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Özet

Pemfigusta s›n›flama flimdiye kadar henüz tamamlanmam›flt›r. Klasik s›n›fland›rma klinik ve histolojik özelliklere dayanarak
yap›lmaktad›r. Pemfigusun patogenezindeki geliflmeler nedeniyle yeni s›n›fland›rmalar klinik ve histolojik özelliklerle birlikte
antijen molekülleri, immunglobulin alt tipleri ve etyolojik bulgular›n bütünüyle de¤erlendirilmesine dayanmaktad›r. Bu yaz›n›n
amac› pemfigusta s›n›fland›rmay› gözden geçirmektir. (Turkderm 2008; 42 Özel Say› 1: 5-7)
Anahtar Kelimeler: Pemfigus, s›n›flama, deneyim

Summary

Clinical classification of pemphigus is not yet complete. The classic classification based on clinical and histologic features. Because
of the progress in the pathogenesis of pemphigus, the current classifications based on accumulating analyses of antigen mole-
cules and subclasses of immunoglobulins and etiologic aspects of pemphigus as weel as the clinical, histologic features. The aim
of this paper is to review classification of pemphigus. (Turkderm 2008; 42 Suppl 1: 5-7)
Key Words: Pemphigus, classification, experience

Tan›m

Pemfigus, histolojik olarak keratinositlerde adezyon
kayb› sonucunda geliflen intraepidermal büllerle; im-
münopatolojik olarak da keratinosit yüzeyine karfl› ge-
liflen otoantikorlarla karakterize bir grup hastal›¤› ifa-
de etmektedir.

S›n›flamada Zorluklar

Bugün için üzerinde tam olarak fikir birli¤ine var›lm›fl
bir s›n›fland›rma bulunmamaktad›r. Bu durum, yeni ta-
n›mlanan alt klinik tipler ve hedef antijenlerin son y›llar-
da belirgin bir art›fl göstermesi ile aç›klanabilir. S›n›fla-
mada di¤er bir zorluk ise bir pemfigus klinik tipinin za-
man içerisinde di¤erine dönüflüm gösterebilmesidir. 

Klasik S›n›fland›rma

Klasik s›n›fland›rmada pemfigus, epidermisteki ayr›fl-
man›n yerine göre derin (suprabazal) ayr›flmaya neden

olan pemfigus vulgaris ve yüzeysel (subkorneal veya
üst epidermal) ayr›flmaya neden olan pemfigus foliase-
us olarak bafll›ca iki temel tipe ayr›lm›flt›r1,2. Di¤er görü-
nümler ise alt tip olarak de¤erlendirilmifltir. 
Klasik s›n›fland›rmada yetersizlikler: 
Ayr›flman›n yeri tüm tipleri ay›rt etmek için tek bafl›na
yeterli olmamaktad›r. Örne¤in, pemfigus eritematozus
ve IgA pemfigusu, pemfigus foliaseusta oldu¤u gibi yü-
zeysel ayr›flmaya; pemfigus vejetans ve paraneoplastik
pemfigus ise pemfigus vulgariste oldu¤u gibi supraba-
zal ayr›flmaya yol açmaktad›r. Bu nedenle bu s›n›fland›r-
ma ile bu tipleri birbirinden ay›rmak mümkün de¤ildir. 

S›n›fland›rma I

Bu durum nedeniyle, klinik ve histopatolojik özelliklerin
yan›s›ra immünfloresan inceleme ile saptanan otoanti-
kor tipi ve etyolojide sorumlu tutulan ilaç ve hastal›klar
ve epidemiyolojik özellikleri de içeren bir s›n›flama kul-
lan›lmaya bafllanm›flt›r. Böylece hastal›k, Tablo 1’de gö-
rüldü¤ü gibi befl ana s›n›fa ayr›lm›flt›r2,3 (Tablo 1). Ancak
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bu s›n›flamada bulunan ilaca ba¤l› pemfigusu, baz› yazarlar
pemfigus vulgaris ve foliaseusun birer alt tipi olarak de¤erlen-
dirmektedir. Otoantijenlerdeki benzerlik nedeniyle pemfigus
vejetans pemfigus vulgarisin, pemfigus eritematozus ise pemfi-
gus foliaseusun bir alt tipi olarak ele al›nmaktad›r. 
S›n›fland›rma I’de yetersizlikler
Otoantikor varl›¤› ve hedef antijenin belirlenmesi de tüm tip-
leri aç›klayamamaktad›r. Örne¤in pemfigus vejetansta des-
moglein 3 hedef antijen olmas›na karfl›n klinik ve histopatolo-
jik olarak pemfigus vulgaristen farkl› özellikler görülmektedir. 

S›n›fland›rma II

Son y›llarda ise klinik ve histopatolojik özelliklerin yan›s›ra im-
münfloresan inceleme ile saptanan otoantikor tipi, immünblot

ve EL‹SA gibi moleküler yöntemlerle saptanan hedef antijenle-
ri de içeren bir s›n›fland›rma gündemdedir4,5 (Tablo 2). Bu s›n›f-
lamada pemfigus vulgaris sadece desmoglein 3’ü hedef alan
ve mukozal a¤›rl›kl› tutulumla giden ve desmoglein 3 ile des-
moglein 1’in her ikisini de hedef alarak mukoza ve deri tutu-
lumu ile giden 2 alt tipe ayr›lm›flt›r. 
S›n›fland›rma II’de yetersizlikler
Antijenik profil klinik tiplerin tümünü aç›klamaya yetme-
mektedir. Örne¤in lokalize deri tutulumuyla giden pemfigus
vulgarisli olgular bildirilmektedir6-8. Bu durum, antijenik ya-
p›n›n hastalar aras›nda vücut bölgelerine göre da¤›l›m› ve
yo¤unlu¤undaki farkl›l›kla aç›klanabilir. Baz› yazarlar, pem-
figus herpetiformisi pemfigus foliaseusun bir alt tipi olarak
de¤erlendirse de9 bu s›n›flamada ayr› bir klinik tip olarak ele
al›nm›flt›r. Pemfigus herpetiformis, immünolojik olarak pem-
figus vulgaris veya pemfigus foliaseusa, klinik olarak derma-
titis herpetiformise benzemektedir. Histopatolojik olarak ise
oldukça farkl› bir görünüme sahiptir. Bu durum, antijenik
yap›lar›n farkl› epitoplar›na karfl› geliflen otoantikorlar›n
farkl› immünolojik özellikler göstermesine veya keratinosit-
lerin farkl› immünolojik yan›tlar›na ba¤l› olabilir. Hastal›¤›n
klini¤i ve patolojisine yönelik olarak her geçen gün yeni bir
geliflme bildirilmesiyle s›n›flamadaki bilgiler güncelli¤ini
kaybetmektedir. Örne¤in bu s›n›flamada IgG/IgA pemfigu-
sunun ayr› bir tip olarak ele al›nm›flt›r. Ancak daha sonraki
y›llarda yap›lan çal›flmalarda patogenezde sorumlu oldu¤u
düflünülen farkl› hedef antijenler vurgulanm›flt›r10,11. Bunun-

Tablo 1. S›n›flama I

• Pemfigus vulgaris

Pemfigus vejetans

• Pemfigus foliaseus

Pemfigus eritematozus

Fogo selvagem: endemik tip

• Paraneoplastik pemfigus

• ‹laca ba¤l› pemfigus

• IgA pemfigusu

Tablo 2. S›n›flama II

Tip Ig‡ Antijen Histolojik özellikler±

Pemfigus vulgaris

Mukoza a¤›rl›kl› IgG Dsg* 3 Suprabazal ayr›flma

Mukoza ve deri tutulumlu IgG Dsg 3+ Dsg 1 Suprabazal+granüler tabakada ayr›flma

Pemfigus vejetans IgG Dsg 3+ Dsg 1 Suprabazal ayr›flma, akantoz, nötrofilik/eozinofilik infiltrasyon

Pemfigus foliaseus IgG Dsg 1 Granüler tabakada ayr›flma

Pemfigus eritematozus IgG Dsg 1 Granüler tabakada ayr›flma

Pemfigus herpetiformis IgG Dsg 1, Dsg 3 Eozinofilik spongioz

‹laca ba¤l› pemfigus IgG Heterojen Suprabazal veya granüler tabakada ayr›flma, spongioz, parakeratoz

Dönüflüm gösteren IgG Dsg 1 ve/veya Dsg 3 Suprabazal veya granüler tabakada ayr›flma

Paraneoplastik pemfigus IgG Plectin, desmoplakin, Keratinositlerde nekroz, suprabazal ayr›flma, vakuoler 

BP230, envoplakin, interfaz dermatiti, subepidermal ayr›flma

periplakin, p170,

Dsg3, Dsg1 (Dsc)

IgA pemfigusu

Subkorneal püstüler dermatoz tipi IgA Dsc+ 1 Subkorneal püstül

‹ntraepidermal nötrofilik tipi IgA Tam olarak Nötrofilik spongioz
kesinlefltirilememifltir

IgA pemfigus vulgaris IgA Dsg 3 Suprabazal ayr›flma

IgA pemfigus foliaseus IgA Dsg 1 Granüler tabakada ayr›flma

IgG/IgA pemfigus IgG/IgA Dsc+ 1-3 Nötrofilik infiltrasyon

Endemik IgG Granüler tabakada ayr›flma

Brezilyal›larda IgG Dsg 1, Dsg 3, Dsc 1-3

Tunuslularda IgG Dsg 1, Dsg 3

Kolombiyal›larda IgG Dsg 1
‡Ig(‹mmunglobulin), ±Akantolizle birlikte,  *Dsg (Desmoglein), +Dsc (Desmocollin)
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la birlikte intraepidermal nötrofilik IgA/IgG desmocollin 1
pemfigusu gibi s›n›fland›rmada yeri belirlenememifl olan ol-
gular da bildirilmektedir12. Bu s›n›fland›rmada belirtilmemifl
ilginç olan bir di¤er veri ise Kolombiya’daki endemik pemfi-
guslu olgular›n bir k›sm›nda desmoglein 1’in yan›s›ra perip-
lakine karfl› da otoantikor gelifliminin saptanmas›d›r13.  

S›n›fland›rma Yaparken Kullan›labilecek Öneriler

Pemfigusun tan›s›ndaki en de¤erli araçlar histopatolojik mu-
ayene ve immünofloresan testlerdir. Bu incelemelerde sapta-
nabilen akantoliz ve keratinositlerin yüzeyine karfl› geliflmifl
olan otoantikorlar›n varl›¤› ile tan›ya gidilebilmektedir. Bunun-
la birlikte pemfigus herpetiformis veya paraneoplastik pemfi-
guslu baz› hastalarda akantoliz olmaks›z›n epidermiste spongi-
oz veya nekroz ile birlikte keratinosit yüzeyine karfl› otoantikor
gelifliminin saptanmas› ile tan› konulabilmektedir. Yine para-
neoplastik pemfiguslu baz› olgularda otoantikorlar saptana-
mamaktad›r14. Bu nedenle sadece akantolizin saptand›¤› olgu-
larda ileride geliflebilecek olas› bir otoimmün büllü hastal›k yö-
nünden yak›n takibi, ayr›ca serum ve doku örneklerinin saklan-
mas› önerilebilir. 

Gelecekte s›n›fland›rma

Bugüne kadar saptanm›fl olan antijenik yap›lar›n yan›s›ra flu an-
ki moleküler yöntemlerle henüz belirleyemedi¤imiz farkl› anti-
jenik yap›lar›n ve bunlar›n vücuttaki da¤›l›m›n›n veya farkl› im-
münolojik mekanizmalar›n yak›n gelecekte saptanmas› müm-
kün olabilecektir. Böylece yeni alt tipler tan›mlanabilecektir. Di-
¤er yandan tüm klinik tiplerin geliflim basamaklar› daha iyi an-
lafl›labilecektir. Tüm bu geliflmelerin hastal›¤›n s›n›fland›r›lmas›-
na nas›l yans›yaca¤› ise merak konusudur. Ancak, y›llar içerisinde
s›n›fland›rmalar›n kronolojisine göz at›ld›¤›nda, bu yeni s›n›flan-
d›rma/lar›n daha basit olmayaca¤› da öngörülebilir. 
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