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Girifl

Otoimmün büllöz hastal›k (OBH)’lar deri ve/veya muko-
zalardaki yap›sal proteinlerden desmozom ve hemides-
mozomlara karfl› geliflen otoantikorlarla karakterize,
nadir görülen organa özgü bir grup hastal›kt›r. Önemli
bir morbidite ve mortalite nedeni olabilen bu hastal›k-
lar›n epidemiyolojisi ile ilgili bildiklerimiz oldukça s›n›r-
l›d›r. OBH’ler tüm dünyadan bildirilmektedir. Epidemi-
yolojik veriler irdelendi¤inde belirgin bölgesel farkl›l›k-
lar gözlenmektedir. Bu grup hastal›klarla ilgili veriler
daha çok hastane (s›kl›kla da 3. basamak) kay›tlar›n›n
bir yans›mas› olarak karfl›m›za ç›kmaktad›r. OBH’lerin

epidemiyolojisi ve özellikle de s›kl›¤› için dünyan›n de¤i-
flik bölgelerinde yap›lan çal›flmalar›n büyük bölümü ret-
rospektif bir desenle gerçeklefltirilmifltir. Prospektif çal›fl-
ma deseniyle yap›lan ve hastal›¤›n özellikle s›kl›¤› ile il-
gili olarak daha gerçekçi rakamlar veren çal›flmalar›n sa-
y›s› son y›llarda giderek artmaktad›r.
OBH’ler genel olarak toplumda nadir görülür. Bu has-
tal›klar›n toplumda görülme s›kl›¤› ile ilgili prospektif
çal›flma deseni ile yap›lm›fl yak›n tarihli 2 çal›flma bulun-
maktad›r. ‹sviçreden Maraza ve ark. n›n çal›flmas›nda
y›ll›k OBH insidans› 14,5/milyon olarak bildirilmifltir1.
Di¤er çal›flmada Bertram ve ark.2 Almanya için bu ora-
n› 20,4/milyon bulmufllard›r. Özellikle Avrupa kaynakl›
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Özet

Önemli bir morbidite ve mortalite nedeni olabilen otoimmün büllöz hastal›klar›n epidemiyolojisi ile ilgili bildiklerimiz oldukça
s›n›rl›d›r. Toplumda genel olarak nadir görülen bu hastal›klardan pemfigusun tüm dünyadaki y›ll›k insidans› 0.5-16.1/milyon
aras›nda büllöz pemfigoidin ise 2.5-42.8/milyon aras›nda de¤iflmektedir. Pemfigus grubu içerisinde en s›k pemfigus vulgaris
gözlenmekte olup daha çok 40-50 yafl aral›¤›nda büllöz pemfigoid ise 70 yafl üzerinde görülmektedir. Bu derlemede özellikle
pemfigus ve büllöz pemfigoide iliflkin yap›lm›fl epidemiyolojik çal›flmalar›n sonuçlar› gözden geçirilmifl ve elde edilen verilerin
co¤rafik bölgelere göre analizleri yap›lm›flt›r. (Türkderm 2011; 45 Özel Say› 1: 3-7)
Anahtar Kelimeler: Epidemiyoloji, pemfigus, büllöz pemfigoid

Summary

We have very limited knowledge about aotuimmune bullous disesases which are important causes of morbidity and mortality.
They are generally rare disases in population. The yearly over all incidences of pemphigus and bullous pemhigoid are between 0.5
to 16.1/million and 2.5 to 42.8/million, respectively. Pemphigus vulgaris is the major type of pemphigus and it is most prevalent
between ages of 40 and 50. Bullous pemphigoid is tpypically most prevalent in ages of over 70. In this review the results obtained
from the studies which are especially about epidemiology of pemphigus and bullous pemphigoid were analised according to 
geographic regions. (Turkderm 2011; 45 Suppl 1: 3-7)
Key Words: Epidemiology, pemphigus, bullous pemphigoid 
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çal›flmalarda büllöz pemfigoid (BP) en s›k görülen OBH olarak
dikkat çekmektedir. Maraza ve ark. n›n çal›flmas›nda hastalar›n
%83,3’ünü, Bertram ve ark.’lar›n›n çal›flmas›nda ise hastalar›n
%65,8’ini BP’li hastalar oluflturmufltur.  Yine son y›llarda baflta
BP olmak üzere subepidermal büllü hastal›klar›n s›kl›¤›n›n art-
t›¤› ile ilgili yay›nlarda bulunmaktad›r. 1995 y›l›nda Alman-
ya’da yap›lan çal›flmada BP’in y›ll›k insidans› 6,6/milyon olarak
bildirilmifltir3. Bertram ve ark.2 Almanyan›n benzer bölgesinde
gerçeklefltirdikleri yak›n tarihli çal›flmada bu oran› 13,4/milyon
olarak bildirmifllerdir. Yazarlar BP s›kl›¤›ndaki belirgin art›fl›
daha iyi tan› olanaklar›na sahip olma ve hem hekim hem de
toplumda hastal›kla ilgili fark›ndal›¤›n artmas› ile aç›klam›fllar-
d›r. Yine zaman içerisinde yafll› nüfus oran›n›n giderek artma-
s› ve bu tablonun da ileri yafllarda s›kl›¤›n›n fazla olmas› olas›
bir di¤er neden olarak belirtilmifltir. Singapur’dan bir çal›flma-
da da BP en s›k görülen OBH (7,4/milyon) olarak bildirilmifltir4.
Buna karfl›n, Baican ve ark. Romanyan›n kuzey bat›s›nda 2001-
2007 y›llar› aras›nda prospektif olarak OBH tan›s› alan 116 has-
tay› incelemifller ve kendi gruplar›nda pemfigusun daha s›k gö-
rüldü¤ünü bildirmifllerdir. Baican ve ark.’lar›n›n çal›flmas›nda
pemfigus hastal›¤›na sahip olanlar tüm grubun %58,6’s›n›, su-
bepidermal büllü hastal›¤› olanlar ise %41,4’ünü oluflturmufl-
tur. Bu çal›flmada tüm hastalar›n %34,5’i ise BP tan›s› alm›flt›r5.
Klini¤imizin de içerisinde bulundu¤u çal›flmada6 Akdeniz böl-
gesindeki OBH içinde pemfigus grubunun daha s›k görüldü¤ü

saptanm›flt›r. 1998-2004 y›llar› aras›nda OBH tan›s› alan toplam
177 hastan›n 148’i (%83,6) pemfigus grubu hastal›klara 29’u
BP’e sahipti. Bir baflka deyimle pemfigus BP’e göre 5,1 kat da-
ha s›k gözlenmiflti.
Yukar›daki verilerden de anlafl›laca¤› üzere OBH’lerle ilgili veri-
lerin büyük bölümü PV ve BP ile ilgilidir. Bu derlemede de a¤›r-
l›kl› olarak bu bafll›klar›n epidemiyolojik verileri tart›fl›lm›flt›r.

Pemfigus

Pemfigus için Avrupa k›tas›ndan bildirilen insidanslar 0,5-8/mil-
yon aras›nda de¤iflmektedir (Tablo 1). Avrupan›n kuzeyinde
yer alan Almanya (0,5-0,98/milyon)2,3, Finlandiya (0,76/milyon)7,
‹sviçre (0,6/milyon)1 ve Fransa’dan (1,7/milyon)8 bildirilen y›ll›k
pemfigus insidanslar› di¤er ülkelere göre daha düflüktür. ‹lginç
olarak ‹ngiltereden Langan ve ark. n›n çal›flmas›nda9 hastal›¤›n
insidans› 6,8/milyon gibi, di¤er kuzey Avrupa ülkelerine göre
oldukça yüksek bir s›kl›kta bildirilmifltir. Bu çal›flmada veriler 
1. basamak hekimlerinden elde edilmifltir. Bu nedenle verilerin
yeterince güvenilir olmad›¤› ve ayn› hasta için birden fazla ve-
ri girifli olabilece¤i göz ard› edilmemelidir. Avrupa’n›n güne-
yinde ve co¤rafik olarak da ülkemize daha yak›n konumdaki
ülkelerden Yunanistan10, ‹talya11, Romanya5, Bulgaristan12, Ma-
kedonya13 ve S›rbistan’da14 hastal›¤›n s›kl›¤› daha yüksek olup
4-8/milyon aras›nda de¤iflmektedir. Klini¤imizin de içerisinde

Tablo 1. Pemfigus hastalar›n›n demografik bulgular› ve hastal›¤›n insidans› 

Çal›flma Çal›flman›n Deseni Ülke K›ta Hasta (n) Cinsiyet (K/E) Ortalama yafl (y›l) ‹nsidans/milyon

Bertram ve ark. Prospektif Almanya Avrupa 1 - 62 0,5

Hahn-Ristic ve ark. Retrospektif Almanya 14 1,33 - 0,98

Hietanen ve ark. Retrospektif Finlandiya 44 1,1 57,5 0,76

Marazza ve ark. Prospektif ‹sviçre 7 2,5 62,3 0,6

Langan ve ark. Retrospektif ‹ngiltere 138 1,93 71 6,8

Bastuji-Garin ve ark. Retrospektif Fransa 87 1,2 52 1,7

Micali ve ark. Retrospektif ‹talya 84 1,6 56 6

Michailidou ve ark. Retrospektif Yunanistan 129 2,25 59,6 8

V’lckova-Laskoska ve ark. Retrospektif Makedonya 133 1,33 52 4,4

Tsankov ve ark. Retrospektif Bulgaristan 74 1,2 72,4 4,7

Golusin ve ark. Retrospektif S›rbistan 51 1,55 55,6 6,6

Baican ve ark. Prospektif Romanya 68 1,75 53 4

Uzun ve ark. Retrospektif Türkiye 148 1,35 43 2,4

Simon ve ark. Retrospektif ABD Kuzey 12 5 63,6 32 (Yahudilerde)
Amerika 4,2 (Di¤erlerinde)

Tallab ve ark. Retrospektif Suudi Arabistan Asya 19 1,2 43,1 1,6

Salmanpour ve ark. Retrospektif ‹ran 221 1,33 38 6,7

Chams-Davatchi ve ark. Prospektif ‹ran 1209 1,5 42 10 (‹ran)

16 (Tahran)

Kumar ve ark. Prospektif Hindistan 13 2,33 37 (K), 58 (E) 4,4

Pisanti ve ark. Prospektif ‹srail 76 1,62 - 16,1

Nanda ve ark. Retrospektif Kuveyt 60 0,9 36.5 4,57

Mahe ve ark. Retrospektif Mali Afrika 30 4 46.7 2,9

Bastuji-Garin Retrospektif Tunus 198 4 36.7 6,7
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bulundu¤u çal›flmada, Uzun ve ark. hastal›¤›n Akdeniz bölge-
sindeki y›ll›k insidans›n› 2,4/milyon olarak bildirmifltir6.
Dünyan›n geriye kalan bölgelerine göz at›ld›¤›nda Asya ülke-
lerinde y›ll›k insidans›n 1,6-16,1/milyon aras›nda de¤iflti¤i göz-
lenmektedir15-20. Bu bölgede bildirilen en yüksek s›kl›k 16,1/mil-
yon ile ‹srail’dendir20. Bilindi¤i üzere pemfigus tüm etnik grup-
larda ve ›rklarda görülebilmekle birlikte özellikle Yahudilerin
iki büyük kolundan biri olan Askenazilerde ve Akdeniz köken-
li insanlarda daha s›k görülmektedir. Kuzey Amerika’dan Si-
mon ve ark. n›n çal›flmas›nda21 hastal›¤›n s›kl›¤› Yahudi köken-
lilerde 32/milyon, di¤er etnik kökene sahip olanlarda ise
4,2/milyon olarak bildirilmifltir. Afrika k›tas›ndan yap›lan 2 ça-
l›flmada pemfigusun y›ll›k insidans› Mali de 2.9/milyon22, Tunus
da23 ise 6,7/milyon olarak bildirilmifltir (Tablo 1).
Pemfigus grubu içinde en s›k görülen klinik tip olarak pemfi-
gus vulgaris (PV) bildirilmektedir. Bu konudaki veriler irdelen-
di¤inde hastalar›n en az 2/3’ünü bu hastalar›n oluflturdu¤u gö-
ze çarpmaktad›r. Bizim çal›flmam›zda6 da pemfigus hastalar›-
n›n %83,1’i PV, %8,8’i pemfigus foliaseus (PF), %4’ü pemfigus
eritematozus, %2,7’si pemfigus herpetiformis, %0,7’si pemfi-
gus vejetans tan›s› alm›flt›. 
PF sporadik olarak tüm dünyada rastlan›rken, endemik formu
(fogo selvagem) Brezilya da görülür. Hastal›¤›n bu formu Bre-
zilyan›n k›rsal ve tropik alanlar›nda s›kt›r. Bu alanlarda PF,
PV’den yaklafl›k 20 kat daha s›k görülmektedir. Culton ve ark.
n›n çal›flmas›nda %3’lük bir s›kl›k bildirilmifltir24. Ya¤mur mev-
siminin sonu ile birlikte yeni olgu say›s›nda art›fl olmaktad›r.
Nehir k›y›lar›nda yaflayan, ekonomik geliri düflük bireylerde s›k
görülen tablo, kentleflmifl alanlardan daha az bildirilmektedir.
Yine daha iyi hijyenik koflullar›n bulundu¤u alanlara göç eden-
lerde hastal›k düzelme e¤ilimi göstermektedir. Peru, Kolombi-
ya, Cezayir ve Tunus PF’nin s›k bildirildi¤i di¤er ülkelerdir. Pem-
figusun bu formu genç yafllarda (ergenlik dönemi ve 20 yafl ci-
var›) daha s›k görülmektedir25. 
Pemfigus hemen her yaflta ortaya ç›kabilmektedir. Tablo 1 dik-
katle incelendi¤inde hastalar›n en s›k 40-60 yafllar› aras›nda tan›
ald›¤› görülmektedir. Bizim çal›flmam›zda da ortalama yafl 43
olarak saptanm›flt›6. Avrupa ülkelerinde ortalama yafl 50-60 ara-
l›¤›nda iken dünyan›n geri kalan ülkelerinde 30-50 aral›¤›ndad›r.
Çal›flmalar incelendi¤inde genel olarak kad›n cinsiyetinde has-
tal›¤›n daha s›k görüldü¤ü göze çarpmaktad›r. Kad›n erkek
oran› 1,1-5 aras›nda de¤iflmektedir. fiu ana kadar erkek haki-
miyeti bildirilmifl tek veri Kuveyt’tendir (K/E=0.9)19.
Uzun süreli bir seyir gösteren hastal›k belirgin bir morbiditeye
ve artm›fl bir mortalite h›z›na sahiptir. Hastal›¤›n mortalitesi
1950’li y›llara kadar çok yüksekti. ‹yi bilindi¤i üzere hastal›k te-
davisiz b›rak›l›rsa 2 y›lda %50, 5 y›l sonunda neredeyse %100
mortalite görülmektedir. Organ transplantasyonu ve doku red-
dini önlemeye yönelik olarak gelifltirilen kortikosteroidler ve im-
mün supresiflerin bu alanda kullan›lmas›yla birlikte mortalite h›-
z›nda belirgin bir azalma görüldü. Günümüzde etkin tedavi se-
çeneklerine ra¤men pemfigus hâlâ yüksek bir morbiditeye ve
önemli bir oranda da mortalite h›z›na sahiptir. Güncel bilgiler
hastal›¤›n mortalite h›z›n›n %5-15 aras›nda oldu¤unu göster-
mektedir26. Bizim serimizde takip süresi 2 ay-6 y›l aras›nda de¤i-
fliyordu ve bu süreçte 5 PV hastas› septisemi (3 hasta), miyokart
infarktüsü (1 hasta) ve bilinmeyen nedenlerle (1 hasta) öldü.

Pemfigus ve HLA doku antijenleri ile ilgili olarak ilk defa, Krain
ve ark. Yahudilerde özellikle HLA-A*10 birlikteli¤ine iflaret et-
mifllerdir 27. Pemfigus hastal›¤›nda, farkl› etnik gruplarda ve has-
tal›¤›n farkl› alt tiplerinde ortak HLA antijenleri saptanabilmek-
tedir. Pemfigus ile ilgili literatürde HLA s›n›f II antijenlerinden
HLA-DRB1*04, DRB1*14 ve DQB1*05 antijenleriyle güçlü birlik-
telik bildirilmifltir. HLA-DRB1*04 antijeni özellikle Askenazi kö-
kenli Yahudi hastalarda, HLA-DRB1*14 antijeni ise Avrupal› be-
yaz ›rk, Amerikal› beyaz ›rk, Japon, Meksikal›, Hintli ve Pakistan-
l› pemfigus hastalar›nda daha s›k görülmektedir28-33. Klini¤imizde
yap›lan yak›n tarihli çal›flmada 60 pemfigus hastas›nda PCR-SSP
yöntemi ile HLA tiplendirimi yap›ld› ve sonuçlar 60 sa¤l›kl› kon-
trolle karfl›laflt›r›ld›34. Ayr›ca, çal›flmam›zda hasta grubunda yük-
sek ve düflük oranda bulunan antijenler aras›nda linkage disequ-
ilibrium (dengesiz ba¤lant›=DB) analizi yap›ld›. Pemfigus hasta-
lar›nda HLA-A*11, CW*01, HLA-DRB1*04, DRB1*14, DQB1*05 ve
DPB1*0401 antijenlerinin s›kl›klar› kontrol grubuna göre istatis-
tiksel olarak anlaml› derecede yüksek bulundu. Di¤er yandan,
HLA-B*18, B*50, HLA-DRB1*11, DQB1*02, DQB1*06, DPB1*0301
ve DPB1*1102 antijenlerinin s›kl›klar› ise kontrol grubuna göre
hasta grubunda belirgin derecede düflük saptand›. DB analizleri-
nin sonuçlar›na göre; pemfigus hastalar›nda DRB1*14/DQB1*05,
A*11/DQB1*05, A*11/DRB1*14 antijenleri, kontrol grubunda 
ise DRB1*11/DQB1*05, DRB1*14/DQB1*02, B*50/DQB1*02,
B*50/DPB1*0301 antijenleri ile s›k birliktelik bulundu. Sonuçlar›-
m›z, yayg›n olarak saptanan HLA s›n›f II antijenlerinin yan› s›ra
toplumumuzda baz› HLA s›n›f I antijenlerinin de pemfigusta s›k
gözlendi¤ini göstermifltir. DRB1*14/DQB1*05 ve A*11/DQB1*05
birlikteli¤inin hastalarda kontrollerden daha fazla DB gösterme-
si, bu antijenlerin birlikteli¤inin hastal›¤a yatk›nl›kta belirleyici
olduklar›na ve/veya birbirlerinin etkinli¤ini artt›rd›klar›na iflaret
etmektedir. HLA-B*50/DQB1*02 DB’sinin kontrollerde pozitif
iken hastalarda negatif bulunmas› ise bu antijenlerin hastal›¤a
karfl› koruyucu rol oynayabilecekleri fleklinde yorumlanm›flt›r.
Hastal›¤›n aktivitesinin belirlenmesinde indirek immünflore-
san testler uzun süredir kullan›lmaktad›r. Son y›llarda gelifltiri-
len EL‹SA testleri de bu amaçla giderek daha yayg›n kullan›l-
maya bafllanm›flt›r. Akman ve ark. n›n çal›flmas› desmoglein
1 ve 3 için gelifltirilen EL‹SA testlerinin hastal›¤›n aktifli¤i ile
do¤ru orant›l› bir iliflki gösterdi¤ini belirlemifltir35. 
PV’de oral mukoza tutulumu hemen tüm olgularda gözlenir.
Ayn› zamanda hastalar›n en az yar›s›nda hastal›¤›n bafllang›ç
alan›d›r. Bu bölgede uzun süre kalma e¤ilimindeki lezyonlar
etkin bir a¤›z temizli¤ine engel oluflturur, böylece a¤›zda plak
oluflumuna e¤ilim artar. Sonuçta pemfiguslu hastalarda peri-
odontal hastal›k geliflim riski artar. Akman ve ark.’lar› yak›n ta-
rihli çal›flmalar›nda  kontrol grubuna göre pemfiguslu hastalar-
da periodontal hastal›¤› daha yüksek s›kl›kta saptam›fllard›r36.
Grubumuzun bu çal›flmas› pemfigusun periodontit geliflimi için
uygun bir zemin haz›rlad›¤›na iflaret etmektedir.

Pemfigoid

Subepidermal büllü hastal›klarla ilgili verilerin büyük bölümü
bu grup içinde en s›k gözlenen BP ile ilgilidir. Avrupa’dan bildi-
rilen y›ll›k insidanslar 2,5-42,8/milyon aras›nda de¤iflmektedir.
Baz› Avrupa ülkelerinde farkl› tarihlerde yap›lm›fl birden daha
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fazla epidemiyolojik veri bulunmaktad›r. Almanya2,3,37 ve Fran-
sa’ da1,38 benzer2,3 veya farkl› bölgelerde yap›lan çal›flmalardan
daha yeni tarihli olanlarda BP insidans›n›n daha yüksek oldu¤u
dikkat çekmektedir. Avrupa’dan bildirilen en yüksek insidans
‹ngiltereden Langan ve ark. n›n çal›flmas›d›r9. Bu çal›flmada t›p-
k› pemfigusda oldu¤u gibi BP insidans› di¤er Avrupa ülkelerine
göre oldukça yüksek bir s›kl›kta (42,8/milyon) bildirilmifltir. Bu
çal›flman›n metodu ile ilgili çekincelerden yaz›n›n daha önceki
bölümlerinde söz edilmifltir. Avrupadan bildirilen en düflük s›k-
l›k (2,5/milyon) Romanyadan Baican ve ark. n›n çal›flmas›na ait-
tir5. Hat›rlanaca¤› üzere bu çal›flmada pemfigus Romanya’da en
s›k saptanan OBH olarak bildirilmifltir (Tablo 2).
Asya ülkelerinden bildirilen y›ll›k BP insidanslar›, Kuveyt için
2,6/milyon19, Singapur için 7,6/milyon4 ve ‹srail için 23,6/milyon-
dur39. Bu bölgedeki ülkelerden ‹srail’de bildirilen s›kl›k infant-
larda saptanan BP insidans›n› yans›tmaktad›r. ‹srailde pemfigu-
sun yan› s›ra BP’nin de s›k bildirilmesi genetik zeminin genel
anlamda her iki grup OBH’de de önemli bir etmen oldu¤una
iflaret etmektedir (Tablo 2).
Tüm subepidermal OBH’lerin insidans› Almanya’dan Bertram
ve ark. n›n çal›flmas›nda2 19.9/milyon olarak saptanm›flt›r. Bek-
lendi¤i gibi BP en s›k görülen alt grup olmufltur (tüm subepi-
dermal OBH’lerin yaklafl›k 2/3’ü). BP d›fl›ndaki di¤er subepider-
mal OBH’lerin insidans› ile ilgili çal›flmalar ise oldukça s›n›rl›d›r. 
BP genellikle 70 yafl›n üzerinde görülür. Maraza ve ark. n›n ça-
l›flmas›nda BP s›kl›¤›n›n 70 yafl sonras› artt›¤›, 90 yafl üzerinde
ise en yüksek s›kl›¤a ulaflt›¤› bildirilmifltir1. Bu çal›flmada kad›n
cinsiyetinde daha s›k bildirilen hastal›¤›n, ilginç olarak 80 yafl
üzerinde erkeklerde daha s›k görüldü¤ü bildirilmifltir. Bertram
ve ark.’lar›n›n çal›flmas›nda 80 yafl üzerinde hastal›¤›n insidan-
s› 189/milyon olarak bildirilmifltir2. Bir di¤er çal›flmada Jung ve
ark. 90 yafl üzerinde y›ll›k insidans› erkekler için 398/milyon, ka-
d›nlar için 87/milyon olarak bildirmifllerdir37. Bu çal›flmada 90
yafl üzerinde hastal›¤a yakalanma riskinin 60 yafl ve daha genç
yaflta olanlara göre 297 kat yüksek oldu¤u hesaplanm›flt›r.
BP kad›nlarda erkeklerden daha s›k görülür. Çal›flmalar irde-
lendi¤inde kad›n erkek oran›n›n 1,04-5,1 aras›nda de¤iflti¤i gö-
rülür (Tablo 2).

Ço¤u olguda hastal›k ataklarla uzun süreli bir seyir gösterir.
Bu nedenle pemfigus kadar olmasa da belirgin bir morbidi-
teye sahiptir. Hastal›¤›n mortalitesi de özellikle PV’le 
karfl›laflt›r›ld›¤›nda daha düflüktür. Langan ve ark. n›n yak›n
tarihli çal›flmalar›nda ‹ngiltere’de BPli hastalar›n mortalite
riski kontrol grubuna göre yaklafl›k 2 kat pemfiguslu hasta-
lar›n ise 3 kat daha yüksek bulunmufltur9. Literatürde BP için
bildirilen mortalite h›zlar› ise oldukça de¤iflkendir. Colbert
ve ark. Amerikada y›ll›k mortalite h›z›n› %6 bulmufllard›r40.
Ayn› oran Fransa’da Roujeau ve ark. taraf›ndan %41 olarak
bildirilmifltir41.
BP’e efllik edebilen hastal›klar olarak nörolojik ve kardiyovaskü-
ler hastal›klar ve malinensi üzerinde s›k durulanlard›r. Ancak bu
hastal›klar yafl ile de s›kl›¤›nda art›fl görülen hastal›klard›r. Bu
nedenle rastlant›sal birliktelik sözkonusu olabilir. Malinensi ile
birliktelikte art›fl veya erkek BP’li hastalarda malinensi s›kl›¤›nda
art›fl bildirilmifltir. Ancak, bu konudaki en genifl seri olan Linde-
löf  ve ark.’lar›n›n 497 hastal›k serisinde BP ile malinensi aras›n-
da bir iliflki saptanmam›flt›r42. Yine de BP’in malinensi nedeniyle
ortaya ç›kabilece¤i unutulmamal›, orta yafll› veya tedaviye ya-
n›ts›z hastalarda olas› bir malinensi araflt›r›lmal›d›r.
‹laçlara ba¤l› olarak da BP geliflebilir. Özellikle diüretikler,
analjezikler, D-penisilamin, antibiyotikler ve kaptopril BP ne-
deni olarak bildirilmifltir43.
BP’de baz› HLA s›n›f II antijenleri s›kl›¤›n›n artt›¤› bildirilmifltir.
De¤iflik çal›flmalarda beyazlarda (kafkas) HLA-DQB1*0301 ve
Japon toplumunda DRB1*04, DRB1*1101 ve DQB1*0302 anti-
jenleriyle güçlü birliktelik bildirilmifltir44-48. Hastal›¤›n belli bir
co¤rafik alanda y›¤›l›m› bildirilmemifltir.
Sonuç olarak ço¤unlukla retrospektif ve az say›da prospektif de-
senli çal›flmalarla elde edilen verilere göre OBH’ler genel olarak
toplumda nadir görülen hastal›klar olup, pemfigusun tüm dün-
yadaki y›ll›k insidans› 0,5-16,1/milyon aras›nda büllöz pemfigoi-
din ise 2,5-42,8/milyon aras›nda de¤iflmektedir. Pemfigus grubu
içerisinde en s›k pemfigus vulgaris alt tipi gözlenmekte olup da-
ha çok 40-50 yafl aral›¤›nda büllöz pemfigoid ise tipik bir yafll›-
l›k hastal›¤› olarak en çok 70 yafl üzerinde görülmektedir.

Tablo 2. Büllöz pemfigoid hastalar›n›n demografik bulgular› ve hastal›¤›n insidans› 

Çal›flma Çal›flman›n Deseni Ülke K›ta Hasta (n) Cinsiyet (K/E) Ortalama yafl (y›l) ‹nsidans/milyon

Servin ve ark. Prospektif Polonya Avrupa 35 5 68,9 (K), 67,3 (E) 4,47

Jung ve ark. Retrospektif Almanya 94 1,04 73,7 (K), 76,1 (E) 6,1

Zillikens ve ark. Prospektif Almanya 61 1,1 73,7 6,62

Bernard ve ark. Prospektif Fransa 69 1,48 82,4 7,4

Cozzani ve ark. Prospektif ‹talya 32 1,46 74 10

Bertram ve ark. Prospektif Almanya 27 1,2 74,6 13,4

Gudi ve ark. Retrospektif ‹skoçya 83 1,5 79,2 14

Baricault ve ark. Retrospektif Fransa 298 1,6 82 28,6

Langan ve ark. Retrospektif ‹ngiltere 869 1,59 80 42,8

Baican ve ark. Prospektif Romanya 40 1,5 73 2,5

Marazza ve ark. Prospektif ‹sviçre 140 1,3 77,2 12,1

Wong ve ark. Retrospektif Singapur Asya 59 2 77 7,6

Nanda ve ark. Retrospektif Kuveyt 43 5,1 65,2 2,6

Waisbourd-Zinman ve ark. Retrospektif ‹srail 79 1,5 - 23,6
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