[apalenie
opryszczkowate skory 99

Pecherzyki, pojawiajace sie pojedynczo lub w skupiskach, przypominaja
opryszczke zwykta. Trudno jest znale7¢ odpowiednie miejsce do wykonania
biopsji ze wzgledu na wykwity uszkodzone drapaniem.

Pecherzyki sa rozmieszczone symetrycznie na tokciach i kolanach, na skorze
owtosionej gtowy, na karku, barkach i posladkach.

Termin, opryszczkowate” odnosi sie do ukfadu wykwitdw przypominajace-
qo opryszczke zwykl.

b AR
o : <
."" nt}* B

- L aty
’ﬁ‘k"c-’q:-li‘* =k =;

Biopsja skory ukaZUJe podnaskorkowe przestrzenle i szczyty brodawek skor—
nych wypetnione granulocytami obojetnochtonnymi i nieliczne eozynofile
w gornych warstwach skory wiasciwej.




[apalenie
opryszczkowate skory

OPIS OGOLNY
Rzadko wystepujaca, przewlekta choroba pecherzowo-pecherzykowa skory,
cechujaca sie silnym, uporczywym swigdem i pieczeniem, wspdtistniejaca
Z glutenozalezng enteropatia.
PRZEBIEG

Poczatek choroby przypada na okres 2—5 dekady Zycia. = Dzieci chorujg
rzadko. = Zachorowalnos¢ to 11-39 przypadkdw na 100 000 oséb. = Mez-
zyZni chorujg dwa razy czesciej niz kobiety. = Rzadziej schorzenie wystepu-
je u rasy czamej i Azjatow. © Stwierdza sie wyrazny zwiazek z antygenami
zgodnosci tkankowej DRw3, B8 i DQw2.

OBRAZ KLINICZNY

Najczesciej obserwowane s3 skupione pecherzyki lub nadzerki oraz ru-
mienie i grudki obrzekowe, ktdre sg rozmieszczone symetrycznie: na fok-
ciach i kolanach, w okolicy kosci krzyzowej i na karku. Mniej czesto zmiany
maja charakter rozsiany. Rzadko pojawiaj sie wykwity w jamie ustnej.
Zajecie przewodu pokarmowego jest najczesciej bezobjawowe, intensyw-
nos¢ zas zmian skérnych nie koreluje ze stopniem uszkodzenia jelit. « Biop-
sja jelita cienkiego wykazuje zanik kosmkéw jelitowych. Wiaczenie diety
bezglutenowej ma zapobiega¢ wystapieniu chtoniakdw jelita cienkiego.
Badanie immunofluorescencyjne wycinka skdry, ktdre jest rekomendowane
dla wszystkich chorob pecherzowych, w tym wypadku pokazuje naciek za-
palny ztozony gtéwnie z granulocytéw obojetnochtonnych z pojedynczymi
eozynofilami, obecny w gérnej warstwie skéry whasciwej. = Bezposrednie
badanie immunofluorescencyjne wykonane ze skéry otaczajacej wykwity
wykazuje w 90% przypadkéw obecnos¢ ziamistych lub widknistych zto-
g6w lgA w brodawkach skdry.

POSTEPOWANIE | LECZENIE

Diagnostyka, obejmujaca biopsje skory i badania immunologiczne, po-
winna by przeprowadzona przez odpowiednia placéwke dermatologiczna.

Celem terapii jest zahamowanie wysiewu zmian skémych i wyelimino-
wanie Swiadu. = Doustna terapia dapsonem w dawce 100—150 mg/dobe
zmniejsza swiad juz po 48—72 godzinach. Dawka podtrzymujaca waha sie
w granicach 25-200 mg/dobe. Przed wigczeniem leczenia powinno sie
oznaczy¢ stezenie dehydrogenazy glukozo-6-fosforanowej. = Dieta bezglu-
tenowa pozwala na zmniejszenie dawek dapsonu, a w niektérych przypad-
kach nawet na catkowite odstawienie leku.

Diagnostyka réznicowa por.
48 85 102



Pecherzyca zwykia

e o

Zmiany $luzéwkowe w jamie ustnej na ogét wyprzedzaja wystapienie
skérnych pecherzy o tygodnie.

Przerwanie pecherzy jest tatwe, poniewaz ich cienka pokrywa skfada sie
jedynie z gérych warstw naskérka, co powoduje ich wybitng nietrwatos¢.
Zmiany goja sie z pozostawieniem brazowych przebarwier, ale bez
bliznowacenia.
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Biopsja skrna ukazuje Srddnaskdrkowy pecherz lub akantolize (utrata po-
taczen pomiedzy komérkami naskérka) i nieznacznie lub Srednio nasilony
naciek eozynofilowy.

Srednio choroba rozpoczyna sie w 60 roku zycia. Czeste jest zajecie skory
i blon Sluzowych przez Srodnaskdrkowe pecherze.

Diagnostyka réznicowa por.
41 85 102



Pecherzyca zwykta

OPIS 0GOLNY

Rzadko wystepujaca, potencjalnie zagrazajaca Zyciu choroba autoimmuno-
logiczna. Cechuje j3 wystepowanie srédnaskérkowego pecherza w obrebie
skory i bton Sluzowych. Czesto zdarza sig posta¢ dotyczaca wytacznie bton
Sluzowych.

PRZEBIEG

Srednio pierwsze zmiany pojawiajg sie ok. 60 roku zycia, kobiety i mez-
zy2ni chorujg jednakowo czesto. Chorobe stwierdza sie w 0,5-3,2 przy-
padkach na 1 mln os6b, najczesciej w populadji potomkéw Zyddw aszke-
nazyjskich. Zmiany na btonach sluzowych na ogét wyprzedzaja pecherzowe
wykwity skérne o tygodnie, a nawet miesiace. Wiekszos¢ pacjentow podaje
W wywiadzie uczucie podraznienia i tkliwosci.
OBRAZ KLINICZNY

Pecherze wielkosci 1-3 cm. Poczatkowo zmiany sa pojedyncze, ograniczo-
ne, w przypadkach nieleczonych ulegajace uogélnieniu. « Pecherze fatwo
pekaja, poniewaz ich pokrywe stanowia jedynie gérme warstwy naskorka.
Przy lekkim ucisku ptyn w pecherzu przemieszcza sig na obwdd, a pecherz
rozszerza sie (objaw Ashoe i Hansena). Potarcie skéry nieobjetej zmianami
chorobowymi powoduje powstanie pecherza (objaw Nikolskiego). = Nad-
zerki goja sie bez bliznowacenia. « Bolesne nadzerki w jamie ustnej obser-
wowane 3 u ok. 50—70% pacjentéw i dopiero po kilku tygodniach, a nawet
miesiacach pojawiajq sie zmiany na skérze. = Biopsja skérmna z wykonanym
badaniemimmunofluorescencyjnym jest zalecana we wszystkich chorobach
pecherzowych skéry. Uwidacznia pecherz Srédnaskérkowy albo rozdzielenie
komorek naskérka i naciek eozynofilowy. « Biopsje nalezy wykonac z dwdch
miejsc: brzequ $wiezej zmiany oraz ze skory otoczenia. W badaniu obserwu-
jesie IgG i skladowa dopetniacza (3 w przestrzeniach miedzykomérkowych.

Imunofluorescencja posrednia potwierdza obecnos¢ przeciwciat krazacych
klasy 1gG u 80—-90% pacjentéw w aktywnym okresie choroby. Te przeciw-
ciafa sq skierowane przeciwko desmogleinie-3 i czasteczkom adhezyjnym
keratynocyt6éw. Poziom przeciwciat koreluje z nasileniem choroby.

POSTEPOWANIE | LECZENIE

Diagnostyka i leczenie powinny by¢ prowadzone przez specjaliste der-
matologa. = Standardowym leczeniem jest stosowanie terapii skojarzonej
Z uzyciem prednizonu i lekdw immunosupresyjnych, takich jak azatiopryna
i cyklofosfamid. Poczatkowa dawka prednizonu, 40—120 mg/dobe, jest
zmniejszana stopniowo do minimalnej dawki podtrzymujacej — kontrolu-
jacej aktywnos¢ choroby. « Cyklofosfamid (1,5-2,5 mg/kg m.c. na dobe)
i azatiopryna (1,0-2,5 mg/kg m.c. na dobg) sa podawane jednoczesnie
lub juz po wiaczeniu steroidoterapii. « Wskaznikiem remisji jest negatywny
wynik bezposredniego badania immunofluorescencyjnego. « Immunoglo-
bulina dozylnie (7.v.) jest zalecana u pacjentéw z ciezkg postacia pecherzycy,
jezeli konwencjonalna terapia nie daje rezultatow lub jest przeciwwskazana.
Terapia z uzyciem /.. Ig koriczy sie stopniowym obnizeniem stezenia auto-
przeciwciat.

Diagnostyka réznicowa por.
41 85 102



Pecherzyca lisciasta jest pecherzowg chorobg autoimmunologiczng,
ktdra cechuje sie powstawaniem srédnaskérkowych pecherzy, nadzerek,
Ztuszczania i strupow.

tolizg (przerwanie potgczer miedzykomédrkowych) w warstwach gémych
naskdrka i naciekiem z granulocytéw kwasochtonnych o niewielkim badz
umiarkowanym nasileniu.

Zmiany skorne rozwijaja sie powoli od zajecia skdry twarzy (lokalizacja

w typie motyla) lub na skérze owtosionej gtowy, klatki piersiowej lub na
plecach, stanowiac zmiany o charakterze ograniczonym lub rozlegte ogni-
ska rumieniowe-ztuszczajace z obecnoscig strupdw lub (rzadziej) pecherzy.
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Pokrywa pecherza jest tak cienka, ze szybko peka. Ptyn surowiczy
wydobywa sie na zewnatrz i zasycha, tworzac miejscowe lub uogdlnione
powierzchnie pokryte strupami. Cate, nietkniete pecherze s3 niekiedy
widoczne w poblizu nadzerek.

Diagnostyka réznicowa por.
40 46 100



Pecherzyca lisciasta

OPIS 0GOLNY
Autoimmunologiczna, powierzchowna choroba skéry z obecnoscia Srodna-
skrkowych pecherzy, cechujaca sie wykwitami typu zfuszczania, nadzerek
i strupow.
PRZEBIEG

Wystepowanie pecherzycy lisciastej cechuje wieksza rozpietos¢ wieku
niz pecherzycy zwyktej. = Nie stwierdza sie tez czestszego wystepowania
choroby u jakiejkolwiek rasy. = Bol i pieczenie s3 zgtaszane przez pacjen-
tow znacznie czedciej niz Swiad. © Storice i ciepto moga nasilac objawy.
Przez wiele lat schorzenie moze mie¢ charakter ograniczony lub pogtebiac
sie gwattownie, przyjmujac posta¢ uogdlniong o typie ztuszczajacej erytro-
dermii. W przypadkach nieleczonych moze prowadzic do $mierci. = Czgsto
wspétistnieje z innymi chorobami autoimmunologicznymi, takimi jak grasi-
(zak zy ciezka miastenia rzekomoporazna. « fogo selvagem (z J. portugal-
skiego: dziki ogiel) to endemiczna posta¢ pecherzycy lisciastej, wystepujaca
na niektdrych obszarach wiejskich Brazylii i Kolumbii. = Pecherzyca rumie-
niowata (zespét Seneara i Uchera) moze by¢ potaczeniem objawdw ograni-
czonej pecherzycy lisciastej (zmiany na twarzy i w okolicach fojotokowych)
Z uktadowym toczniem rumieniowatym. W wielu przypadkach stwierdza
sie u chorych obecnos¢ przeciwciat przeciwjadrowych, ale bez jakichkolwiek
innych objawdw tocznia. = Schorzenie jest rozpoznawane u 5% pacjentow
przyjmujacych D-penicylaming lub kaptopril. Wigkszos¢ przypadkéw prze-
biega tagodnie i moze samoistnie ustepowac po odstawieniu lekéw.
OBRAZ KLINICZNY

Wezesna pecherzyca lisciasta moze przypominac fojotokowe zapalenie
skéry albo inne grudkowo-ztuszczajace chordby skory. Wykwity pojawiaja
sie w ,okolicach fojotokowych” na twarzy, skérze owtosionej gtowy, klatce
piersiowej lub gornej czesci plecow. = Schorzenie, zlokalizowane lub uogdl-
nione, moze mie¢ charakterystyczne cechy: wykwity rumieniowo-ztusz-
(zajace, plaskie strupy i niekiedy pecherze. = Pokrywa pecherza jest bardzo
cienka, wiec tatwo peka. Wydzielina wyptywa na zewnatrz i zasycha, two-
rzac niewielkie bad? rozlegfe strupy. = Biopsja skdrna z wykonaniem bada-
nia histopatologicznego i bezposredniej immunofluorescendji jest zalecana
we wszystkich chorobach pecherzowych. Pokazuja one obecnos¢ Srédna-
skrkowych pecherzy i/ lub utrate potaczert pomiedzy komdrkami naskorka.
Bezposrednie badanie immunofluorescencyjne wymaga wykonania biopsji
z dwach miejsc: jedng z aktywnego brzequ, drugg z pozornie niezmienionej
skory otaczajacej. W naskérku, w przestrzeniach miedzykomérkowych, uwi-
doczniaja sie przeciwciata IgG, a czasem takze dopetniacz. Nienaruszone pe-
cherze sq znajdowane raczej rzadko, niekiedy mozna je stwierdzic¢ w poblizu
nadzerek. = W posrednim badaniu immunofluorescencyjnym (z surowicy
krwi) w 75% przypadkow aktywnej postaci choroby znajdowane sq krazace
przeciwciata lG, skierowane przeciwko desmogleinie-1. Poziom przeciw-
ciat koreluje z nasileniem procesu chorobowego. Przeciwciata wykrywane
w pecherzycy zwyktej s3 odmienne od tych, ktdre s3 wykazywane w przy-
padku pecherzycy lisciastej, stad nalezy korzystac z odmiennych substratow
tkankowych. « Potarcie skory nieobjetej zmianami chorobowymi powoduje
spelzanie gérnych warstw naskdrka.

POSTEPOWANIE | LECZENIE

Postac wczesna, ograniczona, moze byc leczona zewnetrznie preparatami
steroidowymi z grup I-lll. = W postaciach aktywnych pecherzycy lisciastej,
cechujgcych sie tendencjg do rozlegtego zajmowania skory, nalezy prowa-
dzi¢ terapie analogiczng do tej, jaka jest stosowana w pecherzycy zwykfej.

Diagnostyka réznicowa por.
40 46 100



Pemfigoid pecherzowy

Pemfigoid zaczyna sie zlokalizowanym rumieniem albo swedzacymi,
pokrzywkowymi ogniskami, ktdre stopniowo powiekszaja sie i ulegaja
obrzekowi.

Wysiew zmian ma czesto charakter uogolniony i symetryczny. W ciagu 1-3
tygodni ogniska przybieraja kolor ciemnoczerwony lub siny; przypo-
minajace rumien wielopostaciowy pecherze i pecherzyki pojawiaja sie
gwattownie na zmienionej skérze.

Pecherze pekaja w ciagu tygodnia, pozostawiajac szybko gojace sie nad-
zerki. Zmiany toczniowe na owtosionej skérze glowy s3 przyczyna tysienia
bliznowaciejacego.

Badanie histopatologiczne uwidocznia podnaskérkowe pecherze z nacie-
kiem eozynofilowym w skorze whasciwej i wewnatrz pecherza.

Diagnostyka réznicowa por.
24 84 85



Pemfigoid pecherzowy

OPIS

Rzadko wystepujaca, autoimmunologiczna choroba skdry, gtownie dotycza-
ca 0s0b w wieku starszym, ktora cechuje sie obecnoscig podnaskérkowych
pecherzy.

PRZEBIEG

Wiekszos¢ stanowig chorzy powyzej 60 roku Zycia. = Nie stwierdzono
W jej wystepowaniu zaleznosci rasowej ani piciowej. = W chorobie wykry-
wane s3 autoprzeciwciata klasy 1gG skierowane przeciwko biatkom hemi-
desmosomow. Czynniki wyzwalajace powstawanie przeciwciat pozostaja
nieznane. Opisano wystepowanie pemfigoidu po niektdrych lekach (takich
jak: furosemid, kaptopril, niektére n.l.p.z.). « W przypadkach nieleczonych
schorzenie moze mie¢ przebieg stacjonary, gwattownie sie uogdlni¢ lub
ulec samoistnej remisji. = W ciagu pierwszych dwdch lat nalezy spodziewac
sie nawrotu u 30% chorych, a do trzech lat u 50%. Ponowne zachorowanie
na 0got przebiega fagodniej. = Wspdtczynnik umieralnosci w pierwszym
roku choroby wynosi 19%. (zesciej powodem zgonu s3 powikiania pole-
kowe niz sama choroba.

OBRAZ KLINICZNY

Najczesciej na skérze pojawiaja sie liczne pecherze, wykazujace tendencje
do zajmowania okolic wyprzeniowych. W licznych przypadkach przed wy-
stapieniem pecherzy obserwuije sie wykwity pokrzywkowe, liczne rumienie
i swedzace grudki obrzekowe, zlewajace sig w blaszki. Po uptywie 1-3
tygodni blaszki przybieraja barwe ciemnoczerwong, a na ich powierzchni
pojawiaja sie pecherzyki i pecherze. Pecherze s3 dobrze napiete. Po naci-
Snieciu nie dochodzi do typowego dla pecherzycy wnikania ptynu do skéry
otoczenia i obwodowego powiekszania sie pecherza. W ciaqu tygodnia
pecherze pekaja, pozostawiajac nieposzerzajace sie nadzerki, ktre szybko
sie goja. ~ We krwi obwodowej moZliwa jest eozynofilia. « Jak w kazdej
chorobie pecherzowej, podstawa rozpoznania sg: biopsja skéry (w ktdrej
stwierdza sie podnaskdrkowe pecherze, a w ich Swietle i w skérze wiasciwej
granulocyty kwasochtonne) oraz badania immunofluorescencyjne. = Bez-
posrednie badanie immunofluorescencyjne, wykonane ze skéry otaczajacej
pecherze, w 90% przypadkéw uwidocznia linijne ztogi IgG i/lub sktadowej
(3 dopetniacza w btonie podstawnej. = U prawie 70% chorych w immuno-
fluorescendji posredniej stwierdza sie krazace autoprzeciwciata. Ich miano
inaczej niz w pecherzycy nie koreluje ze stopniem nasilenia choroby.

POSTEPOWANIE | LECZENIE

Pacjent, niezaleznie od statej opieki pracownikow podstawowej opieki
zdrowotnej, powinien by¢ okresowo konsultowany przez dermatologa.
Celem terapii jest zahamowanie wysiewu zmian skornych, ograniczenie
Swiadu i zapobieganie wtérnym infekcjom. = Leczeniem z wyboru wydaje
sie prednizon podawany w dawce 1,0—1,5mg/kg m.c./dobe, az do ustapie-
nia pecherzy. 28 dni najczesciej wystarcza do osiagniecia remisji; nastepnie
stosuje sie dawki podtrzymujace: przez 3 miesigce — 0,5 mg/kg m.c./dobe,
potem przez 6 miesiecy — 0,2 mg/kg m.c./dobe. = Az 40% pacjentow do-
brze odpowiada tez na leczenie dapsonem (100 mg/dobe) stosowanym
w monoterapii. = (zesto korzystne jest stosowanie terapii skojarzonej, np.
prednizonu z dapsonem, a w razie braku poprawy z innymi lekami immu-
nosupresyjnymi, takimi jak cyklofosfamid i azatiopryna. « W ograniczonej
postaci choroby wystarczy zewnetrzne aplikowanie (dwa razy dziennie)
steroidéw grupy | az do ustapienia objawdw skérnych, a nastepnie konty-
nuowanie terapii przez dwa tygodnie. © Leczenie moze by¢ wspomagane
przez antybiotyki — tetracykling 1,0-2,5 g/dobe, minocykline 200 mg/
/dobe i niacynamid 1,5-2,5 g/dobg. = Hydroksyzyna stosowana nawet co
4 qgodziny, w dawce 10—50 mg, kontroluje swigd i powoduje sedacje (nalezy
ja stosowac ostroznie u 0s6b starszych!). = Szczegélnej opieki wymagaja
pacjendi obtoznie chorzy (materace przeciwodlezynowe, Srodki ochronne
i whasciwa pielegnacja).

Diagnostyka réznicowa por.
24 84 85



