VULQAR PEMFİQUS

Vulqar 	pemfiqus - əsasən xronik xəstəlik olub dəridə və selikli qişalarda səpgilər qovuqların əmələ gəlməsi ilə müşahidə edilir. Əgər o, müalicə olunmazsa, xəstəlik ölümlə nəticələnə bilər. Pemfıqus arıticisimcikləri əsasən adheziya proteinlərinə qarşı yönəlmişlər,	 xəstənin qan zərdabında və dərinin zədələnmiş sahələrində aşkar edilirlər.
Xəstəlik geniş yayılmamış və xəstənin cinsi mənsubiyyətindən asılı deyildir. Çox vaxt 30-60 yaşlarda olan şəxslər xəstələnirlər, lakin xəstəlik həmçinin uşaq və ahıl yaşlarda da baş verə bilər. Yəhudi millətindən olan şəxslərdə vulqar pemfiqus digər etnik qruplara nisbətən daha çox qeyd olunur. Seroloji HLA-əlaməti ilə DR4 və ya DR4/ DRw6 arasında sıx assosiasiya vardır.
Etiopatogenez
Etiologiyası məlum deyildir. Xəstəlik spontan və ya UB, rentgen şüalanması, yanıqlar zamanı meydana çıxa bilər. Az hallarda digər autoimmun xəstəliklərlə, məsələn, qravis miasteniyası timoma və ya pernisioz anemiya ilə kombinasiyada baş verir. Autoimmun reaksiyalara meylli olduqda vulqar pemfiqus dərman maddələrinin qəbulu ilə törədilə bilər. Onlara tərkibində sulfhidril qruplar olan dərman vasitələri, məsələn D-penisillamin, kaptopril və piritinol, həmçinin tuberkulostatiklər, propranolol, fcnilbutazon, ibuprofen və indometasin aiddir.
Vulqar pemfiqus zamanı autoimmun reaksiya epidermal qlükoprotein desmoqlein-3-ə qarşı yönəldilmişdir ki, o da kadqerinlər qrupuna aiddir. Bunlar kalsiumu birləşdirən transmembran adhezion molekullar desmosomların daxilində və keratinosıtlərin səthində rast gəlirlər. Vulqar pcmfiqusun antigeni desmoqlein-3 molekul kütləsi 130 kD-yə bərabərdir və plakoqlobinlə  molekul kütləsi 85 kD olan daha bir desmosomal adhezion proteinlə birləşmişdir.
Desmoqlein-3-ün ekstrasellülyar adhezion domenlərində qan zərdabında pemfiqus anticisimlərinin fıksə olunması epidermisin qonşu hüceyrələri arasında əlaqənin pozulmasına və akantolitik yarıqların əmələ gəlməsinə səbəb olur. Akantolizdə komplementär amillərin, plazminogenin aktivatorlarının və ya iltihab mediatorlarının iştirak etməsi məsələsi diskusiya olunur.
Müşahidələr göstərmişdir ki, pemfiqus anticisimləri patogenetik cəhətdən fəaldırlar. Bu, aşağıdakı faktlarla təsdiq edilir:
· xəstələrin əksəriyyətində xəstəliyin intensivliyi qan zərdabında pemfiqus anticisimlərinin titrinin yüksəlməsi ilə korrelyasiya edir (hətta gec müddətdə);
· vulqar pemfiqus ilə xəstə analardan doğulan körpələrin dərisində pemfiqus üçün səciyyəvi dəyişiklikləri ola bilər, onlar yalnız anadan cift vasitəsilə ötürülən IgG- əkscisimlər dağıldıqdan sonra keçirlər;
· IgG sinfi pemfiqus anticisimləri epidermisin hüceyrə kulturasmda hüceyrəarası əlaqələrin pozulmasına, komplementär sistem və ya iltihabı törədən hüceyrələr olmadan akantolitik yanğın əmələ gəlməsinə səbəb ola bilər;
Klinik şəkil
Xəstəlik nəzərə çarpmadan və çox vaxt heç bir səbəb olmadan başlayır. Dərinin hər hansı nahiyəsində, çox vaxt göbək nahiyəsində şəffaf, kövşək, seroz möhtəviyyatla dolu qovuqlar əmələ gəlir ki, onlar da tezliklə deşilir və yerində qızartı və eroziyalar yaranır. Onlar qartmaqla örtülür və qovuqların kənarı da yerini dəyişməkdə davam edir. Bir ocağın hüdudlarında yeni qovuqlar əmələ gələ bilər. Qovuqların möhtəviyyatı hemorragik xarakterli deyildir. Təqribən 50% hallarda xəstəlik ağız boşluğundan başlayır. Burada zərif qovuqlar maserasiya nəticəsində sürətlə partlayırlar, ona görə də klinik gedişində ağrılı eroziyalar üstünlük təşkil edir. Gözlər da zədələnə bilər (xronik konyunktivit, çapıqlaşmayan xronik blefarit).
Xəstəliyin gedişində dərinin intertriqinoz sahələri (qoltuqaltı çüxurlar, submammar sahələr, qasıq nahiyəsi), sonra isə bütün dəri zədələnə bilər. Ən çox rast gələn lokalizasiyalı sahələr yoxdur. Hər yerdə klinik sağlam dəridə müxtəlif ölçülü kövşək, içərisində şəffaf-seroz və ya ağımtıl-tutqun möhtəviyyat olan qovuqlar inkişaf edir. Qovuqlar iltihabı haşiyə ilə örtülə bilər. Qovuqların nazik qatı tezliklə partlayır, yerində croziyalı səthlər əmələ gəlir. Bu mərhələdə xəstəlik dərinin böyük sahələrini örtən geniş eroziyalarla səciyyələnir. Əgər o, ikinciii infeksıyalaşmayıbsa, eroziyalar yerində iz qoymadan sağala bilər və ya dərinin yeni sahələrində qovuqların inkişafı davam edir. Yeni qovuqların əmələ gəlməsi üstünlük təşkil edir,ona görə də dərinin daha geniş sahələri eroziyalarla zədələnir və qartmaqlarla örtülür.
Müalicəsi
Qlükokortikoidlərin və immunsupressiv preparatların tətbiqindən sonra xəstəliyin letal  sonluğu xeyli azalmışdır. Həyati vacib məsələ olduğu uçun bu terapevtik vasitələrin məlum yanaşı təsirləri ilə razılaşmaq lazım gəlir. Pemfiqusun aşağıdakı müalicə taktikası özünü doğrultmuşdur - bu zaman müalicəni tez remissiya əldə etmək üçün qlükokortikoidlərin yüksək dozada təyin edilməsindən başlayırlar. Yayılmış pemfıqus Tamam başlanğıc doza prednizolon (dekortin) üçün 200-250 mq və ya digər qlükokortıkoıdlərin. məsələn prednizolon, metil-prcdnizolon (urbazan) və ya flyukortolon (ultralan) izodozalan, pemfiqusun orta-ağır formalarında 120-200 mq, yüngül formalarda 80-12ömq dozada hər gün tam remissiya əldə edənə qədər təyin olunur. Bu müalicəni 4-6 həftə davara etdirir, sonra yüksək gündəlik dozalar get-gedə nisbətən tez azaldır və alınan nəticəni təminedici dozanı seçərək remissiyanın saxlanmasını təmin edirlər. Bu, gün ərzində prednizolonun 5,0-15,0 mq ekvivalentdə qəbulu zamanı əldə olunur. Bu dozaları düzgün seçmədikdə yenidən residivlər baş verə bilər. Əgər təminedici dozam xəstə qeyri-müəyyən vaxtda yanaşı təsirlər olmadan qəbul edirsə, onda onun vəziyyəti xeyli yaxşılaşır. Təəssüf ki, bu, həmişə baş vermir. Əks halda yanaşı təsirlər, məsələn, şəkərli diabet, katarakta, mədə xorası, hipertoniya, tromboemboliya hallan, osteoporoz, daxili orqanların vərəminin fəallaşması, kandidoz infeksiyaları və digər xəstəliklər meydana çıxa bilir.
Həmçinin immunsupressiv preparatlarla kombinasiyalarda tövsiyə olunur: azatioprin (imurek), əgər o, xəstəliyin başlanğıc mərhələsində gündəlik 100-200 mq dozada qlüko- kortikoidlərlə kombinasiyada təyin olunursa, morbostatik effekt göstərir. O, qlükokorti- koidlərə qənaət etməyə imkan verə bilər və onların yanaşı təsirlərinin qarşısını almaqla Ictallığı azalda bilir. Bunu, əsasən uzunmüddətli müayinələr də təsdiq edir. Azatioprinin təsiri yalnız latent dövrdən bir neçə həftə sonra başlanır. 

