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  گزارش یک مورد پمفیگوس اریتماتو لوکالیزه با سرولوژی منفی
  

  (.M.D) ***مریم قاسمی   (.M.D) ** زهره حاج حیدری          (.M.D) *+ پورل گ دمسعو
 

  چکیده
پمفیگوس اریتماتو یک بیماری اتوایمیون تاولی است که به صورت ترکیبی از دو بیماری پمفیگوس فولیاسه و لوپوس 

  .وز می کنداریتماتو بر
و پوسته  مترشح قرمز لاکشود که با شکایت ضایعه پوستی به صورت پ ای معرفی می  ساله60در این مطالعه خانم 

 به عمل آمد که با نمونه برداریاز بیمار یک بار . ریزی دهنده همراه با سوزش و خارش بر گونه راست مراجعه کرد
 ها آزمایشکلیه .  اما بهبودی حاصل نشد.استروئید موضعی قرار گرفتتشخیص لوپوس اریتماتو دیسکوئید تحت درمان با 

 مجدد از بیمار به عمل برداری نمونه.  بودطبیعی Anti DNA, ESR, RF, CRP,CH50, C3,C4, ANAعمل آمده اعم از ه ب
 بیمار س از آن پ. که با انجام ایمونو فلورسانس مستقیم تایید گردیدآمد که تشخیص پمفیگوس اریتماتو مطرح گردید

  . حاصل شد طی سه ماه قابل ملاحظه اییقرار گرفت و بهبود mg/day80 به میزان خوراکی  با پردنیزولونتحت درمان
  

  پمفیگوس، لوپوس اریتماتو، پمفیگوس اریتماتو :واژه های کلیدی 
  

  مقدمه
پمفیگوس یک بیماری اتوایمیون تاولی است که از 

امل ولگاریس و فولیاسه لحاظ بالینی به دو دسته کلی ش
ای از پمفیگوس  پمفیگوس اریتماتو شاخه.شود تقسیم می

 به صورت ترکیبی ایمنی شناسیفولیاسه است که از نظر 
از دو بیماری پمفیگوس و لوپوس اریتماتو تظاهر 

ضایعات پوستی در پمفیگوس اریتماتو از . )1(یابد می
د،  مجزا مشخص گردلکشتواند به دو  لحاظ بالینی می

بر روی صورت بثورات مشابه لوپوس اریتماتو و یا 
ها و  درماتیت سبورئیک به شکل بال پروانه بر روی گونه

تواند   تماس با نور آفتاب میکهشوند  پل بینی ظاهر می

شدن آن حتی تاولی  وموجب بدتر شدن ضایعات 
در نمای . شود  به ندرت مخاط دهان گرفتار می.گردد

که به . شود وست بدن ایجاد میبالینی بثورات روی پ
 به سرعت وتاولی شل وکوچک هستند  صورت ضایعات

 (denuded) برهنههای قرمز  پچایجاد  پاره شده و
این ضایعات بعد . )علامت نیکولسکی مثبت(. نماید می

 و نواحی پیگمانته به دیابن ی مد بهبواز مدتی خود به خود
ر نواحی های جدید ممکن است د تاول. گذارند جا می

  .)2،1(پیگمانته ایجاد شود

  
  

   مرکز آموزشی درمانی بوعلی سینا ،بلوار پاسداران -ساری :ول ئمولف مس  +  دانشگاه علوم پزشکی مازندران) استادیار(های پوست، عضو هیأت علمی متخصص بیماری *
  دانشگاه علوم پزشکی مازندران) استاد یار(متخصص پاتولوژی، عضو هیئت علمی  ***  دانشگاه علوم پزشکی مازندران) استاد یار(متخصص پوست، عضو هیئت علمی  **

  22/9/85:              تاریخ تصویب26/6/85:             تاریخ ارجاع جهت اصلاحات 15/5/85: دریافت تاریخ 
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1

اتیت ـد درمـی ماننـای پوستـه اریـبیم ی ازـبعض
درماتیت هرپتی سبورئیک، لوپوس اریتماتو، زرد زخم و 

فرم ممکن است از لحاظ بالینی ظاهری شبیه پمفیگوس 
 ایمونوفلورسانس های آزمایشاریتماتو داشته باشند ولی 

در . )2(کنند و بافت شناسی به تشخیص قطعی کمک می
این بیماران نه فقط رسوب ایمونوگلوبولین وکمپلمان در 

 ربلکه این رسوب ددارد وجود ماده بین سلولی اپیدرم 
) Dermo-epidermal junction(درم محل اتصال درم و اپی

 آزمون بسیاری از این بیماران در. نیز موجود است
  .)3،4(شود بادی مثبت می نوکلئاز آنتی آنتی

که با تشخیص  گزارش این مورد دراین است اهمیت
اقدامات پر هزینه بعدی  ها و به موقع این بیماری از درمان

 وع سالانه پمفیگوس در تهران درشی. شود میاجتناب 
 مورد پمفیگوسی مراجعه 1209بررسی انجام شده روی 

کننده به بیمارستان رازی وابسته به دانشگاه علوم پزشکی 
 در . نفر گزارش شده است100000 در هر 6/1تهران 

 مورد 1این بررسی شیوع سالانه پمفیگوس در کل ایران 
ه نسبت ابتلای  نفر براورد شده است ک100000در هر 

)  برابر12یعنی  (    لگاریس به اریتماتو  پمفیگوس و
  . )5(بوده است

 در هر 24/0شیوع سالانه پمفیگوس در ترکیه 
لگاریس و  از نوع و درصد 1/83 نفر بوده که 100000

 از نوع اریتماتو  درصد4 از نوع فولیاسه و درصد 8/8
انجام شیوع سالانه پمفیگوس در بررسی  .)6(بوده است

 نفر بوده است که 100000 در هر 67/0شده در شیراز 
 آن از نوع درصد 9 آن از نوع ولگاریس و درصد 7/87

فولیاسه بوده است که در این گزارش هیچ موردی از 
  .)7(پمفیگوس اریتماتو مشاهده نشده است

  
  معرفی بیمار

 ساله خانه دار اهل و ساکن شهرستان 60بیمار خانم 
با شکایت بروز ضایعه پوستی بر روی ساری بوده که 

ضایعه بیمار به صورت . گونه راست مراجعه کرده بود
 قرمز و پوسته ریزی دهنده به دنبال (Patch)وصله یک 

یک ضربه خفیف از شش ماه قبل از مراجعه ایجاد و به 
بیمار یک بار به پزشک . تدریج گسترش یافته بود

 عمل آمد که با  از وی بهبرداری نمونهمراجعه کرده و 
تحت درمان DLE) (تشخیص لوپوس اریتماتو دیسکوئید

با استروئید موضعی قرارگرفت اما نه تنها بهبودی حاصل 
. دار شد نشد بلکه ضایعه گسترش یافته و مترشحه و دلمه

 در معاینه بالینی یک پلاک قرمز به اندازه ،هنگام مراجعه
گاها متر همراه با ضایعات وزیکولر و   سانتی4×5

). 1تصویر شماره(پوسچولر در سطح آن مشاهده شد 
بیمار از سوزش و خارش ضایعه شاکی بود و هیچگونه 
علامتی از تب، درد مفصلی و علائم سیستمیک نداشت 

ای را نیز ذکر  و سابقه مصرف دارو ویا بیماری زمینه
  .کرد نمی

  

  
  تصویر ضایعه پوستی بیمار قبل از درمان :1تصویر شماره 

  
 ,Anti DNA, ESR, RF, CRP, CH50زمایشات آ

C3,C4, ANA از بیمار به عمل آمد که همگی موارد 
 برداری نمونهازضایعه بیمار مجددا . گردید گزارش طبیعی

تهیه شد که  برداری نمونهکه دو لام از محل به عمل آمد 
مشابه  (Actinic با تغییرات DLEدر لام نمونه اول نمای 

 یک تاول ه شد و در لام نمونه دوم دید)اشعه فرابنفش
 )دار دانه(رانولر گزیرلایه شاخی حاوی تعدادکمی سلول 

ارتشاح لنفوسیتی آن همراه که .مشاهده شدآگانتولیتیک 
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طور کانونی در ه دور عروق درم و ضمائم پوستی و ب
  و تشخیصوجود داشتمحل اتصال درم با اپیدرم 

Superficial pemphigus )طرح  م)اتومپمفیگوس اریت
اما به دلیل وجود ). ب ، الف و3تصویر شماره (شد 

 محل اتصال درم با اپیدرم و دور ارتشاح لنفوسیتی در
جهت تائید تشخیص پمفیگوس  عروق و ضمائم پوست،

 ونـآزم وـوس اریتماتـراق آن از لوپـو و افتـاریتمات
در مطالعه با  .ام شدـانس مستقیم انجـوئورسـایمونوفل
ن ـ بیC3 و IgGوب ـم رسـانس مستقیـلوئورسایمونوف
 و IgGهای سنگ فرشی اپیدرم و رسوب گرانولار  سلول
IgMدر محل اتصال درم با اپیدرم گزارش گردید و  

، 4تصویرشماره( تشخیص پمفیگوس اریتماتو مسجل شد
بیمار تحت درمان با پردنیزولون خوراکی با . )الف و ب

 از یک ماه از شروع بعد.  درروز قرار گرفتmg 80دوز 
و دوز دارو ) 2تصویر شماره (درمان ضایعه کنترل شد 

 . ماه به تدریج کاهش داده شد3طی 
  
  

  
  تصویر ضایعه پوستی بیمار بعد از درمان :2تصویر شماره 

  
  
  

 
 

  )ب   (              )        الف(
رنگ ( یک تاول زیر لایه های شاخی تعداد کمی سلول آکانتولیتیک و ارتشاح لنفوسیتی دور ضمائم و عروق درم مشهود است  :3یر شماره تصو

    .x 100 بزرگنمائی:     ،      بx 40   بزرگنمائی: الف).    آمیزی هماتوکسیلین و ائوزین
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  نمایی کوچک با درشت :، الف ) ایمونوفلورسانس مستقیم( 4شماره تصویر 
  
  

  
  

 نمایی بزرگ با درشت : ، ب) ایمونوفلورسانس مستقیم (4 شماره تصویر
  

  بحث
که پوست   استنادریپمفیگوس بیماری اتو ایمیون 

 وسـپمفیگی ـه کلـد و به دو دستـنمای ر میـرا درگی
وع ـوع نـکه شیود ـش م میـه تقسیـاریس و فولیاسـولگ

 بار بیشتر از نوع فولیاسه 9 -10ولگاریس آن حدود 
 ی ازـگروه رـو زیـوس اریتماتـپمفیگ .)7،6،5(باشد می

پمفیگوس فولیاسه است که بیشتر در افراد میانسال دیده 

شود و به طور معمول پوست سر، صورت، قفسه سینه  می
ضایعات . )2(سازد و به طور نادر تمام بدن را درگیر می

ای قرمز همراه با ـه پچها و  ورت پاپولـ ًبه صولاـمعم
مخاط  بوده و دار حـترش ایـه خراشه ریزی و ـپوست

نوع پمفیگوس اریتماتو به ندرت گرفتار  دهان در
پمفیگوس اریتماتو ممکن است با تیموما و . )4،3(شود می
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برخلاف . )9،8(یا میاستنی گراویس همراهی داشته باشد
ضایعات گسترده و پراکنده می علائم تیپیک بیماری که 

باشند در بیمار ما یک پلاک اریتماتو و لوکالیزه بر روی 
عمل ه های ب در بررسی. راست، وجود داشته استگونه 

ای وجود  های زمینه آمده همراهی با سایر بیماری
 ای ترکیه در نواحی مدیترانه که در در بررسی .نداشت

ر مقایسه با مورد پمفیگوس شد شیوع نوع اریتماتو د
وس ـد، شیوع پمفیگـباش دک میـار انـاریس بسیـولگ

 درصد 4 وپمفیگوس اریتماتو درصد 1/83ولگاریس 
و ـر از اریتماتـت اریس شایعـلگ ار وـ ب20دود ـیعنی ح

  .)6(باشد می
 بیماران تظاهری شناسی ایمنیطورکلی از لحاظ ه ب

این دهند به  از لوپوس اریتماتو و پمفیگوس را نشان می
 در منطقه بین سلولی و  C3 و کمپلمانIgGترتیب که 

بادی در جریان   اپیدرم و آنتی نوکلئار آنتیبازاللایه 
در . )4(وجود دارد)  درصد موارد80 تا 30(خون محیطی 

  .های سرولوژی جهت لوپوس منفی بود  آزمونبیمار ما 
 مسجل آسیب شناسیتشخیص بیماری معمولا با 

 پاتولوژیکعلائم  مورد گزارش ما دربیمار  وگردد می
تصویر (باشد  کاملاً منطبق با پمفیگوس اریتماتو می

اما درمراحل اولیه بیماری ممکن است تغییرات ،)3شماره
وزیس ـاسپونژی .ودـده نشـی مشاهـواضح پاتولوژیـک

رات ــن تظاهــزو اولیـکن است جـک ممـوفیلیـوزینـائ
 یاــه شـایـوده و آزمــاری بـــن بیمـای پـاتـولـوژیـک

رسانس نیز باید برای تائید تشخیص انجام ئوایمونوفلو
  .)2(گیرد

این فرم ازبیماری پمفیگوس معمولا به استروئیدهای 
 ضایعه به خوبی پاسخ یا با تزریق به داخلموضعی 

دهد ولی در صورت عدم پاسخ کافی، کورتیکو  می
وجود بیمار ما با . گردد استروئید خوراکی تجویز می

استروئید موضعی پاسخ نداد و  ، به بودن ضایعهلوکالیزه
 شروع mg/kg/day 1 به میزان بیمار پردنیزولون برای

و در طی سه ماه درمان خوراکی با پردنیزولون گردید 
 ارـای در بیم ل ملاحظهـودی قابـ بهبmg 80ه ـروزان

آزاتیوپرین  شدید موارد در .)2و1تصاویر( شد  حاصل
ن، ـکلروکی هیدروکسی. دـد نیز موثرنـفامیوفسـوسیکل

آمید،  داپسون، نیکوتین ایمونوگلوبولین داخل وریدی،
موارد مقاوم به درمان پیشنهاد  ماینوسیکلین نیز در

که خوشبختانه در بیمار ما نیاز به استفاده  ،)10،2(اند شده
  .از این داروها نشد
خیم اما مزمن  اریتماتو یک بیماری خوش پمفیگوس

در مقایسه با . دهد ست که به درمان به خوبی پاسخ میا
ه بپمفیگوس ولگاریس موارد کمی از این بیماری 

در . )3-11( گزارش شده است آنلوکالیزهخصوص نوع 
صورت عدم تشخیص و درمان مناسب با کورتیکو 

ها به  استروئیدها این بیماری ممکن است برای سال
  . باقی بماندلوکالیزهصورت یک ضایعه 

خصوص از ه اهمیت گزارش پمفیگوس اریتماتو ب
 با سرولوژی منفی در این است که اگر به لوکالیزهنوع 

موقع تشخیص داده نشود موجب اجرای اقدامات درمانی 
  .)14،13،12(گردد اضافی، پرهزینه و نامناسب می
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