar iskemik kalp hastaligi 4(7.1)
Anjina pektoris 6 (10.7)
Akut miyokard enfarktiisu 3(5.4)
Bronsial astim 6 (10.7)
Pulmoner Hastaliklar Kronik obstriktif akciger hastaligi 2(3.6)
Pulmoner emboli 3(5.4)
Gastrit 4(7.1)
. . . Peptik tlser 9(16.1)
Gastrointestinal Sistem Hastaliklari L
Kolelitiazis 2 (3.6)
inflamatuvar barsak hastalig 1(1.8)
. . . Osteoporoz 33 (58.9)
Kas-Iskelet Sistemi Hastaliklari .
Artrit 1(1.8)
Santral Sinir Sistemi Hastaliklari Serebrovaskuler hastalik 1(1.8)
. Katarakt 7 (12.5)
Goz Hastaliklari
Glokom 5(8.9)
Farenijit 16 (28.6)
Larenijit 4(7.1)
Sinuzit 4(7.1)
Tonsillit 3(5.4)
Otit 5(8.9)
Bronsit 3(5.4)
Enfeksiyon Hastaliklari Pnomoni 11 (19.6)
Kandidiazis 30 (53.6)
idrar yolu enfeksiyonu 6 (10.7)
Sistit 10 (17.9)
Herpes labialis 4(7.1)
Zona 4(7.1)
Kronik Hepatit B enfeksiyonu 3(5.4)
Urogenital Sistem Hastaliklari Benign prostat hipertrofisi 3(5.4)
Psikiyatrik Hastaliklar Sizofreni 1(1.8)
Deri Hastaliklari Urtiker 1(1.8)
Troid papiller kanseri 1(1.8)
Kanserler Endometrium kanseri 1(1.8)
Kolon kanseri 1(1.8)
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Yas kategorisi ile hastalik alt tipleri, hastalik siddeti
ve tedavisiz veya minimal tedavili remisyon oranlari
arasinda istatistiksel anlamh farkhlik tespit edilemedi
(p>0.05). Yas kategorileri agisindan bakildiginda 60 yas
Ustl PV’li hastalarda g6z mukozasi tutulumu istatistiksel
olarak anlamli diizeyde ylksek tespit edildi (p=0.019).
Pemfigusa eslik eden diger hastaliklar acgisindan
degerlendirildiginde 60 vyas st hastalarda
hipertansiyon (HT), hiperlipidemi, pulmoner emboli ve
benign prostat hipertrofisi istatistiksel olarak anlamli
yuksek tespit edildi (p=0.006, p=0.001, p=0.026,
p=0.026, sirasiyla). Yas kategorileri ile diabetes mellitus
(DM) ve osteoporoz arasinda ise istatistiksel anlamli
iliski tespit edilemedi (p>0.05). Eslik eden diger
hastaliklar ile hastalik suresi agisindan
degerlendirildiginde ise 10 yil ve Uzeri hastaliga sahip
olanlarda kandida enfeksiyonu sikligi artmis gibi
gérunmekle Dbirlikte istatistiksel anlamli iligki tespit
edilemedi (p>0.05).

Hastalik siddeti ile cinsiyet, yas kategorisi, kan
grubu, hastalik alt tipleri, hastalik suresi, desmoglein 1

Pemfiguslu Hastalarin Demografik ve Klinik Ozelliklerinin ...

F.U. Sag. Bil. Tip Derg.

ve 3 pozitiflikleri, alinan tedavi, minimal tedavili veya
tedavisiz tam remisyon oranlari arasinda istatistiksel
anlamli iligki tespit edilemedi (p>0.05) (Tablo 3).
Calismada hastane kayitlarindan 34 hastanin kan grubu
verilerine ulasilabildi. statistiksel degerlendirme bu say!
Uzerinden yapildi. Hastalik siddeti ve alinan tedavi
acisindan bakildiginda siddetli ve ¢ok siddetli grupta
rituksimab kullanimi sistemik kortikosteroid kullanimina
gore istatistiksel olarak anlamli dizeyde ylksek tespit
edildi (p=0.000).

Sistemik kortikosteroid tedavisi alan 43 hastanin 23
(%53.5)'linde, rituksimab tedavisi alan 13 hastanin 9
(69.2)'unda minimal tedavili veya tedavisiz tam remisyon
tespit edildi. Minimal tedavi ile 17 (%30.4) ve tedavisiz
15 (%26.8) olmak izere tam remisyon elde edilen
toplam hasta sayisi 32 (%57.1) idi. Tam remisyon elde
edilen 32 hastanin 23 (%72)'l sistemik kortikosteroid, 9
(%28)u rituksimab tedavisi aliyordu. Alinan tedavi ile
minimal tedavili veya tedavisiz tam remisyon oranlari
arasinda istatistiksel anlamli iligki tespit edilemedi
(p>0.05).

Tablo 3. Hastalik Siddetinin Cinsiyet, Yas Kategorisi, Hastallk Grubu, Hastalk Siiresi ve Tedavi ile lligkisi

Hastalik siddeti (n,%)

Parametre
Hafif Orta Siddetli Cok siddetli
Kadin 13 (44.8) 11 (44.8) 4 (44.8) 1 (44.8)
Cinsiyet 0.083
Erkek 5 (18.5) 10 (37.0) 8 (29.6) 4 (29.6)
40 yas alti 2 (16.7) 4 (33.3) 5(41.7) 1(8.3)
Yas kategorisi (yil) 40-60 yas 10 (37.0) 9(33.3) 7 (25.9) 1(3.7) 0.116
60 yas Ustu 6 (35.3) 8 (47.1) 0 (0.0) 3(17.6)
Mukozal tip 8 (47.1) 6 (35.3) 3(17.6) 0(0.0)
PV
Grup Mukokutanéz tip 8 (24.2) 12 (36.4) 8 (24.2) 5 (15.2) 0.436
PF 2 (33.3) 3(50.0) 1(16.7) 0(0.0)
Hastalik suresi (yil) 0-3 9 (34.6) 7 (26.9) 7 (26.9) 3(11.5)
4-6 4 (40.0) 2 (20.0) 2 (20.0) 2(20.0)
0.390
7-9 2(18.2) 7 (63.6) 2(18.2) 0 (0.0)
10 ve Uzeri 3(33.3) 5 (55.6) 1(11.1) 0(0.0)
Tedavi Kortikosteroid 18 (41.9) 18 (41.9) 5(11.6) 24.7)
0.000
Rituksimab 0(0) 3(23.1) 7 (53.8) 3(23.1)

PV: Pemfigus Vulgaris, PF: Pemfigus Foliaseus
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Tartigsma

Bu calismada 56 pemfiguslu hastanin demografik
ve Kklinik o&zellikleri retrospektif olarak incelendi.
Hastalarin yas ortalamasi 52.66+14.96, 40-60 yas
arasindaki hastalik orani %48.2 ve kadin/erkek orani
29/27 olarak tespit edildi. Hastalik baslangici genellikle
40 ila 60 yaslari arasinda bildirilmektedir (5). PV diger
otoimmiin hastaliklara benzer sekilde kadinlar arasinda
daha yaygindir. Erkek/kadin oraninin Israil ve iran'da
1:1,5 oldugu, Tunus'ta 1:4'e kadar ¢iktidi bildirilmistir (2,
5). Ancak Turkiye'den yapilan bir galismada 49 PV’
hastanin 22'si (%44.9) kadin, 27'si (%55.1) erkek ve yas
ortalamasi 53.28+14.70 olarak bildirilmistir (8). Bu
calismada elde edilen demografik veriler literatire
benzer niteliktedir.

Pemfigusta oral mukoza tutulumu deri veya diger
mukozalarin tutulumuna ilerlemeden ©Once aylarca
devam edebilir ve bazen hastaligin tek bulgusu olabilir
(5). PV'li hastalarda yapilan bir metaanalizde oral
mukoza tutulumunun %90 oldugu ve oral mukozanin
hastaligin en vyaygin baslangic vyeri oldugu tespit
edilmigtir (9). Altun ve ark.’nin ¢alismasinda lezyonlarin
baslangi¢ yerleri orofarenks (%63.3), deri ve orofarenks
kombinasyonu (%16.3), deri (%18.4) ve anis (%29)
olarak bildiriimis ve hastalarin 10’'unda mukozal, 1’inde
kutan6éz, 38inde ise mukokutandéz hastalik tespit
edilmistir (8). Cura ve ark. tarafindan Arjantin’de PV’li
hastalarda yapilan retrospektif bir calismada 32 hastanin
20'sinde (%63) mukozal lezyonlar tespit edilmis, 6zellikle
oral mukoza ve vulva tutulumuna dikkat c¢ekilmis ve
mukozal tutulumun kadinlarda daha yaygin oldugu
bildirilmistir (10). Alshami ve ark.’nin Irak’ta oral mukozal
pemfiguslu hastalardaki ¢calismasinda da benzer sekilde
oral mukoza tutulumunun ve agri sikayetinin kadinlarda
daha fazla oldugu tespit edilmigtir (11). Bu galismada
mukozal tip PV %30.4 oraninda idi. Hem mukozal hem
de mukokutandz tipler birlikte degerlendirildiginde PV’de
oral mukoza tutulumu %100 oraninda tespit edildi ve oral
mukoza tutulumu agisindan cinsiyet farki olmadigi
gorildi. Sadece mukozal tip PV'de anlamli olmamakla
birlikte kadinlarda (%41.4) erkeklere (%18.5) gore oral
mukoza tutulumu ylksekti. Pemfigusta g6z mukozasi
tutulumunun en yaygin klinik seklinin konjonktivit oldugu
bildirilmistir (12). Bu c¢alismada da %30.4 oraninda
konjonktivit tespit edildi ve erkeklerde anlamh ylksek
olmasi dikkat ¢ekici idi.

Cura ve ark.’nin calismasinin diger sonuglarina
gére 40 vyasindan ©Once hastalik baslangicinin,
generalize deri lezyonlari, kortikosteroid koruyucu tedavi
ihtiyaci ve refrakter hastalikla iligkili oldugu ve sonug
olarak 40 yasindan Once hastallk baslangicinin
pemfiguslu hastalarda koéti prognozun bir igareti
olabilecegi bildiriimistir (10). Bu c¢alismada ise Cura ve
ark.’min sonuglarindan farkli olarak yas ile hastalik
siddeti arasinda herhangi bir iligki tespit edilemedi.

Pemfigus tedavisinde sistemik kortikosteroidler en
yaygin kullanilan ilaglardir ve ¢ogu kilavuzda hafif, orta
ve siddetli hastaliyi olanlarda birinci basamak tedavi
olarak kullaniimaktadir. Ancak kilavuzlar arasinda
baslangi¢c dozu, azaltma semasi ve niks yodnetimi
acisindan birgok farkhlik vardir. Diger bir tedavi ajani
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olan rituksimab en sik kullanilan anti-CD20 monoklonal
antikordur. CD20-pozitif B lenfositlerini periferik kandan
tuketir ve antikor aracili otoimmin hastaliklarda
kullanilir. Amerika Birlesik Devletleri Gida ve Ilag idaresi
(FDA), rituksimabi 2018'de orta ve siddetli pemfigusta
birinci basamak tedavi olarak onaylamigtir (13).
Pemfigusun kronik seyri g6z 6ntine alindiginda, sistemik
kortikosteroid dozunu azaltmaya yardimci
immdinstpresif kortikosteroid koruyucu ek bir tedaviye
ihtiyag vardir (14). Azatiyopirin (AZA) ve mikofenolat
mofetil (MM) gibi immunsupresif ilaglar kortikosteroid
koruyucu olarak yaygin kullaniimaktadir ancak doz
rejimleri standardize edilmemistir (13). Rituksimab ile
birlikte kisa sureli sistemik kortikosteroidlerin, standart
doz sistemik kortikosteroidlerle karsilastinidiginda 3 kat
daha yiksek tam remisyon orani ve 2 kat daha az niks
orani sagladigi bildirilmistir (15). Yakin zamanli bir
calismada rituksimabin PV’li hastalarda 52 haftalik
surede tam remisyon saglamada MM'den ustun oldugu
desteklenmis ancak yan etkilerin rituksimab grubunda
daha fazla oldugu bildirilmistir (16). Cura ve ark.” nin
calismasinda AZA'nin en yaygin regete edilen
kortikosteroid koruyucu ila¢g oldugu ve tedavisiz 15
hastada (%47) tam remisyon saglandig: bilgileri de yer
almaktadir (10). Bu calismada da en sik regete edilen
kortikosteroid koruyucu ilag AZA, diger kortikosteroid
koruyucu ilaglar ise MM ve intravendz immiinglobulin
(IVIG) olarak yer aldi. Bu calismada minimal tedauvili
veya tedavisiz tam remisyon orani %57.1 idi. Rituksimab
tedavisi alan hastalardaki minimal tedavili veya tedavisiz
tam remisyon oranlari standart sistemik kortikosteroid
tedavisi olanlara gére anlamli olmasa da daha yuksek
tespit edildi. Bu da literatur ile uyumlu bir sonug olarak
degerlendirildi.

Mortalite riski PV'li hastalarda genel popilasyona
gore 3 kat artmis iken PF'li hastalarda 6énemli bir artis
tespit edilmemistir (2). Cura ve ark.’nin galismasinda
tedavisiz 15 hastada (%47) tam remisyon saglandigi,
ortalama 14 ay hastaliksiz kalindigi ve 2 (%6) hastanin
vefat ettigi bildiriimistir (10). Bu c¢alismada minimal
tedavili remisyon orani %30.4, tedavisiz tam remisyon
orani %26.8 olarak tespit edilirken tamami PV tanili 4
(%7.1) hastanin vefat ettigi tespit edildi.

Bir otoimmiin hastalik olan pemfiguslu hastalar ve
akrabalarinda diger otoimmin hastalik riskini artirdigi
bilinmektedir (2). Pemfigus ile yakin iligkili spesifik
otoimmduin bir hastalik tanimlanmamis olmakla birlikte
otoimmiin tiroid hastaliklari, romatoid artrit ve tip1
DM’nin yaygin oldugu bildirilmistir (17). Chiu ve ark.’nin
calismasinda pemfigus ile Sjogren sendromu, sistemik
lupus eritematozus ve alopesi areata gibi bazi otoimmin
hastaliklar arasindaki iligki 6zellikle de kadin hastalarda
belirgin sekilde dogrulanmis ve ilaveten pemfigusta
psoriasis riskinin de arttigina dikkat c¢ekilmistir (18).
Baska bir galismada ise Ulseratif kolit prevalansi artmis
olarak bulunmustur (19). Bu ¢alismada pemfigusa eslik
eden hastaliklar siklik sirasina gore osteoporoz (%58.9),
kandida enfeksiyonu (%53.6), hiperlipidemi (%46.4), HT
(%30.4), DM (%26.8), farenjit (%28.6) ve sistit (%17.9)
olarak tespit edildi. Osteoporoz, kemik mineral
yogunlugunda azalma ve kemik kirilganhidinda artis ile
karakterize, 50-60 yas arasi kadinlarda %15 ve 70 yas
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Ustu kadinlarda %45 prevalansi ile en yaygin metabolik
kemik hastaligi olarak kabul edilir. 50-60 yaslari
arasinda erkeklerde %2.4'lik daha az bir oran
bulunmakla birlikte ve 70 yas Uzerinde %17'ye ciktigi
bildirilmistir. Osteoporoz prevalansi yagla birlikte artar.
Postmenopozal kadinlarin  %40''nda ve erkeklerin
%60'Inda kemikleri etkileyen bir alt hastalik mevcuttur.
PV’li hastalarda kronik inflamasyon ve sistemik
kortikosteroid kullanimi osteoporoz riskini artirmaktadir
(20). Chovatiya ve ark.’nin galismasinda pemfiguslu ve
uzun sureli sistemik kortikosteroid tedavisi alan
hastalarda osteopeni, osteoporoz ve patolojik kirik
riskinin  ¢ok arttigi  Dbildirilmigtir  (21). Pemfiguslu
hastalarda yapilan bir calismada hastalarin %40.4’Gnde
osteporoz tespit edildigi, yas, cinsiyet, sistemik
kortikosteroid ve proton pompa inhibitdri tedavisinin
suresi dahil pek ¢ok faktor diglandiginda da pemfigus ile
osteoporoz iligkisinin devam ettigi bildirilmistir (22). Bu
calismada pemfigusa eslik eden en sik hastalik
osteoporozdu. Bu sonucu hastaligin  kendisinin
osteoporoz ile iligkili yapisi, hastalarin yasi, tedavisinde
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