CAsE REPORT/OPIS PRZYPADKU

Combination therapy with prednisone and cyclophosphamide
in a |4-year-old boy with pemphigus foliaceus — a case report

Terapia skojarzona prednizonem i cyklofosfamidem w leczeniu pecherzycy lisciastej
u |4-letniego chtopca — opis przypadku

Magdalena Salinska', Kamil Trambowicz?, Joanna Narbutt?, Anna Wozniacka', Aleksandra Lesiak'

'Department of Dermatology and Venereology, Medical University of Lodz, Poland
2Students’ Research Club at the Department of Dermatology and Venereology, Medical University of Lodz, Poland
*Department of Dermatology, Pediatrics and Oncologic Dermatology, Medical University of Lodz, Poland

'Klinika Dermatologii i Wenerologii Uniwersytetu Medycznego w todzi, Polska
Studenckie Koto Naukowe przy Klinice Dermatologii i Wenerologii Uniwersytetu Medycznego w todzi, Polska
3Klinika Dermatologii, Dermatologii Dzieciecej i Onkologicznej Uniwersytetu Medycznego w todzi, Polska

Dermatol Rev/Przegl Dermatol 2017, 104, 324-330
DOI: https://doi.org/10.51 14/dr.2017.68779

CORRESPONDING AUTHOR/
ADRES DO KORESPONDENC]I:
lek. Magdalena Saliriska

Klinika Dermatologii

i Wenerologii

Uniwersytet Medyczny w Lodzi
pl. Hallera 1

90-647 L.6dz, Polska

tel.: +48 600 473 480

e-mail: madzia.wojtczak@gmail.
com

324

ABSTRACT

Introduction. Pemphigus foliaceus is a dermatosis rarely occurring in
the paediatric population.

Objective. To draw attention to diagnostic and therapeutic difficulties
associated with pemphigus foliaceus.

Case report. A 14-year-old boy was admitted to our department with
seborrhoeic crusts over the anterior and posterior surfaces of the chest
and erythematous-infiltrative lesions in the axillary and popliteal fos-
sae. Since histopathological examination revealed features of Darier’s
disease, acitretin treatment was initiated. No improvement was noted
after 3 months. Another skin biopsy was obtained and immunologic
tests were carried out. Based on the clinical manifestations and results
of additional tests, juvenile pemphigus foliaceus was diagnosed. Pred-
nisone therapy was initiated, however it failed to produce satisfactory
improvement in skin lesions. Cyclophosphamide was added to predni-
sone, causing remission of the disease.

Conclusions. In patients with non-characteristic lesions who fail to re-
spond to treatment it is advisable to extend diagnostics by immuno-
logic tests. In the reported case combination therapy with prednisone
and cyclophosphamide led to long-term remission, causing no adverse
effects.

STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Pecherzyca lisciasta jest rzadko spotykang dermatoza
w populagji dzieciece;j.

Cel pracy. Zwrécenie uwagi na trudnosci diagnostyczne oraz terapeu-
tyczne w pecherzycy liSciastej.

Opis przypadku. Chlopiec 14-letni zglosil sie do Kliniki z powodu
zmian w postaci strupéw lojotokowych zlokalizowanych na przed-
niej i tylnej powierzchni klatki piersiowej oraz zmian rumienio-
wo-naciekowych w obrebie dotéw pachowych i podkolanowych.
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W badaniu histopatologicznym wykazano cechy choroby Dariera
i wlaczono leczenie acytretyna. Po 3 miesigcach nie uzyskano po-
prawy. Ponownie pobrano wycinek skéry oraz przeprowadzono
badania immunologiczne. Na podstawie obrazu klinicznego oraz
wynikéw badan dodatkowych rozpoznano posta¢ miodziencza pe-
cherzycy lisciastej. Wlaczono terapie prednizonem, nie uzyskujac sa-
tysfakcjonujacej poprawy w zakresie zmian skérnych. Zdecydowa-
no o dotaczeniu cyklofosfamidu, co spowodowalo remisje choroby.

Whnioski. W przypadku niecharakterystycznych zmian chorobowych
i przy braku poprawy po stosowanym leczeniu wskazane jest uzupet-
nianie diagnostyki o badania immunologiczne. Terapia faczona predni-
zonem i cyklofosfamidem pozwolila na uzyskanie dtugotrwalej remisji
i unikniecie dziatar niepozadanych.

Key words: pemphigus foliaceus, immunosuppressive therapy, Da-
rier’s disease, cyclophosphamide, paediatric patient.

Stowa kluczowe: pecherzyca liSciasta, leczenie immunosupresyjne,
choroba Dariera, cyklofosfamid, pacjent pediatryczny.

INTRODUCTION

WPROWADZENIE

Pemphigus is an autoimmune disease of the skin
and/or mucous membranes, characterized histo-
pathologically by the formation of acantholytic
bullae. The two main forms of the disease are pem-
phigus vulgaris (PV) and pemphigus foliaceus (PF).
Pemphigus foliaceus-specific lesions are located in
seborrhoeic areas, predominantly on the upper chest
and back, and on the scalp. This form of pemphigus
is not associated with mucosal involvement. Pem-
phigus foliaceus runs a chronic course and the gen-
eral condition of patients is usually good [1].

The disease affects mainly adults in the fifth-sixth
decade of life, however it may also occur in children
or in the elderly. Pemphigus foliaceus is the most
common form of pemphigus in children. Pemphigus
foliaceus antigen is desmoglein 1 with a molecular
weight of 160 kD. As in PV, a certain role in the ae-
tiopathogenesis of PF may be attributed to drug in-
take, consumption of spices and UVB exposure [2].

The most important examination for the diagno-
sis of pemphigus is direct immunopathological eval-
uation of the skin or mucous membranes. It should
be complemented by serum immunologic tests to
detect the presence of pemphigus-type antibodies.
An ELISA test may be used to determine the autoan-
tibody profile [2, 3].

OBJECTIVE

The aim of the study is to draw attention to di-
agnostic and therapeutic difficulties associated with
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Pecherzyca jest autoimmunologiczna choroba peche-
rzowa skory i/lub blon sluzowych, histopatologicznie
charakteryzujaca sie powstawaniem akantolitycznych
pecherzy. Wyréznia sie dwa podstawowe typy: peche-
rzyce zwykla (pemphigus vulgaris - PV) oraz lisciasta
(pempigus foliaceus - PF). Zmiany typowe dla PF loka-
lizuja sie w okolicach tojotokowych, przede wszystkim
na skorze goérnej czesci klatki piersiowej i plecow oraz
skorze owlosionej gtowy. W PF nie dochodzi do zajecia
blon sluzowych. Pecherzyca lisciasta ma przebieg prze-
wlekly, a stan ogdlny chorego jest zazwyczaj dobry [1].

Choroba dotyczy gtéwnie os6b dorostych, w 5.-6.
dekadzie zycia, ale moze sie réowniez zdarzy¢ u dzieci
lub os6b w wieku podesztym. Pecherzyca liSciasta sta-
nowi najczestsza odmiane pecherzycy u dzieci. Anty-
genem wystepujacym w PF jest desmogleina 1 o ma-
sie czasteczkowej 160 kD. W etiopatogenezie choroby,
podobnie jak w PV, pewna role moga odgrywac leki,
przyprawy, ekspozycja na promieniowanie UVB [2].

Najwazniejszym badaniem diagnostycznym dla roz-
poznania pecherzycy jest bezposrednie badanie immu-
nopatologiczne skory lub blon sluzowych. Powinno by¢
ono uzupetnione badaniami immunologicznymi suro-
wicy, pozwalajacymi na stwierdzenie obecnosci prze-
ciwcial typu pemphigus. Zastosowanie metody ELISA
umozliwia okreslenie profilu autoprzeciwciat [2, 3].

CEL PRACY

Celem pracy jest zwrécenie uwagi na trudnosci
diagnostyczne oraz terapeutyczne w PF u dzieci na
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PF in children based on our own case study and lit-
erature data.

CASE REPORT

In 2013 a 14-year-old boy presented to the De-
partment of Dermatology and Venereology in Lodz
with cutaneous lesions persisting for three months.
The lesions manifested as brown seborrhoeic crusts
located on the anterior surface of the chest and up-
per back, and erythematous-infiltrative lesions in
the axillary and popliteal fossae. The lesions were
accompanied by moderate pruritus. No eruptions
were identified on the mucous membranes. In addi-
tion, acne lesions typical for adolescence were seen
on the skin of the face, chest and back. The family
history for skin diseases was negative. Since the clin-
ical manifestations were relatively uncharacteristic,
a skin biopsy was obtained to perform a histopatho-
logical examination which revealed focal acanthol-
ysis in the upper epidermal layers and superficially
arranged dyskeratotic cells (corps ronds). The find-
ings suggested the diagnosis of Darier’s disease.
Treatment with acitretin at 10 mg/day was initiated,
however no clinical improvement was noted after
3 months (Fig. 1).

A decision was made to obtain a skin biopsy to
repeat histopathological examination, and to per-
form immunologic tests. Pemphigus foliaceus was
diagnosed based on the findings which included

Figure I. Clinical lesions in the form of erosions and seborrhoeic
crusts located on the anterior chest before immunosuppressive
treatment

Rycina I. Zmiany kliniczne o charakterze nadzerek i fojotokowych
strupdw zlokalizowane na przedniej powierzchni klatki piersiowej
przed leczeniem immunosupresyjnym
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podstawie przypadku wlasnego i danych z pisémien-
nictwa.

OPIS PRZYPADKU

W 2013 r. do Kliniki Dermatologii i Wenerolo-
gii w Lodzi zglosil sie 14-letni chlopiec, u ktérego od
3 miesiecy utrzymywaly sie zmiany skérne w postaci
brunatnych, lojotokowych strupéw zlokalizowanych na
przedniej powierzchni klatki piersiowej i na gérnej cze-
§ci plecéw oraz zmiany rumieniowo-naciekowe w ob-
rebie doléw pachowych i podkolanowych. Zmianom
towarzyszyl umiarkowany $wiad skory. Blony éluzowe
byly wolne od wykwitéw chorobowych. Dodatkowo na
skorze twarzy, klatki piersiowej i plecéw obecne byty
wykwity tragdzikowe charakterystyczne dla okresu mio-
dziericzego. Wywiad rodzinny w kierunku choréb sko-
ry byl ujemny. Ze wzgledu na stosunkowo mato cha-
rakterystyczny obraz kliniczny pobrano wycinek skory
do badania histopatologicznego, w ktérym obserwowa-
no akantolize ogniskowa w gérnych partiach naskérka
oraz powierzchownie ulozone komorki dyskeratotycz-
ne (corps ronds). Wynik sugerowat rozpoznanie choroby
Dariera. Zdecydowano o leczeniu acytretynag w dawce
10 mg/ dobe. Po 3 miesigcach terapii nie uzyskano po-
prawy klinicznej (ryc. 1).

Podjeto decyzje o ponownym pobraniu wycinka
skoéry do badania histopatologicznego oraz przepro-
wadzeniu badan immunologicznych. Na podstawie
wynikéw rozpoznano pecherzyce lisciasta: pecherz

Figure 2. Immunopathological evaluation: IgG deposits in the in-
tercellular spaces of the epidermal spinous layer

Rycina 2. Badanie immunopatologiczne — ztogi IgG w przestrzeniach
miedzykomorkowych warstwy kolczystej naskérka
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Figure 3. Complete clinical remission after the end of
treatment

Rycina 3. Catkowita remisja kliniczna — stan po zakoncze-

niu leczenia

histopathologically confirmed intraepidermal bulla
and acantholysis, IgG (+++) deposits in the inter-
cellular spaces of the spinous layer shown by direct
immunofluorescence (DIF) (Fig. 2), and circulat-
ing pemphigus-type antibodies (IIF) with a titre of
1:160 revealed by indirect immunofluorescence
(IIF). Based on the clinical features and results of
additional tests, juvenile pemphigus foliaceus was
ultimately diagnosed. Oral prednisone treatment at
60 mg/day was started. The dose was reduced to
50 mg/day after a month. Partial clinical response
was observed after 2 months of glucocorticosteroid
treatment. The dose was reduced to 40 mg/day,
however within a month the skin lesions deterio-
rated. Taking into account the boy’s age, the risk of
adverse effects associated with high doses of gluco-
corticosteroids and the lack of satisfactory response
to the treatment thus far, it was decided to com-
bine glucocorticosteroids with immunosuppressive
drugs. Intravenous immunoglobulin infusions and
rituximab therapy were considered, however since
there was no possibility of funding such treatment,
cyclophosphamide at 50 mg/day was added to ther-
apy. Combination treatment with prednisone and
cyclophosphamide improved the clinical condition
of the skin. Remission of the disease was observed
3 months after the start of combination treatment.
The doses of prednisone were gradually reduced but
the skin lesions did not recur. The therapy was with-
drawn after 11 months of using cyclophosphamide
at gradually reduced doses, when all immunopatho-
logical findings were negative (Fig. 3). The patient is
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srédnaskorkowy oraz akantoliza w badaniu histopa-
tologicznym, w badaniu immunofluorescencji bez-
posredniej (DIF) ztogi immunoglobulin IgG (+++)
w przestrzeniach miedzykomérkowych warstwy kol-
czystej (ryc. 2) oraz w immunofluorescencji posredniej
(IIF) - krazace przeciwciala typu pemphigus w mianie
1:160. Na podstawie obrazu klinicznego oraz wy-
nikéw badan dodatkowych ostatecznie rozpoznano
posta¢ miodziericza pecherzycy lisciastej. Rozpoczeto
terapie prednizonem p.o. w dawce 60 mg/dobe, po
miesigcu dawke zredukowano do 50 mg/dobe. Po
2 miesigcach leczenia glikokortykosteroidami uzyskano
czedciowa poprawe kliniczng. Zdecydowano o zmniej-
szeniu dawki do 40 mg/ dobe, jednak po miesiagcu na-
stapilo pogorszenie. Ze wzgledu na wiek dziecka i ry-
zyko wystapienia dziatari niepozadanych zwigzanych
z duzymi dawkami glikokortykosteroidéw oraz brak
satysfakcjonujacego efektu dotychczasowego leczenia
zdecydowano o skojarzeniu glikokortykosteroidéw
z lekami immunosupresyjnymi. Rozwazano dozylne
wlewy immunoglobulin lub terapie rytuksymabem,
lecz ze wzgledu na brak mozliwosci finansowania
takiego leczenia zdecydowano o dotaczeniu cyklofos-
famidu w dawce 50 mg/ dobe. Terapia taczona pred-
nizonem i cyklofosfamidem spowodowata poprawe
stanu klinicznego skéry, a po 3 miesigcach leczenia
nastapita remisja choroby. Stopniowo zmniejszano
dawki prednizonu i nie obserwowano nawrotu zmian
skornych. Terapie zakoriczono po 11 miesigcach sto-
sowania cyklofosfamidu w zmniejszajacych sie daw-
kach, po uzyskaniu calkowitej negatywizacji badan
immunopatologicznych (ryc. 3). Pacjent ma obecnie
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now 17 years old and reports regularly for follow-up
examinations to the Dermatology Outpatient Clinic.
As of March 2016, there was no recurrence of lesions
typical of PF.

DISCUSSION

17 lat, zglasza sie regularnie na wizyty kontrolne do
przyklinicznej poradni dermatologicznej. Do marca
2016 r. nie stwierdzono nawrotu zmian o charakterze
pecherzycy lisciastej.

OMOWIENIE

Pemphigus foliaceus in children is a rare disease
which may cause diagnostic and therapeutic diffi-
culties. Owing to the superficial nature of the bul-
lae, the clinical manifestations are dominated by er-
ythematous exfoliative lesions and shallow erosions,
which is why conditions such as contagious impe-
tigo and seborrhoeic dermatitis are included in the
differential diagnosis [4]. Histopathological features
beyond the edge of the bulla often include fissures
in the granular layer containing acantholytic cells
with strongly stainable pyknotic nuclei reminiscent
of granules in Darier’s disease. Inflammatory infil-
trations in the dermis are minor, and consist pre-
dominantly of leukocytes, partially eosinophilic [5].
In the reported case the histopathological findings
were difficult to interpret. Initially, Darier’s disease
was diagnosed on their basis. The repeat skin biopsy
revealed the presence of acantholysis and paraker-
atosis, dilatation of the papillary vessels with epi-
dermal thinning over the papillae, and aggregation
of neutrophils in the exudate on the surface with fo-
cally identifiable separation of the upper epidermal
layers, suggestive of the diagnosis of PF. The disease
was finally confirmed on the basis of results of im-
munologic tests.

First-line drugs in the treatment of PF are gluco-
corticosteroids. The doses of steroids used in sys-
temic therapy are typically lower than in PV, i.e.
between 0.5 and 1.0 mg/kgb.w. of prednisone or
prednisolone. Glucocorticosteroids should be com-
bined with immunosuppressive drugs from the on-
set of treatment in cases of severe pemphigus and/
or increased risk of adverse effects due to chronic
glucocorticosteroid therapy. According to the expert
group consensus the first-line immunosuppressive
drug which should be used in combination with
prednisone is azathioprine at 1-3 mg/kg b.w./day.
Second-line drugs used in the treatment of pemphi-
gus include mycophenolate mofetil, anti-CD20 mon-
oclonal antibodies (e.g. rituximab), intravenous im-
munoglobulins (IVIG), cyclophosphamide, dapsone,
and in justified cases methylprednisolone [3].

The treatment of PF in children depends on the
severity of the disease. Since PF is rare in this age
group, there are no established therapeutic recom-
mendations. In the majority of cases, similarly to
adults, immunosuppressive treatment with glu-
cocorticosteroids, azathioprine, mycophenolate
mofetil, cyclophosphamide or rituximab is used [6].
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Pecherzyca lisciasta u dzieci jest rzadka choroba,
ktéra moze sprawiac trudnosci diagnostyczne oraz te-
rapeutyczne. Ze wzgledu na powierzchowny charak-
ter pecherzy w obrazie klinicznym przewazaja zmiany
rumieniowo-zluszczajace i plytkie nadzerki, w zwiazku
z czym diagnostyka réznicowa obejmuje m.in. liszajec
zakazny i fojotokowe zapalenie skory [4]. W badaniu
histopatologicznym poza obrebem wiasciwego peche-
rza wystepuja czesto szczeliny w warstwie ziarnistej,
w ktérych obecne sa komoérki akantolityczne o silnie
barwliwych i pyknotycznych jadrach, co przypomina
ziarna w chorobie Dariera. Nacieki zapalne w skorze
wilasciwej sa niewielkie, sktadaja sie gléwnie z leukocy-
tow, czesciowo eozynochlonnych [5]. W przedstawio-
nym przypadku obraz histopatologiczny byt trudny
do interpretacji. Poczatkowo rozpoznano na jego pod-
stawie chorobe Dariera. W opisie kolejnego wycinka
skory stwierdzano obecnosé akantolizy, parakeratozy,
rozrostu naczyn brodawkowatych ze écieficzeniem na-
skoérka nad brodawkami oraz skupienie neutrofilow
w wysieku na powierzchni z ogniskowo wystepujacym
czedciowym odwarstwieniem goérnych partii naskérka,
co $wiadczyto o PF. Ostatecznie chorobe potwierdzono
na podstawie wynikéw badani immunologicznych.

Lekami pierwszego rzutu w PF sg glikokortykoste-
roidy. W terapii ogélnej zwykle stosuje sie¢ mniejsze
dawki steroidéw niz w PV, tj. od 0,5 do 1,0 mg/kg m.c.
prednizonu lub prednizolonu. Glikokortykosteroidy
powinny by¢ kojarzone z lekami immunosupresyjnymi
od poczatku terapii w przypadkach ciezkiej pecherzycy
i/lub w zwiekszonego ryzyka wystapienia dziatar nie-
pozadanych zwiazanych z przewlekla glikokortykoste-
roidoterapig. Wedtug grupy eksperckiej lekiem immu-
nosupresyjnym pierwszego rzutu, ktéry powinien by¢
stosowany w polaczeniu z prednizonem, jest azatiopry-
na (w dawce 1-3 mg/kg m.c./dobe). Do lekéw drugie-
go wyboru stosowanych w leczeniu pecherzycy zalicza
sie: mykofenolan mofetylu, monoklonalne przeciwciata
anty-CD20 (np. rytuksymab), dozylne immunoglobu-
liny (IVIG), cyklofosfamid, dapson, w uzasadnionych
przypadkach metyloprednizolon [3].

Leczenie PF u dzieci zalezy od nasilenia procesu
chorobowego. Ze wzgledu na rzadkie wystepowanie
choroby w tej grupie wiekowej nie sg ustalone jedno-
znaczne rekomendacje. W wigkszosci przypadkéw
stosuje sie, podobnie jak u 0s6b dorostych, leczenie
immunosupresyjne z zastosowaniem glikokortyko-
steroidéw, azatiopryny, mykofenolanu mofetylu, cy-
Klofosfamidu lub rytuksymabu [6].
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In the reported patient glucocorticosteroids were
initiated as first-line treatment. Since monotherapy
was unsuccessful, it was decided to use combination
treatment with cyclophosphamide. One of the fac-
tors determining the decision was a previous case of
PF in a child, where the same therapeutic regimen
was followed, producing a good clinical outcome [7].

Literature reports on the treatment of PF in chil-
dren are limited. Even though the clinical features of
the disease in adults and children are similar, it does
not seem appropriate to extrapolate therapeutic reg-
imens from adults to the paediatric population [8].
It is important to report the outcome of treatment
given to children in order to introduce clear recom-
mendations on the most effective and safest thera-
pies in the paediatric population.

There have been reports of paediatric patients
achieving remission of the disease in response to
systemic glucocorticosteroids without serious ad-
verse effects [9, 10]. However, systemic glucocorti-
costeroid therapy is associated with a high risk of
adverse effects, especially in children. In this pop-
ulation prolonged glucocorticosteroid treatment
may lead to growth arrest, and recurrences of the
disease are often observed after the completion of
treatment [11]. The literature contains a report of
an 8-year-old boy who received oral glucocorticos-
teroid treatment. Owing to adverse drug reactions
the treatment was discontinued, which led to the
exacerbation of skin lesions. Dapsone was used as
second-line treatment, however the child developed
methemoglobinaemia in response to therapy. Af-
ter the dose was reduced, normal methemoglobin
levels and disease remission were achieved [12]. In
a 7-year-old girl systemic glucocorticosteroids failed
to produce the expected therapeutic effect, which
is why combination treatment with prednisolone
and dapsone was initiated. The regimen resulted
in a rapid improvement of skin lesions. No adverse
effects accompanying the treatment were reported
[13]. Similarly, oral glucocorticosteroid therapy was
shown to be insufficient in a 14-year-old girl with
PF and noncicatricial alopecia. Azathioprine was
added to the patient’s treatment, but it was discon-
tinued because of a sevenfold increase in liver ami-
notransferases above the limit of normal. Intrave-
nous immunoglobulin infusions were administered
as second-line immunosuppressive treatment, and
immunopheresis was performed, producing a satis-
factory clinical response [14]. In another literature
report a girl received combination therapy with
a glucocorticosteroid, azathioprine and sulphapyri-
din. The treatment was well-tolerated and resulted
in remission of the disease [15]. Another therapeutic
option in children, particularly with photosensitivi-
ty, may be hydroxychloroquine [4].
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U przedstawianego pacjenta jako leczenie pierwsze-
go rzutu wlaczono glikokortykosteroidy. W zwiazku
z nieskutecznoscia monoterapii zdecydowano o za-
stosowaniu leczenia skojarzonego z cyklofosfamidem.
Decyzje podjeto m.in. na podstawie poprzedniego
przypadku PF u dziecka, leczonego wg tego samego
schematu. Uzyskano wowczas dobry efekt kliniczny [7].

Doniesienia w pi$émiennictwie dotyczace leczenia
PF u dzieci sa ograniczone. Mimo wystepowania po-
dobnych cech klinicznych u dorostych i dzieci niewta-
sciwe wydaje sie doktadne przekladanie schematéw
terapeutycznych zalecanych u dorostych na popula-
cje dziecieca [8]. Wazne jest przedstawianie efektow
zastosowanego leczenia w celu wprowadzenia jed-
noznacznych zaleceni dotyczacych najskuteczniejszej
i najbezpieczniejszej terapii u dzieci.

Opisywani s pacjenci pediatryczni, u ktérych zasto-
sowanie glikokortykosteroidéw systemowo wystarczy-
fo do uzyskania remisji choroby przy braku powaznych
dziatan niepozadanych [9, 10]. Glikokortykosteroido-
terapia ogolna obarczona jest jednak duzym ryzykiem
dziafars niepozadanych, zwlaszcza u dzieci. Diugotrwala
terapia w tej grupie moze sie wigza¢ m.in. z zahamowa-
niem wzrostu, a po jej zakoriczeniu czesto obserwuje sie
nawroty choroby [11]. W pi$émiennictwie znajduje sie
opis przypadku 8-letniego chiopca, u ktérego zastoso-
wano glikokortykosteroidy doustnie. Ze wzgledu na
dzialania niepozadane zdecydowano o ich odstawieniu,
co spowodowalo zaostrzenie zmian skérnych. Jako le-
czenie drugiego rzutu zastosowano dapson, po ktérym
stwierdzono methemoglobinemie. Po zmniejszeniu
dawki uzyskano prawidtowe wartosci methemoglobiny
iremisje choroby [12]. U 7-letniej dziewczynki zastoso-
wanie glikokortykosteroidéw systemowo nie przyniosto
oczekiwanego rezultatu, w zwigzku z czym zdecydowa-
no o wilaczeniu leczenia skojarzonego prednizolonem
i dapsonem. Pozwolito to na uzyskanie szybkiej popra-
wy w zakresie zmian skérnych. Nie opisywano dziatar
niepozadanych po leczeniu [13]. Podobnie u 14-letniej
dziewczynki z PF oraz niebliznowaciejacg utrata wlosow
terapia doustnymi glikokortykosteroidami okazata sie
niewystarczajaca. U tej pacjentki dotaczono azatiopryne,
ktéra odstawiono ze wzgledu na siedmiokrotny powyzej
normy wzrost stezenia aminotransferaz watrobowych.
Jako leczenie immunosupresyjne drugiego rzutu podano
dozylne wlewy immunoglobulin oraz przeprowadzano
immunofereze z satysfakcjonujacym efektem klinicznym
[14]. Opisano takze przypadek dziewczynki, u ktérej te-
rapia skojarzona glikokortykosteroidem, azatiopryna
oraz sulfapirydyna byta dobrze tolerowana i spowodo-
wata remisje choroby [15]. Kolejng mozliwoscia terapeu-
tyczna dla dzieci, zwlaszcza z nadwrazliwoscia na Swia-
tto, moze by¢ hydroksychlorochina [4].

W ostatnich latach w terapii pecherzycy preferuje
sie rytuksymab ze wzgledu na dobra tolerancje leku
oraz wysoka skutecznoé¢. U 21-miesiecznej dziew-
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Rituximab has been preferred in the treatment of
pemphigus in recent years because of its good tolerance
and high efficacy. A 21-month-old girl diagnosed with
PF was treated with systemic steroids, antibiotics, my-
cophenolate mofetil and intravenous immunoglobulin
infusions, however it was not until rituximab infusions
were administered that rapid clinical remission was
achieved [16]. Since experience in the treatment of PF in
the paediatric population is limited, further studies and
long-term follow-up are necessary to gain new insights.

CONCLUSIONS

Immunologic tests are a necessary complement of
the differential diagnosis of dermatoses in children
- particularly in cases where the clinical and histo-
pathological features are quite uncharacteristic, and
no improvement is observed after treatment.
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czynki z rozpoznang PF, u ktérej wczesniej stosowa-
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globulin, dopiero zastosowanie wlewé6w rytuksyma-
bu pozwolito na szybkie uzyskanie remisji klinicznej
[16]. Ze wzgledu na nieliczne do§wiadczenia w tera-
pii dzieci z PF konieczne sg dalsze badania i diugo-
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