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Ozet

Amag: Pemfigus ciddi seyirli, hayati tehdit edebilen kronik otoimmiin mukokutandz bir bulli hastaliktir. Bu ¢alismanin amaci, 2004 ve 2013
yillart arasinda takip edilen pemfigus hastalarinin klinik, prognoz, epidemiyoloji ve tedavi secenekleri ile ilgili verileri ortaya koymak ve analiz
etmektir.

Gereg ve Yontem: Erzurum’da 10 yillik periyotta pemfigus tanisi alan hastalar retrospektif olarak incelendi. Hastalarin yasi, cinsiyeti, tani
metodu, yatis stireleri, deri lezyonlarinin dagilimi, tedaviler, tedavi dozlari ve tedavi streleri degerlendirildi.

Bulgular: Tahmini yillik insidans hizi 100.000 kisi/yila gore 1,31 olgu olarak bulundu. Erkek kadin orani 1,081 idi. Hastaligin baslangi¢ yas
ortalamasi 48 idi (yas araligi: 7-95 yil). Otuz alti hastada sadece deri lezyonlari, 66 hastada hem deri hem oral mukoza lezyonlari mevcuttu.
Hastalarin buylk ¢cogunlugunda (%58,8) pemfigus orta ya da ylksek doz kortikosteroid (40-160 mg/gun) ile tedavi edildi.

Sonug: Pemfigus vulgaris Erzurum’da en sik gorilen klinik subtiptir. Calismamizda hastaligin baslangi¢ yas ortalamasi, dinyanin diger
bolgelerindeki calismalara gére bir dekat dislk olarak bulundu. Oral mukoza ve deri tutulumunun birlikte gériildigu hastalarda, sadece oral
mukoza tutulumu olan hastalara gére, sistemik kortikosteroid dozu ve hastanede yatis streleri anlamli olarak yiksek bulundu. (Tirkderm 2015;
49: 125-8)

Anahtar Kelimeler: Epidemiyoloji, imminobdlléz hastalik, otoimmin, pemfigus vulgaris, pemfigus foliaceus

Summary

Background and Design: Pemphigus is a severe and life-threatening chronic autoimmune mucocutaneous blistering disease. The aim of
this study was to evaluate and analyze the course, prognostic factors and epidemiological, clinical and therapeutic features of pemphigus in
patients followed between 2004 and 2013.

Materials and Methods: \We performed a 10-year retrospective study of patients diagnosed with pemphigus in Erzurum. The parameters that
were evaluated include age, sex, diagnostic methods, duration of hospitalizations, distribution of lesions, duration of treatment and therapeutic
doses.

Results: The results showed that the estimated annual incidence rate was 1.31 cases per 100.000 person-years. The male to female ratio was
1:0.81. The mean age at onset of the disease was 48 years (range: 7-95 years). Thirty-six patients had only skin lesions and sixty-six cases had
both skin and oral mucosal lesions. The majority of the patients (58.8%) with pemphigus were treated with middle or high-dose corticosteroids
(40-160 mg/day).

Conclusions: Pemphigus vulgaris is the most common clinical subtype in Erzurum and the mean age of the disease onset in the present study
was found to be a decade earlier than in other parts of the world. The patients with both oral mucosa and skin involvement required higher
corticosteroid doses and longer hospitalization time when compared to the patients with oral mucosa involvement alone. (Turkderm 2015;
49:125-8)
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Giris

Pemfigus, derinin, mikéz membranlarin veya her ikisinin yapisal
proteinlerine karsi gelisen immin reaksiyondan kaynaklanan organa
spesifik otoimmiin bir hastaliktir.2. Cografik alanlara ve etnik gruplara
gore farkliik géstermekle beraber yillik insidans milyonda 0,76 ile 16,1
olgu arasinda degisiklik géstermektedir34. Yakin ve Orta Dogu'da,
Bati Avrupa ve Kuzey Amerika'ya gore daha sik gorilmektedir>.6.7.
Calismamizin amaci, ¢alisma poptlasyonumuzdaki pemfigus hastalarinin
demografik karakterlerini ortaya koymak ve alinan tedaviyi, tedavi
dozunu, tedavi surresini, tedavi yan etkilerini, hastanede yatis strresini ve
lezyonlarin dagilimini analiz etmektir. Literatirde, bélgemizde pemfigus
hastaligi ile ilgili epidemiyolojik veri bulunmamaktadir. Calismamiz,
Erzurum’da pemfigus hastaliginin klinik ve demografik profilini ortaya
koyan ilk calisma olmasi nedeniyle dnem arz etmektedir.

Yontem ve Gerecler

Calismamizda, 10 yillik periyotta merkezimize basvuran 102 pemfigus
hastasinin retrospektif analizleri sunuldu. Pemfigus tanili hastalarin
medikal kayitlari toplandi ve analiz edildi. Medikal kayitlar su verileri
icermektedir; yas, cinsiyet, hastanede kalis stresi, klinik ve histolojik
varyantlar, lezyonlarin lokalizasyonu, tedavi ve tedavi baslangi¢ dozu.
Pemfigus tanisi klinik, histopatolojik ve direkt immUnfloresan inceleme
bulgulari ile konuldu. Pemfigus varyant tayini klinik ve histolojik kriterlere
gore yapildi. Antidesmoglein diizeyleri parametreler arasinda yer almad.
Olgularimizin tamami kulak burun bogaz hastaliklar ve g6z hastaliklar
Klinikleri tarafindan da degerlendirildi. Calisma populasyonuna, 2004
ve 2013 yillari arasinda ayaktan veya yatirilarak takip edilen hastalar
dahil edildi. Calismamiz; pemfigus vulgaris (PV), pemfigus foliaseus
(PF), pemfigus vejetans (PVg), pemfigus eritematozus (PE), pemfigus
herpetiformis (PH) ve IgA pemfigusu (IgA) tanilar konulan olgular
icermektedir. Pemfigus tanisi icin klinik olarak mukozal erozyonlari,
deride gevsek vezikil, bil ve erode alanlar, vejetatif plaklar, Nikolski
bulgusunun varligi, lezyonlarin yerlesim yeri ve yerlesim paternleri
referans alindi. Histopatolojik olarak akantolizin izlenmesi ve seviyesi ve
direkt imminofloresan (DIF) incelemelerde interselliiler aralikta IgG+C3
birikimi esas alindi. PV tanisinda, mukozal tutulum ve suprabazal bl
lokalizasyonu; PVg tanisi icinse suprabazal bul yerlesiminin yani
sira fleksor alanlarda lokalize, papillomatdz-verriikdz vejetasyonlara
doéntsme egilimi tasiyan bl ve pustillerin varlidr kriter olarak alindi.
PF tanisinda, seboreik dagilim gdsteren skuamlikrutlu erozyonlar ve
subkorneal veya stratum granulozum lokalizasyonlu bdl g&zlenmesi;
PE icinse klinik olarak yiz ve gdévde Ust bolimlnde yerlesen eritemli-
skuamli plaklar ve serolojik olarak antinlkleer (ANA) antikor pozitifligi
esas alindi. IgA pemfigusu tanisinda klinik olarak anler, sirsine dagilim
gosteren vezikiil-pistil varliginin yani sira DiF'de interselliiler IgA birikimi
temel alinirken, PH icin Urtikeryal papdller, herpetiform paternli vezikiller
ve histopatolojik olarak seyrek akantoliz varli§i g6z éniine alind.

Calismaya dahil edilen hastalarda, yukarida zikredilen pemfigus
tipleri disinda diger subtiplerinden herhangi biri tespit edilmedi. Su
kriterleri karsilayan olgularda hastalik kontrol altinda kabul edildi;
mevcut lezyonlarin iyilesmeye baslamasi, yeni lezyon ¢ikisinin durmasi,
epitelize olmamis Ulser veya erozyon bulunmamasi ve negatif Nikolsky
bulgusu. Herhangi bir sistemik tedavi alinmaksizin en az 6 ay boyunca
yeni lezyon olusmamasl ise “remisyon” olarak tanimlandi. istatistiksel

analiz icin SPSS 18 programi, gruplari karsilastirmak icin ise Ki-kare testi
kullanildi. Frekans, ylzde ve ortalamalar icin tanimlayici analiz yapildi.
P<0,05 istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

Bulgular

Calismamiza 10 yillik periyotta (2004-2013), yeni tani konulan toplamda
102 pemfigus hastasi dahil edildi. Tahmini yillik insidans 100,000 kisi-
yilda 1,131 olguydu. Yz iki hastanin 53U (%52,0) erkek ve 49'u
(%48,0) kadind!. Erkek/kadin orani 1,081'di. Hastalarin yas ortalamasi
47,616 yildi (yas araligi: 7-95). PV hasta sayisinda erkek baskinligi vardi
(erkek kadin orani 1,23: 1). PV hastalari icin baslangi¢ yasi ortalamasi
48+15 yil, PF icin ise 44+20 yildi. PV, 84 hasta (%82,4) ile en sik gdrilen
klinik subtipti. On Ug (%12,7) hastada PF, iki (%2,0) hastada PVg, bir
(%1,0) hastada PH, bir (%1,0) hastada IgA pemfigusu ve bir (%1,0)
hastada PE tespit edildi (Tablo 1). Bir hastada ise PV ve blill6z pemfigoid
overlapi saptandi.

Calisma poptlasyonumuzda paraneoplastik pemfigus ya da ilaca bagh
pemfigus tanisi alan olgu yoktu. PV hastalarinin 81'inde (%95,3) deri
tutulumu, 65‘inde (%75,4) oral mukoza tutulumu vardi. PV tanili Ug
hastada, hastalik oral mukozaya sinirliydi. On dokuz (%22,6) hastada
ise hastalik deriye sinirliydi. PV hastalarinin tamaminda histolojik ayrisma
suprabazal diizeydeydi ve yine hastalarin tamaminda DIF incelemeler
pozitifti. PV hastalarinin 21'inde (%24,7) larinks tutulumu, Uglinde
(%3,5) nazal mukoza tutulumu ve altisinda (%7, 1) konjonktival tutulum
mevcuttu. PV tanili hastalarin hastanede ortalama yatis slresi 15+18
guin, en uzun yatis stresi 116 guindu. PF hastalarinda ise ortalama yatis
slresi 11+£15 giin olarak saptand.

Pemfigus hastalarinin = 76'si  klinigimizin  takibinde kaldi. Tim
hastalarimizda ilk tedavi protokoll oral (0,5-1mg/kg/gln) ve topikal
kortikosteroid idi. Yeni bdl ¢ikisi saptandiginda sistemik kortikosteroid
dozu %50 arttirildi. PV tanili hastalarimizin 60'inda ortalama tedavi
baslangic dozu 80-120 mg/gin arasindaydi. Kirk iki PV hastasina,
kortikosteroid tedavisine ek olarak 3-5 mg/kg/glin dozunda azatioprin
verildi ve bu hastalarda hastaligin kontrol altina alinma suresi
ortalama 1715 glndl. Merkezimizde Ol¢im yapilamadigindan,
azatioprin tedavisi 6ncesi, tioplrin metil transferaz enzim aktivitesi
degerlendirilemedi ancak kayitlarimizda azatioprin kaynakli kemik iligi
sUpresyonu ve hepatotoksisiteye rastlanmadi. Calismamizin retrospektif
karakteri nedeniyle bu verinin glvenirliligi siniridir. PV'li yedi hastada
bu kombinasyon tedavisine yanit alinmamasi Uzerine sistemik

Tablo 1. Farkh pemfigus subtipleri icin epidemiyolojik

veriler

Pemfigus tipi Sayi % Ortalama yas | Cinsiyet
P vulgaris 84 82,3 | 48+15y 47 E/37 K
P foliaceus 13 12,7 | 44120y 10K/3 E
P vegetans 2 2,0 40 ve 53y 2 K

P eritematosus 1 1,0 59y 1E

P herpetiformis 1 1,0 26y 1E

IgA pemfigusu 1 1,0 80y 1E
Toplam 102 100 | 47,716y 53 E/49 K
K: Kadin, E: Erkek, P: Pemfigus, y:Yil
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kortikosteroide ek olarak diger adjuvan tedaviler verildi. iki hastada
mikofenolat mofetil (30 mg/kg/gun dozunda), iki hastada metotreksat
(haftalik oral 15 mg dozunda), iki hastada intravenéz immunglobulin
(29/kg/guin dozunda) tedavisi verildi. Bir hastamiz, steroid ve azotiopirin
tedavilerine cevap alinamamasi Uzerine haftada bir doz olmak Uzere
toplamda 4 defa 375 mg/m? ritiiksimab tedavisi (lenfoma protokol()
aldi. Baska bir hastaya, diger konvansiyonel tedavilere yanit alinamamasi
lUzerine plazmaferez yapildi. Takibimizde kalan 76 hastanin besinde,
tedavi komplikasyonlarina bagl élim tespit edildi. Qlim nedeni, dért
hastada sepsis ve bir hastada pulmoner emboliydi.

Tartisma

Klinigimize basvuran hastalar icinde tahmini yillik insidans hizi 100,000
kisi-yilda 1,131 olguydu. Bu oran; Bulgaristan, Suudi Arabistan,
Turkiye'nin Akdeniz bélgesi ve Tiirkiye'nin batisi, Giiney Bati iran ve
Kuzey-Bati Romanya’dan daha yiiksek iken, Tahran ve israil'den daha
dusuk olarak saptandi8-15.

Turkiye'de, pemfigus hastaliginin  epidemiyolojik profili cogdrafik
bolgelere gore farkliliklar géstermektedir. Bu farkliliklarin; etnik cesitlilik,
diyet tercihi, sigara kullanimi ve yasam tarzi gibi cevresel faktorlerden
kaynaklanabilecedi belirtiimistir1e.

Hasta sayimizda kadin/erkek orani 1: 1,081 idi. Bu veri, Tlrkiye'de
yapilmis diger iki calisma (Akdeniz bdlgesi ve Turkiye'nin Bati kismi)
ile uyumlu degildi10.11. Her ne kadar pemfigusun kadin ve erkeklerde
benzer siklikta gorildigu kabul edilse de, calismamizda Suudi
Arabistan’a benzer sekilde erkek baskinligr gozlendi>.6.9.

Pemfigusta baslangi¢ yasi siklikla 40-60 yastir>6. Calismamizda yas
ortalamasi, Turkiye'nin Bati bolgesi ve Glney Afrika’daki calismalarla
benzer sekilde 47,6 yildi. Son calismalarda, hastaligin genc yasta
(<40 yas) baslamasi pemfigus icin kotl prognoz isareti olarak
degerlendirmektedir'é. Calismamizda en gencg hasta 7 yasinda ve en
yasl hasta 95 yasindaydi. On bes hasta, 40 yasindan gencti ve bu
hastalardan birinde tanidan 8 ay sonra 6lim gerceklesti.

Akdeniz bdlgesi, Marmara, Turkiye'nin Bati kisimlari ve dinyadaki
calismalarin coguna benzer sekilde hastalarimizda da baskin klinik
subtip PV olarak tespit edildi. Gliney Afrika’'da PF Brezilya'da ise
endemik PF (Fogo Selvagem) baskin suptiptir812,17-23, Epidemiyolojik
verilerimizin, dinyanin diger bolgelerindeki veriler ile karsilastirmalari
Tablo 2'de 6zetlenmistir.

Pemfigusta billéz lezyonlar; deride, mikéz membranlarda veya her
ikisinde birlikte goérilebilir. Calismamizda, hastalarin %73,8'inde (62
hasta) deri ve mukoza tutulumu, %3,5'inde (3 hasta) sadece mukoza
tutulumu, %22,6'sinda (19 hasta) ise sadece deri tutulumu mevcuttu.
Cografik bolgelere gore farkliliklar gésterse de, pemfigus olgularinin
cogunda deri ve mukoza birlikte etkilenir. Bu veri, Akdeniz bélgesi ve
Sofya calismasindaki veriler ile uyumluydu8.10.

PV'de sistemik steroidler tedavi pratigine girmeden &nce mortalite
orani %75t ve hastalarin blyik cogunlugu tani sonrasi ik 5 yil
icinde kaybediliyordu. Sistemik steroid kullanimi ve immunsupresif
tedaviler prognozu dramatik olarak diizeltmistir ancak tedaviye bagl
komplikasyonlar sonucu gelisen mortalite (<%10) nem arz etmektedir.
Klinik takibimizde kalan 76 hastamizin 5'inde 6lim gerceklesti ve bu
hastalarin tamaminda 61Um, tedavi komplikasyonlari ile iliskiliydi.
Pemfigusta interselliler antikorlar, keratinosit hicre ylzeyindeki
antijenlere karsi gelisirler ve tanida 6nem arz eden parametrelerdir. Bu

adezyon molekdllerinden desmoglein 1 (Dsg1) ve desmoglein 3 (Dsg3)
en iyi tanimlanmis olanlardir. Otoantikorlar bu molekdllerin ekstraselltler
kisimlarina karsi gelisirler ve ayni molekildeki birden fazla sayida epitop
hedef olabilmektedir. Pemfigus formlarinda hedef antijenler farklilik
gosterir. PV'de antikorlar agirlikli olarak Dsg3 ve daha az olarak Dsg1'e
karsi gelisirken, PF'de ana antijen Dsg1'dir. PV'li hastalarda ayrica
desmokollin, desmoplakin ve keratinositlerdeki asetil kolin reseptérlerine
karsi otoantikorlar da saptanmistir. Son yillarda bazi PV'li hasta serumunun
Dsg1 ve Dsg3 ile benzer 6zellikler tasiyan Dsg4 ile reaktivite gosterdigi
saptanmissa da anti-Dsg4un patojenik niteligi belirsizdir24. Merkezimizde
desmoglein tayini yapilamadigindan olgularimizin tanisinda klinik,
histolojik ve direkt immunfloresan bulgular referans alinmistir.

Pemfigus olgularinda adjuvan immunsupresif tedaviler, kortikosteroid
dozunun distrilmesi ve hastaligin kontrollnln daha iyi sekilde
saglanmasi amaciyla kullaniimaktadir. Bu adjuvan tedavi seceneklerini
baslica; siklofosfamid, azatioprin, mikofenolat mofetil, metotreksat,
klorambusil ve siklosporin olusturmaktadir25. Calismamizda, adjuvan
tedavi olarak codunlukla azatiyoprin kullanildigi tespit edildi. iki
hastada mikofenolat mofetil, iki hastada ise metotreksat tedavileri
kullanildi. intravenéz immiinglobulin (IVIG), konvansiyonel tedavilere
yanit vermeyen veya bu tedavilerin kontrendike oldugu pemfigus
hastalarinda énemli bir tedavi secenegidir26. Calismamizda bir olguda
IVIG, diger bir olguda ise simerik monoklonal anti-CD20 antikoru ve
biyolojik ajan olan ritiiksimab (lenfoma protokoll ile) kullanildi.

Es zamanl oral mukoza ve deri tutulumu olan hastalarda, sadece
mukozal tutulumu olan hastalara gore sistemik kortikosteroid dozu,
azatioprin dozu ve hastanede yatis sliresi anlamli olarak ytksek bulundu
(p<0,05). Hem larinks hem de nazal mukoza tutulumu olan hastalarda
hastanede yatis slresi, deri ve oral mukozanin birlikte tutuldugu
hastalara gére anlamli olarak uzundu (p<0,05).

Pemfigus olgularinda yan etki gelisme sikigi kortikosteroid dozu ile
yakindan iliskilidir. Bu yan etkiler baslica; kilo artisi, cushingoid gérindm,
oral kandidiazis, sekonder enfeksiyonlar, osteoporoz, katarakt,
pulmoner emboli ve femur basi nekrozu olarak siralanabilir. Direngli
bakteriler tarafindan olusturulan ve genellikle sepsis ile sonlanan deri ve
akciger enfeksiyonlari 8limin majér nedenidir.

Calismamizda, olgularimizin cogunda kilo artisi, cushingoid gérindm,
oral kandidiazis, sekonder enfeksiyonlar gibi yan etkiler gozlenirken;

Tablo 2. Tiirkiye'nin komsularn ve diinyanin diger

bolgelerindeki pemfigus insidanslar

Kaynaklar Cografik bélge insidans /100 000
Uzun ve ark 10 Turkiye, Akdeniz 024
’ bolgesi !
Bozdag ve ark.1 Ti.J.rkiyg, Bat 0,18
bolgesi !

Tsankov ve ark.8 Bulgaristan, Sofya | 0,47

Sudi Arabistan,

9

Tallab ve ark. Glney bélgesi 0,16

Salmanpour ve ark.12 Irein, (ClmS: i 0,67
bélgesi

Chams-Davatchi ve ark.14 | iran, Tahran 1,6

Baican ve ark.13 AUy oz 0,4
Romanya

Bizim ¢alismamiz Turkiye, Erzurum | 1,31

Eaie
3
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dort hastada sepsis, bir hastada ise pulmoner emboli tablosu nedeniyle
olum gergeklesti.

Olgularimizin veri analizlerinde, klinik ve histopatolojik bulgular referans
alinmistir. Calismamizda pemfigus fenotip tayini igin kullanilan anti-
Dsg otoantikorlarinin veriler arasinda yer almamasi ve calismanin
retrospektif dogasindan kaynaklanan, verilerin raporlanmasi ve hasta
takibinde eksiklikler gibi bir takim sinirliliklar mevcuttur.

Sonug

Calismamizda, hastaligin baslangic yas ortalamasi dlnyanin diger
bolgelerini iceren calismalara gére bir dekat dustk olarak bulundu.
Erzurum’daki pemfigus insidansi, Tlrkiye'de yapilan diger calismalar
ve komsu Ulkelerin verilerine gére daha yuksek olarak bulundu. Kadin/
erkek oraninda erkek baskinligi vardi. Olgular icinde en sik gérilen
klinik subtip PV olarak saptandi. Oral mukoza ve deri tutulumunun
birlikte gorlldigu hastalarda, sadece oral mukoza tutulumu olan
hastalara gore, sistemik kortikosteroid dozu ve hastanede yatis streleri
anlamli olarak yUksekti. Calismamiz, Erzurum’da, pemfigus hastaliginin
epidemiyolojik profilini ortaya koyan ilk calisma olmasi yoniyle 6nem
arz etmektedir. Bununla birlikte, bélgedeki pemfigus hastaliginin klinik,
etiyolojik ve epidemiyolojik profilini daha berrak bir sekilde ortaya
koyacak, genis olgu serilerini iceren prospektif calismalara ihtiyag
oldugu agiktir.

Konsept: Okan Kizilyel, Necmettin Akdeniz

Dizayn: Omer Faruk Elmas, Mahmut Sami Metin

Veri Toplama veya isleme: Omer Faruk Elmas, Okan Kizilyel,
Muhammet Calik, Mahmut Sami Metin

Analiz veya Yorumlama: Omer Faruk Elmas, Okan Kizilyel

Literatiir Arama: Omer Faruk Elmas, Handan Bilen, Mustafa Atasoy
Yazan: Mahmut Sami Metin, Omer Faruk Elmas

Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu ve Editorler kurulu disinda
olan kisiler tarafindan degerlendirilmistir.

Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir ¢ikar
catismasi bildirmemislerdir.

Finansal Destek: Yazarlarin finansal destegi yoktur.

Kaynaklar

1. Sitaru C, Zillikens D: Mechanisms of blister induction by autoantibodies. Exp
Dermatol 2005;14:861-75.

2. MihaiS, Sitaru C: Immunopathology and molecular diagnosis of autoimmune
bullous diseases. J Cell Mol Med 2007;11:462-81.

3. Pisanti S, Sharav Y, Kaufman E, Posner LN: Pemphigus vulgaris: incidence in
Jews of different ethnic groups, according to age, sex, and initial lesion. Oral
Surg Oral Med Oral Pathol 1974;38:382-7.

o

wsa
NEG

" benneci

e

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

Alpsoy E: Otoimmiin BUlloz Hastaliklarin Epidemiyolojisi. Tlrkderm 2011;45
Ozel Sayi 1:3-7.

Stanley JR: Pemphigus. In: Wolff K, Goldsmith LA, Katz SI, Gilchrest BA,
Paller AS, Leffel DJ, eds. Dermatology in General Medicine. New York:
McGraw Hill, 2008;459-74.

Groves RW: Pemphigus: a brief review. Clin Med 2009;9:371-5.

Bystryn JC, Rudolph JL: Pemphigus. Lancet 2005;366:61-73.

Tsankov N, Vassileva S, Kamarashev J, Kazandjieva J, Kuzeva V: Epidemiology
of pemphigus in Sofia, Bulgaria: a 16-year retrospective study (1980-1995).
Int J Dermatol 2000;39:104-8.

Tallab T, Joharji H, Bahamdan K, Karkashan E, Mourad M, lbrahim K:
The incidence of pemphigus in the southern region of Saudi Arabia. Int J
Dermatol 2001;40:570-2.

. Uzun S, Durdu M, Akman A, et al: Pemphigus in the Mediterranean region

of Turkey: a study of 148 cases. Int J Dermatol 2006;45:523-8.

. Bozdag K, Bilgin i: Epidemiology of pepmphigus in the western region

of Turkey:Retrospective analysis of 87 patients. Cutan Ocul Toxicol
2012;31:280-5.

. Salmanpour R, Shahkar H, Namazi MR, Rahman-Shenas MR: Epidemiology

of pemphigus in south-western Iran: a 10-year retrospective study (1991-
2000). Int J Dermatol 2006;45:103-5.

. Baican A, Baican C, Chiriac G, et al: Pemphigus vulgaris is the most common

autoimmune bullous disease in Northwestern Romania. Int J Dermatol
2010;49:768-74.

. Chams-Davatchi C, Valikhani M, Daneshpazhooh M, et al: Pemphigus:

analysis of 1209 cases. Int J Dermatol 2005;44:470-6.

. Pisanti S, Sharav Y, Kaufman E, Posner LN: Pemphigus vulgaris:incidence in

Jews of different ethnic groups, according toage, sex, and initial lesion. Oral
Surg Oral Med Oral Pathol 1974;38:382-7.

. Brenner S, Mashiah J, Tamir E, Goldberg |, Wohl Y: Pemphigus: an acronym

for a disease with multiple etiologies. Skinmed 2003;2:163-7.

. Aboobaker J, Morar N, Ramdial PK, Hammond MG: Pemphigus in South

Africa. Int J Dermatol 2001;40:115-9.

. Mimouni D, Bar H, Gdalevich M, Katzenelson V, David M: Pemphigus,

analysis of 155 patients. J Eur Acad Dermatol Venereol 2010;24:947-52.

. Demirci GT, Mansur AT, Aydingoz IE: Risk factors in pemphigus. Turkderm

2011;45:140-5.

Naldi L, Bertoni M, Cainelli T: Feasibility of a registry of pemphigus in Italy:
two years' experience. Gruppo Italiano Studi Epidemiologici in Dermatologia
(GISED). Int J Dermatol 1993;32:424-7.

Herrero-Gonzalez JE, Iranzo P Benitez D, Lozano F Herrero C, Mascaro JM Jr.
Correlation of immunological profile with phenotype and disease outcome
in pemphigus. Acta Derm Venereol 2010;90:401-5.

Kanwar AJ, De D: Pemphigus in India. Indian J Dermatol Venereol Leprol
2011,77:439-49.

Ribeiro AM, Alvarez RR, Friedman H, Campbell I; Cooperative Group osn
Fogo Selvagem Research: The profile of fogo selvagem (endemic pemphigus
foliaceus) at the University Hospital of Brasilia-Brazil. Epidemiological and
clinical considerations. Int J Dermatol 2005;44:293-8.

Aktan $: Otoimmun BUlloz Hastaliklarin Etyopatogenezi. Tirkderm 2011;45
Ozel Say 1:8-15.

Dick SE, Werth VP: Pemphigus: a treatment update. Autoimmunity
2006;39:591-9.

Bystryn JC, Jiao D: IVIg selectively and rapidly decreases circulating pathogenic
autoantibodies in pemphigus vulgaris. Autoimmunity 2006;39:601-7.



