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Pecherzyca zwykta jest srédnaskérkowa dermatoza pecherzowa o podtozu autoimmunologicznym, cechujaca sie
wystepowaniem w krazeniu oraz zwigzanych in vivo autoprzeciwciat skierowanych przeciw antygenom desmoso-
malnym, tj. desmogleinie 1 i/lub 3. Niezwykle rzadka jej odmiana jest pecherzyca bujajaca, ktérej czestosé wyste-
powania okresla sie na 1-2% wszystkich przypadkéw [1, 2]. Prezentujemy 60-letnig pacjentke chorujaca na peche-
rzyce bujajaca, u ktérej mato charakterystyczny obraz kliniczny w poczatkowej fazie rozwoju choroby wyraznie
opdznit postawienie wtasciwej diagnozy i wdrozenie swoistego leczenia.

Stowa kluczowe: pecherzyca bujajaca, objawy kliniczne, diagnostyka immunologiczna.

Abstract

Pemphigus vulgaris as an intra-epidermal autoimmune blistering disorder is characterized by the presence of autoan-
tibodies against desmoglein. Pemphigus vegetans is a rare type of pemphigus vulgaris, which occurs in 1-2% of all cas-
es. We describe a 60-year-old woman with pemphigus vegetans with atypical clinical symptoms at the beginning of

the disease which caused a delay in establishment of diagnosis and the introduction of appropriate treatment.

Key words: pemphigus vegetans, clinical symptoms, immunological diagnostic.

Wprowadzenie

Pecherzyca bujajaca jest rzadkg odmiang pecherzycy
zwyktej. Stanowi ona zaledwie 1-2% wszystkich przy-
padkow, aczkolwiek w niektorych rejonach Swiata opisu-
je sie czestsze jej wystepowanie, np. 3,3% w Mali czy 5,7%
w Tunezji. Klinicznie choroba manifestuje sie obecnoscia
przerostych, brodawkowatych zmian w okolicach pacho-
wych i pachwinowych, fatdach oraz zgieciach stawowych
i dotyczy gtéwnie kobiet w wieku srednim [1, 2].

Opis przypadku

Przedstawiamy przypadek 60-letniej pacjentki, u kté-
rej mato charakterystyczny obraz kliniczny w poczatko-
wej fazie rozwoju choroby wyraznie op6znit postawienie
witasciwej diagnozy i wdrozenie swoistego leczenia. Po
raz pierwszy zmiany chorobowe o charakterze ognisk

rumieniowo-ztuszczajacych oraz saczacych nadzerek poja-
wity sie na skorze owtosionej gtowy 3 lata wczesniej. Cho-
ra byta wéwczas hospitalizowana z rozpoznaniem tojo-
tokowego zapalenia skory. W wyniku zastosowania
antybiotykoterapii oraz miejscowych preparatéw korty-
kosteroidowych uzyskano krétkotrwatg, wzgledng popra-
we kliniczng. W tym samym roku z powodu zaostrzenia
zmian chorobowych pacjentka byta jeszcze dwukrotnie
hospitalizowana na oddziale dermatologicznym. Na pod-
stawie obrazu klinicznego rozpoznano wéwczas réwniez
tojotokowe zapalenie skory i wtaczono naswietlania pro-
mieniami ultrafioletowymi UVB. Pomimo stosowanego
leczenia w ciggu kilku miesiecy wykwity rumieniowo-
-ztuszczajace sie rozprzestrzenity, obejmujac poza skora
owtosiong gtowy rowniez okolice fatdéw skoérnych
(ryc. 1.-3.). W tym czasie pacjentka zostata skierowana do
Kliniki Dermatologii i Wenerologii Uniwersytetu Medycz-

Adres do korespondengiji: dr hab. n. med. Jolanta D. Torzecka, Zaktad Immunodermatologii Katedry Dermatologii i Wenerologii Uniwersytetu
Medycznego w todzi, ul. Krzemieniecka 5, 94-017 £6d7, tel. +48 42 686 79 81, faks +48 42 688 45 65, e-mail: torzecka@poczta.onet.pl

440

Postepy Dermatologii i Alergologii XXVII; 2010/5



Trudnosci diagnostyczne dotyczace bujajacej — opis przypadku

nego w todzi z wstepnym rozpoznaniem ropnego zapa-
lenia gruczotéw potowych. W chwili przyjecia zmiany cho-
robowe miaty charakter sagczacych nadzerek pokrytych
strupami, zlokalizowanych na skérze owtosionej gtowy
oraz przerostych, brodawkujacych tworéw w okolicy pach
i pachwin. W wykonanych badaniach dodatkowych (mor-
fologia, badania bakteriologiczne, mykologiczne, serolo-
giczne — VDRL, FTA, FTA-ABS, HIV Ag/Ab) nie stwierdzono
istotnych odchyleh od stanu prawidtowego, poza nie-
znacznego stopnia niedokrwistoscig i eozynofilig. W trak-
cie hospitalizacji pojawity sie rowniez nadzerki na btonie
Sluzowej jamy ustnej, czerwieni wargowej (ryc. 4.) oraz
w okolicy odbytu, co sktonito do poszerzenia diagnostyki
w kierunku chorob pecherzowych. W badaniu metoda
immunofluorescencji bezposredniej (DIF) zaréwno ze
zmian na skorze gtowy, jak i pachwin wykazano obecnosé
ztogow I1gG (++) w przestrzeniach miedzykomaorkowych
warstwy kolczystej naskérka (ryc. 5.). W surowicy meto-
da immunofluorescencji posredniej (IIF) stwierdzono prze-
ciwciata pemphigus w klasie 1gG o mianie 1/1280, reagu-
jace na substracie przetyku matpy (ryc. 6.). W preparacie

p—

Ryc. 1. Ogniska rumieniowo-ztuszczajace z narzutem bak-
teryjnym na skorze owtosionej gtowy

Ryc. 2. Przeroste, brodawkujace wykwity w bkolicy pachwih

histopatologicznym obecne byty komérki akantolityczne
(ryc. 7.) oraz mikroropnie z obecnoscia licznych granulo-
cytéw kwasochtonnych (ryc. 8.). Wyjatkowo udato sie
uwidoczni¢ pseudokosmki wyscielone jedna warstwa
komorek podstawnych (ryc. 9.). Na podstawie obrazu
klinicznego, badania histopatologicznego i immunolo-
gicznego rozpoznano pecherzyce bujajgca. Poczgtkowo
zastosowano u pacjentki 3 pulsy wlewéw dozylnych
z 1000 mg metyloprednizolonu, a nastepnie rozpoczeto
terapie doustng prednizonem w dawce 60 mg/dobe oraz
cyklofosfamidem w dawce 100 mg/dobe. Po 3 tyg. swo-
istej i skojarzonej terapii zaobserwowano wyrazna popra-
we kliniczng (ryc. 10.-12.). Nadzerki na skorze owtosione]
gtowy i btonie sluzowej jamy ustnej sie zagoity, a bro-
dawkowate twory w okolicy pachwin niemal catkowicie
sie wchtonety, pozostawiajac przebarwienia.

Omowienie

Pecherzyca jest Srédnaskérkowa dermatozg peche-
rzowa o podtozu autoimmunologicznym, cechujaca sie

Ryc. 3. Brodawkowate zmiany w okolicy pach

Ryc. 4. NadZerki na btonie Sluzowej jamy ustnej
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wystepowaniem autoprzeciwciat skierowanych przeciw
antygenom desmosomalnym, tj. czastkom adhezyjnym,
kadherynom, warunkujacym przyleganie komérek war-

Ryc. 5. Badanie immunofluorescencyjne bezposrednie (DIF).
Ztogi IgG w przestrzeniach miedzykomérkowych warstwy
kolczystej naskorka

Ryc. 6. Badanie immunofluorescencyjne posrednie (IIF). Prze-
ciwciata pemphigus w klasie 1gG na przetyku matpy

Ryc. 7. Komorki akantolityczne (H + E, powiekszenie 40 x)

stwy kolczystej naskdrka. Wyrdznia sie dwie zasadnicze
odmiany pecherzycy — pecherzyce zwykta (pemphigus vul-
garis) i lisciastg (pemphigus foliaceus), ktore réznig sie miej-
scem powstawania akantolizy w obrazie histopatologicz-
nym i badaniu immunofluorescencyjnym bezposrednim
oraz obecnoscia zmian na btonach sluzowych. Szczegél-
nie rzadko spotykang postacia pecherzycy zwyktej jest
pecherzyca bujajaca (pemphigus vegetans). Klinicznie
postac ta charakteryzuje sie wystepowaniem, obok wykwi-
toéw pecherzowych i nadzerek, zmian brodawkowatych zlo-
kalizowanych przede wszystkim w okolicy pach, pachwin
oraz narzagdéw moczowo-ptciowych [1, 2]. Wyodrebnia sie
dwie odmiany tej choroby, typ Neumanna oraz Hallopeau.
Posta¢ Neumanna, opisana po raz pierwszy w 1876 r.,
cechuje sie wystepowaniem wiotkich pecherzy oraz trud-
no gojacych sie nadzerek, ktére ewoluuja w hiperkerato-
tyczne twory. Odmiana Hallopeau natomiast manifestuje
sie jako samodzielna jednostka chorobowa bez typowych
dla pecherzycy zwyktej cech klinicznych, takich jak zmia-
ny pecherzowe i nadzerkowe. W okolicach pach, pachwin,

Ryc. 8. Mikroropnie z obecnoscia granulocytéw kwaso-
chtonnych (H + E, powiekszenie 10 x)

Ryc. 9. Pseudokosmki wyscielone jedng warstwa komérek
podstawnych (H + E, powiekszenie 10 x)
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zgieciach stawowych, jak rowniez na skdrze owtosionej
gtowy obserwuje sie wykwity krostkowe, wykazujace ten-
dencje do rozpadu oraz brodawkowatego przerostu. Posta¢
ta charakteryzuje sie tagodniejszym przebiegiem, a jed-
noczesnie wieksza podatnoscia na leczenie kortykostero-
idami w poréwnaniu z odmiang Neumanna [2-5].

W badaniu histopatologicznym we wczesnym okre-
sie pecherzycy bujajacej mozna stwierdzi¢ akantolize
ponad warstwa podstawng, aczkolwiek w péZniejszej fazie
wyraznie dominuje hiperkeratoza oraz papillomatoza.
W odmianie Hallopeau, jak podkresla wielu autordw,
badanie to zwykle nie ujawnia obecnosci komérek akan-
tolitycznych. Typowa cecha jest ponadto spongioza
oraz srédnaskérkowe mikroropnie, bedace nastepstwem
nagromadzenia neutrofilow i eozynofiléw. Jednakze w po-
staci Neumanna obecne w obrebie pogrubiatego naskér-
ka mikroropnie sktadaja sie niemal wytacznie z granulo-
cytow kwasochtonnych [2, 3, 6-8].

Rzadkie wystepowanie pecherzycy bujajacej i niejed-
nokrotnie mato specyficzne objawy kliniczne w poczatko-
wej fazie jej rozwoju moga by¢ przyczyna powaznych trud-
nosci diagnostycznych. Nie mozZzna jednoznacznie
powiedzie¢, czy w omawianym przypadku od samego
poczatku mielismy do czynienia z pecherzyca bujajaca czy
tez wdrozona na pewnym etapie leczenia fototerapia spro-
wokowata rozw6j zmian skérnych o charakterze nadzerek
i przerostych tworéw brodawkowatych. Powszechnie zna-
ne sa bowiem czynniki prowokujace rozwéj pecherzycy.
Wyréznia sie wsrod nich leki zawierajace grupy sulfhy-
drylowe, jak penicylamina, kaptopril, czy tez produkty spo-
zywcze bogate w zwigzki tiolowe i disulfidowe, np. czo-
snek, por, cebula. Wielu autoréw wskazuje réwniez na
udziat promieniowania jonizujgcego oraz ultrafioletowe-
go w indukcji akantolizy [9, 10]. W prezentowanym przy-
padku dane z wywiadu wykluczyty stosowanie ww. lekdw
oraz obcigzajacej diety. Wysoce prawdopodobny natomiast
wydaje sie zwigzek przyczynowo-skutkowy zastosowa-
nego Swiattolecznictwa z nasileniem zmian chorobowych.

Choroba w poczatkowym okresie rozwoju miata bar-
dzo podstepny i mato charakterystyczny przebieg. Dopie-
ro pojawienie sie nadzerek na btonie Sluzowej jamy
ustnej, czerwieni wargowej oraz skérze odbytu ukierun-
kowato dalsza diagnostyke. W znacznej czesci przypad-
kéw pecherzycy bujajacej badanie histopatologiczne nie
jest znamienne i rozstrzygajace. U naszej chorej cechy
obrazu histopatologicznego, a w szczegélnosci charakte-
rystyczne srédnaskérkowe mikroropnie zawierajace licz-
ne eozynofile oraz pseudokosmki wyscielone jedng war-
stwa komoérek podstawnych, ktére wyjatkowo udato sie
ujawni¢, sugerowaty powyzsza diagnoze. Jednak decy-
dujace znaczenie dla rozpoznania pecherzycy bujajacej
miaty niewatpliwie wykonane u pacjentki badania immu-
nologiczne. W badaniu DIF pobranym zaréwno ze zmian
na skorze owtosionej gtowy, jak i pachwin stwierdzono
charakterystyczne dla pecherzycy zwyktej zjawiska immu-
nologiczne, mianowicie ztogi 1gG zwigzane w przestrze-
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niach miedzykomorkowych gtebszych poktadow warstwy
kolczystej naskdrka. Badanie immunofluorescencyjne
posrednie (IIF) na substracie przetyku matpy wykazato
wysoki poziom przeciwciat pemphigus o mianie 1/1280,
co moze Swiadczy¢ o tym, iz choroba rozwijata sie juz
przez pewien okres, co najmniej kilka miesiecy. Wiado-
mo bowiem, Ze miano przeciwciat tych koreluje z aktyw-
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noscig procesu chorobowego — jest wysokie w aktywnym
okresie choroby i wyraznie obniza sie pod wptywem tera-
pii [3, 11-13].

Na podstawie obrazu klinicznego oraz wykonanych
badan rozpoznano u chorej pecherzyce bujajaca. Obec-
nos¢ pecherzy, nadzerek obok brodawkowatych tworéw
w okolicach fatdéw skérnych przemawia za odmiana Neu-
manna. Brak wykwitéw krostkowych wykazujacych ten-
dencje do hiperkeratotycznego przerostu pozwolit wyklu-
czy¢ postac Hallopeau [2, 13].

Pecherzyca jest ciezka dermatozg o przewlektym prze-
biegu, wymagajaca dtugotrwatego, czasem nawet kilku-
letniego leczenia immunosupresyjnego [2, 14]. Pomimo iz
posta¢ Neumanna, jak podaje dostepne pismiennictwo,
gorzej reaguje na swoiste leczenie w poréwnaniu z typem
Hallopeau, to jednak w omawianym przez nas przypad-
ku zastosowanie trzech pulséw z metyloprednizolonu oraz
Srednich dawek prednizonu w skojarzeniu z cyklofosfa-
midem przyczynito sie do wyraznej poprawy klinicznej juz
w ciggu 3 tyg. terapii.

Powyzszy przypadek potwierdza obserwacje, iz rzad-
kie wystepowanie pecherzycy bujajacej oraz stosunkowo
podstepny przebieg, zwtaszcza we wstepnej fazie rozwo-
ju, moze stwarza¢ powazne trudnosci diagnostyczne,
a w konsekwencji wyraznie op6znia¢ wdrozenie swoiste-
go leczenia.

Artykut napisany w ramach pracy statutowej nr 503-
1152-2.
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