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Abstract

We describe two middle-aged brothers, ethnic Poles, with
pemphigus vulgaris. Despite the frequent occurrence of T and
B cell-mediated autoimmunity to desmogleins, familial pem-
phigus vulgaris seems to be rare. The detection of pemphigus
1gG4 deposits in hair follicles in one brother is yet another sug-
gestion that pemphigus pathology affects not only mucous mem-
branes and skin but also skin appendages.
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Pecherzyca zwykla, bedaca jedng z postaci choréb kre-
gu pecherzycy, charakteryzuje si¢ tworzeniem pecherzy tuz
ponad warstwg podstawng nabtonka wielowarstwowego pta-
skiego. Kluczowym zjawiskiem w patogenezie choroby jest
produkcja przeciwcial przeciwko wlasnym biatkom, gtow-
nie przeciwko desmogleinie (Dsg) 11 3. Proces prowadza-
cy do wzbudzenia autoimmunizacji nie zostal, jak dotad,
dostatecznie naswietlony. Niewatpliwie jednak istotne zna-
czenie ma tutaj poditoze genetyczne. Wezesne doniesienia
podawaty, ze wsréd pacjentéw z pecherzycy, szczegdlnie
wsrdd tych pochodzenia zydowskiego, w poréwnaniu z 0so-
bami zdrowymi, czegsciej obserwuje si¢ antygen HLA-A10
[1]. PéZniejsze badania podnosity jednak duzo wigksze zna-
czenie antygenow zgodnosci tkankowej klasy II, w porow-

Streszczenie

Przedstawiono dwdch braci w Srednim wieku, pochodze-
nia polskiego, u ktorych rozpoznano pecherzyce zwyktq. Po-
mimo czgsto obserwowanej autoimmunizacji w stosunku do de-
smoglein, w ktorej udziat biorq zarowno limfocyty T, jak i B,
przypadki rodzinnej pecherzycy zwyktej wydajq si¢ byc rzad-
kie. Wykrycie pecherzycowych ztogow IgG4 w mieszku wtoso-
wym u jednego z braci stanowi dodatkowq sugestig, Ze pato-
logiczny proces zachodzgcy w pecherzycy dotyczy nie tylko
bton sluzowych i skory, ale takze przydatkow skornych.

Stowa kluczowe: rodzinna pecherzyca wykta, 18G4, mie-
szek wtosowy.

(PDIA 2003; XX, 6: 365-370)

naniu z klasg I. Stwierdzono istotny statystycznie zwigzek
pomiedzy wystepowaniem pgcherzycy zwyktej a obecno-
Scig antygenéw HLA-DRB1*0402 w populacji zydowskiej
oraz HLA-DQB1*0503 u 0séb niebedacych pochodzenia
zydowskiego [2-5]. Zauwazono réwniez zwigzek pomiedzy
antygenami HLA-DRB1#0402 i HLA-DRB1*1401, a p¢-
cherzycg indukowang lekami [6]. Warto jednak zauwazy¢,
ze pomimo wielu dowodéw swiadczacych o istotnej roli
podloza genetycznego, jak dotad opisano zaledwie 36 ro-
dzin (korzystano z bazy Medline), u ktérych pecherzyca wy-
stepowata rodzinnie [7-19]. Szczegdlng sytuacje obserwu-
je si¢ w endemicznej postaci pecherzycy lisciastej (fogo
selvagem), gdzie rodzinne wystgpowanie nie jest niczym
nadzwyczajnym [20].
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Fot. 1. Pacjent 1. Drobne nadzerki i pecherze o wiotkiej
pokrywie na skorze okolicy przedniej rynny lojotokowej

Fot. 2. Pacjent 1. Badanie histopatologiczne: Pemphigus
vulgaris. Widoczne szczeliny akantolityczne tworzgce sie
tuz ponad warstwa podstawna. Barwienie H+E

W pracy przedstawiono kolejny, 37. przypadek rodzinnie
wystepujacej pecherzycy zwyklej, rozpoznanej u 2 braci w od-
stepie 7 lat. Stwierdzenie pecherzycowych zlogéw 1gG4
w mieszku wlosowym u jednego z braci moze dodatkowo
Swiadczy¢ o tym, ze patologiczny proces pecherzycowy w pe-
cherzycy zwyklej obejmuje nie tylko sluzéwki i skore, ale tez
przydatki skory.

Opis przypadkow

Pacjent 1. Pacjent, lat 45, przyjety na Oddziat Meski Kli-
niki Dermatologii w Poznaniu w lipcu 1996 r. z powodu
utrzymujacych si¢ od 3 mies. zmian na skérze o charakterze
nadzerek i pecherzy. W wywiadzie choroba wrzodowa dwu-
nastnicy. Z tego powodu pacjent okresowo przyjmowat Ra-
nigast.

Stan dermatologiczny w dniu przyjecia: na skérze okoli-
cy przedniej i tylnej rynny tojotokowej stwierdza si¢ liczne
nadzerki na niezmienionej zapalnie podstawie oraz drobne (ok.
0,5 cm srednicy) pecherze o wiotkiej pokrywie (fot. 1.). Blo-
ny Sluzowe wolne od wykwitéw patologicznych.
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Fot. 3. Pacjent 2. Wykwity pecherzowe i nadzerkowe, nie-
ktére pokryte miodowo-zéltymi strupami w okolicy owlo-
sionej skory glowy

Fot. 4. Pacjent 2. Badanie histopatologiczne: Pemphigus
vulgaris. Widoczne szczeliny akantolityczne w obrebie na-
skorka oraz zewnetrznej pochewki wlosa. Barwienie H+E

W podstawowych badaniach laboratoryjnych poza leuko-
cytami w moczu (20 leukocytéw) odchylen nie obserwowa-
no. Kolejne badania ogélne moczu nie wykazaty obecnosci
leukocytéw. Proba Tzancka wykazata komérki akantolitycz-
ne. Badaniem immunofluorescencyjnym posrednim stwier-
dzono przeciwciata pemphigus w klasie IgG. Badaniem im-
munofluorescencyjnym bezposrednim stwierdzono fluore-
scencje w przestrzeniach miedzykomoérkowych catego Zywego
naskorka z poliwalentng surowicg anty IgA, IgG, IgM, kap-
pa i lambda, z surowicg anty-C3 stwierdzono fluorescencjg
tylko w dolnej czgsci naskdrka. Z surowicami anty IgA, IgG
i IgM badanie ujemne. W badaniu histopatologicznym obraz
odpowiadat pecherzycy zwyktej (fot. 2.). W 3. dobie pobytu
na oddziale obserwowano pojawienie si¢ zmian sluzéwko-
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Fot. 5. Pacjent 2. Fluorescencja w przestrzeniach miedzykomérkowych zewnetrznej pochewki wlosa w bezposrednim
badaniu immunofluorescencyjnym: zlogi IgG (a) i IgG4 (b)

wych w obregbie jamy ustnej. Pacjent otrzymal Encorton
w dawce poczatkowej 80 mg/dobe oraz Endoxan 150 mg/do-
be. Dodatkowo wlgczono Kalipoz, Alumag i witaming C oraz
zewnetrznie masci steroidowe. Z powodu braku poprawy sta-
nu klinicznego zwigkszono dawke Endoxanu do 200 mg/do-
be. W 19. dobie leczenia immunosupresyjnego obserwowano
biate naloty na btonach sluzowych jamy ustnej z towarzysza-
cym uczuciem pieczenia. Badania mikologiczne potwierdzi-
ty infekcje Candida albicans. Wiaczono Diflucan. Kontynu-
acja leczenia immunosupresyjnego w systematycznie zmniej-
szanych dawkach doprowadzita do stopniowej poprawy stanu
dermatologicznego. Pacjenta zwolniono do domu w stanie
bezobjawowym po 80 dniach leczenia immunosupresyjnego
z zaleceniem stosowania Encortonu w dawce 30 mg/dobg i En-
doxanu w naprzemiennych dawkach dobowych 100-150 mg
oraz kontroli w Przyklinicznej Poradni Choréb Pgcherzowych.
W okresie kontroli poszpitalnej pacjent wielokrotnie prezen-
towat stan skgpoobjawowy. Od roku 1998 pacjent pozostaje
w stanie bezobjawowym.

Pacjent 2. Pacjent, lat 47, bedacy bratem pacjenta opisane-
go powyzej, zostal przyjety na Oddziat Meski Kliniki Derma-
tologii w czerwcu 2003 r., celem leczenia utrzymujacych si¢
od 3 mies. wykwitéw o charakterze pecherzy i nadzerek. Zmia-
ny poczatkowo zlokalizowane byty na skérze owlosionej gto-
wy, a pacjent traktowany byl preparatami przeciwgrzybiczy-
mi doustnie (terbinafina) bez wczesniejszego badania mikolo-
gicznego, nie tylko bez jakiejkolwiek porawy, ale wrecz
z widocznym pogorszeniem. Stopniowo zmiany uog6lnialy sig,
pojawiajac si¢ na skorze klatki piersiowej i plecéw.

Stan dermatologiczny w dniu przyjecia: na skérze tutowia,
szczegblnie w obrebie przedniej i tylnej rynny tojotokowej oraz
na skoérze owlosionej glowy liczne nadzerki oraz pojedyncze
drobne pecherze o wiotkiej pokrywie, niektére pokryte mio-
dowo-z6ttym strupem (fot. 3.). Wykwity zlokalizowane sg na
podiozu skéry niezmienionej zapalnie. Na blonach sluzowych
jamy ustnej widoczne rozlegte nadzerki, zlokalizowane gtow-
nie w trzeciej tylnej czesci powierzchni policzkow.

W podstawowych badaniach laboratoryjnych odchylen nie
stwierdzono. Badaniem immunofluorescencyjnym posrednim
w surowicy stwierdzono przeciwciata pemphigus w klasie 1gG.
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Substraty: sluzéwka wargi krélika (miano 1/20) i prawidtowa
skéra ludzka (miano 1/40). Badaniem immunofluorescencyj-
nym bezposrednim stwierdzono ztogi IgG i C3 w przestrze-
niach migdzykomoérkowych dolnych warstw naskérka. Brak
ztogéw IgA. Badaniem histopatologicznym uzyskano obraz
jak w pecherzycy zwyklej, stwierdzajac szczeliny nadpodstaw-
ne w naskdrku i zewnetrznej pochewce wtosa z akantolizg
(fot. 4.). Badaniem immunofluorescencyjnym bezposrednim
wlosa ze skéry owlosionej glowy wykazano ztogi IgG i IgG4
w przestrzeniach miedzykomérkowych zewnetrznej pochew-
ki wlosa (fot. 5a. i 5b.). Wartos¢ indeksu w tescie immunoen-
zymatycznym Dsgl i Dsg3 ELISA wynosita odpowiednio 197
i 104, przy wartosci indeksu kontroli pozytywnej 100 dla obu
testow. Wigczono SoluMedrol 500 mg dozylnie przez 3 kolej-
ne dni, a nastgpnie Metypred w dawce poczatkowej 48 mg/do-
be i Endoxan w dawce 150 mg/dobe. Dodatkowo pacjent otrzy-
mal Ranigast i Kalipoz oraz zewngtrznie masci steroidowe
i masci steroidowe z dodatkiem antybiotyku. W trakcie lecze-
nia obserwowano wzrost cisnienia krwi i tachykardie. Po wig-
czeniu leczenia internistycznego (Enarenal, Metocard) cisnie-
nie krwi unormowato si¢. Pacjenta wypisano do domu w sta-
nie znacznej poprawy stanu dermatologicznego w 27. dobie
leczenia immunosupresyjnego z zaleceniem przyjmowania Me-
typredu w dawce 32 mg/dobg i Endoxanu 150 mg/dobe oraz
kontroli w Przyklinicznej Poradni Dermatologiczne;.

Omowienie

Pomimo dobrze udokumentowanej roli podtoza genetycz-
nego w chorobach krggu pgcherzycy, opisani przez nas bracia
stanowig dopiero 37. opublikowany przypadek rodzinnego wy-
stepowania pecherzycy. Sposréd tych 37 rodzin az w 20 przy-
padkach choroba dotyczyta rodzenstwa [10, 11, 13, 14, 17, 20],
aw 11 pecherzyce rozpoznano u matki i jej dziecka, przy czym
chorowaty zaréwno c6rki, jak i synowie (w pracy nie uwzgled-
niano przypadkéw pecherzycy rozpoznawanej u noworodkéw)
[10, 12, 14, 18]. Jedynie w czterech przypadkach choroba do-
tyczyta wigcej niz dwdch cztonkéw rodziny [10, 14]. Zwykle
obserwowano zachorowania na t¢ samg odmiang¢ pecherzycy,
najczesciej opisywano pecherzyce zwykta — 23 przypadki [10,
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12-17, 20]. Co interesujace, az 5 rodzin, wigczajac w to te opi-
sywang w niniejszej pracy, pochodzilo z terenu Polski [14, 18].
Jest prawdopodobne, ze wynika to z faktu istnienia licznej
mniejszosci zydowskiej zamieszkujacej w Polsce, szczegdlnie
do wybuchu II wojny swiatowej. Nalezy bowiem zauwazy¢,
ze wsréd Zyd6w obserwowano czestsze zachorowania w po-
réwnaniu z innymi grupami etnicznymi [21].

Rozwazajac zatem mechanizm dziedziczenia, nalezatoby
moéwic o dziedziczeniu wieloczynnikowym, ktdre to pojecie
zawiera w sobie oprécz poligenowego uwarunkowania gene-
tycznego, takze wptyw réznych czynnikéw zewnetrznych. An-
tygeny HLA, ktére majg predysponowac do rozwoju pgche-
rzycy, wystepuja takze u os6b zdrowych [5]. Ponadto, jak po-
daja rézni autorzy, u az 40-71 proc. zdrowych krewnych
I stopnia pacjentéw z pecherzycg wykrywa si¢ przeciwciata
pecherzycowe [5, 21-23]. Zapewne oni wlasnie stanowig gru-
pe, u ktorej teoretycznie moze dojs¢ do rozwoju pecherzycy
w przysziosci. Zgodnie z badaniami Veldmana i wsp., aby po-
jawity sie kliniczne objawy pecherzycy zwyklej, niezbedna jest
obecnosé w surowicy limfocytow Th2 autoreaktywnych w sto-
sunku do Dsg3. W surowicy os6b zdrowych bedgcych nosicie-
lami alleli predysponujacych do rozwoju pgcherzycy obserwo-
wali oni jedynie autoreaktywne limfocyty Th1 [5]. Wykazano
réwniez, ze zachodzi istotna réznica w zakresie dominujacych
podklas IgG w surowicy 0s6b zdrowych i chorych. W surowi-
cy 0s6b chorych na pgcherzyce stwierdza si¢ gtéwnie przeciw-
ciata nalezace do podklas IgG1 i IgG4, przy czym za dominu-
jaca, patogenng podklase uwaza si¢ powszechnie przeciwcia-
ta IgG4 [21, 24-28]. Zauwazono, ze w aktywnym okresie
choroby surowica pacjentow zawierata zaréwno podklasy
IgGl, jak i IgG4, natomiast w okresie remisji jedynie IgG1 [21,
25]. Tej zmiany dominacji podklas w trakcie przebiegu choro-
by nie potwierdzajg jednak wszyscy autorzy. Futei i wsp. twier-
dza, ze podklasa IgG4 pozostaje dominujacg rowniez w okre-
sie remisji [27]. Takze Bhol i wsp. w p6Zniejszych swoich ba-
daniach wskazujg na utrzymujacg si¢ dominacj¢ IgG4 we
wszystkich fazach choroby. Te rozbiezne wyniki thumacza oni
zastosowaniem czulszej metody badawczej, jakg jest metoda
immunoenzymatyczna ELISA [26]. Panuje natomiast zgod-
nos¢ co do tego, ze przeciwciata pecherzycowe w surowicy
zdrowych krewnych pacjentéw z pecherzyca, jak réwniez oséb
zdrowych, niebedacych krewnymi pacjentéw z pecherzyca,
a u ktérych réwniez takie przeciwciata stwierdzono, nalezg
gléwnie do podklasy IgG1 [21, 26]. Interesujgce z tego punk-
tu widzenia sg badania Warrena i wsp. przeprowadzone na cho-
rych na endemiczng odmiang pecherzycy — fogo selvagem. Ob-
serwowali oni rozwdj objawdéw choroby w okresie od roku do
5 lat od wykrycia przeciwcial pecherzycowych w surowicy,
przy czym pojawienie si¢ objawdéw zwigzane byto z blisko
2-krotnym wzrostem miana IgG1 i 9,5-krotnym IgG4 [29].
Bhol i wsp. zauwazyli jeszcze jedng réznice pomiedzy prze-
ciwciatami os6b zdrowych i chorych. Badali oni metodg ELI-
SA podklasy przeciwciat skierowane przeciwko 12 syntetycz-
nym peptydom budujacym sekwencje aminokwasowg Dsg3.
Peptydy te nazwano Bos1-12. Okazato sig, ze przeciwciala pa-
cjentéw z pecherzyca w aktywnej fazie choroby nalezg do pod-
klas IgG1 i IgG4 i rozpoznaja peptydy Bosl1 i Bos6, zlokalizo-
wane odpowiednio w obrebie pierwszej i drugiej zewnatrzko-
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moérkowej domeny Dsg3. Podczas remisji z surowicy chorych
znikaly przeciwciata IgG1 i IgG4 skierowane przeciwko Bos6,
natomiast w okresie tym w niskich mianach stwierdzano prze-
ciwciata IgG1 i IgG4 przeciwko Bosl1. U os6b zdrowych, spo-
krewnionych z pacjentami, a takze u oséb zdrowych niespo-
krewnionych, u ktérych obserwowano wystepowanie przeciw-
cial pecherzycowych, stwierdzono jedynie przeciwciata [gG1
specyficzne wobec Bos1. Autorzy wnioskujg zatem, ze klu-
czowg role w indukcji akantolizy odgrywajq przeciwciata IgG4,
wigzace peptyd Bos6, natomiast przeciwciata IgG4 specyficz-
ne wobec Bos1 proces ten jedynie wspomagajg. Obecne w su-
rowicy 0s6b zdrowych przeciwciata IgG1 specyficzne wobec
Bos1 stanowig grupe przeciwciat niepatogennych. Autorzy su-
gerujg dalej koniecznos¢ zadziatania dwdch nieokreslonych
czynnikéw w procesie wzbudzania autoimmunizacji: pierw-
szy miatby wzbudzi¢ u 0s6b genetycznie predysponowanych
produkcje przeciwciat [gG1 wigzacych peptyd Bos1, drugi
mialby doprowadzi¢ do produkcji przeciwcial patogennych
[26]. Zgodnie z tg hipotezg rodzinne wystgpowanie pecherzy-
cy obwarowane jest 4 warunkami: pierwszy stanowi istnienie
predyspozycji genetycznej, drugi — bodziec wzbudzajacy pro-
dukcje niepatogennych przeciwcial, trzecim jest kolejny bo-
dziec przestawiajacy uktad immunologiczny na produkcj¢ prze-
ciwciat patogennych i w koricu czwarty warunek, wg ktérego
3 wczesniejsze zjawiska muszg zaistnie¢ u drugiego czlonka
rodziny. Prawdopodobienstwo wystapienia pecherzycy rodzin-
nej zmniejsza si¢ zatem z kazdym kolejnym warunkiem.

Innym ciekawym aspektem jest wystgpowanie zmian w ob-
rebie owlosionej skéry glowy. Zmiany te stanowig zjawisko
czeste, przy czym nie zawsze ograniczajg si¢ one do typowych
ognisk pecherzykowo-nadzerkowych [30-32, 34, 36]. Niedaw-
no mieliSmy sposobno$¢ zapoznac si¢ z 4 przypadkami pacjen-
téw z pecherzycg zwyktla, u ktérych obraz zmian w obrebie
owlosionej skéry gtowy odpowiadat rozpoznaniu zapalenia
mieszkéw wlosowych z kepkami wtoséw (tufted hair follicu-
litis) [30-32]. Jest to rzadki zespét kliniczny przebiegajacy
z bliznowaciejgcym tysieniem i kgpkami wtoséw wyrastaja-
cych z pojedynczych mieszk6w wlosowych. Sugerowano, ze
jest to odmiana folliculitis decalvans, chociaz zdecydowanie
wyrazniejszy jest tutaj zwigzek z infekcja gronkowcowg [33].
Autorzy wskazujg na mozliwos¢ wtérnej infekcji bakteryjnej
w obrebie wykwitéw pecherzycowych, co w rezultacie mogto-
by prowadzi¢ do miejscowego uszkodzenia skory owtosionej
glowy oraz powierzchownych czesci mieszka wlosowego [30].
Wiadomym jest bowiem, ze produkowana przez Staphylococ-
cus aureus epidermolizyna uszkadza Dsgl, prowadzac do jej
rozktadu prawdopodobnie w okolicy pozycji 170. biatka [34].
Proces ten moze zatem prowadzi¢ do nasilenia patologii zwig-
zanej z obecnoscig surowiczych autoprzeciwciat przeciwko
Dsgl u pacjentéw z pgcherzyca.

Ostatnio Delmonte i wsp. opisali z kolei tysienie anageno-
we jako objaw pecherzycy zwyklej [35]. Anagenowe wypada-
nie wloséw jest formga tysienia, ktére typowo powstaje po eks-
pozycji na egzogenne czynniki toksyczne, tj. metale ciezkie,
leki antymitotyczne, rentgenoterapi¢ i inne. Ten rodzaj utraty
wloséw obserwuje si¢ rowniez w tysieniu plackowatym [35,
36]. Typowa cecha jest tutaj utrata zewnetrznej pochewki wto-
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sa. U 3 opisanych przez Delmonte’a i wsp. pacjentow obser-
wowana utrata wloséw zachodzita w miejscach wykwitow pe-
cherzycowych i w ich otoczeniu. R6znicg, jakg zauwazono
migdzy anagenowg utratg wlosow zwigzang z dziataniem czyn-
nikow egzogennych a utratg wtoséw u opisanych pacjentow,
byla utrata wtoséw z zachowanymi warstwami pochewki wito-
sa u chorych na pgcherzyce. Otéz okazuje si¢, ze pochewka
wtlosa, bedac nablonkowg czg¢scig mieszka wlosowego wyka-
zuje ekspresje bialek nalezacych do rodziny kadheryn, a wigc
E i P kadheryny, ale takze kadheryn desmosomalnych, do kt6-
rych nalezg desmogleiny [35, 37, 38]. Ekspresja desmoglein
czyni z mieszka wlosowego, podobnie jak z naskdrka czy bto-
ny Sluzowej, punkt docelowy dla autoprzeciwciat pecherzyco-
wych. Podobnie jak w naskdrku ekspresja desmoglein w ob-
rebie mieszka wlosowego wykazuje réznice w zaleznosci od
stopnia zréznicowania poszczeg6lnych warstw komérek [39].
I tak ekspresja Dsg?2 jest najwigksza w najmniej zréznicowa-
nych komoérkach, a wiec w obrebie opuszki mieszka wlosowe-
go oraz w podstawnych warstwach zewnetrznej pochewki wio-
sa. Ekspresja Dsgl jest najwicksza w grupie najbardziej zréz-
nicowanych komoérek mieszka, a wigc w obrgbie wewnetrznej
warstwy komoérek zewngtrznej pochewki wiosa. Ekspresja
Dsg3 wykazuje natomiast zwigzek z réznymi typami keraty-
nizacji. W obszarach mieszka wlosowego z keratynizacjq ty-
pu wlosowego ekspresja Dsg3 obejmuje wszystkie warstwy
zewnetrznej pochewki wlosa. W obszarach z keratynizacjg ty-
pu naskérkowego, a zatem w obrebie lejka, ekspresja Dsg3 by-
ta ograniczona gléwnie do podstawnych warstw zewnetrznej
pochewki wtosa [39]. Niedawno zidentyfikowano kolejng gli-
koproteing nalezgcg do rodziny kadheryn desmosomalnych —
Dsg4. Jej ekspresje wykazano w nadpodstawnych warstwach
naskorka oraz w obrebie mieszka wlosowego [40]. Okazuje
si¢, ze kadheryna ta jest kluczowym mediatorem adhezji mig-
dzykomoérkowej w obrebie mieszka wlosowego i koordynuje
ona przejscie komérek z fazy proliferacji do fazy réznicowa-
nia. Mutacje w obrebie genu kodujacego Dsg4 obserwuje si¢
w rodzinach dotknigtych rodzinng hipotrichoza. Desmogleina
4 ma by¢ réwniez autoantygenem pecherzycy zwyktej [40].
A zatem autoimmunologiczna reakcja w obrebie zewngtrznej
pochewki wlosa moze doprowadzi¢ do utraty adhezji miedzy-
komérkowej i w rezultacie do wypadania wtoséw posiadaja-
cych zewnetrzng pochewke wlosa, tak jak opisali to Delmon-
te i wsp. Anagenowg utrat¢ wioséw u chorych na pecherzyce
nazwali oni objawem Nikolskiego w obrgbie owtosionej sko-
ry glowy, wynikajacym z subklinicznego zajecia procesem cho-
robowym mieszka wlosowego [35]. Trzeba wspomnied, ze lo-
kalizacje autoantygenéw pecherzycowych w mieszku wloso-
wym sugerowali juz na poczatku lat 90. Wilson i wsp. [41].
Utrate wltoséw opisywano réwniez u myszy z zaburzong
ekspresja Dsg3 [42, 43]. Olivry 1 wsp. opisali z kolei psa z pe-
cherzycg zwykla, potwierdzong badaniami histo- i immunopa-
tologicznymi (immunofluorescencja bezposrednia i posrednia,
test immunoenzymatyczny ELISA), u ktérego w obrazie kli-
nicznym dominowata uogdlniona utrata wioséw z towarzysza-
cymi nadzerkami. Autorzy sugeruja zatem, ze tysienie moze
stanowi¢ fenotyp pecherzycy zwyklej u pséw [44].
Wyszedlszy z zatozenia, ze u pacjentéw z pecherzycg w ob-
rebie zewnetrznej pochewki wlosa zlokalizowane sg ztogi immu-
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nologiczne, Schaerer i wsp. badali przydatnos¢ immunofluo-
rescencji bezposredniej wyrwanych wtoséw do diagnostyki pe-
cherzycy. Wykazali oni dodatnie wyniki badania u 15 nal5 ba-
danych pacjentéw. Tylko u pigciorga obserwowano pecherzy-
cowe wykwity w obrebie owlosionej skory gtowy w momen-
cie wykonywania badania lub wczesniej w przebiegu choroby.
Potwierdza to przydatnos¢ immunofluorescencji bezposredniej
wyrwanych wloséw do diagnostyki pecherzycy, réwniez u pa-
cjentéw bez zmian w tym obszarze skory. Autorzy podkresla-
ja, ze immunofluorescencja bezposrednia wiosa jest rownie czu-
13 metoda, jak immunofluorescencja bezposrednia skory, a jed-
noczesnie jest metodq znacznie mniej inwazyjna. Postuluja oni
mozliwos¢ stosowania tej metody celem wyeliminowania po-
wtérnych biopsji skéry w monitorowaniu przebiegu choroby
[37]. Wynik immunofluorescencji bezposredniej wlosa drugie-
go przedstawionego przez nas pacjenta zgodny jest z badania-
mi Schaerera i wsp. Ponadto stwierdzenie ztogéw 1gG4 i akan-
tolizy w mieszku wlosowym u naszego chorego swiadczytoby
o czynnym mieszkowym procesie pgcherzycowym. Wydaje si¢
jednak, ze grupa pacjentéw jest zbyt mata, aby wyciagnaé osta-
teczne wnioski, niemniej procedura ta moze okazaé si¢ wyso-
ce pozyteczna w diagnostyce choréb kregu pecherzycy, a na-
wet w monitorowaniu jej przebiegu. Nalezy zauwazy¢, ze
w trakcie rutynowej diagnostyki choroby pecherzowej z zasto-
sowaniem immunofluorescencji posredniej na substracie pra-
widlowej skory ludzkiej, obserwowaé mozna reakcje o typie
sieci rybackiej w okolicy mieszka wlosowego, niekiedy nawet
przy braku swiecenia w innych okolicach. Jak si¢ wydaje, ob-
raz taki powinien sugerowac rozpoznanie pgcherzycy zwyklej
[45]. Ciekawe, czy sprawdzg si¢ sugestie, ze wynik immuno-
fluorescencji bezposredniej na wlosie mégtby by¢ podstawg do
rozpoznania réwniez sluz6wkowej postaci pecherzycy zwykle;.
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