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STRESZCZENIE

Pemfigoid (ang. bullous pemphigoid - BP) jest autoimmunizacyjng pod-
naskérkowa dermatoza pecherzows, ktéra dotyczy w gléwnej mierze
0s6b w wieku starszym. Rozpoczyna sie zwykle po 65. roku zycia,
a gtéwna grupe tworza osoby powyzej 80. roku zycia. W ostatnich
15 latach zachorowalnos¢ na BP ze wzgledu na starzenie sie spoleczenstw
w calej Europie stale wzrasta. Podstawga laboratoryjnego rozpoznania
BP jest badanie immunopatologiczne wycinka skérnego, w ktérym
stwierdza sie zwiazane in vivo IgG/C3 o ukladzie linijnym wzdluz gra-
nicy skérno-naskérkowej. W celu ustalenia charakterystyki antygenu
lub antygenéw rozpoznawanych przez autoprzeciwciala wykonuje sie
badania technikg ELISA z rekombinowanym antygenem NC16a lub test
BIOCHIP. Leczenie BP ma na celu zahamowanie wysiewéw nowych
zmian skérnych, wygojenie zmian wczeéniejszych i opanowanie §wia-
du. Obecnie najskuteczniejszym i najbezpieczniejszym leczeniem BP jest
klobetazol w kremie stosowany jako monoterapia na cate ciato. Do alter-
natywnych metod terapii BP naleza metotreksat, potaczenie tetracykli-
ny z witaming PP, natomiast prednizon, zwlaszcza w duzych dawkach
(> 0,5mg/kg m.c.) jest przeciwwskazany u os6b starszych z obcigzenia-
mi internistycznymi. Leczenie trwa zwykle okoto 12 miesiecy i po tym
czasie nalezy rozwazy¢ jego zakornczenie, gdy remisja zmian skérnych
trwa dluzej niz 6 miesiecy, a kontrolne badanie metoda bezposredniej
immunofluorescencji jest negatywne oraz nie wykrywa sie krazacych
autoprzeciwcial w teScie ELISA. O nawrocie choroby moga swiadczy¢:
$wiad, wydrapania oraz nowe zmiany rumieniowe i pecherze.

ABSTRACT

Bullous pemphigoid (BP) is an autoimmune subepidermal blistering
disease affecting elderly people, more than 65 years old. Patients aged
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over 80 are the main group of interest. The incidence of BP has been
significantly increasing for the last 15 years in the whole of Europe. The
diagnosis of BP is established on the basis of typical clinical features
and in vivo bound IgG/C3 along the basement membrane zone, whe-
reas characterization of target antigens for circulating antibodies may
be established using tests containing BP antigens, i.e. ELISA test with
recombinant NC16a domain of BP180 antigen and BIOCHIP. The goal
of therapy of BP is to inhibit development of new lesions, healing the
older ones and elimination of pruritus. At present only monotherapy
with 0.05% clobetasol propionate cream used topically on the whole
body has been proved to be the best for BP patients. Alternative the-
rapies include methotrexate and the combination of tetracycline and
nicotinamide. Prednisone, especially in doses higher than 0.5 mg per
body weight daily, should be avoided in old patients with comorbi-
dities such as diabetes, hypertension, stroke or osteoporosis. Duration
of therapy in general should be around 12 months. Discontinuation of
therapy should be considered if clinical remission lasts at least 6 mon-
ths and the DIF test is negative. Recurrence of pruritus, blisters or ery-
themas may suggest relapse of BP.

WPROWADZENIE

Celem konsensusu jest ustalenie wytycznych
dotyczacych diagnostyki i leczenia typowych przy-
padkéw pemfigoidu (ang. bullous pemphigoid - BP).
Koniecznoé¢ stworzenia wytycznych podyktowa-
na jest zmianami, jakie dokonaly sie w ostatnich
latach w epidemiologii i patogenezie tej choroby.
Konsensus zawiera rekomendacje wynikajace z opu-
blikowanych badan naukowych oraz do$wiadczer
ekspertow w dziedzinie immunodermatologii i od-
nosi sie tylko do przypadkéw BP o typowym obrazie
klinicznym, nie uwzglednia jego rzadkich odmian,
a takze BP wystepujacego u dzieci.

DEFINICJA CHOROBY

Pemfigoid jest najczesciej wystepujaca autoim-
munizacyjng podnaskérkowa choroba pecherzowa
skory (APCHP) dotyczaca os6b w wieku podesztym,
ktéra charakteryzuje sie wystepowaniem zmian ru-
mieniowo-obrzekowych i pecherzy o dobrze napie-
tej pokrywie, wypelnionych trescig surowicza i/lub
krwistg [1].

EPIDEMIOLOGIA

Pemfigoid wystepuje u oséb starszych, po 60.
roku zycia, przy czym u pacjentéw po 80. roku zy-
cia zachorowalnos$¢ wzrasta nawet 30-krotnie w po-
réwnaniu z osobami 60-letnimi [2-8]. Ze wzgledu na
fakt, ze spoteczenistwa europejskie, w tym polskie,
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starzeja sie, w ostatnich 10 latach obserwuje sie stale
zwigkszajaca sie liczbe zachorowan na BP. W 2013 1.
szacowano, ze zachorowalno$é¢ na BP wzrosta 3-5
razy w stosunku do liczby zachorowan w 2000 r. [9].
Nalezy pokreslié, ze wigkszos¢ chorych na BP dodat-
kowo choruje na choroby internistyczne, takie jak
cukrzyca, nadciénienie, choroba wiericowa, a u cze-
§ci z nich stwierdza sie w wywiadzie udar lub zawal.
Dlatego istnieje konieczno$¢ zaproponowania wy-
tycznych dotyczacych leczenia BP [10-15].

OBRAZ KLINICZNY

Na typowy obraz pemfigoidu skiadajg sie dwa
rodzaje zmian skérnych: poczatkowo sa to zmiany
rumieniowe lub rumieniowo-obrzekowe (pokrzyw-
kowate), ktérym towarzyszy bardzo nasilony $wiad,
po czym dolaczaja sie pecherze o dobrze napietej
pokrywie, wypelnione trescig surowicza i/lub krwi-
stg, ktére sa usytuowane na skorze niezmienionej
lub na podlozu rumieniowym [1]. Zwykle zmiany
skorne lokalizuja sie na zgieciowych powierzchniach
koniczyn gérnych oraz tulowiu, ale moga by¢ takze
umiejscowione na calym ciele. Klasycznie zmiany
skorne ustepuja w ciggu kilku tygodni lub miesiecy
z pozostawieniem przebarwien pozapalnych, na-
tomiast w przypadkach ze szczegdlnie nasilonym
$wigdem i licznymi wydrapaniami zmiany nad-
zerkowe moga pozostawia¢ zanikowe blizny [16].
W okoto 20% przypadkéw BP zmianom skérnym to-
warzysza nadzerki na btonach sluzowych, gléwnie
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jamy ustnej [16]. Objaw ten moze sugerowac etiolo-

gie polekowga BP.

Chociaz konsensus dotyczy przypadkéw BP o ty-
powym obrazie klinicznym, dla porzadku warto
przedstawié rzadsze odmiany tej choroby:

- pemfigoid bujajacy - charakteryzuje sie¢ obecno-
Scia pecherzy i nadzerek, ktére maja tendencje do
egzofitycznego wzrostu, klinicznie przypominaja
pecherzyce bujajaca [17];

- pemfigoid zlokalizowany - charakteryzuje sie
obecnoscig pecherzy umiejscowionych w obrebie
jednej czesci ciala, np. na mosznie, podudziach.
Zwykle wystgpienie zmian skérnych jest wyni-
kiem zadziatania czynnika zewnetrznego, takiego
jak promieniowanie ultrafioletowe (UV), oparzenie
termiczne, radioterapia. Ta odmiana BP ze wzgle-
du na obraz kliniczny i czynniki wywotujace moze
przypomina¢ alergie kontaktowa, porfirie, oparze-
nie lub zmiany artyficjalne [18];

- posta¢ guzkowa - przypomina $§wierzbigczke guz-
kowa. Zmiany skérne maja charakter guzkéw lub
grudek, ktérym towarzyszy nasilony swiad [19];

- posta¢ erytrodermiczna - ma obraz uogélnione-
go stanu zapalnego skéry z obecnoscia ztuszcza-
nia, pecherze zwykle nie wystepuja, przynajmniej
w poczatkowym okresie choroby. Ta odmiana
sprawia szczegdlne trudnosci diagnostyczne [20];

- posta¢ dyshydrotyczna - przypomina wyprysk
potnicowy rak i stop, klinicznie objawia sie obecno-
cig drobnych pecherzykéw tworzacych skupiska
z towarzyszacym nasilonym $wigdem [21].

Bardzo rzadka odmiang pemfigoidu jest postac,
w ktoérej nie stwierdza sie zmian skérnych, natomiast
dominujacym lub jedynym objawem jest nasilony
$wiad [22].

GLOWNE KIERUNKI POSTEPOWANIA
Z CHORYM NA PEMFIGOID

W przypadku chorych na BP postepowanie obej-
muje:

- potwierdzenie rozpoznania,

- ustalenie czynnikéw ryzyka (leki, ultrafiolet) i cho-
réb wspdtistniejacych,

- ocene rozleglodci zmian skérnych za pomoca
odpowiednich narzedzi: kwestionariusz oceny
nasilenia aktywnosci BP (Kwestionariusz nasile-
nia zmian skérnych w pemfigoidzie) (ang. Bullous
Pemphigoid Disease Activity Index - BPDAI) (zatacz-
nik 1) [23],

- ocene stanu ogdlnego pacjenta oraz oszacowanie
rokowania w zaleznosci od jego wieku (skala Kar-
nofsky’ego) (zatacznik 2),

- ocene wplywu choroby i leczenia na jako$¢ zycia
pacjenta z BP przy uzyciu kwestionariuszy: ocena
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jakosci zycia z autoimmunizacyjng choroba peche-
rzowa (Skala oceny jakosci zycia z autoimmuniza-
cyjna choroba pecherzowa skory) (ang. Autoimmu-
ne Bullous Disease Quality of Life - ABQOL) i wptyw
leczenia autoimmunizacyjnej choroby pecherzowej
na jakos¢ zycia (Ocena wplywu terapii autoimmu-
nizacyjnej choroby pecherzowej skéry na jakosé
zycia) (ang. Treatment Autoimmune Bullous Disease
Quality of Life - TABQOL) (zalaczniki 3 i 4) [24],

- ocene nasilenia $wiadu (np. skala VAS, kwestiona-
riusz oceny $wiadu) (zalacznik 5) [25],

- rozwazanie opcji terapeutycznych.

SPECJALISCI ZAANGAZOWANI W PROCES
TERAPEUTYCZNY

Leczenie BP powinno by¢ nadzorowane przez
dermatologa doswiadczonego w terapii choréb pe-
cherzowych, pracujacego w centrum referencyjnym
lub wspétpracujacego z takim centrum. Do grupy
specjalistéw bioracych udzial w terapii pacjenta z BP
powinni nalezeé, w zaleznosci od potrzeb: derma-
tolog rejonowy, lekarz rodzinny lub geriatra, lub
neurolog, pielegniarka doswiadczona w opiece nad
osobami starszymi, dietetyk i psycholog.

WYWIAD | BADANIE PRZEDMIOTOWE

Wywiad i badanie wstepne powinny obejmowac:

- ocene stanu ogdlnego i wystepowanie choréb do-
datkowych,

- ustalenie przebiegu i czasu trwania choroby,

- ustalenie czynnikéw prowokujacych, ktére mogty
dziala¢ w ciagu ostatnich 1-6 miesiecy, takich jak:
ultrafiolet, leki - furosemid, inhibitory enzymu
konwertujacego angiotensyne, spironolakton, leki
antypsychotyczne, antybiotyki, benzoesan benzylu
(Novoscabin) [26-38],

- wspotwystepowanie innych choréb, takich jak:
choroby neurologiczne (udar, demencja, choroba
Parkinsona), cukrzyca, choroby ukladu sercowo-
-naczyniowego, nadciénienie, choroby zakazne,
nowotwory, osteoporoza, ktoére moga determino-
waé wybor metody leczenia [10-15],

- ocene stylu i warunkéw zycia,

- ocene mozliwosci opieki domowej.

W badaniu przedmiotowym nalezy ustalic:

- obecnoé¢ zmian typowych dla BP (pecherze, zmia-
ny rumieniowe) z towarzyszacym nasilonym $wia-
dem, przy braku zmian na btonach §luzowych oraz
objawu Nikolskiego;

- obecnoé¢ zmian nietypowych dla BP: przypomi-
najacych wyprysk, zmiany pokrzywkowate, wy-
drapania, zmiany przypominajace $wierzbigczke
guzkowg;
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- rozleglo$¢ zmian skérnych lub $luzéwkowych za
pomoca kwestionariusza BPDAIL Umozliwia on
szczegblowa ocene zmian zaréwno pecherzowych
lub nadzZerkowych, jak i rumieniowych, pokrzyw-
kowatych oraz nadzerek na btonach §luzowych, co
w efekcie pozwala na obiektywna ocene aktywno-
Sci i rozleglosci choroby;

- og6lny stan zdrowia pacjenta, np. przy zastosowa-
niu skali Karnofsky’ego,

- mase ciala, warto$¢ ci$nienia tetniczego, stezenie
glukozy na czczo.

DIAGNOSTYKA

Najwazniejsze dla rozpoznania BP jest potwier-
dzenie obecnosci typowych zmian skérnych oraz wy-
nik bezposredniego badania immunopatologiczne-
go (ang. direct immunofluorescence — DIF), w ktorym
stwierdza sie linijne zlogi IgG i/lub C3 na granicy
skorno-naskérkowej (ang. basement membrane zone -
BMZ) [39]. W pojedynczych przypadkach BP wyste-
puja linijne zlogi IgE wzdltuz BMZ jako jedyny kom-
ponent immunologiczny lub dodatkowy do IgG [40].
W przypadkach, w ktérych stwierdza sie wylacznie
zwigzane w BMZ immunoglobuliny E (IgE), czesciej
wystepuje nietypowy obraz kliniczny, na ktéry skla-
daja sie¢ zmiany rumieniowe o charakterze erytroder-
mii lub przypominajace prurigo nodularis [40].

Do bezposredniego badania immunopatologicz-
nego nalezy pobra¢ wycinek ze skéry pozornie zdro-
wej w odleglosci okoto 1-2 cm od pecherza, nadzerki
lub zmiany rumieniowej. W przypadku zajecia wy-
tacznie bton sluzowych wycinek pobiera sie z otocze-
nia nadzerki. Pobrany material powinien by¢ prze-
transportowany do laboratorium w ptynie Michela
w temperaturze pokojowejlub zamrozony w ciektym
azocie i transportowany na suchym lodzie. Jesli spo-
dziewany czas transportu nie przekroczy 24 godzin,
pobrana tkanke mozna przesytac w soli fizjologicznej
w temperaturze otoczenia, natomiast idealnym roz-
wigzaniem jest skierowanie chorego do najblizszego
osrodka referencyjnego w celu konsultacji polaczonej
z pobraniem wycinka do badania DIF na miejscu.

Do pomocniczych badart umozliwiajgcych rozpo-
znanie BP nalezg:

- badanie metoda tzw. splitu tkanki pacjenta (dla BP
charakterystyczne jest stwierdzenie linijnej reakcji
IgG w pokrywie sztucznego pecherza) [41],

- immunolokalizacja technikg mikroskopii konfokal-
nej, w ktorej stwierdza sie lokalizacje ztogow IgG
powyzej lamininy 5 [42].

Wyb6r techniki zalezy od jej dostepnosci w da-
nym oérodku oraz umiejetnoéci i doswiadczenia ze-
spotu oraz laboratorium.

Dodatkowo, w celu ustalenia precyzyjnego rozpo-
znania, konieczne jest badanie surowicy metodami
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immunologicznymi, ktére umozliwiaja odréznienie
BP od innych autoimmunizacyjnych podnaskérko-
wych choréb pecherzowych skoéry, takich jak: epider-
molysis bullosa acquisita (EBA), pemfigoid anty-p200,
pemfigoid blon $luzowych (ang. mucous membrane
pemphigoid - MMP), antyepiligrynowy pemfigoid
bliznowaciejacy (z przeciwcialami przeciwko lami-
ninie 5).

Wybér techniki pozwalajacej na charakterystyke
antygenu zalezy od jej dostepnosci w danym labora-
torium, do$wiadczenia personelu i kosztéw badania.

Badanie metoda posredniej
immunofluorescencji, tzw. splitu skérnego
(ang. indirect salt split skin)

Metoda tzw. splitu skérnego polega na separacji
naskérka od skéry wlasciwej (utworzenie sztuczne-
go pecherza) na poziomie lamina lucida w wyniku
inkubacji substratu tkankowego w 1 M NaCl przez
48 godzin [43]. Stwierdzenie reakcji przeciwciat kra-
zacych z pokrywa sztucznego pecherza jest typowe
dla BP [43], natomiast reakcja z jego dnem jest cha-
rakterystyczna dla EBA [43], pemfigoidu anty-p200
[44] i antyepiligrynowego pemfigoidu bliznowacie-
jacego [45].

Metoda ELISA

Badanie metodg ELISA umozliwia charakterysty-
ke antygenoéw rozpoznawanych przez przeciwciala
krazace: domena NCl16a antygenu BP180 i antygen
BP230. Oba testy sa dostepne komercyjnie (firma
MBL, Nagoya, Japonia) [46, 47]. Czuloé¢ i swoistos¢
testu ELISA w aktywnej fazie BP wynosi odpowied-
nio 84% i 90%. Wyniki ELISA koreluja z rozlegtoscig
zmian skoérnych, aktywnoscig choroby i moga stano-
wié¢ narzedzie do monitorowania leczenia, a takze
przewidywania nawrotu zmian skérnych [48].

Metoda BIOCHIP

Metoda BIOCHIP wykorzystuje scalone substraty
tkankowe (przelyk ludzki oraz split skérny) i komor-
ki z transfekowanymi antygenami BP o masie 180 kD
(BP180) i 230 kD (BP230). Pozwala na jednoczesna,
w krétkim czasie ocene reakcji surowicy pacjenta
z powyzszymi Zrédlami antygenéw [49].

Badanie histopatologiczne

W badaniu histopatologicznym stwierdza sie od-
dzielenie naskérka od skéry wiasciwej oraz nacieki
zapalne na granicy skérno-naskérkowej lub w war-
stwie brodawkowatej skoéry przylegajacej do dna
pecherza, ztozone gléwnie z eozynofiléw i niekiedy
z granulocytéw obojetnochtonnych [50]. Badanie hi-
stopatologiczne jest pomocne w diagnostyce BP, ale
nie moze by¢ podstawg jego rozpoznania.

Przeglad Dermatologiczny 2016/I
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LECZENIE

Zaawansowany wiek chorych na BP oraz czesto
wspdlistniejgce choroby internistyczne powoduja, ze
jego leczenie jest wyzwaniem dla dermatologa. Tera-
pia ma na celu wygojenie zmian skérnych, redukcje
$wiadu, zminimalizowanie dzialan ubocznych le-
kéw, zapobieganie nawrotom oraz poprawe jakosci
zycia [51].

Leczenie powinno byé prowadzone w odrodku
referencyjnym, przez specjaliste dermatologa do-
$wiadczonego w terapii choréb pecherzowych [51].
Warunkiem powodzenia leczenia jest $cista wspot-
praca dermatologa z lekarzem internistg, kardio-
logiem, lekarzem rodzinnym w celu weryfikacji le-
czenia internistycznego (odstawienie lub zamiana
lekéw uznanych za prowokujgce BP) oraz ustalenia
przeciwwskazan do leczenia m.in. glikokortykoste-
roidami, lekami immunosupresyjnymi. Wazna jest
takze opieka pielegniarska majaca na celu zachowa-
nie prawidtowej higieny oraz pomoc w aplikowaniu
lekéw zewnetrznych [52].

Chorzy na BP moga by¢ diagnozowani i leczeni
ambulatoryjnie lub w przypadku zmian rozleglych
albo przy braku dostatecznej opieki rodziny na od-
dziale szpitalnym az do uzyskania zahamowania
wysiewoéw nowych zmian skérnych i wygojenia sie
wiekszosci zmian powstatych wezesniej [51].

W przypadku BP u dzieci, co jest kazuistyka, le-
czenie powinno by¢ prowadzone przez doswiadczo-
nego dermatologa w porozumieniu z pediatra [51].

POSTEPOWANIE TERAPEUTYCZNE

Ponizsze rekomendacje terapeutyczne sa wyni-
kiem analizy pismiennictwa pod katem dowodéw
skutecznosci poszczegélnych schematéw terapeu-
tycznych w BP. Pierwszy stopient wiarygodnosci
przyznano prospektywnym, wieloosrodkowym ba-
daniom randomizowanym, drugi stopieri - bada-
niom randomizowanym jednoosrodkowym lub
wieloosrodkowym retrospektywnym, trzeci stopier
- opisom serii przypadkéw, czwarty stopiert - do-
niesieniom dotyczacym pojedynczych przypadkéw,
a piaty stopieni - opiniom ekspertow.

Leczenie ciezkiego pemfigoidu

Nadal nie ma zgodnosci co do definicji ciezkiego
BP, chociaz wielu ekspertéw okreéla jako ciezki pem-
figoid taki, w ktérym obserwuje sie wysiewy ponad
10 nowych pecherzy na dobe [53, 54]. U takich cho-
rych najskuteczniejszym i najbezpieczniejszym lekiem
(pierwszy stopiert wiarygodnosci) jest krem zawiera-
jacy 0,05% propionianu klobetazolu stosowany w mo-
noterapii [53, 54]. W przypadku wyboru tej formy le-
czenia wskazana jest pomoc rodziny lub pielegniarki
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w aplikowaniu leku. Krem powinien by¢ réwnomier-
nie rozprowadzony na skore calego ciata, oprécz twa-
rzy. Nie nalezy zamiennie stosowaé masci z klobeta-
zolem lub innego miejscowego glikokortykosteroidu,
poniewaz preparaty te nie zostaly przebadane oraz
nie jest znana ich skutecznos¢ i bezpieczeristwo.

Krem z0,05% propionianem klobetazolu stosuje sie
na calag powierzchnie skéry, oprécz twarzy, 30-40 g/
dobe w dwdéch dawkach podzielonych. Przy masie
ciala pacjenta do 45 kg sugerowana dawka wyno-
si 20 g/dobe. Redukcja iloéci kremu nastepuje po
15 dniach od momentu uzyskania kontroli zmian
skornych (tzw. konsolidacja). Skutecznosé wczeséniej-
szej redukcji dawki nie zostala do tej pory udowod-
niona. Konsolidacja jest definiowana jako stan, w kto-
rym zahamowane jest powstawanie nowych zmian
oraz gojenie wczeéniej powstalych zmian i ustepo-
wanie $wiadu [55]. W tym czasie nalezy rozpoczac
zmniejszanie dawki leku wedtug schematu: 30 g co
2. dziefi w 2. miesigcu leczenia, 2 razy w tygodniu
przez kolejny miesiac, a nastepnie 1 raz w tygodniu
przez miesigc. W przypadkach, w ktérych w ciggu
1-3 tygodni nie uzyskuje sie fazy konsolidacji zmian
skornych, nalezy rozwazyé zwiekszenie dawki klo-
betazolu do 40 g/dobe (udowodniona skutecznosc).
Po 4 miesigcach terapii mozliwe jest: a) kontynu-
owanie leczenia podtrzymujacego przez 8 miesiecy
w dawce 10 g/dobe, a nastepnie zakoriczenie terapii,
b) zakoriczenie leczenia po 4 miesigcach zasadniczej
terapii, ale jest ono obarczone zwiekszong nawro-
towoscia zmian skérnych. W przypadku nawrotu
zmian skérnych w trakcie leczenia klobetazolem
powinno sie zwiekszy¢ dawke leku do takiej, ktéra
kontroluje chorobe, natomiast gdy nawrét choroby
nastgpit w okresie remisji bez leczenia, nalezy za-
stosowa¢ dawke 10 g/dobe w BP zlokalizowanym,
20 g/dobe w BP $rednio nasilonym i 30 g/dobe
u chorych z rozlegtym nawrotem BP.

Pierwszy stopieri wiarygodnosci w terapii ciez-
kiego BP ma réwniez prednizon w dawce 1 mg/
kg m.c. Ta forma terapii obarczona jest jednak zwiek-
szona liczba dzialaii niepozadanych oraz zwiekszo-
na $miertelnoscig (40% w 1. roku leczenia!) w po-
réwnaniu z kremem z 0,05% klobetazolu [51, 53, 54]
i dlatego eksperci nie rekomenduja stosowania pred-
nizonu w duzych dawkach. W zwiazku z tym do
rozwazenia pozostaja mniejsze dawki prednizonu -
okoto 0,5-0,75 mg/kg m.c., ale nie ma dowodéw na
ich skutecznosé. Dawki prednizonu ponizej 0,5 mg/
kg m.c. nie maja dotychczas walidacji i wedlug opi-
nii ekspertéw nie sa wystarczajaco skuteczne. Dawki
prednizonu powinny by¢ systematycznie zmniejsza-
ne w ciggu 4-6 miesiecy do uzyskania dawki 0,1 mg/
kg m.c. Jedli pacjent pozostaje w remisji przez 3-6
miesiecy, to mozliwe jest rozwazenie zakoriczenia
leczenia (opinia ekspertow) [51].
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Alternatywne metody terapii ciezkiego
pemfigoidu

Wyb6r alternatywnych metod leczenia BP zalezy
od ich dostepnosci, kosztéw, doswiadczenia lekarza,
obecnosci przeciwwskazan do stosowania glikokor-
tykosteroidéw (m.in. cukrzyca, zaawansowana osteo-
poroza, znaczace obcigzenia sercowo-naczyniowe,
udary). Nalezy jednak zaznaczy¢, ze nie ma dowo-
déw na ich skutecznos¢ i nie powinny by¢ one stoso-
wane jako leczenie pierwszego rzutu.

Do alternatywnych metod leczenia BP naleza:

- tetracyklina (2 g/dobe) + witamina PP (do 2 g/
dobe) [56, 57],

- metotreksat (7,5-15 mg 1 raz w tygodniu) doustnie
lub podskérnie [58].

W wyjatkowych przypadkach mozliwe jest roz-
wazenie zastosowania ponizszych lekéw, ale ich
skutecznos¢ nie zostata potwierdzona:

- azatiopryna - 1-2,5 mg/kg m.c./dobe - wskazane
badanie stezenia enzymu metabolizujacego azatio-
pryne - tiopurynowej metylotransferazy (TPMT)
[59, 60],

- mykofenolan mofetylu - 2 g/dobe lub mykofeno-
lan sodowy 1,44 g/dobe [59, 60],

- dapson - do 1,5 mg/kg m.c./dobe [61],

- cyklofosfamid - 1-3 mg/kg m.c./dobe p.o. lub
w postaci pulséw i.v. 1 g/miesiagc [51].

Przed rozpoczeciem leczenia glikokortykostero-
idami ogélnie, dapsonem i lekami immunosupresyj-
nymi nalezy wykona¢ nastepujace badania:

- morfologia krwi (eozynofilia),

- s6d, potas,

- kreatynina, mocznik,

- glukoza na czczo,

- AST, ALT, GGTP, alkaliczna fosfataza, bilirubina,

- albuminy,

- HBV, HCV, HIV,

- tiopurynowa metylotransferaza (TPMT), jesli pla-
nowane jest leczenie azatiopryna,

- dehydrogenaza glukozo-6-fosforanowa, jezeli pla-
nuje sie terapie dapsonem,

- poziom IgA w surowicy, gdy planowane jest lecze-
nie immunoglobulinami dozylnie (IVIG),

- markery nowotworowe,

- Quantiferon,

- densytometria, jeéli planowane jest leczenie syste-
mowymi glikokortykosteroidami,

- ocena okulistyczna w kierunku zaé¢my, jezeli plano-
wana jest terapia glikokortykosteroidami ogoélnie,

- badanie echokardiograficzne serca.

Leczenie pemfigoidu zlokalizowanego
lub o niewielkim nasileniu

Za BP o niewielkim nasileniu uznaje sie taki,
w ktérym obserwuje sie do 10 nowych pecherzy
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na dobe. U pacjentéw z BP o niewielkim nasileniu
preferowane jest leczenie kremem z klobetazolem
w dawce 10-20 g/dobe na cale cialo. Redukcje
dawki nalezy rozpoczaé po 15 dniach od uzyska-
nia fazy konsolidacji i trwa ona do odstawienia
leczenia w ciggu 4-12 miesiecy. W przypadkach,
w ktorych nie stwierdza sie zahamowania choro-
by, nalezy zwiekszy¢ dawke klobetazolu do 40 g/
dobe [51, 53, 54]. Uwaga: skutecznos¢ innych gli-
kokortykosteroidéw miejscowych nie zostata udo-
wodniona.

W BP o niewielkim nasileniu mozliwe jest stoso-
wanie prednizonu w dawce 0,5 mg/kg m.c. (pierw-
szy stopien wiarygodnosci) ze zmniejszaniem dawki
leku az do uzyskania dawki podtrzymujacej 0,1 mg/
kg m.c. [51]. Takie leczenie powinno by¢ zakoriczone
w ciagu 4-12 miesiecy. Mniejsze dawki prednizonu
nie sg rekomendowane w $wietle braku dowodéw
skutecznosci.

Leczenie opornego pemfigoidu
(ang. refractory pemphigoid)

W przypadku BP opornego na leczenie miejscowe
klobetazolem i terapie prednizonem nalezy rozwa-
zy¢ metody alternatywne:

- metotreksat, azatiopryne, mykofenolan mofetylu
[57-60],

- immunoglobuliny dozylne (trzeci stopieni wiary-
godnosci) [62],

- immunoadsorpcje (czwarty stopienn wiarygodno-
Sci) [63],

- leki biologiczne: anty-CD20 (rytuksymab), anty-
-IgE (omalizumab) (czwarty stopieri wiarygodno-
Sci) [64, 65],

- cyklofosfamid (trzeci stopient wiarygodnosci) [51],

- wymiane plazmy (pierwszy stopieri wiarygodno-
4ci) [66].

PROCEDURY PIELEGNIARSKIE

Do procedur pielegniarskich wspomagajacych le-
czenie BP zalicza sie przekluwanie pecherzy z zacho-
waniem pokrywy, ktéra stanowi naturalng ochrone,
oraz stosowanie antyseptycznych kapieli [52].

INNE PROCEDURY

W uzasadnionych przypadkach mozliwe jest sto-
sowanie preparatéw suplementacyjnych. Pacjenci
leczeni prednizonem powinni by¢ diagnozowani
w kierunku osteoporozy i otrzymywac¢ dawki pro-
filaktyczne witaminy D,. Ponadto pacjentéw nalezy
szczepic przeciwko grypie sezonowej, grypie HIN1
oraz pneumokokom. Szczepionki Zywe atenuowane
sa przeciwwskazane [51].
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MONITOROWANIE LECZENIA | CZESTOSC
KONSULTAC]I

Na monitorowanie leczenia sktada sie ocena sku-
tecznodci i bezpieczeristwa wybranej formy terapii,
stopniowe zmniejszanie dawek lekéw oraz podje-
cie decyzji o jego zakoniczeniu. Czestos¢ konsulta-
cji zalezy od kondycji pacjenta, rozlegtosci zmian
skornych i stosowanego leczenia. W przypadku
rozleglych zmian skérnych zaleca si¢ kontrolowanie
pacjenta co 1-2 tygodnie do czasu uzyskania konsoli-
dacji, p6zniej 1 raz na miesigc przez 3 miesiace, a na-
stepnie co 2-3 miesigce do momentu zakorniczenia
terapii. W trakcie wizyt kontrolnych nalezy ocenic¢
aktywnos¢ choroby, obecnos$é objawéw ubocznych
(wylewy krwawe, zaniki skory, infekcje) oraz odchy-
leri w badaniach laboratoryjnych (morfologia, AST,
ALT, mocznik, kreatynina, glikemia, methemoglobi-
nemia). W uzasadnionych przypadkach wskazane sg
m.in. badanie densytometryczne, okulistyczne [51].

ZAKONCZENIE LECZENIA

Dotychczas nie ustalono czasu leczenia pacjen-
tow z BP, jednak na podstawie doswiadczen eks-
pertéw terapia powinna trwac¢ okolo 12 miesiecy,
zaré6wno w przypadku nasilonych, jak i tagodnych
zmian skérnych [51]. Zaleca si¢ zakoriczenie lecze-
nia, jesli okres remisji trwa przynajmniej 6 miesiecy
podczas stosowania dawek podtrzymujacych: 10 g
klobetazolu na tydzien lub 0,1 mg/kg m.c. pred-
nizonu lub 1 tabletka tetracykliny + 200 mg wi-
taminy PP na dobe lub 2,5 mg metotreksatu 1 raz
w tygodniu. Przed zakoriczeniem terapii zaleca sig
wykona¢ badania DIF i/lub ELISA. Jesli wyniki sa
dodatnie, to ryzyko nawrotu choroby jest duze. Po
zakoriczeniu leczenia wskazana jest kolejna kon-
trola po 3 miesigcach. Takie objawy, jak nasilony
$wiad, zmiany rumieniowe czy wydrapania, moga
by¢ oznaka nawrotu BP [51].
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Zatacznik |. Kwestionariusz nasilenia zmian skérnych w pemfigoidzie [23]
Annex 1. Bullous Pemphigoid Disease Activity Index — BPDAI [23]

BPDAI
Skin Activity Activity Damage
Anatomical location Erosions/blisters Number of Urticaria/erythema/ Number of  Pigmentation/other
lesions if < 3 other lesions if < 3
0 — absent 0 — absent Absent -0,
present — |

| — -3 lesions, none
> | ¢m diameter

| — -3 lesions, none
> 6 cm diameter

2 — -3 lesions,
at least one lesion
> | ¢m diameter

2 — -3 lesions,
at least one lesion
> 6 cm diameter

3 — > 3 lesions, none
> 2 cm diameter

3 — > 3 lesions, or at
least one lesion
> |0 cm diameter

5— > 3 lesions,
and at least one lesion
> 2 c¢m diameter

5 — > 3 lesions and at
least one lesion
> 25 cm diameter

10— > 3 lesions,
and at least one lesion
> 5 cm diameter
or entire area

|0 — > 3 lesions
and at least one lesion
> 50 cm diameter
or entire area

Head

Neck

Chest

Left arm

Right arm

Hands

Abdomen

Genitals

Back/buttocks

Left le

Right leg

Feet

Total skin

/120

/120

Mucosa

Erosions/blisters

| — I lesion

2 —2-3 lesions

5— > 3 lesions,
or 2 lesions > 2 cm

|0 — entire area

Eyes

Nose

Buccal mucosa

Hard palate

Upper gingiva

Lower gingiva

Tongue

Floor of mouth

Labial mucosa

Posterior pharynx

Anogenital

Total mucosa

/120
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Zatacznik 2. Skala Karnofsky'ego oceny stanu ogdlnego pacjenta

Annex 2. Karnofsky performance scale

Stopien sprawnosci

Opis

100 stan prawidfowy, brak dolegliwosci i objawdw choroby

90 stan prawidfowej aktywnosci, niewielkie dolegliwosci i objawy choroby

80 stan niemal petnej aktywnosci (wymaga pewnego wysitku), niewielkie dolegliwosci i objawy choroby

70 stan niemoznosci wykonywania pracy lub prawidtowe] aktywnosci przy zachowanej zdolnosci do
samoobstugi

60 stan wymagajacy okresowej opieki przy zachowanej zdolnosci do samodzielnego spetniania
wigkszosci codziennych potrzeb

50 stan wymagajacy czestej opieki i czestych interwencji medycznych

40 stan niewydolnosci, konieczno$¢ szczegdlnej opieki

30 stan powaznej niewydolnosci, wskazania do hospitalizacji

20 stan powaznej choroby, bezwzgledna konieczno$¢ hospitalizacji i prowadzenia leczenia
wspomagajacego

10 stan gwaftownego narastania zagrozenia zycia

0 zgon
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Zatacznik 3. Skala oceny jakosci zycia z autoimmunizacyjng chorobg pecherzowa skory [24]

Annex 3. Autoimmune Bullous Disease Quality of Life — ABQOL [24]

Kwestionariusz ABQOL

IMig I NAZWISKO! .ttt

Data urodzenia: «....coovviiiiieeiiicciiee e

Odmiana choroby pecherzowe;j:
O Pecherzyca zwykfa
[ Pemfigoid pecherzowy
[ Pecherzyca lisciasta

Pleé; M/Z

Data: oo

Numer kontaktowy: ........cccccoovvrann

[J Nabyte pecherzowe oddzielanie sig naskdrka
I Linijna IgA dermatoza pecherzowa

[ Pemfigoid bton sluzowych

CIINNE: v

Ponizej s3 zadane pytania o to, jak choroba pecherzowa wptywa na jako$¢ zycia.
Prosze wybra¢ opcje z kolumny po prawej stronie, ktéra najlepiej koreluje z tym, jak Pan/Pani czut/czuta si¢ w ciqgu zeszlego

tygodnia.
Prosze zaznaczy¢ czas rozpoczecia ankiety: godz. min
I. W zwiazku z chorobg pecherzowa, czy Pana/Pani skéra O Caly czas
w jaki$ sposéb pali, piecze lub boli? O Czasami
[0 Okazjonalnie
[ Nigdy
2. W zwigzku z chorobg pecherzowa, czy Pana/Pani skéra O Caly czas
swedzi? (1 Czasami
J Okazjonalnie
[ Nigdy

3. Czy musiat/musiafa Pan/Pani zmieni¢ ubieranie z powodu
swojej choroby pecherzowej?

[0 Musze bardzo uwazad na to, jak obciste jest moje ubranie
i z jakiego jest materiatu — musiatem/musiatam zmienic to co
nositem/nositam cafy czas
O Musiatem/musiatam zmieni¢ wiekszo$¢ rzeczy, ktére nosze
[ Musiatem/musiatam zmieni¢ niektére rzeczy, ktére nosze
O Nie musiatem/musiatam zmieni¢ rzeczy, ktére nosze

4. Czy zauwaza Pan/Pani, ze skéra goi sie powoli?

[ Zauwazam to caly czas

0 Zauwazam to czasami

[ Zauwazam to okazjonalnie

[J Nigdy nie miatem/miatam tego problemu

5. Czy ma Pan/Pani trudnosci z kapaniem lub braniem prysznica [ Caly czas
z powodu choroby pecherzowej? [0 Czasami
J Okazjonalnie
[ Nigdy
6. W zwigzku z choroba pecherzowa, czy ma Pan/Pani w ustach [ Caly czas
nadzerki, ktore sg bolesne? ] Czasami
[0 Okazjonalnie
[ Nigdy
7. W zwiazku z chorobg pecherzowa, czy fatwo krwawig Panu/ [ Caly czas
Pani dzigsta? 0 Czasami
[0 Okazjonalnie
O Nigdy

8. Czy choroba pecherzowa powoduje, ze musi Pan/Pani unikaé
jedzenia lub napojéw, ktére Pan/Pani lubi?

[ Nie moge juz jes¢ zadnych pokarmdw, ktére kiedys lubitem/
lubitam

O Moge jes¢ niektore pokarmy, ktédre kiedys lubitem/lubitam

[ Moge jes¢ wszystko, co lubie

9. W konsekwencji swojej choroby pecherzowej, czy czuje sie
Pan/Pani zazenowana z powodu swojego wygladu?

O Caly czas

O Czasami

J Okazjonalnie
[ Nigdy
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Zatacznik 3. Cd.
Annex 3. Cont.

10. Czy czuje si¢ Pan/Pani przygnebiony/przygnebiona O Caly czas
lub zty/zta z powodu swojej choroby pecherzowej? 0 Czasami
0 Okazjonalnie
[ Nigdy
I'l. Czy czuje sie Pan/Pani zaniepokojony/zaniepokojona O Caly czas
lub nie moze sie Pan/Pani zrelaksowa¢ z powodu swoje; [0 Czasami
choroby pecherzowej? [0 Okazjonalnie
[ Nigdy
12. Czy martwi sie Pan/Pani, ze przyjaciele i rodzina uznaja O Caly czas
Pana/Pani chorobe pecherzowa za dokuczliwg? 0 Czasami
[0 Okazjonalnie
J Nigdy
I3. Czy Pana/Pani choroba pecherzowa utrudnia zycie O Caly czas
seksualne? O Czasami
O Okazjonalnie
[ Nigdy

. Czy Pana/Pani choroba pecherzowa wptywa na relacje

z przyjaciotmi lub osobami bliskimi?

[ Musiatem/musiafam zakonczy¢ zwigzek z powodu swojej
choroby LUB Nie moge by¢ w zwigzku z powodu swojej
choroby

[ Zwigzki s bardzo trudne

[0 Zwigzki s3 troche trudne

[0 Moje zwiazki nie ucierpiaty

. Czy choroba pecherzowa wplywa na zycie towarzyskie?

[ Nie moge juz wychodzi¢ w celu towarzyskim

0 Moge wychodzi¢ na niektdre spotkania towarzyskie
[0 Moge wychodzi¢ na wiekszos¢ spotkan towarzyskich
[ Moje zycie towarzyskie nie ucierpiato

|6. Czy choroba pecherzowa wptywa na Pana/Pani prace [JTak, nie moge juz pracowac ani uczyc sie
lub nauke? [0 Tak, uwazam, ze jest mi trudno pracowac i uczy¢ sie
O Tak, jest troche trudniej niz kiedy$ pracowac lub uczy¢ sie
I Nie ma wptywu LUB Nie dotyczy
I7. Czy pracodawcy dyskryminujg Pana/Pania z powodu O Nie moge znalez¢ pracy z powodu swojej choroby

choroby pecherzowej?

pecherzowej

O Musiatem/musiatam zmieni¢ prace z powodu swojej choroby
pecherzowe;j

[J)eszcze mam prace, ale jest trudniej niz przedtem

O Moi pracodawcy sg w pefni wyrozumiali LUB Nie dotyczy

Prosze zaznaczy¢ czas zakonczenia ankiety:

godz.

min

Dzigkujemy za poswigcenie czasu na wypetnienie kwestionariusza.
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Zatacznik 4. Ocena wptywu terapii autoimmunizacyjnej choroby pecherzowej skéry na jakos¢ zycia [24]
Annex 4. Treatment of Autoimmune Bullous Disease Quality of Life — TABQOL [24]

Kwestionariusz leczenia TABQOL

IMIQ 1 NAZWISKO! .ttt Data: .o

Data urodzenia: ........cccoovviiiiiiiiiii Ple¢: M/Z Numer kontaktowy: ........cccccoovvrann

Odmiana choroby pecherzowe;j:

O Pecherzyca zwykfa O Nabyte pecherzowe oddzielanie sie naskérka
[ Pemfigoid pecherzowy I Linijna IgA dermatoza pecherzowa
[ Pecherzyca lisciasta [ Pemfigoid bton sluzowych

I Vo T PR P P URSPI

Ponizej zadane pytania dotycza wptywu leczenia choroby pecherzowej na jakos¢ zycia. To leczenie obejmuije takie leki, jak prednizon,
prednizolon, azatiopryna, cyklofosfamid, mykofenolan mofetylu i wszelkie dodatkowe leki wymagane z powodu cukrzycy, nadcisnienia,
osteoporozy i innych chordb, ktére pojawity sie w trakcie leczenia choréb pecherzowych.

Prosze wybra¢ opcje z kolumny po prawej stronie, ktéra najlepiej koreluje z tym, jak Pan/Pani czut/czuta sie w ciggu zeszlego

tygodnia.

Prosze zaznaczy¢ czas rozpoczecia ankiety: godz.

I. W wyniku leczenia choroby pecherzowej, czy zauwaza Pan/
Pani, ze fatwo sie robig Panu/Pani siniaki lub Pan/Pani krwawi?

[ Zauwazam to caly czas

[0 Zauwazam to bardzo czesto
0 Zauwazam to czasami

I Nie mam tego problemu

2. W wyniku leczenia choroby pecherzowej, czy Pan/Pani nadal
dobrze znosi wysoka lub niska temperature?

O Jestem bardzo wrazliwy/wrazliwa na zmiany temperatury

[ Jestem czasami wrazliwy/wrazliwa na zmiany temperatury

[ Jestem okazjonalnie wrazliwy/wrazliwa na zmiany temperatury
O Nie mam tego problemu

3. Czy musi Pan/Pani zazywac lekarstwa na chorobe
pecherzowa o okreslonej godzinie?

O Tak, to jest bardzo frustrujace — musze zmienia¢ godziny
positkéw i/lub cykl snu

[JTak, to jest troche denerwujace

O Tak, jednak nie robi mi to réznicy, jest mi to obojetne

ONie

4. Czy zazywa Pan/Pani jakie$ lekarstwa na chorobe
pecherzowg!

O Tak, to jest bardzo irytujace
[1Tak, to jest dos¢ irytujace
[JTak, ale nie robi mi to réznicy
OO Nie

5. Czy leczenie Pana/Pani choroby pecherzowej powoduje
uczucie wzdecia?

O Caly czas
O Czesto

[ Czasami
OWecale nie

6. Czy leczenie Pana/Pani choroby pecherzowej powoduje
trudnosci w chodzeniu?

O Caly czas
[0 Czesto

0 Czasami
OWcale nie

7. W konsekwendji leczenia choroby pecherzowej, czy moze
Pan/Pani myslec tak samo szybko i jasno jak kiedys?

O Nie, to jest bardzo frustrujace
[INie, to jest troche denerwujace
O Nie, ale nie robi mi to réznicy
O Nie mam tego problemu

8. Czy uwaza Pan/Pani, ze leczenie choroby pecherzowej jest
bardzo czasochtonne?

O Tak, to jest bardzo frustrujace
O Tak, to jest troche denerwujace
[JTak, ale nie robi mi to réznicy
O Nie

9. Czy ma Pan/Pani co$ przeciw iglom lub badaniom krwi
w leczeniu Pana/Pani choroby pecherzowej?

[0Tak, naprawde nienawidze i obawiam sie kazdej igty
O Tak, nie lubie igiet

[0Tak, czasami przejmuje sie tym

I Nie, nigdy przejmuje sie tym

32
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|0. Czy martwi Pana/Panig, ze choroba pecherzowa pogorszy
sie, jedli obnizone zostanie dawkowanie Pana/Pani lekéw

[0 Tak, martwie sie cafy czas
O Tak, bardzo sie martwie

[ Tak, czasami sie martwie
[0 Nie, nie martwie sie o to

. Czy martwi sie Pan/Pani, ze leczenie choroby pecherzowe;
jest niebezpieczne?

[ Martwie sie caly czas o efekty uboczne
[J Bardzo sie martwie o efekty uboczne
O Czasami sie martwie o efekty uboczne
[0 Nigdy, nie martwie sie o to

. Czy czuje sig Pan/Pani zmeczony/zmeczona lub apatyczny/
apatyczna w wyniku leczenia choroby pecherzowej?

O Caly czas
[ Czesto

1 Czasami
O Wcale nie

. Czy martwi sie Pan/Pani, ze moze Pan/Pani zachorowac
(na grype itd.) z powodu obnizonej odpornosci w wyniku
leczenia choroby pecherzowej?

[ Tak, martwie sie caty czas
O Tak, bardzo sie martwie

[Tak, czasami sie martwie
1 Nie, nie martwie sie o to

. W konsekwencji leczenia choroby pecherzowej, czy
przerwal/przerwata Pan/Pani wykonywanie wielu czynnosci,
zeby unikna¢ zachorowania?

[JTak, juz nie wykonuje czynnosci, ktdre lubie

O Tak, nie moge wykonywa¢ wielu czynnosci, ktére lubie

O Tak, nie moge wykonywac niektérych czynnosci, ktdre lubie
[0 Nie, nadal moge wykonywac czynnosci, ktére lubie

. Czy miewa Pan/Pani zte sny lub zte wspomnienia w wyniku
leczenia choroby pecherzowej?

O Caly czas
[0 Czesto

0 Czasami
CWecale nie

. Czy leczenie Pana/Pani choroby pecherzowej wptywa na
wakacje?

O Nie moge juz wyjezdza¢ na wakacje — to jest zbyt meczace
i niewygodne
[IWyjazd na wakacje jest trudny
0 Wyjazd na wakacje jest trudniejszy niz przedtem
[ Moja choroba pecherzowa nie ma wcale wptywu na wakacje

. Czy leczenie Pana/Pani choroby pecherzowej powoduje
trudnosci finansowe?

[ Tak, nie sta¢ mnie na leczenie

[0 Tak, musiatem/musiatam wprowadzi¢ zasadnicze zmiany
w wydawaniu pieniedzy

[ Tak, musiatem/musiatam wprowadzi¢ mate zmiany
w wydawaniu pieniedzy

O Nie

Prosze zaznaczy¢ czas zakonczenia ankiety: godz. min

Dzigkujemy za poswigcenie czasu na wypetnienie kwestionariusza.
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Zatacznik 5. Kwestionariusz oceny swigdu [25]

Annex 5. Questionnaire_for _the assessment_of pruritus [25]

Cecha Pytanie Opis pytania Punktacja Punktacja
$wiadu maksymalna
rozleglos¢ | * $wiad o pojedynczej lokalizagji | 3

* $wiad o kilku lokalizacjach 2

* uogdlniony swiad 3
nasilenie 2 * $wiad bez koniecznosci drapania sig | 5

* Swiad wymagajacy drapania, bez przeczoséw na skorze 2

* $wiad, przy ktdérym drapanie nie przynosi ulgi, bez przeczoséw na skorze 3

* Swiad wymagajacy drapania, przeczosy na skorze 4

* catkowite rozdraznienie z powodu $wigdu 5
czestosé 3 * kazde 4 krétkie epizody $wigdu (< 10 min) | 5

* kazdy | diuzszy epizod swigdu (> 10 min) |

* staly $wiad 5
zaburzenia snu 4 * liczba przebudzen w nocy z powodu $wiadu 2 za kazde

przebudzenie
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