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Ozet

Pemfigus vulgaris deri ve muk6z membranlarda vezikul olusumuyla karakterize bir otoimmun hastalktir. Tipik olarak oral
lezyonlar deri lezyonlarindan daha énce ortaya ¢ikmaktadir. Hastalarin biyik boélimunde sadece agiz lezyonlari bulunmaktadir. Bu
hastaligin teshisi ilk olarak dis hekimleri tarafindan yapilabilir. Teshis histopatolojik calismalar sonucunda yapilmaktadir. Hayati tehdit
edici bir hastalik oldugu icin bu istenmeyen durumu 6nlemek erken teshis ve tedavi ile saglanabilmektedir. Olgumuz: 2 yildir agzinda
pemphigus lezyonlari olan ve sonunda pemfigus vulgaris teshisi konulan ve tedavisi yapilan bir hastadir.

Anahtar Kelimeler: Pemfigus vulgaris, mukokutan6z, otoimmiin hastalik, vezikiil.

Abstract

Pemphigus vulgaris is an autoimmune blistering disease affecting the mucous membrane and skin. Characteristically, oral
lesions appear before skin lesions, and in majority of the cases only oral lesions are present. The dentist may then be the first to
recognize and diagnose this disease. Diagnosis is based on clinical presentation and confirmed by histopathological study. Early
diagnosis and management can prevent the uneven life-threatening effects of this potentially chronic mucocutaneous disorder. This
paper describes the case of a patient having two-year history of painful oral mucosa, who was finally diagnosed and treated as

having pemphigus vulgaris.
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Giris

Pemfigus, potansiyel olarak hayati tehdit
eden, mukoza ve deride vezikil olusumuyla
karakterize, bir ¢esit otoimmun hastaliktir (1).
Pemfigus: pemfigus vulgaris, pemfigus
vegetans, pemfigus erythematosus, pemfigus
foliaceus, paraneoplastik pemfigus ve IgA
pemfigus olmak lzere 6 alt gruba ayrilmaktadir
(2). Bu 6 tip arasindan ise en yaygin gorulen
formu pemfigus vulgaristir (3). Hastalik kadin ve
erkeklerde esit oranda gorulmektedir. Yaygin
olarak 5. ve 6. dekatta goérlilmesine ragmen
nadiren gencglerde ve c¢ocuklarda da
go6rilmektedir  (4). Pemfigus  vulgariste
lezyonlarin olugma nedeni igG’'nin desmozoma
bagh  proteinler olan desmoglein1  ve

desmoglein3’e karsl antikor olusturmasidir.
Desmozomlar keratinositler arasindaki
baglantidan  sorumludur. Bu  baglantinin
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kaybolmasi sonucu akantolizis olusur (5).
Hucreler arasinda bosluklar ortaya cikar.
Sonradan bu bosluklara sivi dolmasi sonucu
klinik olarak mukoza ve deride patlamaya ve
erozyon olusturmaya egilimli blller ortaya ¢ikar

(6).
Pemfigus
lezyonlarin  deri

vulgariste mukozal
lezyonlarindan daha o6nce
gorulme orani %48-70 olmasina ragmen,
hastalarin %90’ indan fazlasinda mukozal
lezyonlar goralir (7). En ¢ok etkilenen bdlge ise
agiz mukozasidir (8). Pemfigus vulgaris
vakalarinin ~ %50’sinden  fazlasinda  deri
lezyonlarindan 6nce oral lezyonlar baglar ve bu
oral lezyonlar uzun bir sure hastalardaki major
tutulum olabilir (9). Klinik olarak oral lezyonlar,
hizli bir sekilde raptiure olan, agrili erozyonlara
donusen veziklllerle  karakterizedir.  Oral
bdlgenin hemen hemen her kismi etkilenirken,
en c¢ok yumusak damak, yanak ve dudaklar
etkilenmektedir  (10). Pemfigus  vulgaris
disetinde de desquamatif gingivitise neden olur
(11). Ayni zamanda otoimmun hastaliklardan
olan liken planus, mukoz membran pemfigoidi
de pemfigus wvulgaris gibi desquamatif
gingivitise neden olur (12).

Sayfa 144


mailto:dvrmdnznr@gmail.com

Dicle Dishekimligi Dergisi / Dental Journal of Dicle
ISSN 1308-0903

PEMFIGUS VULGARIS
Devrim Deniz UNER ve ark.

Pemfigus wvulgaris lezyonlari bazal
tabakanin Uzerinde ortaya ¢ikan intraepitelyal
ayriima ile karakterizedir. intraepitelyal ayrisma
mikroskobik bir dedisim olarak ortaya ¢ikarken
3 ilerleyen donemlerde derece derece
blaylyerek ici sivi ile dolu buller olusur ve
makroskobik olarak goérulir. Bazen epitelin
yluzeyi tamamen kaybolur lamina proprianin
altinda sadece bazal tabaka kalir. Stratum
spinosum tabakasindaki epitelyal hUcrelerin
ayrismasi ve polihedral epitel hicrelerinin
yuvarlaklagsmasiyla  karakterize  akantolizis
olusur (13). Bu yuvarlak hicrelere akantolik
epitelyal hdcreler veya Tzanck hicreleri adi
verilir (14). Bu hucrelerin gorulmesiyle teshis
konur (15). Burada dikkat edilmesi gereken
konu histopatolojik bulgularin Ulsere
lezyonlarda anlamli olmamasidir. Bu nedenle
biyopsi blul veya erken evre lezyonundan
alinmali ve epitel igcermelidir (14).

Pemfigus vulgaris otoimmun bir hastalik

oldugu icin hastaligi kontrol etmek igin
kortikosteroidler kullaniimaktadir.
Kortikosteroidlerin tedavide kullaniimaya

baslaniimasindan beri bu hastallk sonucu
Olumler %90’dan %10’e dusmustur. Hala
tedavinin temelini olusturan Kkortikosteroidler
hastaligin baglangicinda ylksek dozlarda verilir
daha sonra lezyonlar gerilemeye basladiktan
sonra, steroid-sparing ajanlarla devam edilir.
Steroidler uzun slre kullanimda hipertansiyon,
diabet, osteoporoz ve gdz problemlerine neden
oldugundan bu yola basvurulur (16).

Olgu

Dicle Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi
Periodontoloji Bélimine agiz yarasi sikayetiyle
bagvuran 56 yasindaki bayan hastadan alinan
anamnezde hastanin diabetus mellitus oldugu
ogrenildi. Sigara kullanmayan hasta diabeti icin
hergin insulin kullanmasina ragmen yapilan
HbA1C testinde glikozillenmis hemoglobin
degeri 13.3 mmol/L oldugu saptandi. Hasta
diabetinin kontroll i¢in hekimine yonlendirildi.
Yapilan agiz digi muayenede hastanin sag
yanagindan baglayan ve mandibulanin sag alt
kenarina kadar uzanan eroziv bir lezyon varligi,
agiz ici muayenede ise hastanin dilinin
lateralinde, her iki yanak mukozasinda, alt ve
Ust dudak mukozasinda, palatal mukozada
eroziv, yer yer Ulserli lezyonlar gorildi (Res-1).
Bu lezyonlarin 2 yil once basladigi dgrenildi.
Lezyonlarin Uzerine parmakla dokunuldugu
Cilt / Volume 17 - Say1 / Number 1 - 2016

zaman dokunulan yerlerin epiteli soyulmakta ve
hastada siddetli agri olusmaktaydi.

Resim 1.

Hastamiz yemek yeme esnasinda eksi,
tuzlu gidalarin siddetli agrilara sebep oldugunu,
son zamanlarda ise bu agrilarin kendiliginden
olustugunu sodyledi. Alt Ust batun diglerinde
sabit protez olan hastanin oral hijyeni iyi degildi.
Yapilan periodontal muayenede dis etlerinde
kanama, 6dem, bazi bdlgelerde 5 mm’ ye kadar
varan cepler ve alveol kemiginin bazi
bélgelerinde asiri derecede horizontal kemik
kayiplarina rastlandi. Klinik olarak mevcut
lezyonlarin  pemfigus vulgaris  olabilecegi
disundldigu icin dermatoloji klinigiyle iletisime
gecildi ve dermatoloji kliniginde yanak
derisinden alinan  biyopsinin  incelenmesi
sonucunda hastamiza pemfigus vulgaris teghisi
konuldu (Res-2) ve 10 gun boyunca hastane
sartlarinda tedavi gordiu. Bu esnada hastaya
sistemik olarak 60 mg metil prednizolon recete
edildi. Agdizdaki lezyonlarin azalmasina bagh
olarak metil prednizolonun dozu kademeli
olarak azaltildi. Taburcu edildikten sonra
klinigimize basvuran hastamizdan aydinlatiimig
onam formu alindi ve agzindaki uyumsuz
protezler c¢ikartildiktan (Res-3) sonra; Faz-1
periodontal tedavi uygulandi ve oral hijyen
egitimi verildi. Hafta bir defa olmak kaydiyla 4
hafta boyunca dis yuzeyi temizligi ve kok ylzeyi
duzlestiriimesi iglemi uygulandi.
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Resim 3.

Yapilan kontroller sonucu dis etleri
saghdina kavusduktan 2 ay sonra yeni sabit
protezler yapildi. Protez yapildiktan yaklasik bir
ay sonraki kontrol randevusunda lezyonlarin
buyuk kisminin kayboldugu gézlemlendi (Res-
4). Hasta halen Dicle Universitesi Tip Fakdltesi
Dermatoloji ve Dicle Universitesi Dis Hekimligi
Fakultesi Periodontoloji kliniklerinin  kontrolG
altindadir.

Resim 4.
Tartisma

Siklikla 5.-6. Dekkatta goérilen pemfigus
vulgariste lezyonlar kiglik ve asemtomatiktir.
Lezyonlar ince duvarli oldugu icin kolayca
yirtilarak agrili ve hemorajik erozyonlar ortaya
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cikar (17). Bir ¢ok vakada lezyonlar ilk olarak
agiz mukozasinda (%70-90) ortaya cikar (18).
Mevcut vakada 56 yasindaki hastanin sadece
agiz mukozasinda ve 5 yanak derisinde eroziv
lezyonlar vardi. Lezyonlarin 2 yil 6nce agiz
mukozasinda ortaya c¢ikmasi &6nceki Dbilgileri
desteklemekteydi. Ancak bizim hastamiz
klinigimize basvurdugunda lezyonlar
semptomatikti ve klglk boyutlarda degildi.
Lezyonlar agzin hemen hemen her tarafinda
ortaya c¢ikma egilimindeyken, daha ¢ok
travmaya maruz kalan dil kenari, yanak
mukozasi ve dudak mukozasinda ortaya
cilkmaktadir (18). Bizim olgumuzda da agiz
mukozasinin  hemen hemen her tarafinda
lezyonlar gorilmesine ragmen yanak, dil ve
dudak mukozasindaki lezyonlar daha belirgindi.
Pemfigus vulgaris disetinde desquamatif
gingivitise neden olmaktadir (11). Desqumatif
gingivitis klinik olarak kronik kirmizi diseti,
vezikdl, dlserasyon ve diseti epitelindeki
desquamasyon ile  karakterizedir  (19).
Desquamatif gingivitis bazi klinik durumlari
isaret eder (12). Liken planus, pemfigus,
pemfigoid, erythema  multiforme, lupus
erythematozis desquamatif gingivitisle en cok
iliskili olan rahatsizliklardir (3). Pemfigus ¢ok
nadirde olsa desquamtif gingivitise neden
olmaktadir. Yapilan bir calismada incelenen
desquamatif gingivitis hastalarinin
sadece %2.3'Unde pemfigus saptanmistir (20).
Bizim  olgumuzda desquamatif  gingivitis
tablosuna rastlaniimadi. Bunun yaninda
hastamizin diabetli olmasi, agzindaki uyumsuz
restorasyonlar ve agiz hijyenin iyi olmamasi
nedeniyle kronik periodontitis tablosu vardi.
Pemfigus vulgarisin dogasinda 6lum
riski oldugu igin hastaligin erken tanisi,
zamaninda mudahalesi takibi ¢cok dnemlidir (5).
Hasta klinigimize gelene kadar degisik dis
hekimlerine agzindaki lezyonlar icin gitmis ama
herhangi bir sonu¢ alamamisti. Lezyonlarinin
ara sira gerilemesi ve cilt lezyonun olmamasi
nedeniyle  teshis  gecikmisti.  Teshisinde
histolojik ve immunoflorasan methodlardan
faydalaniimaktadir. Akantolitik hicrelerin Darier
hastaligi, viral enfeksiyonlar, karsinoma,
impetigo ve gegici akantolitik dermatozisde de
goérilmesi nedeniyle histolojik ¢alismalardan
ziyade kesin tani direkt immunoflorasan
degerlendirme testi ile konur (5). Akantolik
hicreler siklikla intraepitelyal vezikullerde
gOralur. Bu hicreler yuvarlak, gekirdekleri sis ve
hiperkromatik, 6 sitoplazmalarinda perinikleer
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alanda halka vardir (21). Dermatoloji kliniginde
hastamizin yanak boélgesindeki deriden alinan
biopsi preperatt hematoksilen-eozin boyama
yontemiyle boyandiktan sonra mikroskopla
yapilan incelemesinde akantolik hicrelerin
goérilmesi  ve Kklinik olarak lezyonlarin
mukokutan6z olmasi ayrica yapilan nikolsky

testinin  pozitif ¢ilkmasi sonucu hastaya
pemfigus vulgaris teshisi konuldu.
Oral iritasyonlari minimalize etmek

pemfigus vulgarisli hastalar icin ¢ok 6nemlidir.
Bu hastalarda plaga bagh gingivitis ve
periodontitis agizdaki lezyonlari daha da
siddetlendirebilir. Bu hastalar i¢cin agiz bakimi
tedavi protokoll igin 6nemlidir. Periodontal
tedavi ve periodontal cerrahi 6ncesi,
alevlenmeleri engellemek icin hastalar profilaksi
amaciyla prednisolon kullanmalidir (22).

Pemfigus vulgaris genel olarak topikal,
oral ve lezyon ici kortikosteroidler ile tedavi
edilmektedir  (23). GuUnUmuzde pemfigus
vulgarisin tedavisinde daha ¢ok yalniz basina
sistemik  Kkortikosteroidler yada  sistemik
kortikosteroidlere ek olarak methotreksat,
siklofosfamid, mikofenolat mofetil ve intravenoz
immunglobulinler kullaniimaktadir (5). Uzun
sureli  sistemik  kortikosteroid  kullaniimasi
sonucu adrenal atrofi, enfeksiyona karsi
direngsizlik, kan basincinin artmasi,
hiperglisemi, hipertrigliseridemia,  kortizon
myopatisi, eroziv duodenit ve strese Kkarsi
dayaniksizhk gibi gibi yan etkiler ortaya
cikmaktadir. Bu iatrojenik etkilerin minimalize
etmek icin Lever ve Schaumburg- Lever 5-10
hafta boyunca yuksek dozda (100-175 mg
ginde 2 kez) kortikosteroid kullanimdan sonra
dozun bir ka¢ hafta iginde hizli bir sekilde
azaltiimasini ve destekleyici tedavi ile birlikte 2
glinde bir 40 mg kortikosteroid kullaniimasini
onermektedirler  (23). Bizim  hastamiza
uygulanan doz ise 60mg metilprednizalondu ve
sistemik olarak uygulandi.

Pemfigus vulgaris siklikla ilk belirtilerini
oral mukozada gosteren, kronik, otoimmuin,
mukokutanéz ve hayati tehdit edici bir hastalik
oldugu igin dental profesyoneller i¢in dnemlidir.
Hastaligin erken donemde teghisi hayat
kurtarici oldugudan dental 7 profesyonellerin bu
hastaligin oral belirtilerini, tedavi prensiplerini
cok iyi bilmesi gerekmektedir. Agiz lezyonlari
agisindan  hastalar  dikkatli  bir  sekilde
degerlendirilmeli yalnizca disler degil; diseti,
oral mukoza ve agiz digi muayenelerde dikkatli
bir sekilde yapilmali.
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