VULQAR PEMFİQUS VƏ PEMFİQOİDİN DİFFERENSİAL DİAQNOSTİKASI

Vulqar pemfiqus əsasən xronİk xəstəlik olub dəridə və selikli qişalarda səpgilər,qovuqların əmələ gəlməsi ilə müşahidə edilir. Əgər o, müalicə olunmazsa, xəstəlik ölümlə nəticələnə bilər. Pemfiqus anticisimcikləri 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 pemfıqus digər etnik qruplara nisbətən daha çox qeyd olunur. Seroloji HLA-əlamətı ilə DR4 və ya DR4/ DRw6 arasında sıx assosiasiya vardır.
 Bullyoz Pemfiqoid- xronik gedişli, nisbətən xoşxassəli, qovuq əmələ gətirən xəstəlikdir. O çox vaxt müəyyən müddətdə davam edir, normal və ya iltihablaşmış qızartı  dəridə gərgin divarlı dolu qovaqların yaranması ilə səciyyələnir. Etnik və cinslər üzrə xəstələnmənin yayılmasında fərq yoxdur. HLA-antigenlərlə asosiasiyalar aşkar edilməmişdir. Xəstəlik çox vaxt pasiyentlərdə 70 yaşdan sonra rast gəlir. Nadir hallarda uşaq yaşlarında əmələ gələ bilər: yuvenil pemfiqoid.
[bookmark: _GoBack]  İmmunoloji müayinələr. Düz immunflüoressensiya metodunun köməyi ilə epidermal hüceyrələr arasında qovuq daxilində və onun kənar zonasında immunqlobulinlərin (IgG, IgA) torşəkilli törəmələri, komplementin parçalanma məhsulları (Clq, C4, C3) aşkar edilir, onlar da epidermisin bütün qatlarında çatların əmələ gəlmə səviyyəsindən asılı olmayaraq müəyyən edilir. Anticisimlər əsasən lgG4 sinfinə, selikli qişa nahiyəsində isə IgA sinfinə aiddir. Yalnız selikli qişalar zədələndikdə pemfiqus test kimi zədələnməmiş dərinin (məsələn, sağrı nahiyəsindən) düz immunflüoressensiyası artıq müsbətdir. Bu isə diaqnozun erkən qoyulmasına imkan verir. Demək olar ki, bütün xəstələrdə xəstəliyin kəskin mərhələsində qan zərdabında autoantitellərin olması dolayı immunflüoressensiya metodu ilə təsdiq edilir. Dolayı immunflüoressensiya üçün antigenin ən münasib substratı meymunların qida borusunun kriostatik kəsikləri sayılır; burada pemfiqus anticisimləri səciyyəvi torşəkilli hüceyrəarası əlaqəni əmələ gətirirlər. Pemfiqus anticisimlərinin  müəyyən edilməsi çox vaxt xəstəliyin fəallaşması ilə korrelyasiya olur və xəstəliyin terapiyasına, gedişinə nəzarət məqsədilə istifadə olunur. Dərmanlarla induksiya olunan vulqar pemfiqusda autoantitellər qeyri-düzgün immunflüoressensiya zaman xəstəliyin spontan formasında qeyd olunan eyni reaksiya ilə özünü büruzə verir. Təqribən 1% hallarda qeyri-düzgün immunflüoressensiya zamanı pemfiqus anticisimlərinin olması qeyri-spesifikdir, əsasən vulqar pemfiqus ilə assosiasiya etmir. Pemfiqusabənzər anticisimlər geniş sahəli yanıqlar, Layella sindromu, hamilə qadınların miasteniyası və digər xəstəliklər zamanı ətraflı təsvir olunmuşdur. Onlar həmçinin A və B qan qruplarının antigenlərinin çarpaz aktivliyi nəticəsində də yarana bilərlər.
 Differensial diaqnoz. Bullyoz pemfiqoid, herpesşəkilli Dürinq dermatiti, bullyoz toksik ekzantema, çox-formalı ekssudativ eritemanın bullyoz forması və gecikmiş dəri porfiriyası ilə differensial diaqnostikasını aparmaq lazımdır. Anamnez, ilkin qovuğun histoloji müayinələri, xəstəliyin gedişinə nəzarət həlledici rol oynayır. Ağız boşluğunun selikli qişasının dəyişikliklərini aftoz xəstəliklərdən, eroziv qırmızı qurdeşənəyi və eroziv qırmızı yastı dəmrovdan fərqləndirmək vacibdir. Qovuq akantolitik olmadığı üçün pemfıqus hüceyrələri də aşkar edilmir. Tsank testi mənfidir.
 İmmünoloji müayinələr. Düz immunflüoressensiya qovuq nahiyəsində, onun kənar hissəsində və sağlam dəridə immunqlobulinlərin çöküntülərinin və komplementin amillərinin bazal membran zonası nahiyəsində (Lamina lucida daxilində) olduğunu təsdiq edir - onlar səciyyəvi xətti şəklə malikdirlər. C3 çox vaxt IgG, əsasən də lgG2 və IgG4 sinifləri, az hallarda IgA və ya lgM ilə birlikdə aşkar edilir. Çox nadir hallarda ilk öncə xəstəliyin erkən mərhələlərində - yalnız C3 olması təsdiq edilir. Qeyri-düz immunflüoressensiya xəstələrin 70-80%-n in qan zərdabında bazal-membran zonasının anticisimləri qismində dövr  edən anticisimlərin (pemfıqoid əkscisimlərin) olmasını təsdiq edir ki, onlar da in vivo birləşmiş pemfiqoid antıcisimləri kimi çoxqatlı epitelinin bazal-membran zonası ilə birləşir və immunflüroessensiyanın xətti şəklini yaradır. Qeyri-düz immunflüoressensiya üçün uyğun gələn susbtratlar - meymunların yemək borusu və ya xörək duzunda preparat halına salınmış normal insan dərisi götürülür ki, orada xörək duzunun birmolyarlı məhlulunda erkən inkubasiya vasitəsilə çatın yaranması (Lamina lucidada) induksiya olunmuşdur; burada IgG yerləşir presipitatlar  çox vaxt dərinin epidermal tərəfində lokalizasiya edir. Qan zərdabında dövr edən pemfiqoid anticisimləri əsas etibarilə IgG sinfinə, təqrbən 25%-i IgA sinfinə aiddir. Anticisimlərin litri və xəstəliyin fəalaşması arasında ciddi korrelyasiya əlaqəsi yoxdur.
  Differensial diaqnoz.  İlk növbədə vulqar pemfıqus, herpesşəkilli dermatit və qazanılmış bullyoz epidermolizlə aparılır. Çoxformalı ekssudativ eritema kəskin başlayır və yaşlı şəxslərdə nadir hallarda rast gəlir. Xəstəliyin multiformalı dərman ekzantemalarından fərqləndirilməsi vacibdir. Əgər divarları gərgin qoruqlar ayaqlarda məhdud şəkildə yerləşirsə, onda şəkərli diabet zamanı meydana çıxan bullyoz dermatozdan, dishidroz formalı bullyoz pemfiqoid zamanı - dishidroz formalı ekzema və ya mikozdan şübhələnmək lazımdır.  
  Selikli qişanın biopsiyalarında xəstələrin 60-80%-də düz immunflüoressenseya vasitəsilə bazal membran zonasında yalnız İgG-nin  yaxud da IgA ilə kombinasiyalarda xətti çöküntülərin olması təsdiq edilir. Konyunktivanın bazal membranında çox vaxt S3 çöküntüləri və fibrinogen aşkar edilir. Əgər düz immunflüoressensiya mənfi nəticə verirsə. İgA ətrafındakı eritemadan yenidən biopsiya götürmək lazımdır. Qeyri-düzgün immunflüoressensiyanın vasitəsilə yalnız 10-20% xəstənin qan zərdabında dövr edən IgG və ya IgA sinfi pemfıqoid anticisımlərin (antibazal-membran zonanın anticisimləri) olması təsdiq edilir, lakin onların titri hətta prosesə eyni vaxtda dəri qoşulduqda belə, çox aşağıdırlar. Selikli qişanın çapıqlaşan pemfiqoidi zamanı yaranan autoanticisimlərin bazal-membran zonasının daxilində pemfiqoid anticisimləri və ya qohum antigen kompleksi də əlaqəyə girməsi hələ tam müəyyən olunmamışdır. Düz immunflüoressensiya metodu ilə antigen xəritələnməsi metodu ilə qovugun dibində IV tip kollagen anticisimlər birləşirlər: yunktional qovuq.
