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STRESZCZENIE

Wprowadzenie: Obraz kliniczny, histologiczny i immunologiczny postaci
skornej pecherzycy zwyklej jest niejednorodny, chociaz wiekszo$¢ przypadkow
charakteryzuje sie klinicznym podobiefistwem do pecherzycy lisciastej, gtebo-
ka akantoliza oraz iloSciowa przewaga przeciwcial anty-Dsg1 nad anty-Dsg3.
Cel pracy: Przedstawienie nietypowego przypadku przejscia postaci skor-
nej pecherzycy zwyklej w postaé §luzéwkowo-skorna.

Opis przypadku: U 52-letniej pacjentki w trakcie pierwszej hospitalizacji
w Klinice Dermatologicznej WUM rozpoznano postaé¢ skorng pecherzycy
zwyklej na podstawie obrazu klinicznego (zmiany wytacznie na skorze glad-
kiej), badania histopatologicznego (pecherz akantolityczny nad warstwa
podstawng) oraz badan immunologicznych [DIF — zwigzane in vivo w na-
skérku przeciwciala pemphigus, ITF — rdwne miano przeciwcial pemphigus
na przelyku malpy i $winki morskiej (320), indeksy ELISA Dsgi-121,
Dsg3-54]. Remisje uzyskano, stosujac leczenie prednizonem. Dwa lata p6z-
niej, podczas leczenia podtrzymujgcego tym lekiem, nastgpil nawrét zmian
w obrebie skory gladkiej i owlosionej skory glowy oraz pojawily sie zmiany
nadzerkowe na blonach Sluzowych jamy ustnej. W badaniach histopatolo-
gicznych nadal stwierdzano obraz odpowiadajacy pecherzycy zwyklej, nato-
miast indeksy ELISA zmienily sie i wynosily Dsg1-59 oraz Dsg3 > 150.
Whnioski: Przedstawiony przypadek ilustruje unikatowe przejScie postaci
skornej pecherzycy zwyklej w postaé §luzéwkowo-skorna.

ABSTRACT

Introduction: The clinical, histological and immunological profile
of cutaneous pemphigus vulgaris may show significant differences between
individual patients. In most cases the clinical appearance is characteristic
for pemphigus foliaceus. Histopathology shows deep acantholysis and
immunological profile reveals a higher level of anti-Dsg1 antibodies in
comparison with anti-Dsg3 antibodies.

Objective: Presentation of an unusual case of pemphigus vulgaris in which
transition from cutaneous into mucocutaneous type of disease was
observed.

Case report: A 52-year old woman presented with bullous lesions on
the trunk. Histopathological examination revealed acantholysis in
suprabasal localization. Direct immunofluorescence demonstrated
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intercellular IgG and C3 deposits. Indirect immunofluorescence revealed
circulating pemphigus autoantibodies in equal titres of 320 on monkey and
on guinea pig oesophagus. ELISA showed antibody indices anti-Dsg1 and
anti-Dsg3 of 121 and 54 respectively. Cutaneous pemphigus vulgaris was
diagnosed. Remission occurred after treatment with prednisone. Two years
later, new lesions on skin and oral mucosa occurred. Histopathological
examination revealed deep acantholysis. ELISA showed anti-Dsg1 index
of 59, anti-Dsg3 of over 150. These results permitted diagnosis
of mucocutaneous pemphigus vulgaris.

Conclusions: We present an unusual case of a patient with cutaneous

pemphigus vulgaris evolving into mucocutaneous form of the disease.

WPROWADZENIE

OPIS PRZYPADKU

Pecherzyca jest autoimmunologiczna chorobg skory
charakteryzujaca sie wystepowaniem przeciwcial anty-
desmogleinowych oraz akantolizy S$rodnaskorkowej.
W zalezno$ci od obrazu klinicznego, histologicznego
i profilu immunologicznego wyrédznia sie pecherzyce li-
$ciastg (ang. pemphigus foliaceus — PF) i pecherzyce
zwykla (ang. pemphigus vulgaris — PV). Te ostatnia
mozna podzieli¢ na posta¢ §luzéwkowa (ang. mucosal
dominant — md) z obecnoS$cig przeciwcial anty-Dsg3
oraz $luzoéwkowo-skorng (ang. mucocutaneous — mc)
z zajeciem skory i blon §luzowych oraz obecno$cia prze-
ciwcial anty-Dsg1 i anty-Dsg3 [1]. Istniejg rowniez poje-
dyncze doniesienia dotyczgce tzw. postaci skornej PV.
Pierwszy taki przypadek opisali w 2005 roku Yoshida
iwsp. [2].

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie przypadku postaci
skornej PV. Niezwykla cecha przebiegu choroby w tym
przypadku jest przejScie w postaé §luzéwkowo-skorna.

Ryc. |. Wykwity nadzerkowe na skérze brzucha przypominajace
pecherzyce lisciasty
Fig. |. Pemphigus foliaceus-like erosions on the abdomen
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Pacjentka, lat 52, zostala przyjeta do Kliniki Derma-
tologicznej Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego
z powodu rozsianych wykwitéw pecherzowych i nadzer-
kowych na skorze tulowia z najwiekszym nasileniem na
skorze brzucha. Klinicznie zmiany odpowiadaly PF
(ryc. 1.). Nie stwierdzono zajecia blon §luzowych jamy
ustnej. Podczas dodatkowych konsultacji wykluczono
obecno$¢ zmian w obrebie bton §luzowych gérnego od-
cinka ukladu oddechowego oraz narzadéw plciowych.
W gastroskopii wykonanej z powodu silnych dolegliwo-
$ci dyspeptycznych stwierdzono przewlekle zapalenie
blony §luzowej zoladka, infekcje Helicobacter pylort,
refluks zdlciowy oraz przepukline rozworu przelykowe-
go. Nie odnotowano zmian nadzerkowych w obrebie
blony Sluzowej przeltyku.

W badaniu metoda bezpos$redniej immunofluore-
scencji (ang. direct immunofluorescence — DIF) wycinka
z otoczenia zmian skérnych zaobserwowano zlogi IgG
i C3 o typie $wiecenia pemphigus. W poérednim badaniu
immunofluorescencyjnym (ang. indirect immunofluore-
scence — 11F) byly obecne przeciwciala o typie $wiecenia
pemphigus w Kklasie IgG w rownym mianie, wynoszacym
320, zarbwno na przelyku malpy, jak i Swinki morskie;j.
W wykonanym badaniu immunoenzymatycznym (ELISA)
wskaznik anty-Dsg1 wynosil 121, a anty-Dsg3 — 54.
W badaniu histopatologicznym ze zmian skérnych po-
twierdzono rozpoznanie PV — stwierdzono pecherz akan-
tolityczny ponad warstwa podstawna (ryc. 2.). W lecze-
niu zastosowano poczatkowo tetracykline (1 g/dobe)
z witaming PP (600 mg/dobe), a nastepnie prednizon
(0,8 mg/kg m.c./dobe). Catkowita remisje kliniczng od-
notowano po 2,5-miesiecznym leczeniu. W wykonanym
wowezas badaniu metoda ITF wykazano przeciwciala ty-
pu pemphigus na przelyku malpy i $winki morskiej
w mianach odpowiednio 80 i 20. W trakcie kontroli am-
bulatoryjnych stopniowo zmniejszano dawki prednizonu
do 0,1 mg/kg m.c./dobe.

Dwa lata po rozpoznaniu schorzenia, w czasie lecze-
nia podtrzymujacego prednizonem, u pacjentki po raz
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Postacie pecherzycy skornej

pierwszy pojawily sie wykwity nadzerkowe na blonie
Sluzowej policzkow i podniebienia oraz nowe wykwity
pecherzowe i nadzerkowe na skoérze gladkiej i skoérze
owlosionej glowy (ryc. 3.). W badaniu histopatologicz-
nym wycinka ze zmian skérnych stwierdzono gleboka
akantolize typu PV, a w surowicy w badaniu IIF byly
obecne przeciwciala pemphigus w mianie 320 i 160 od-
powiednio na przelyku malpy i Swinki morskiej. W ba-
daniu metoda ELISA wskaznik anty-Dsg1 wynosil 59,
anty-Dsg3 > 150. Zastosowano prednizon w dawce
0,3 mg/kg m.c./dobe oraz poczatkowo azatiopryne
w dawce 1,3 mg/kg m.c./dobe, ktora odstawiono ze
wzgledu na nasilone objawy dyspeptyczne. Uzyskano
powolne ustepowanie zmian §luzéwkowych i skérnych.

OMOWIENIE

Posta¢ skorna jest rzadko wystepujaca odmiang PV.
Dotychczas w pi$miennictwie opisano 9 przypadkéw (tab. I).
Zwraca uwage roznorodno$¢ obrazu klinicznego zmian
skoérnych u pacjentéw z ta postacia PV. W 7 przypadkach,
w tym u opisywanej przez autor6éw niniejszej pracy cho-
rej, obraz kliniczny odpowiadal PF [3]. U jednego pacjen-
ta zmiany przypominaly morfologicznie pemfigoid peche-
rzowy lub linijjna IgA dermatoze pecherzowa,
a u kolejnego lojotokowe zapalenie skory, lupus erythe-
matosus discoides lub wyprysk [2, 4]. W 2008 roku gru-
pa Shimizu opisala po raz pierwszy przypadek zaklasyfi-
kowany jako postaé skérna PV, w ktérym wystepowaly
zmiany skorne odpowiadajace klasycznej postaci §luzow-
kowo-skornej PV [5]. Postaé skorna PV charakteryzuje sie
rowniez niejednorodnym obrazem histopatologicznym.
W opisywanym przez autoré6w przypadku obraz histopa-
tologiczny z gleboka akantoliza jednoznacznie przema-
wial za PV. Podobny obraz histopatologiczny wystepowat
w 5 innych opisywanych w pi$miennictwie przypadkach.
W 4 z nich stwierdzano wspdlistnienie akantolizy glebo-
kiej i powierzchownej [2, 4—6].

W zakresie wynikow badain immunopatologicznych
rébwniez obserwuje sie pewna réznorodno$¢. W opisy-
wanym przypadku zwraca uwage wynik badania surowi-
cy metoda IIF, w ktorym, w czasie kiedy pacjentka ma-
nifestowala cechy postaci skornej PV, obserwowano
rownowage mian przeciwcial pemphigus na przelyku
malpy i §winki morskiej. Podobne wyniki badania ITF na
dwoch substratach tkankowych w ,fazie skornej” PV ob-
serwowali Chorzelski i wsp. [6]. Posrednie badanie im-
munopatologiczne wykonano w 8 przypadkach postaci
skornej PV. W 4 przypadkach badanie wykonywano na
dwoch substratach, w tym u 3 pacjentéw na blonie Slu-
zowej przeltyku malpy i $winki morskiej [5—7]. W trzech
przypadkach, podobnie jak w przedstawianym przez au-
toréw pracy, wystepowala rownowaga mian na obu sub-
stratach, a w jednym wieksze miano na blonie Sluzowej
przelyku malpy niz $winki morskiej.
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Szczegblng cecha immunologiczng postaci skoérnej
PV jest znacznie wiekszy wskaznik ELISA przeciwcial
przeciw desmogleinie 1 niz przeciw desmogleinie 3.
Zjawisko takie obserwowano, podobnie jak u prezento-
wanej pacjentki, w 8 z 9 opisanych w piSmiennictwie
przypadkow. Najwieksza réznica wymienionych wskaz-
nikéw wystapila u jednego z pacjentéw opisanych przez
Yoshida i wsp., u ktérego wskaznik anty-Dsg1
i anty-Dsg3 wynosil odpowiednio 2160 i 302 [2]. Naj-
mniejszg roéznice obserwowali Shinkuma i wsp., w przy-
padku, w ktérym wskaznik anty-Dsg1 i anty-Dsg3 wyno-
sit odpowiednio 652 i 463 [5].

W pi$miennictwie nie ma doniesien o dlugoletnich
obserwacjach pacjentéw ze skorna postacia PV, a naj-
dluzsza obserwacja opisanych przypadkéw trwata rok,
tak wiec nie ma informacji na temat wieloletniego prze-
biegu choroby [3]. Istnieja trzy doniesienia o przypad-
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Ryc. 2. Badanie histopatologiczne skéry — pecherz akantolityczny
ponad warstwa podstawng

Fig. 2. Histopathological examination of skin biopsy — suprabasal
acantholytic bulla

Ryc. 3. Zmiany nadzerkowe na btonach sluzowych jamy ustnej
(posta¢ mcPV)
Fig. 3. Erosions of the oral mucous membranes in mcPV
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Tabela I. Przeglad opisanych przypadkéw cPV — zmodyfikowana tabela wedfug Shinkuma i wsp. [4]
Table I. Case reports of cPV in literature — modified table based on Shinkuma et al. [4]

Lp. Wiek Pte¢ Obraz Typ Badanie histologiczne Indeksy ELISA IIF Ref.
[lata] Kliniczny przejscia akantoliza akantoliza  anty-Dsgl  anty-Dsg3
gteboka powierzchowna
\ 68 PF mcPV-cPV + + + + +
2 51 K wyprysk tojotokowy/ cPV + + 192 31 + 5
/postac skérna LE
3 52 K PF PV + - 2160 302 + 2
4 52 M PF cPv + + 460 83 + 2
5 58 K PF mcPV-cPV + - 652 463 + 2
6 57 K linijna IgA dermatoza cPV + - 140 91 + 2
pecherzowa/pemfigoid
7 45 K PF cPV + - I14 42 + 3
50 M PV cPV + + 680 220 + 4
57 K PV mcPV-cPV + - 170 91,1 + 7
10 52 K PF cPV-mcPV + - 121 54 + opisywany
przypadek

mcPV — postac $luzowkowo-skorna pecherzycy zwyklej (ang. mucocutaneous pemphigus vulgaris), cPV — postac skérna pecherzycy zwyklej (ang. cutaneous

pemphigus vulgaris), M — mezczyzna, K — kobieta

kach przejscia skorno-§luzowkowej postaci PV w po-
sta¢ skorna. Czas od rozpoznania postaci Sluzéwkowo-
-skornej do wystapienia cech postaci skérnej PV wyno-
sil odpowiednio 13 miesiecy, 3,5 roku oraz 6 lat [2, 6, 7].

W opisywanych w piSmiennictwie przypadkach po-
staci skornej PV stosowano rézne schematy terapeutycz-
ne. U trzech pacjentéw zastosowano leczenie prednizolo-
nem — w dwoch przypadkach w dawce 60 mg/dobe
iw jednym przypadku 15 mg/dobe [2, 5]. U dwdch innych
pacjentow wlaczono leczenie skojarzone prednizolonem
(odpowiednio w dawkach 60 i 30 mg/dobe) z azatiopry-
na (w dawce 100 mg/dobe) i plazmaferezami. Jeden
z pacjentow otrzymal dodatkowo 3 pulsy z metylopred-
nizolonu w dawce 1000 mg dziennie i 5 wlewoéw immu-
noglobulin w dawce 400 mg/kg m.c./dobe [2]. Opisano
rowniez pojedynczy przypadek leczenia skojarzonego
prednizonem w dawce 60 mg/dobe z cyklofosfamidem
w dawce 50 mg dziennie [6], a takze jeden przypadek
skutecznej terapii prednizonem w dawce 60 mg/dobe
z awlosulfonem w dawce 100 mg/dobe [7]. W leczeniu
przedstawianej przez autoréw pacjentki zastosowano
z dobrym efektem w fazie skornej tetracykline z witami-
na PP, a nastepnie prednizon, natomiast w fazie §luzéw-
kowo-skérnej monoterapie prednizonem.

W podsumowaniu nalezy podkreslié, ze przedstawio-
no unikatowy przypadek przej$cia skérnej postaci PV
w §luzowkowo-skorna, w ktéorym podczas dwuletniej

Otrzymano: 27 III 2009 1.
Zaakceptowano: 11V 2009T.
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obserwacji stwierdzono zmiane profilu klinicznego, hi-
stopatologicznego i immunologicznego choroby.
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