
Postępy Dermatologii i Alergologii XXVI; 2009/6506

AAddrreess  ddoo  kkoorreessppoonnddeennccjjii::  dr n. med. Beata Bergler-Czop, Katedra i Klinika Dermatologii Śląskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach,
ul. Francuska 20/24, 40-027 Katowice, tel./faks +48 32 256 11 82, e-mail: biuro@labderm.pl

Pemfigoid pęcherzowy – badanie retrospektywne populacji
pacjentów hospitalizowanych w Klinice Dermatologii 
Śląskiego Uniwersytetu Medycznego oraz na oddziałach
dermatologicznych województwa śląskiego

Bullous pemphigoid – a retrospective study of the population of patients hospitalized 
in the Chair and Clinic of Dermatology, Silesian Medical University, and Departments 
of Dermatology in Silesia

Beata Bergler-Czop, Ligia Brzezińska-Wcisło, Anna Lis-Święty, Magdalena Podskarbi

Katedra i Klinika Dermatologii Śląskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach,
kierownik Katedry i Kliniki: prof. dr hab. n. med. Ligia Brzezińska-Wcisło

Post Dermatol Alergol 2009; XXVI, 6: 506–513

Artykuł oryginalny/Original paper

Streszczenie
WWpprroowwaaddzzeenniiee::  Pemfigoid pęcherzowy (pemphigoid bullosus) jest najczęściej występującym schorzeniem z grupy
chorób pęcherzowych. Dotyczy zwykle osób starszych, a ryzyko względne zachorowania w 90. roku życia jest blisko
300-krotnie większe niż w 60. roku życia. W 15–20% przypadków pemfigoid pęcherzowy może być rewelatorem pa-
raneoplastycznym. Opisywano przypadki typowych pęcherzowych zmian skórnych zarówno poprzedzających roz-
wój, jak i współistniejących z nowotworami.
CCeell::  Ocena częstości występowania pemfigoidu w różnych grupach wiekowych, metod i wyników leczenia, współ-
istnienia z chorobami nowotworowymi (ewentualnie zespół paraneoplastyczny) i innymi schorzeniami dodatkowy-
mi, wpływu leków stosowanych przez pacjentów na etiologię pemfigoidu, czynników rokowniczych, obecności eozy-
nofilii i stężenia albumin w surowicy.
MMaatteerriiaałł  ii mmeettooddyy::  Badanie przeprowadzono za pomocą retrospektywnej analizy wśród 235 pacjentów, w tym 142
kobiet i 93 mężczyzn, ze średnią wieku 68,67 ±12,3 roku, hospitalizowanych w Klinice Dermatologii SUM w Katowi-
cach i na 10 oddziałach dermatologicznych województwa śląskiego w latach 2000–2009.
WWyynniikkii::  W leczeniu ogólnym najczęściej stosowano prednizon w monoterapii (70 pacjentów, 29,7%) lub leczenie ko-
jarzone kortykosteroidem i antybiotykiem lub lekiem immunosupresyjnym (107 pacjentów, 45,53%). Efekty terapii
oceniono jako bardzo dobre u 139 pacjentów (59,1%), dobre u 71 pacjentów (30,2%), a jako dostateczne u 25 pa-
cjentów (10,7%). U 206 chorych (87,65%) występowały współistniejące ogólnoustrojowe schorzenia towarzyszące,
a u kolejnych 10 (4,25%) rozpoznano chorobę nowotworową. Eozynofilię stwierdzono u 75 pacjentów (31,9%), a hipo-
albuminemię u 131 osób (55,75%).
WWnniioosskkii:: Badanie potwierdziło, że pemfigoid pęcherzowy występuje zwykle u osób po 65. roku życia. U pacjentów
często stwierdza się współwystępowanie ogólnoustrojowych schorzeń towarzyszących, wśród których należy brać
pod uwagę także schorzenia nowotworowe.

SSłłoowwaa  kklluucczzoowwee::  pemfigoid, zespół paraneoplastyczny, leczenie.

Abstract
IInnttrroodduuccttiioonn:: Bullous pemphigoid is the most common bullous disease. It affects mainly elderly people; the relative
risk of falling ill at the age of 90 is almost 300 times higher than at the age of 60. Bullous pemphigoid can be 
a paraneoplastic sign – there are described cases of malignant tumour before, during and after the appearance 
of typical bullous skin changes. The number of patients with a malignant internal tumour has been estimated at 15-20%.
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Wprowadzenie

Pemfigoid pęcherzowy (pemphigoid bullosus) jest naj-
częściej występującym schorzeniem z grupy chorób pę-
cherzowych. Dotyczy zwykle osób starszych, a ryzyko
względne zachorowania w 90. roku życia jest blisko 
300-krotnie większe niż w 60. roku życia [1]. Uważa się
jednak, że chorobę tę można spotkać w każdej grupie wie-
kowej. Etiologia pemfigoidu nadal nie jest znana. Główną
rolę przypisuje się przeciwciałom przeciwko antygenom
strefy błony podstawnej (basement membrane zone – BMZ).

Początek choroby może być niecharakterystyczny, na
skórze mogą pojawiać się zmiany pokrzywkowate, rumie-
niowato-obrzękowe lub wypryskowe. Z czasem dochodzi
do rozwoju pęcherzy na podłożu skóry niezmienionej lub
w obrębie rumieni i obrzęków, o stosunkowo trwałej, na-
piętej pokrywie wypełnionej płynem surowiczym. W wy-
niku ich pęknięcia powstają nadżerki pokryte krwotocz-
nymi strupami. Zmianom skórnym może towarzyszyć
świąd. U ok. 20–30% chorych mogą pojawić się zmiany
w obrębie błon śluzowych jamy ustnej w postaci drob-
nych pęcherzy lub dobrze odgraniczonych, bolesnych nad-
żerek, ustępujących bez bliznowacenia.

Diagnostyka różnicowa obejmuje przede wszystkim
inne choroby pęcherzowe (linijna IgA dermatoza, pęche-
rzyca zwykła, opryszczkowate zapalenie skóry, nabyte pę-
cherzowe oddzielanie się naskórka).

Wykształcenie się pęcherza jest efektem procesów ko-
mórkowych i humoralnych, związanych z aktywacją do-
pełniacza, naciekiem komórek obojętnochłonnych, de-
granulacją mastocytów i aktywacją makrofagów. Do 
rozszczepienia naskórka dochodzi w górnej części blaszki
jasnej, tuż pod keratynocytami warstwy podstawnej,
wskutek uwolnienia enzymów proteolitycznych. U ponad
95% pacjentów występują przeciwciała klasy IgG skiero-
wane przeciwko jednemu z dwóch typów antygenów
– BPAG2 (typ XVII kolagenu), który jest przezbłonową skła-
dową hemidesmosomu o ciężarze 180 kDa, oraz BPAG1,
białkiem o ciężarze 230 kDa związanym z wewnętrzną
blaszką hemidesmosomu. BPAG2 jest antygenem ze-

wnątrzkomórkowym i uważa się go za miejsce rozpoczę-
cia procesu chorobowego.

Badanie histopatologiczne pozwala na wstępne roz-
poznanie pemfigoidu. Typowym obrazem jest podnaskór-
kowy pęcherz, którego pokrywę stanowi cały naskórek.
W celu potwierdzenia rozpoznania rutynowo wykorzystu-
je się techniki immunofluorescencji pośredniej (indirect
immunofluorescence – IIF) – wykrywanie w surowicy au-
toprzeciwciał BP 180 i BP 230 metodą ELISA lub immuno-
blot – oraz immunofluorescencji bezpośredniej (direct im-
munofluorescence – DIF) – wykrywanie złogów składowej
C3 dopełniacza i IgG wzdłuż łącza skórno-naskórkowego
w wycinku skórnym z pogranicza zmiany. Zaproponowa-
no także cztery kliniczne kryteria, które mogą ułatwić roz-
poznanie pemfigoidu na podstawie obrazu klinicznego
– wiek powyżej 70 lat, niewystępowanie atroficznych
zmian bliznowaciejących, brak zmian w obrębie błon ślu-
zowych, brak lub dyskretne zmiany w obrębie skóry twa-
rzy i szyi [2–4].

Pemfigoid pęcherzowy może być rewelatorem para-
neoplastycznym. Opisywano przypadki wystąpienia no-
wotworu złośliwego przed ujawnieniem, w trakcie lub po
pojawieniu się typowych pęcherzowych zmian skórnych.
Liczbę pacjentów z nowotworem narządów wewnętrz-
nych oszacowano na 15–20%. Pemfigoid paraneoplastycz-
ny najczęściej współistnieje z gruczolakorakami przewo-
du pokarmowego, szczególnie żołądka i jelita grubego.
Rzadziej stwierdzano współistnienie raków skóry, błony
śluzowej macicy, sutka, płuc, ślinianki, gruczołu krokowe-
go i chorobą Castelmana. Niektórzy autorzy podają jed-
nak w wątpliwość związek pemfigoidu ze zwiększeniem
ryzyka onkologicznego – wyniki badań nie rozstrzygają
jednoznacznie, czy częstość występowania nowotworów
jest częstsza niż w grupie kontrolnej [5, 6]. Opisano tak-
że przypadki zachorowania po stosowaniu leków, zwłasz-
cza po jednoczesnym przyjmowaniu leków przeciwnadciś-
nieniowych i moczopędnych (szczególnie furosemidu).
Rokowanie w pemfigoidzie pęcherzowym zależy od wie-
ku, schorzeń towarzyszących oraz indeksu Karnofsky’ego,
a w mniejszym stopniu od rozległości zmian skórnych [7].

AAiimm:: To assess the risk of falling ill in various age groups, methods and results of treatment, coexistence with
malignant tumours (paraneoplastic syndrome?) and other diseases, influence of drugs used by patients for aetiology
of bullous pemphigoid, and evaluation of prognostic factors such as eosinophilia and albumin level in blood serum.
MMaatteerriiaall  aanndd  mmeetthhooddss::  The study was conducted with retrospective analysis of 235 patients, 142 women and 93
men, average 68.67 ±12.3 years old, hospitalized in the Department of Dermatology, Medical University of Silesia,
and 10 dermatology wards in Silesian province in the years 2000-2009.
RReessuullttss::  Prednisone was the most frequently used drug in oral monotherapy (70 patients, 29.7%), then oral
corticosteroids with antibiotics or immunosuppressive treatment (107 patients, 45.53%). Therapy effect was evaluated
as very good in 139 patients (59.1%), good in 71 patients (30.2%) and satisfactory in 25 patients (10.7%). In 206
patients (87.65%) comorbidities were found, and in 10 patients (4.25%) cancer occurred. Eosinophilia was found in
75 patients (31.9%) and hypoalbuminaemia in 131 patients (55.75%).
CCoonncclluussiioonnss::  This study confirmed that bullous pemphigoid usually occurs after age 65; in patients comorbidities
often coexist, with the possibility of some types of cancer among them.

KKeeyy  wwoorrddss::  pemphigoid, paraneoplastic syndrome, treatment.
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Dodatkowym czynnikiem ryzyka wystąpienia zgonu jest
małe stężenie albumin w surowicy [8]. Fairley i wsp. [9]
jako czynniki rokownicze podają również poziom eozyno-
fili oraz IgE u chorych. Za główną przyczynę zgonu u pa-
cjentów z pemfigoidem uważa się powikłania lecznicze,
chociaż steroidy nadal są uważane za lek z wyboru, w daw-
ce 0,5–1,0 mg/kg m.c./dobę w przeliczeniu na prednizon.
Rzadziej stosuje się azatioprynę (należy bezwzględnie uni-
kać jednoczesnego podawania allopurinolu – ryzyko wy-
stąpienia mielodysplazji), chlorambucyl, mikofenolan mo-
fetilu, metotreksat, dapson, antybiotyki (makrolidy lub
tetracykliny) w połączeniu z amidem kwasu nikotynowe-
go, dożylne wlewy immunoglobulin i plazmaferezę. Za naj-
bezpieczniejszą terapię uważa się silnie działające stero-
idy stosowane miejscowo. Obecnie w leczeniu ciężkich

postaci pemfigoidu pęcherzowego prowadzi się badania
kliniczne z zastosowaniem leków biologicznych – rituksy-
mabu, imatinibu i etanerceptu [3, 10–12]. Monnier-Muri-
na i wsp. [13] przedstawili przypadek pemfigoidu pęche-
rzowego u pacjenta z łuszczycą, który został indukowany
terapią efalizumabem. 

Cel

Celem pracy była ocena częstości występowania
pemfigoidu w różnych grupach wiekowych, metod 
i wyników leczenia, współistnienia z chorobami nowo-
tworowymi (ewentualnie zespół paraneoplastyczny?)
i innymi schorzeniami dodatkowymi, wpływu leków sto-
sowanych przez pacjentów na etiologię pemfigoidu, czyn-
ników rokowniczych, obecności eozynofilii i stężenia al-
bumin w surowicy.

Materiał i metody

Badanie przeprowadzono za pomocą retrospektywnej
analizy historii chorób oraz kartotek leczenia ambulato-
ryjnego pacjentów, którzy w latach 2000–2009 byli 
hospitalizowani w Klinice Dermatologii Śląskiego Uniwer-
sytetu Medycznego oraz na 10 oddziałach dermatologicz-
nych województwa śląskiego z rozpoznaniem pemfigo-
idu pęcherzowego. Pod uwagę brano dane z pierwszego
pobytu diagnostycznego w klinice i na oddziale dermato-
logicznym. Wykluczono pacjentów wcześniej leczonych
i diagnozowanych w innych placówkach.

Wyniki

W latach 2000–2009 w Klinice Dermatologii i na od-
działach dermatologicznych hospitalizowano 235 pacjen-
tów z rozpoznaniem pemfigoidu pęcherzowego – 142 ko-
biety i 93 mężczyzn. Średnia wieku wynosiła 68,67 ±12,13
roku, z czego średnia wieku kobiet 71,4 ±13,01 roku, a męż-
czyzn 67,36 ±13,02 roku (ryc. 1.–6.). Średni czas trwania róż-
nie nasilonych zmian skórnych przed diagnostyką wynosił
aż 27 mies. (u kobiet – 32,65 mies., a u mężczyzn 29,3 mies.).

W badaniu histopatologicznym wycinka skóry u 100%
pacjentów potwierdzono rozpoznanie pemfigoidu pęche-
rzowego. Badanie DIF wykonano u 147 chorych (62,55%,
82 kobiet, 65 mężczyzn). Wynik dodatni uzyskano u 139 pa-
cjentów (94,55%, 78 kobiet i 61 mężczyzn), natomiast ujem-
ny – u 8 osób (5,45%, 4 kobiet i 4 mężczyzn) (ryc. 7., tab. 1.).

Badanie IIF przeprowadzono u wszystkich badanych
pacjentów. Wynik dodatni uzyskano u 227 osób (96,6%,
137 kobiet i 90 mężczyzn), ujemny – u 8 osób (3,4%, 5 ko-
biet i 3 mężczyzn) (ryc. 8., tab. 1.).

Podwyższony poziom leukocytozy stwierdzono 
u 27 chorych (11,5%, 17 kobiet i 10 mężczyzn). U jednego
mężczyzny (0,42%) poziom leukocytów był obniżony. Pod-
wyższony poziom eozynofilów wykazano u 75 pacjentów
(31,9%, 49 kobiet i 26 mężczyzn). Stężenie albumin było

RRyycc..  11..  Kobiety i mężczyźni z rozpoznaniem pemfigoidu

kobiety

mężczyźni

RRyycc..  22..  Pacjentka, lat 85, wysiew dobrze napiętych pęcherzy
na tułowiu, kończynach górnych i dolnych
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RRyycc..  66..  Pacjentka, lat 81, liczne pęcherze o podłożu rumie-
niowym, rumienie obrzękowe i nadżerki na tułowiu i koń-
czynach

RRyycc..  55..  Pacjentka, lat 81, pęcherze o podłożu rumieniowym,
rumienie obrzękowe i nadżerki na kończynach górnych

RRyycc..  44..  Pacjentka, lat 65, napięte pęcherze, rumienie 
i nadżerki umiejscowione na plecach

zmniejszone u 131 chorych (55,75%; 81 kobiet i 50 męż-
czyzn) (ryc. 9.).

W ogólnym leczeniu pemfigoidu pęcherzowego naj-
częściej stosowano prednizon [70 osób (29,7%), 39 męż-
czyzn i 31 kobiet]. Wyniki wykorzystania innych metod le-
czenia ogólnego tego schorzenia przedstawiono w tab. 2.

RRyycc..  33..  Pacjentka, lat 65, rumienie, pęcherze zlokalizowane
wzdłuż blizny po prawostronnej mastektomii

Pemfigoid pęcherzowy – badanie retrospektywne populacji pacjentów hospitalizowanych w Klinice Dermatologii 
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Wszystkich pacjentów leczono zewnętrznie preparata-
mi kortykosteroidów i emolientami. U 107 chorych (45,53%,
71 kobiet i 36 mężczyzn) stosowano więcej niż jeden lek
ogólny (najczęściej kortykosteroid ogólny i antybiotyk lub
kortykosteroid i lek immunosupresyjny). Zastosowane le-
czenie zostało ocenione jako bardzo dobre u 139 osób
(59,1%, 61 kobiet i 78 mężczyzn), jako dobre u 71 pacjen-
tów (30,2%, 65 kobiet i 6 mężczyzn), a jako dostateczne 
u 25 osób (10,7%, 16 kobiet i 9 mężczyzn) (ryc. 10.).

U 206 chorych (87,65%) występowały następujące
schorzenia towarzyszące: nadciśnienie tętnicze (121 osób,
59,9%), choroba niedokrwienna serca (29 pacjentów,
14,35%), padaczka (17 osób, 8,41%), cukrzyca typu 2 
(27 pacjentów, 13,36%), niedoczynność tarczycy (12 osób,
5,94%, w tym u 4 autoimmunologiczne zapalenie tarczy-
cy). U 10 pacjentów (4,25%) stwierdzono choroby nowo-
tworowe (1 – przewlekła białaczka limfatyczna, 3 – rak sut-
ka, 1 – rak nerki prawej, 2 – gruczolakorak prostaty, 
2 – rak płuc, 1 – czerniak złośliwy). Z powodu współistnie-
jących schorzeń 79 pacjentów (33,6%) przyjmowało leki.
Najczęściej stosowanymi były leki przeciwnadciśnienio-
we: enalapril, kaptopril i furosemid.

Od wielu lat papierosy paliło 37 chorych (15,7%, 13 ko-
biet i 24 mężczyzn). U kobiet zwrócono również uwagę na

wiek wystąpienia ostatniej miesiączki oraz liczbę poro-
dów i ciąż. Średni wiek wystąpienia ostatniej miesiączki
wynosił 50,1 ±5,26 roku, natomiast średnia liczba poro-
dów wynosiła 2, a ciąż – 3.

U 93 chorych przeprowadzono badanie markerów no-
wotworowych, takich jak CEA, CA125 i PSA. Jedynie u pa-
cjenta z rozpoznanym rakiem gruczołu krokowego stęże-
nie PSA było zwiększone. Zwiększone stężenie markera
CEA stwierdzono u 6 pacjentek.
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RRyycc..  77..  Wyniki DIF u badanych pacjentów

ujemny

dodatni

RRyycc..  88..  Wyniki IIF u badanych pacjentów

ujemny

dodatni

RRyycc..  99..  Stężenie albumin u chorych z rozpoznanym pemfigoidem

zmniejszone

prawidłowe

bardzo dobra

dobra

dostateczna

TTaabb..  11..  Wyniki DIF i IIF u badanych chorych

MMeettooddaa LLiicczzbbaa  WWyynniikk  WWyynniikk
bbaaddaańń uujjeemmnnyy ddooddaattnnii  

DIF 147 8 139

IIF 235 8 227

TTaabb..  22..  Metody leczenia ogólnego pemfigoidu pęcherzowego

MMeettooddaa  LLiicczzbbaa  KKoobbiieettyy MMęężżcczzyyźźnnii
lleecczzeenniiaa  ooggóóllnneeggoo ppaaccjjeennttóóww

metyloprednizolon 51 38 13

prednizon 70 31 39

deksametazon 8 0 8

deksametazon i.v. 7 2 5

triamcynolon 13 11 2

metyloprednizolon pulsy i.v. 14 9 5

azatiopryna 19 8 11

cyklofosfamid 16 10 6

chlorambucyl 11 3 8

dapson 19 17 2

erytromycyna z witaminą PP 36 27 9

doksycyklina 11 5 6

ceftriakson 21 14 7
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RRyycc..  1100..  Odpowiedź na leczenie pemfigoidu
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Omówienie wyników

Pemfigoid pęcherzowy należy do przewlekłych chorób
pęcherzowych podnaskórkowych. Jest najczęściej wystę-
pującym schorzeniem z grupy chorób pęcherzowych. Kli-
nicznie charakteryzują go dobrze napięte pęcherze o pod-
łożu rumieniowym. Braun-Falco i wsp. [3] zdefiniowali
główne kryteria diagnostyczne pemfigoidu, do których na-
leżą brak blizn zanikowych, brak zajęcia skóry głowy i szyi
oraz błon śluzowych, a także wiek zachorowania powyżej
70 lat. 

W latach 2000–2009 w Klinice Dermatologii w Kato-
wicach i na 10 oddziałach dermatologicznych wojewódz-
twa śląskiego hospitalizowano 235 pacjentów (142 kobiety
i 93 mężczyzn) z rozpoznaniem pemfigoidu pęcherzowe-
go. Średnia wieku wynosiła 68,67 ±12,13 roku, z czego
średnia wieku kobiet 71,4 ±13,01 roku, a mężczyzn 67,36
±13,02 roku. Ogólna średnia wieku zachorowania była zbli-
żona do kryteriów Braun-Falco.

W 2008 r. Langan i wsp. [14] przeprowadzili badanie
oceniające częstość występowania pemfigoidu pęcherzo-
wego i pęcherzycy zwykłej w Wielkiej Brytanii. Wśród 869
pacjentów z pemfigoidem średnia wieku wynosiła 80 lat,
z czego 61% (534) stanowiły kobiety. Oceniano również
ryzyko zgonu u tych pacjentów. W przypadku pemfigoidu
współczynnik ryzyka zgonu był 2-krotnie większy niż w po-
pulacji zdrowej.

Rokowanie w pemfigoidzie pęcherzowym zależy od
wieku, schorzeń towarzyszących, indeksu Karnofsky’ego,
a w mniejszym stopniu od rozległości zmian skórnych [7].
Dodatkowym czynnikiem ryzyka zgonu jest małe stęże-
nie albumin w surowicy [8]. W analizie przeprowadzonej
przez Klinikę Dermatologii podwyższony poziom eozyno-
fili wykazano u 75 pacjentów (31,9%, 49 kobiet i 26 męż-
czyzn). Stężenie albumin było zmniejszone u 131 chorych
(55,75%, 81 kobiet i 50 mężczyzn).

W piśmiennictwie [3] opisano przypadki zachorowa-
nia po stosowaniu leków, zwłaszcza po jednoczesnym
przyjmowaniu leków przeciwnadciśnieniowych i moczo-
pędnych (szczególnie furosemidu). W badaniu własnym
u chorych stwierdzono schorzenia towarzyszące, takie jak
nadciśnienie tętnicze, choroba niedokrwienna serca, pa-
daczka, cukrzyca typu 2, niedoczynność tarczycy, w tym
autoimmunologiczne zapalenie tarczycy. Z powodu współ-
istniejących schorzeń najczęściej przyjmowano leki prze-
ciwnadciśnieniowe: enalapril, kaptopril i furosemid.

Przypadek pemfigoidu indukowanego penicylaminą
u osoby z chorobą Wilsona przedstawili Popadic i wsp. [15].
Patsatsi i wsp. [16] przeanalizowali 34 pacjentów z pem-
figoidem, których podzielono na dwie grupy. Do pierwszej
grupy zakwalifikowano chorych, którzy nie przyjmowali
z powodów innych niż pemfigoid żadnych leków, a do dru-
giej – osoby przyjmujące leki z innych powodów. Wykaza-
no, że przeciwciała przeciwko BMZ występują częściej
w grupie przyjmującej leki z innych przyczyn.

W przebiegu pemfigoidu naskórek ulega rozwarstwie-
niu w górnej części blaszki jasnej pod warstwą podstaw-

ną, gdzie zlokalizowane są antygeny docelowe – BPAG2,
BPAG1, laminina 5, antygen 105 i 200 kDa [3]. Autoprze-
ciwciała mogą aktywować dopełniacz, inicjując reakcję
zapalną z naciekami z neutrofilów i eozynofilów oraz wy-
tworzeniem podnaskórkowego pęcherza. 

W badaniu przeprowadzonym przez autorów niniej-
szej pracy DIF przeprowadzono u 147 chorych (62,55%,
82 kobiet i 65 mężczyzn). Wynik dodatni uzyskano u 139
pacjentów (94,55%, 78 kobiet i 61 mężczyzn), natomiast
ujemny – u 8 osób (5,45%, 4 kobiet i 4 mężczyzn). Bada-
nie IIF wykonano u wszystkich badanych pacjentów. Wy-
nik dodatni stwierdzono u 227 osób (96,6%, 137 kobiet
i 90 mężczyzn), natomiast ujemny – u 8 osób (3,4%, 5 ko-
biet i 3 mężczyzn).

W piśmiennictwie opisano wiele schorzeń współist-
niejących z pemfigoidem pęcherzowym, m.in. dermato-
miositis, polimiositis, grupę pęcherzycy, chorobę Duhrin-
ga, toczeń rumieniowaty układowy, wrzodziejące zapalenie
jelit, łuszczycę krostkową, reumatoidalne zapalenie
stawów, liszaj płaski i chorobę przeszczep przeciwko go-
spodarzowi [3, 17–19].

W 15–20% przypadków u starszych pacjentów pem-
figoid jest rewelatorem nowotworu narządów wewnętrz-
nych [3]. Wśród chorych leczonych przez autorów tej pra-
cy u 10 (4,25%) występowały choroby nowotworowe 
(1 – przewlekła białaczka limfatyczna, 3 – rak sutka, 1 – rak
nerki prawej, 2 – gruczolakorak prostaty, 2 – rak płuc, 
1 – czerniak złośliwy).

Zespół paraneoplastyczny to zmiany skórne towarzy-
szące nowotworom narządów wewnętrznych [3, 14]. Nie
są znane mechanizmy ujawniania się zmian paraneopla-
stycznych. Hall [20] twierdzi, że zespoły paraneoplastycz-
ne są patologicznym odbiciem prawidłowych reakcji za-
chodzących między tkankami gospodarza, gdy jedna
z tkanek zostanie zastąpiona komórkami nowotworu. Nie-
które z tych reakcji są mechanizmami przetrwałymi z okre-
su rozwoju embrionalnego. Najważniejszymi sugerowa-
nymi przez Halla [20] mechanizmami są:
1) uwalnianie autoantygenów przez guzy, których komór-

ki obumierają na drodze innej niż apoptoza i stają się
początkiem reakcji paraneoplastycznej,

2) kwasy nukleinowe wirusów wbudowane w tkankę lim-
fatyczną gospodarza (jako część transformacji nowo-
tworowej) mogą odgrywać rolę antygenów stymulują-
cych do reakcji prawidłowe limfocyty B i T,

3) uwalniane przez komórki nowotworowe różne cytoki-
ny początkują proces autoimmunologiczny,

4) produkowane przez komórki nowotworowe substancje
niszczące tkankę doprowadzają do odsłonięcia nowych
autoantygenów,

5) produkcja przez komórki nowotworowe paraprotein,
6) produkcja przeciwciał i cytokin przez układ immunolo-

giczny w odpowiedzi na antygeny komórek nowotwo-
rowych, które następnie krzyżowo reagują z prawidło-
wymi białkami gospodarza [20].
Bystryn i wsp. [21] opisali przypadek paraneoplastycz-

nej mieszanej choroby pęcherzowej skóry (paraneoplastic
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mixed bullous skin disease) u pacjenta z chłoniakiem 
B-komórkowym. W badaniu IIF wykryto autoprzeciwciała
IgG i IgA, które wiązały się z naskórkową stroną rozdziału
prawidłowej skóry ludzkiej rozszczepionej w 1-molowym
NaCl, oraz IgM wiążące się ze skórną stroną rozszczepu.
Stwierdzono również obecność krążących przeciwciał prze-
ciwko antygenom powierzchniowym keratynocytów (ob-
serwowano immunofluorescencję w obrębie przestrzeni
międzykomórkowych naskórka), a także autoprzeciwciał
IgM związanych in vivo w obrębie przestrzeni międzyko-
mórkowych. Autorzy sugerują związek z paraproteinemią
IgM, którą stwierdzono u chorego w związku z chłonia-
kiem.

Wong i wsp. [22] opisali pacjenta ze szpiczakiem pro-
dukującym paraproteinę IgA i podnaskórkową chorobą
pęcherzową z grupy pemfigoidu [23]. Pacjenta z rakiem
żołądka i podnaskórkową chorobą pęcherzową, u które-
go wykryto krążące przeciwciała klasy IgG, wiążące lami-
ninę 5, przedstawili Taniuchi i wsp., natomiast Ahmed
i wsp. [24] zaprezentowali 79-letnią chorą z rozpoznanym
chłoniakiem przewodu pokarmowego i zmianami pęche-
rzowymi na skórze i błonach śluzowych jamy ustnej, któ-
re – mimo nietypowej lokalizacji – odpowiadały rozpozna-
niu pemfigoidu. Pemfigoid był rewelatorem przewlekłej
białaczki limfocytarnej u pacjentki Ameena i wsp. [25]. 

U Bluma i wsp. [10] objawy skórne pemfigoidu poja-
wiły się 3 mies. po rozpoznaniu u pacjenta raka nerki. Rak
nerki współistniał również z pemfigoidem u 52-letniego
pacjenta opisanego przez Kleina i wsp. [26]. Calderoni
i wsp. [27] opisali przypadek współistnienia różnych scho-
rzeń autoimmunologicznych, takich jak: zespół Sjögrena,
pemfigoid pęcherzowy i polineuropatia, u 51-letniej pa-
cjentki z rodzinnym występowaniem raka sutka. Pacjent-
ka zmarła w 74. roku życia. W wyniku leczenia nowotwo-
ru obserwowano jednoczesną poprawę zmian skórnych
w przebiegu pemfigoidu paraneoplastycznego i negaty-
wizację immunologiczną.

Hauschild i wsp. [28] przedstawili pemfigoid paraneo-
plastyczny, który klinicznie przypominał erythema gyra-
tum repens Gammel. Przypadek pacjenta ze zmianami ty-
pu pemfigoid, które towarzyszyły nowotworowi jelita
grubego i ustąpiły tydzień po resekcji zmienionego nowo-
tworowo fragmentu jelita, opisali Gilmour i wsp. [29].
U chorych leczonych przez autorów tej pracy zmiany kli-
nicznie, immunologicznie i histologicznie odpowiadały
pemfigoidowi. 

W innym artykule Wonga i wsp. [30] opisano przypa-
dek zmian, które klinicznie odpowiadały pemfigoidowi,
ale immunologicznie stanowiły przypadek pęcherzycy pa-
raneoplastycznej, towarzyszącej nowotworowi kolczysto-
komórkowemu języka. Reduta i wsp. [31] zaprezentowali
3 przypadki pemfigoidu pęcherzowego współistniejącego
z nowotworami narządów wewnętrznych: u 64-letniego
chorego z polipami jelita grubego typu gruczolaka, 
u 80-letniego chorego z rakiem gruczołu krokowego oraz
69-letniego pacjenta z rakiem jelita grubego. Na podsta-

wie tej pracy i wcześniejszych doniesień o współistnieniu
pemfigoidu z nowotworami przewodu pokarmowego au-
torki sugerują diagnostykę przewodu pokarmowego u pa-
cjentów z pemfigoidem pęcherzowym.

Oztürkcan i wsp. [32] przedstawili mężczyznę z rozpo-
znaniem adenocarcinoma prostaty i pemfigoidem. We-
dług Braun-Falco i wsp. [3] główną przyczyną zgonu pa-
cjentów z pemfigoidem są powikłania leczenia, choroby
towarzyszące, a nie sama podnaskórkowa choroba pę-
cherzowa.

Leczeniem z wyboru jest steroidoterapia. Zwykle daw-
ki wynoszą ok. 30–60 mg prednizonu. W przypadku bra-
ku efektywności tej terapii można stosować leki immuno-
supresyjne, m.in. azatioprynę, chlorambucyl, dapson
i cyklofosfamid. U części pacjentów obserwowano dobrą
reakcję na makrolidy lub tetracyklinę w połączeniu z ami-
dem kwasu nikotynowego [3]. W badaniu własnym
w ogólnym leczeniu pemfigoidu pęcherzowego najczęściej
stosowano prednizon.

Błaszczyk [11] donosi o dobrych efektach terapii miej-
scowej w leczeniu pemfigoidu. Badania dotyczyły przede
wszystkim 0,05-procentowego propionianu klobetazolu.
W grupach pacjentów leczonych miejscowo obserwowa-
no znacznie mniej działań niepożądanych niż u chorych
leczonych steroidoterapią systemową, mimo że dzienna
aplikacja 40 g kremu może odpowiadać nawet dawce 
60 mg prednizonu.

Demitsu i wsp. [33] w przypadku zmian w przebiegu
pemfigoidu typu Brunstinga-Peery’ego (postać ograniczo-
na) stosowali jedynie miejscowo takrolimus. Kjellman
i wsp. [34] ocenili jako skuteczne leczenie pemfigoidu bez
towarzyszącego nowotworu metotreksatem p.o. Kombi-
nację minocykliny z mikofenolatem mofetilu u pacjenta
ze zmianami na śluzówkach jamy ustnej w przebiegu
pemfigoidu pęcherzowego stosowali natomiast Carrozzo
i wsp. [35].

Efekt terapeutyczny po zastosowaniu mikofenolatu
mofetilu i po połączeniu metyloprednizolonu z azatiopry-
ną porównywali Beissert i wsp. [36]. Obie metody wyka-
zały podobną skuteczność, chociaż po mikofenolacie mo-
fetilu obserwowano większą liczbę i większe nasilenie
działań niepożądanych, szczególnie hepatotoksyczności. 

Mignogna i wsp. [37] w podobnym pemfigoidzie z do-
brym efektem podawali dożylnie immunoglobuliny, nato-
miast Schmidt i wsp. [38] jako metodę leczenia w pemfi-
goidzie bez nowotworu opornym na inne metody leczenia
zastosowali lek biologiczny – rituksymab, uzyskując kli-
niczną poprawę. 

Błaszczyk [11] donosi, że tego typu powikłania wraz
z ciężkimi zakażeniami bakteryjnymi są najczęstszymi ob-
jawami ubocznymi w przebiegu kortykosteroidoterapii
ogólnej w grupie wiekowej powyżej 70 lat. U pacjentów
leczonych przez autorów niniejszej pracy nie obserwowa-
no ciężkich objawów ubocznych terapii.

Beata Bergler-Czop, Ligia Brzezińska-Wcisło, Anna Lis-Święty, Magdalena Podskarbi
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