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Pemfigus nedir?
Cogunlukla deride ve agizda olan ancak bazen burun

icerisinde, bofazda, gdzlerde ve cinsel organlarda da
olabilen, yanik benzeri ici sivi dolu kabarciklar seklinde
baslayip bunlarin kisa strede patlayip acilmasi ile tzeri
kabuklanan yizeysel yaralar seklinde seyreden énemli
bir deri hastaligidir Hastalgin Tirkce'de ya da halk
arasinda bilinen baska bir ismi bulunmamaktadir

Pemfigus hastaligi neden ve nasil olur?
Tip dilinde otoimmun bir hastalk olarak siniflandiriin
Yani normal kosullarda yalnizca insan vicuduna zararl
olabilecek mikrop ve yabanci maddelere karsi bir koruma
sistemi olan bagisiklik sisteminin, kisinin kendi doku ve
hicrelerini de yabanci olarak alglayip buna karsi
savasmasl sonrasinda ortaya cikan hastaliklardan
birisidir. Daha basit bicimde aciklamak gerekirse kimde
olacagini 6nceden kestiremedigimiz pemfigus hastalig
da heniiz bilmedigimiz bir nedenle viicudun kendi derisini
yabanci olarak alglamasi ve buna karsi bir tepkime
vermesinden kaynaklanmaktadir Bu tepkimeye bagh
olarak derinin en Ust tabakasindaki hicreleri bir arada
tutan baglar, vicudun salgladig ve otoantikor adi verilen
maddelerin etkisi ile koparlar. Bunun sonucunda
hiicreler birbirinden ayrilir ve derinin icerisinde yarilmalar
meydana gelin Bu yarilmis alanlarin icerisinin serumla
dolmasi sonucu da bil adi verilen ve ici berrak s ile
dolu olan kabarciklar meydana gelin Bu kabarciklarin
cidari cok ince oldugu icin kolaylikla patlayip acilarlar ve
genellikle agril, 1slak et goriniminde, ylzeysel yaralara
dénisirler: iste bu yaralardan viicudun sivi ve bazi gerekli
maddeleri kaybetmesi ya da bu yaralardan giren
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mikroplarin neden oldugu enfeksiyonlar pemfigus
hastaliginin bazen yasami tehdit edebilen olumsuz

etiklerinin de temelini olusturur.

Irsi bir hastalhk midir?
Hastallk nadir de olsa ayni ailede birden fazla kiside
gorulebilmekle beraber irsi bir 6zelligi yoktur. Yani anne
ya da babadaki bir pemfigus hastaligi dogrudan
cocuklarina gecmez.

Bulasir mi?
Hastaligin bulasici bir dzelligi yoktur. Yani hastanin esine,
cocuklarina veya yakininda onunla temas edenlere

herhangi bir sekilde bulasma stz konusu degildir.

Hastaligin gorilme sikhg nedir?
Pemfigus nadir gorilen bir hastaliktr Ulkemiz icin kesin

veriler olmamakla beraber kabaca 1 milyon kisinin
2-3'Unde bu hastaligin gelistigi tahmin edilmektedir.
Erkeklerde ve kadinlarda esit siklikta gorilir En sik orta
yasli kisilerde ortaya cikmakla beraber her yasta gorilehilir

Hastalig: ortaya cikaran veya cikmasini
kolaylastiran etmenler nelerdir?
Bazi ilaclarin ve kimyasallarin bazi insanlarda pemfigus'a
neden oldugu gdsterilebildigi halde kesin tetikleyiciler
bilinmemektedir. Bazi pemfigus hastalari bazi yiyecekleri
yedikten sonra sikayetlerinin artis gosterdigini

bildirmektedir (Ornegin sofan, sarimsak, pirasa gibi).

Pemfigusun farkh tipleri var midir?
Pemfigusun cok sayida klinik tipi olmakla beraber en sik

goruleni derideki sulu yaralara genellikle agiz yaralarinin
da eslik ettigi derin pemfigus [pemfigus vulgaris) diye



adlandirabilecegimiz tipidir. Dideri ise sadece deride cok
yuzeysel yaralar, kabuklanma ve kepeklenmelerle
seyreden daha hafif bir tip olan yizeysel pemfigusdur
[pemfigus folyaseus).

Pemfigusun belirtileri nelerdir?
Yukarida sozu edildigi gibi pemfigusun en sik karsilastigimiz
tipi olan derin tipinde hastalk genellikle uzun slre
iylesmeyen agiz yaralari seklinde baslar Bu sekilde
haftalarca siiren, hatta bazen aylarca siiren ve gargara
seklindeki ilac tedavileriyle iyilesmeyen agiz yarasi
doneminin ardindan hastallk 6zellkle sacin icerisinde,
yizde ve govdede cikan sulu yaralar seklinde deriye yayilr.
Bu yaralar 6nce bil diye adlandirdigimiz ici su dolu,
porsumus baloncuk gdriniminde deri kabarciklari
seklindedir ve tipki yanik sonrasi derinin su toplamasina
benzerler. Bunlarin icerisi dnceleri berrak su gériniminde
iken zamanla cerahatli, sar-beyaz renkte bir gorinime
kavusur. Biller kisa slirede patlayarak acilirlar ve tabanlar
islak, ylzeysel, sulu yaralara dénisurler Zamanla kuruyup
kabuklanirlar.  Ancak tedavi ediimezse baska vyerlerde
yeniden cikan taze-sulu yaralarla hastalk devam eder.
Bu yaralar gozlerde cikarsa (birinde veya her ikisinde
birden) yanma, kizarma, yasarma seklinde kendini belli
eder. Burunda cikarsa kanama, akinti ve tikanikida yol acar.
Adizda, yutakta ciktiginda ise 6zellikle yemek yerken ve
yutkunurken artan ve kisiyi bazen yemeden icmeden kesen
oldukca rahatsiz edici agrilara yol acar. Bazen soluk borusu
ve ses tellerinde de bu yaralarin ortaya cikmasi sonucu
nefes darligi ve ses kisikhigi gozlenebilin Bu yaralar bazen

cinsel organlar etrafinda, Uzerinde veya icerisinde bazen

de makat etrafinda da cikabilir.
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Pemfigustan siiphelenildiginde nereye,
hangi uzmana basvurulmah?

Pemfigus bir deri hastaligidir Bu nedenle yukaridaki

belirtileri gosteren bir hasta oncelikle bir deri
hastaliklari uzmanina [dermatolog] ya da bu uzmana
sahip bir saglk kurumuna basvurmalidin

Pemfigus teshisi nasil konur?
Sozu edilen belirtilerden pemfigustan siphelenen

doktor teshisi kesinlestirmek icin derideki veya agizdaki
yaralardan birinin kenarindan, yalnizca yara bélgesini
uyusturarak ([lokal anestezi], genellikle nohut
blydkligunu asmayan buyiklukte bir deri parcasini
birkac dikislik cok kictk bir operasyonla alir [biyopsi).
Bu parcanin mikroskop altinda [patolojik inceleme] ve
imminofloresan adi verilen ozel bir ydntem ile
incelenmesi ile teshis kesinlestirilir:

Pemfigus teshisi alan hasta
nelere dikkat etmeli?

Tedaviye uyumun ve takibin dnemi.
Pemfigus teshisi alan kisi derhal derin endiselere
kaplmamalidir Cunki iyi tedavi ve diizenli takip ile
hastahgin ilerlemesinin durdurulup etkisiz hale
getirilebilmesi hatta tam olarak iyilestirilebilmesi
gunumuzdeki modern tedavi yontemleri ile asla uzak bir
olasilik degildir Ancak pemfigusun uzun sireli ve
zahmetli bir tedavi slrecine ihtiyac duyan hir hastalik
oldugu ve uygun bicimde tedavi ediimediginde de ciddi
sonuclara yol acabilecedi akildan cikarilmamalidir
Pemfigus hastasi acisindan doktorunun tedavi
onerilerine harfiyen uymak ve kontrolleri aksatmamak
kisacasl "iyi tedavi uyumu" son derece dnemlidir.



Tedaviyi ve hastaligin seyrini etkileyen
hastaya ait baska etmenler var midir?

Evet, hastanin pemfigusa yakalanmadan @nce zaten

var olan drnegin seker hastaligi, tansiyon yiiksekligi,
gecirilmis verem, kemik erimesi, katarakt,
gecirilmis beyin veya mide-barsak kanamalari vs.
gibi hastaya ait ve pemfigusa eslik eden pek cok baska
etmen pemfigusun seyrini ve tedaviyi dogrudan
etkileyebilin Clnki s6z konusu hastalklar pemfigusu
ve tedavisini olumsuz etkileyebilecegi gibi pemfigus icin
verilen tedaviler de bu hastaliklari clumsuz etkileyebilir
Bu nedenle hastanin doktoruna muayene sirasinda
bunlari mutlaka belirtmesi gerekir Doktoru tedavi
planini ve takiplerini bu durumlari gtz &ninde

bulundurarak dizenleyecektir.

Pemfigus nasil tedavi edilir?

Yukarida sozi edilen ve deri hucrelerinin  baglantilarini
kopararak yarimalara ve dolaysiyla pemfigus hastaligina
yol acan, viicut tarafindan tretilen "antikor” adll maddelerin
tretimini baskilamak, azaltmak veya tamamen durdurmak
pemfigus tedavisinin temel amaci ve hedefidin Bu amacla
vilcudun kendisine yonelik bagisiklik sistemini baskilayici
laclar veya kanin antikor adli maddeden temizlenmesine
yonelik bir takm yontemler kullaniin Hastaligin ilaclarla
tedavisi  "hayat kurtaricl" niteliktedir ve bu nedenle
baskilayici etkilerin neden olabilecegdi sikintilari gbze almak
gereklidir. Tek veya birden fazla ilac kullanimi uzun sirelidir
kisa strede hetkili olsa bile hizli ilac birakimasi hastaligin
daha cok siddetlenmesine ve daha zor tedavi edilmesine
neden olabilir Sonuc olarak pemfigus tedavisi ilaclarin

iyilestirici etkinsin en yiksek noktaya tasindigi yan etkilerin

ise en aza indirgendigi noktada basaril olabilen hassas
ve zor bir tedavidir.

ilaclarin olasi yan etkileri nelerdir?

Pemfigus tedavisinin temel sorunu ilac yan etkileridir
Ozellikle kortizon, bir yandan hastaligi iyilestirirken dte
yandan da vyan etkileri ile hastalidin seyrini dogrudan
etkileyebili, pek cok organda ciddi sorunlara yol acabilecek
hasarlar olusturabilin Ozellikle yiiksek dozlarda ve uzun
sureli kullanimi sonucu gozde katarakta, mide - barsak
kanamalarina, tansiyon yikselmesine, kemik erimesine,
gizli seker hastaliginin ortaya cikmasina veya seker
hastaliginin artisina, bobreklstli bezlerinin anormal
calismasina ve buna bagl kilo alimina, tiylenmeye, yanaklarda

ve boyunda sismelere, deride catlamalara neden olabilir

Hastaligin seyrini olumsuz etkileyen,
yinelemesine yol acan durumlar,
etmenler nelerdir?

Gunes, enfeksiyonlar (&zellikle kis aylarinda gribal
enfeksiyonlar), stres ve herhangi bir nedenle gecirilen
ameliyatlar; dzellikle dis tedavileri pemfigusun yinelenmesine
neden olabilir Dolaysiyla ozellikle yaz aylarinda glnesten
korunmall (gunesten koruyucu kremler kullanimali ve
uygun giysiler giyilmeli, ozellikle gin ortasinda glnese
maruz kalinacak acik yerlerde bulunulmamahdir), kis
aylarinda ise gribal enfeksiyonlardan kacinmak icin
kalabalik ve kapal ortamlarda bulunulmamali hasta kisilerle
temastan kacinlmalidin Doktoruna danisarak mevsimsel
grip icin her sene zatlre icinse bes yilda bir asilanmasi
korunma acisindan dnemlidin Pemfiguslu hasta ameliyat

veya disle ilgili girisimlerden énce pemfigus acisindan




takip eden doktoruna haber vermeli onerilerini almaldir
Zorunlu girisimlerde doktoru tedavisini uygun bicimde
dizenleyecektir.

Bu hastalikta giinliik hayat nasil olmal,

nelere dikkat etmeli?
Pemfiguslu hastalarin hem hastalklarinin  6zelligi

hem de aldiklar tedaviler nedeni ile gunlik
hayatlarinda yukarida belirtilenlerin  disinda dikkat
etmeleri gereken seyler vardin Ornegin ozellikle
tedavi alinan doénemlerde [cogunlukla kortizonlu
ilaclar kullaniirken) diyetine dikkat etmeli, tuzlu ve
karbonhidrat agirlikli [hamur isi, tatl vs.) beslenmeden
kacinmaldir Bunun disinda genel vicut temizligine
onem verilmeli, &zellikle agiz bakimina dikkat
edilmelidir. Disler dizenli olarak fircalanmaldir.
Kullanilacak dis fircasi yumusak olmall (tercihen
cocuklar icin Oretiimis dis fircalar kullanimal] ve
fircalama dis etlerini tahris etmeyecek bicimde
nazikce yapilmalidir. Ozellikle kortizon alindig
donemlerde agdiz icerisinde mantar [pamukcuk)
gelismemesi icin karbonatl gargaralar ginde 3-4
kez uygulanmaldir ([yemek karbonati bir bardak ilik
suya bir corba kasigi katiip karistirilir ve bu karsimla
gargara vyapilabilir). Banyolarda keselenmeden
kacimlmall dus seklinde banyolar yapilmalidin Ancak
dus asirt basincla deriye carpacak kuvvette
olmamaldir Hastaligin aktif oldugu dinemlerde
ozellikle makat etrafinda yaralar varsa tuvalet
temizligi dikkatli bir sekilde yapimalidir Kullanilan
tuvalet kagrtlar yumusak olmalidin Genital bélgesinde

yaralari olan kadin hastalar kadinlar icin Gretilmis
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temizleme sivilarini 6nden arkaya dogru silinip
atilacak sekilde yumusak temiz gazlh bezlerle
kullanabilirler. Genital akintilarin variginda (sut kesigi
biciminde veya o6zellikle kanl-cerahatli akintilarda)
doktoru bilgilendiriimelidir Hastaligin aktif ddneminde
hem erkek hem de kadin hastalar cinsel iliskiden
kacinilmahdir. lyilesme donemlerinde bulunan
dogurganlik cagindaki kadin hastalar (doktoruna
danisarak planladigi bir gebelik yoksal!) doktorunun
onerdigi bir ydntemle gebelikten korunmalhdir
Pemfigus hastalarinda gebelik planlamasi mutlaka
hastayla doktorunun hastanin durumunu dikkate
alarak yapacaklari bir risk degerlendirmesi sonucu
birlikte karar verilmelidin Gebeligin ilac kullamimadig
bir dénem de olmasi gerektigi dustnilirse (bazi
pemfigus ilaclarinin gebelije ve bebede olabilecek
olumsuz etkileri gbz 6nlne alinarak) hastalikta olasi
yineleme, alevlenme ya da agirlasma riskleri cok iyi
degerlendiriimelidir Her seye ragmen gebe kalinip
doguma ulasildiginda saglikl bir bebek olma sansi
oldugu kadar 6lG do§um da olabilecedi bilinmektedir
Cogunlukla pemfigusun anneden bebege kalici
bicimde gecmesi stz konusu degildin Ancak bazen
anneden bebedin kanina gecen ve yukarida tarif
edilen antikor adl maddelerin neden oldugu ve en
fazla bir ay stiren gecici bir pemfigus hastalig yeni
dogan bebeklerde gdzlenebilmektedir

Bunlarin disinda hastalar (tercihen agir fiziki glc
gerektirmeyen) islerine hastallk remisyon dedigimiz
iyilesme dénemine girip kontrol altina alindiktan sonra




devam edebilirler ve hastalkla ilgili takip ve kontrollerini
aksatmadan normal hayatlarini sirdirebilirler. Ginimizde
pemfigus hastaliginin "hala énemli bir hastalk" olmakla
birlikte iyi takip ve tedavi ile tamamen kontrol altina

alinabilecedi ve kisiyi en az etkileyecek bir duruma

getirilebilecedi unutulmamalidir




Pemfigus hastalig: hakkinda
nerden daha fazla bilgi alinabilir?

Sagliginiz "
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ULUSLARARASI PEMFIGUS VAKFI
1540 River Park Drive, Suite 208
Sacremento, CA 95815

pemfigus@pemfigus.org

Sagllkll Gunler Dileriz. www.pemfigus.org
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