
âes-slov Derm, 86, 2011, No. 3, p. 153–155Repetitorium

Pacientem byl 93let˘ muÏ, kter˘ nikdy váÏnûji nesto-
nal, dlouhodobû neuÏíval Ïádné léky, alergie neudával.
Více neÏ dva roky pozoroval nehojící se eroze zejména na
ãele a laterálních partiích obliãeje, ménû v oblasti v˘stfii-
hu a proximálnû na dorzálních stranách horních konãetin.
Lokální kortikosteroidy vedly jenom k pfiechodnému zlep-
‰ení, nikdy nedo‰lo k úplnému zhojení.

Probatorní excize z projevu ukázala subepidermální
puch˘fi se zánûtlivou reakcí v horním koriu. Diagnosticky
byl zvaÏován bulózní pemfigoid, pfiípadnû i jizvící pemfi-
goid, intenzita zánûtlivé reakce svûdãila spí‰e proti diagnó-

ze porf˘rie. Vy‰etfiení pfiímou imunofluorescencí nebylo
provedeno, jelikoÏ se pacient na dal‰í kontroly nedostavil.
Pfii konziliárním vy‰etfiení nemocného na na‰em pracovi‰-
ti byly patrné na levé stranû ãela a na pravé stranû obliãeje
dvû erodované, proti zdravé tkáni ostfie ohraniãené plochy
s mírnû vyv˘‰enou ãervenou spodinou velikosti 6 x 3 cm a
16 x 6 cm (obr. 1, 2). Jiné koÏní projevy zastiÏeny nebyly.

Byla provedena probatorní biopsie z okraje erodované plo-
chy k histologickému vy‰etfiení (obr. 3) a z perilezionální kÛÏe
k vy‰etfiení pfiímou imunofluorescencí, která vykázala poziti-
vitu v oblasti imunoglobulinu G a C3 komplementu (obr. 4).
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HISTOLOGIE

Epidermis je zachována pouze v kraji excize, kde vyka-
zuje mírnou spongiózu a lymfocytární exocytózu, zbytek
vzorku je erodovan˘. Povrch eroze je kryt fibrinem pro-
stoupen˘m smí‰en˘m zánûtliv˘m infiltrátem. Horní tfieti-
na koria vykazuje jizevnatou novotvorbu vaziva a dále kol-
mo k povrchu probíhající kapiláry. V jejich okolí jsou
pfiítomny rozsáhlé perivaskulární spl˘vající infiltráty
s pfievahou plazmacytÛ a pfiítomností ãetn˘ch Russelov˘ch
tûlísek. Tyto infiltráty jsou patrné i v dolní partii excize,
podkoÏí nebylo do biopsie zavzato. Místy jsou patrné
obrovské mnohojaderné buÀky typu z cizích tûles v okolí
vlasov˘ch stvolÛ. V superficiálních partiích vzorku je patr-
ná pfiímûs eozinofilÛ (obr. 3).

Imunohistochemick˘ nález: ZastiÏené plazmatické buÀ-
ky jsou smûsná populace kappa a lambda pozitivních
bunûk.

Pfiímá imunofluorescence: C3 a IgG – lineární zrnitá IF
podél bazální membrány epidermis (obr. 4).

Závûr: Nepfiíznaãn˘ obraz chronického jizevnatého pro-
cesu, vzhledem k pozitivní pfiímé imunofluorescenci
v oblasti lineární podél bazální membrány v oblasti C3, je
moÏno zváÏit dg. lokalizovaného jizvícího pemfigoidu.

Závûr
Lokalizovan˘ jizvící pemfigoid typu Brunsting-Perry.

DISKUSE

V roce 1957 popsali Brunsting a Perry nûkolik pfiípadÛ
muÏÛ vy‰‰ího vûku, u kter˘ch docházelo dlouhodobû
k tvorbû subepidermálních puch˘fiÛ a patrná byla tenden-
ce k následnému jizvení. Unikátním rysem tûchto pfiípadÛ
v‰ak byla zejména lokalizace na hlavû a krku pfii úplné
absenci postiÏení sliznic. Novû popsaná chorobná jednot-
ka tedy byla povaÏována za urãitou variantu jizvícího pem-
figoidu [1, 6].

Histologická vy‰etfiení ve shodû s nálezy u jizvícího
pemfigoidu popisují subepidermální puch˘fi a dermální
leukocytární infiltrát sloÏen˘ z neutrofilÛ, lymfocytÛ a ve
variabilní mífie i z eozinofilÛ a plazmacytÛ. Biopsie ze star-
‰í léze mohou b˘t jiÏ nepfiíznaãné, jejich celularita mÛÏe
b˘t jiÏ men‰í a pfievaÏovat mohou naopak fibroplastické
nálezy v˘razn˘ch kolagenních fibril orientovan˘ch para-
lelnû s povrchem epidermis.

Imunohistochemicky byla metodou pfiímé imunofluo-
rescence pozdûji prokázána lineární imunodepozita podél
bazální membrány epidermis. UÏiteãnou modifikací imu-
nofluorescenãního vy‰etfiení se u tûchto pfiípadÛ ukázala
metoda SSS (salt split skin, epidermis je v tomto pfiípadû
odlouãena od dermis pomocí 1 molárního roztoku chloridu
sodného – toto arteficiální roz‰tûpení umoÏÀuje zpfiesnûní
lokalizace vazebného místa protilátky). Protilátky jsou nej-

ãastûji tfiídy IgG (respektive pfiesnûji IgG4), ãasto jsou
zastiÏena i depozita C3 sloÏky komplementu. Pozitivita
v tfiídû IgA, IgM, ãi ve fibrinogenu je ménû ãastá [5]. Nepfií-
má imunofluorescence (tj. vy‰etfiení pacientova séra na sub-
strátu jak˘m je napfi. opiãí jícen) vykazuje pozitivitu ve tfií-
dû IgG jen u men‰í ãásti pacientÛ (cca 20–30%) [5].

Molekulárnû biologick˘mi metodami byly urãeny
pozdûji autoantigeny obdobné jako u pemphigoid cicatri-
cans, tedy zejména BPAG2 (podle molekulové hmotnosti
BP 180). S postupem doby pfiib˘valo ov‰em pacientÛ
s odli‰n˘mi jin˘mi imunohistochemick˘mi nálezy, auto-
protilátky deponované lineárnû v zónû bazální membrány
reagovaly s autoantigeny jako BPAG1 (BP 230), laminin
5, α6 a β4 integrin [2].

Velmi pfiekvapiv˘m zji‰tûním byla vazba autoprotilátek
na kolagen VII. Nálezy u takov˘ch pacientÛ byly klinicky
konzistentní s diagnózou jizvícího pemfigoidu typu Brun-
sting-Perry, ale imunohistochemicky se jiÏ nález jedno-
znaãnû pfiiblíÏil formû epidermolysis bullosa acquisita
(EBA) [3]. Vzhledem ke vzácnosti onemocnûní
a nevelkému poãtu dokumentovan˘ch pfiípadÛ nepanuje
literárnû dosud úplná shoda v zafiazení tûchto nálezÛ, uti-
litárnû je moÏno tyto pfiípady oznaãovat jako Brunsting-
-Perry-like EBA [3].

Nicménû, spektrum zji‰tûn˘ch literárnû publikovan˘ch
autoantigenÛ neustále a rychle roste (laminin 332, desmo-
plakin I a II; 1). K úplnému popisu a správnému zafiazení
nûkter˘ch pacientÛ je stejnû jako u ostatních puch˘finat˘ch
onemocnûní tfieba i elektronová mikroskopie a nûkteré jiné
metody (napfi. Westernblotting, ELISA aj.). Jejich dosaÏi-
telnost mÛÏe b˘t v praxi problematická.

Terapeuticky je moÏno pouÏívat silná kortikoidní exter-
na [6], nicménû jejich efekt je spí‰e morbostatick˘.
U klasického jizvícího pemfigoidu byly s úspûchem uÏity
i kalcineuronové inhibitory. ¤ada pacientÛ vyÏaduje
s ohledem na rozsah postiÏení zejména dÛkladnou o‰etfio-
vatelskou péãi.

Systémové léky jistû zahrnují i kortikoidy, jejich efekt
ale mÛÏe b˘t u nûkter˘ch pfiípadÛ relativnû chab˘, zejmé-
na u pacientÛ jejichÏ imunohistochemick˘ nález se blíÏí
EBA, ãi u pacientÛ s omezujícími komorbiditami – tedy
pokud iniciální dávka není dostateãnû vysoká (cca pod
8 mg metylprednisolonu/kg/den; alespoÀ v poãátku je
v˘hodné i. v. podání, pozdûji moÏno pfievést na perorální
formu s ekvivalentní dávkou, napfi. prednisonu v dávce
20–60 mg/den). Dobr˘ch v˘sledkÛ lze dosáhnout dapso-
nem (50–200 mg/den), kolchicinem (1–2 mg/den), ménû
zku‰eností je s azathioprinem (2–2,5 mg/kg/den), cyklo-
fosfamidem (1–2 mg/kg/den), ãi mykofenolát mofetilem
(1,0–2,5 mg/kg/den). V˘hodná je kombinace kortikoidÛ
a ostatních imunosupresiv, kortikoid je podáván
v postupnû sniÏující se dávce asi 6 mûsícÛ a druhá úãinná
látka je postupnû vysazována s odstupem dal‰ích 6–12
mûsícÛ za pravideln˘ch kontrol klinického stavu
a eventuálnû laboratofie. Literárnû je udáván urãit˘ vyuÏi-
teln˘ efekt antibiotik tetracyklinové fiady, v na‰ich pod-
mínkách je zku‰enost s tímto pfiístupem spí‰e limitovaná.
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Málo pouÏívány jsou i intravenózní imunoglobuliny
(IVIG), ãi monoklonální protilátky anti-CD20 (rituximab).

Pfii hodnocení moÏné asociace syndromu Brunsting-
-Perry s jin˘mi chorobami je nutno se odkázat na poznat-
ky zji‰tûné obecnû u jizvícího pemfigoidu. U nûkter˘ch
pacientÛ (s pozitivitou protilátek proti epiligrinu) bylo
maligní onemocnûní pfiítomno jiÏ ve fázi vzniku prvních
puch˘finat˘ch projevÛ, u ãásti z nich do‰lo k prokázání
nádoru se zpoÏdûním. Onkologick˘ screening
a dispenzarizace je tedy u takov˘ch pacientÛ jistû hodná
doporuãení. Popsány jsou i pfiípady, kdy precipitujícím
faktorem propuknutí tohoto onemocnûní bylo trauma, ãi
doprovodná farmaka (napfi. furosemid v kombinaci
s oslunûním) [5].

Závûrem lze konstatovat, Ïe tento pfiípad upozorÀuje na
stál˘ v˘znam imunofluorescenãního vy‰etfiení pfii bliÏ‰ím
urãování nûkter˘ch vzácnûj‰ích dermatóz.
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