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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Pecherzyca lisciasta jest stosunkowo rzadko wystepu-
jacym schorzeniem z kregu choréb pecherzowych. Jest choroba o pod-
fozu autoimmunologicznym, charakteryzujaca sie utrata polaczers mie-
dzy keratynocytami w gérnych warstwach naskoérka, w wyniku czego
tworzy sie pecherz podrogowy. W etiopatogenezie pecherzycy role
odgrywa predyspozycja genetyczna oraz czynniki egzogenne, takie jak:
leki, promieniowanie ultrafioletowe, oparzenia i dieta. Najczestsza der-
matoza pecherzowa wspoélistniejaca z tuszczyca jest pemfigoid peche-
rzowy, natomiast wspdlistnienie tuszczycy z pecherzyca bywa rzadko
opisywane.

Cel pracy. Przedstawienie przypadku wspélistnienia luszczycy zwy-
klej z pecherzyca lisciasta wywolang naswietlaniami UVB 311.

Opis przypadku. U chorego z piecioletnim wywiadem luszczycowym,
hospitalizowanego na Oddziale Dermatologii Dorostych, wystapity
w trakcie leczenia tuszczycy naswietlaniami UVB 311 zmiany odpo-
wiadajace klinicznie, histopatologicznie i immunopatologicznie peche-
rzycy lisciastej. W leczeniu zastosowano prednizolon w dawce 0,8 mg/
kg m.c./dobe oraz azatiopryne w dawce 150 mg/dobe. Ze wzgledu na
powazne powiklania internistyczne (zapalenie ptuc) i neurologiczne
(udar krwotoczny) odstawiono azatiopryne i stopniowo zmniejszano
dawke kortykosteroidéw. Mimo zredukowania dawek lekéw, obser-
wowano poprawe stanu skory i obnizenie miana przeciwciat pemphi-
qus. Pacjent w dobrym stanie ogélnym i dermatologicznym pozostaje
pod dalsza obserwacjg, przyjmujac prednizolon w dawce 30 mg co dru-
gi dzien.

Whioski. Przedstawiono pacjenta ze zmianami odpowiadajacymi
pecherzycy lisciastej, ktére zostaly najprawdopodobniej wywotane
promieniami UVB 311. Przypadek ten jednoczesnie ilustruje trudnosci
terapeutyczne u chorych z rzadko opisywanym wspélistnieniem
pecherzycy lidciastej i tuszczycy zwykle;j.

ABSTRACT

Introduction. Pemphigus foliaceus is a rare variety of pemphigus. It is
an autoimmune skin disorder characterized by the loss of intracellular
adhesion of keratinocytes in the upper part of the epidermis, resulting
in the formation of superficial blisters. Pemphigus may be provoked by
drugs, UV light, burns and diet. Coexistence of bullous pemphigoid
and psoriasis is well known, whereas appearance of pemphigus in
patients with psoriasis is rarely described.
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Objective. Presentation of a patient with psoriasis vulgaris in whom
pemphigus foliaceus provoked by UVB 311 developed.

Case report. The patient, a 52-year-old male suffering from psoriasis
vulgaris for five years, was hospitalized at the Department of Adult
Dermatology. In the course of phototherapy with UVB 311, lesions cli-
nically, histopathologically and immunopathologically characteristic
for pemphigus foliaceus appeared. He was treated with prednisolone
in a dose of 0.8 mg/kg/day and azathioprine (150 mg/day). Due to the
severe side-effects - pneumonia and haemorrhagic stroke - azathiopri-
ne was discontinued and the dose of prednisolone was diminished. In
spite of the lowered dose of corticosteroids healing of skin lesions and
decrease of pemphigus antibodies titre were observed. The patient, in
good general and skin condition, treated with 30 mg of prednisolone
every second day, is under further medical observation.

Conclusions. We present a patient with pemphigus foliaceus, most
probably provoked by UVB 311. The case illustrates the therapeutic dif-
ficulties observed in rare cases of coexistence of pemphigus foliaceus

with psoriasis vulgaris.

WPROWADZENIE

Pecherzyca lisciasta (pemphigus foliaceus) jest auto-
immunologiczng, podrogowa choroba pecherzowa
skory, charakteryzujaca sie obecnoscia przeciwcial
klasy IgG skierowanych przeciw desmogleinie 1 [1-3].
Ze wzgledu na nieznany mechanizm inicjujacy pro-
ces autoimmunologiczny wiekszo$é przypadkow
okreéla sie jako idiopatyczne [3], jednak znane sa
przypadki, w ktérych czynnikiem prowokujacym
moga by¢ leki (m.in. penicylamina, kaptopril, piro-
ksykam, rifampicyna, fenobarbital), Swiatlo stonecz-
ne, oparzenia skory i pokarmy [1, 4].

W obrazie Kklinicznym pecherzycy lidciastej
stwierdza si¢ wiotkie pecherze, rumieri, nadzerki
oraz dodatni objaw Nikolskiego [1-3]. Czesto pierw-
sze zmiany pojawiaja sie w okolicach tojotokowych,
tzn. na owlosionej skorze glowy, skérze twarzy, klat-
ki piersiowej oraz tulowiu [3]. W czesci przypadkow
zajete sa rozlegle powierzchnie, co daje obraz erytro-
demii [1, 2]. Blony $luzowe sg wolne od zmian [1, 4].
Czasami obecne sa troficzne zmiany na paznokciach
i wlosach [1]. Zmianom skérnym towarzyszy silny
$wiad i pieczenie skoéry [3]. Przebieg choroby jest
zwykle przewlekly, z okresami remisji i nawrotéw
[1, 3]. W leczeniu pecherzycy lisciastej stosuje sie
glownie kortykosteroidy doustnie [1, 3]. W czesci
przypadkéw dolacza sie sulfony [2]. U niektérych
pacjentow dobry efekt dajg tetracykliny podawane
razem z witamina PP [5]. Pacjenci z ciezkim przebie-
giem pecherzycy lisciastej wymagaja niekiedy poda-
nia kortykosteroidéw w skojarzeniu z lekami immu-
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nosupresyjnymi, takimi jak cyklofosfamid, azatio-
pryna, metotreksat Iub cyklosporyna [3]. Leczenie
miejscowe polega na zastosowaniu masci lub aero-
zoli z kortykosteroidem i antybiotykiem oraz kapieli
odkazajacych.

CEL PRACY

Przedstawienie przypadku wspélistnienia tusz-
czycy zwyklej z pecherzyca liSciasta wywotana
naswietlaniami UVB 311.

OPIS PRZYPADKU

W niniejszej pracy przedstawiono 52-letniego
pacjenta hospitalizowanego na Oddziale Dermato-
logii Dorostych Miedzyleskiego Szpitala Specjali-
stycznego w Warszawie z powodu zaostrzenia tusz-
czycy plackowatej, na ktéra choruje od okoto 5 lat
i dotychczas byt leczony w warunkach ambulatoryj-
nych. Wywiad rodzinny w kierunku tuszczycy byt
ujemny. Przy przyjeciu na Oddzial podczas badania
przedmiotowego stwierdzono blaszki tuszczycowe
w obrebie skéry klatki piersiowej, tokci, kolan i pod-
udzi. Zastosowano naswietlania UVB 311 oraz masci:
cygnolinowa 0,05-0,5%, salicylowg 5% i moczniko-
wa 10%. Zalecono kontynuowanie terapii w warun-
kach ambulatoryjnych. Po 2 tygodniach chorego
ponownie hospitalizowano ze wzgledu na zmiany
erytrodermiczne. W obrebie skory twarzy, tulowia,
ramion oraz ud obecne byty zlewne zmiany rumie-
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niowo-wysiekowe, nadzerki i z6lte strupy (ryc. 1., 2.).
Na fokciach i kolanach stwierdzono blaszki tuszczy-
cowe, a na owlosionej skérze glowy liczne ogniska
rumieniowe z duza iloscig tuski. Zmianom skérnym
towarzyszyla podwyzszona temperatura ciala,
$wiad i pieczenie skéry. Po kilku dniach na skérze
tutowia i ramion dodatkowo pojawily sie wykwity
pecherzowe oraz dodatni objaw Nikolskiego (ryc. 3.).

Podejrzewajac schorzenie z kregu choréb peche-
rzowych, wykonano badania laboratoryjne, w kto-
rych stwierdzono podwyzszone wartosci wskazni-
kéw stanu zapalnego (OB 63 mm/godz., CRP
90,5 mg/1) oraz IgE catkowitego (1211 ul/ml). Wyni-
ki pozostatych badan miescily sie w normie. W bada-
niu immunofluorescencyjnym posrednim wykazano
w surowicy przeciwciata pemphigus (typ foliaceus)
w klasie IgG - w mianie 1280 na przetyku malpy
oraz 2560 na przetyku $winki morskiej. W badaniu
immunopatologicznym skéry stwierdzono zlogi
immunoglobulin klasy IgG (++) oraz skltadowej C3
komplementu (++) w przestrzeniach miedzykomor-
kowych naskérka. W badaniu histopatologicznym

widoczna byta rozlegla akantoliza w warstwie ziar-
nistej (ryc. 4.).

W leczeniu zastosowano prednizolon w dawce
0,8 mg/kg m.c. oraz azatiopryne w dawce 150 mg/
dobe. Po kilku dniach stwierdzono kaszel, tempera-
ture 39°C oraz trzeszczenia nad polami plucnymi.
Na podstawie badania radiologicznego klatki pier-
siowej rozpoznano zapalenie ptuc. Odstawiono aza-
tiopryne, a do leczenia dotaczono antybiotyk dozyl-
nie (linkomycyna 2 razy po 600 mg przez
2 tygodnie). W leczeniu miejscowym zastosowano
aerozole oraz masci kortykosteroidowe, antybioty-
kowe i silikonowa. W trakcie kortykosteroidoterapii
doszto do niedokrwienia tetnic wiasciwych III palca
reki lewej. Po konsultacji chirurgicznej i wykonaniu
doppler-USG zastosowano duze dawki lekéw prze-
ciwkrzepliwych (nadroparyna 2 razy po 1 ml/9500
j-m./ml). Podczas prowadzonej terapii pacjent zgto-
sit zawroty i silne bdle glowy, pogorszenie widzenia
oraz szum w uszach. Po konsultacji neurologicznej
wykonano badanie metoda rezonansu magnetycz-
nego glowy, w ktérym wykazano udar krwotoczny.

Rycina |. Rozlegle zmiany rumieniowo-wysiekowe na skérze
klatki piersiowej

Figure |. Extensive erythemato-exudative lesions on the skin of the
chest
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Rycina 2. Rozlegle zmiany rumieniowo-wysiekowe na skérze
plecow

Figure 2. Extensive erythemato-exudative lesions on the skin of the
back
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Rycina 3. Dodatni objaw Nikolskiego
Figure 3. Positive Nikolsky sign

£ s — Bati, < o o -
Rycina 4. Rozlegfa akantoliza w warstwie ziarnistej, brak warstwy
rogowe;j

Figure 4. Extensive acantholysis in the granular layer, lack of stra-
tum corneum

Ze wzgledu na niejasny obraz patologii zmian
w osrodkowym ukfadzie nerwowym rozszerzono
diagnostyke o badania angio-CT mézgu - wykluczo-
no malformacje naczyniowe oraz proces rozrostowy.
W zwiazku z wystapieniem powaznych powiklari
podjeto decyzje o redukcji dawki prednizolonu do
wartosci 60 mg/dobe, a po tygodniu rozpoczeto dal-
sze zmniejszanie jego dawki o 5 mg/dobe co drugi
dzien. Mimo zredukowania dawek kortykostero-
idéw nastepowalo powolne, ale wyrazne gojenie
nadzerek, nie stwierdzano nowych zmian pecherzo-
wych, objaw Nikolskiego byl ujemny, nie obserwo-
wano réwniez wysiewu zmian tuszczycowych.
W trakcie pobytu na Oddziale Neurologicznym
stwierdzono ropien nadtwardéwkowy Th6-Th7
o etiologii gronkowcowej (szczep metycylinowrazli-
wy) i zastosowano leczenie skojarzone wankomycy-
na, ciprofloksacyna i kloksacyklina. W wykonanym
po 6 tygodniach kontrolnym badaniu surowicy
stwierdzono znaczne obnizenie miana przeciwciat -
pemphigus (160 na przetyku maltpy oraz 320 na prze-
tyku $winki morskiej). Pacjent pozostaje pod dalsza

46

obserwacja, okresowo sa wykonywane kontrolne
badania laboratoryjne i immunologiczne oraz stop-
niowo jest redukowana dawka kortykosteroidow.

OMOWIENIE

Autorzy niniejszej pracy przedstawiaja pacjenta
z pecherzyca lisciasta wywolang prawdopodobnie
naswietlaniami UVB 311, stosowanymi z powodu
nawracajacej od 5 lat tuszczycy zwyklej. Najczest-
szym schorzeniem z kregu choréb pecherzowych
wystepujacym jednoczesnie z tuszczyca jest pemfi-
goid pecherzowy [6-8]. W piSmiennictwie mozna
spotkac tylko pojedyncze opisy przypadkéw wspot-
istnienia tuszczycy i pecherzycy lisciastej [9-11].
W obu chorobach procesy autoimmunologiczne
odgrywaja role w etiopatogenezie [2, 3]. Zaréwno
choroby pecherzowe, jak i tuszczyca moga jednocze-
$nie wystepowac u 0séb z chorobami autoimmuno-
logicznymi, takimi jak miasthenia gravis, choroba
Hashimoto, reumatoidalne zapalenie stawéw i cho-
roby zapalne jelit [1, 3, 4, 12-14].

Wiekszo$é mechanizméw inicjujacych proces
autoimmunologiczny nie jest znana, ale opisywane
sa przypadki pecherzycy, w ktérych czynnikami
prowokujacymi moga by¢ leki (m.in. pencylamina,
kaptopril, piroksykam, rifampicyna, fenobarbital)
[15, 16], promieniowanie X [17], ultrafioletowe [18],
oparzenia [19] i pokarmy [20].

Hayakawa i Shiohara [21] opisali wspdlistnienie
fagodnej pecherzycy Haileya-Haileya i tuszczycy
leczonej naswietlaniami UVB 311. Sanchez-Palacios
i Chan [22] przedstawili przypadek wystapienia
pecherzycy opryszczkowatej u pacjentki, u ktérej wia-
czono naswietlania UVB 311 w celu leczenia tuszczy-
cy. Zdaniem niektérych autoréw prawdopodobny
patomechanizm wywolujacy pecherzyce i tuszczyce
mogt by¢ zwiazany z: modyfikacja antygenowa,
zmieniong aktywnoscig limfocytéw T lub nieprawi-
dlowa czynnoscig aktywatora plazminogenu [11].

Jednoczesna terapia luszczycy i pecherzycy jest
trudna. Podstawa leczenia pecherzycy jest podawa-
nie kortykosteroidéw w skojarzeniu z lekami immu-
nosupresyjnymi, natomiast kortykosteroidy poda-
wane ogodlnie sg przeciwwskazane w tuszczycy.
U prezentowanego pacjenta najwazniejszym proble-
mem podczas drugiej hospitalizacji byla pecherzyca,
dlatego decyzja o zastosowaniu leczenia skojarzone-
go kortykosteroidami i azatiopryna.

Przedstawiony rzadki przypadek wspdlistnienia
tuszczycy i pecherzycy liSciastej wywolanej naj-
prawdopodobniej promieniowaniem UVB 311,
w ktérym w przebiegu terapii wystapily liczne
powiklania internistyczne i neurologiczne, wskazu-
je, ze u takich pacjentéw konieczne jest ostrozne
postepowanie terapeutyczne, wyb6r najmniej obcia-
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Zajacej metody leczenia, a takze stale, dokladne
monitorowanie przebiegu choroby.
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