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Úvod
Jizvící pemphigoid je autoimunitní puchýř-

naté onemocnění charakterizované tvorbou 

subepidermálních a subepiteliálních puchýřů 

s převažujícím postižením sliznic a tendencí 

k jizvení. V roce 1794 Wichmann popsal aso-

ciaci bulózní dermatózy s očním postižením. 

V roce 1949 Civatte a Lever publikovali klinic-

ké a histopatologické charakteristiky sliznič-

ního (jizvícího) pemphigoidu, v  roce 1957 

byl popsán Brunstingem a Perrym u sedmi 

nemocných obraz benigního jizvícího pem-

phigoidu na hlavě a krku (2). Jedná se o vzácné 

onemocnění, přesná incidence není známa, 

přičemž četnost jizvícího pemphigoidu je 1 

případ na 1 milion obyvatel za rok. V české 

odborné literatuře byl publikován případ pa-

cienta s Brunsting-Perry pemphigoidem v roce 

2011 (10).

Popis případu
V listopadu 2011 byl 52letý muž, povolá-

ním zedník, odeslán praktickým lékařem k der-

matologické konzultaci pro erodované plochy 

na temeni hlavy. Osobní anamnéza zahrnovala 

hypertenzní nemoc, diabetes mellitus 2. typu 

a observaci na hematologické ambulanci pro 

intermitentní leukocytózu a polyglobulii. Pacient 

užíval glimepirid 3 mg 1× denně, metformin-

hydrochlorid 850 mg 2× denně a nitrendipin 

20 mg 1× denně. Alergologická anamnéza byla 

negativní.

Při vyšetření byly popsány dva nenápadné 

čiré puchýře velikosti mince, vícečetné eroze 

zčásti kryté krustami a náznak kožní atrofie 

(obrázky 1, 2). Pacient udával provokaci projevů 

drobnými traumaty. V ústní dutině na bukálních 

sliznicích, patře a dásních byly mnohočetné 

erodované plochy. Genitální a anální sliznice 

postiženy nebyly. Oftalmologické vyšetření 

vyloučilo možné postižení recentním nebo 

proběhlým puchýřnatým onemocněním. 

Z lékařské dokumentace bylo zjištěno, že prv-

ní kožní projevy na temeni hlavy se objevily 

na podzim 2005. Tehdy imponovaly jako ero-

zivní pustulózní dermatóza, histologický nález 

byl nespecifický. V květnu 2006 následovala 

větší exacerbace lokálního nálezu s tvorbou pu-

chýřů, která byla omezena na parietální oblast, 

dermatolog klasifikoval jako solární dermatitidu. 

Občasné exacerbace nastávaly také při fyzické 

práci v prachu.

Pro tvorbu recidivujících projevů v dutině 

ústní byl pacient v péči stomatologické kliniky 

od února 2007, kdy bylo vysloveno podezření 

na slizniční pemphigoid. Objektivně byly po-

pisovány ostře ohraničené erozivní defekty 

s lehce krvácející spodinou na sliznicích tváří, 

tvrdého i měkkého patra a vestibula. Probatorní 

excize z bukální sliznice zvažovaný pemphi-

goid nepotvrdila, byla zahájena lokální léčba 

dexamethazonem v orální pastě. Léčba ne-

byla efektivní, proto byl od října 2007 nasa-

zen prednison 60 mg denně (při hmotnosti 

pacienta 95 kg), postupně byla dávka zvýšena 

až na 120 mg denně. Efekt léčby byl omeze-

ný, nicméně nebyla zcela jistá compliance 

pacienta v pravidelném užívání léků. V únoru 

2009 histologické vyšetření projevu v dutině 

ústní připustilo bulózní pemphigoid s pravdě-

podobností nad 50 %. Následně se podařilo 

podáváním vysokých dávek kortikosteroidů 

přivést onemocnění k remisi, prednison byl 

postupně snížen na 20 mg denně. V průběhu 

onemocnění došlo v důsledku postižení pa-

rodontálního aparátu k úplné ztrátě dentice. 

V roce 2011 nález v dutině ústní opět exacer-

boval, stomatology bylo indikováno zvýšení 

prednisonu až na 160 mg denně a začátkem 

roku 2012 byl přidán azathioprin 100 mg 2× 

denně – tato indikace následovala po stanovení 
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Obrázek 1. Klinický obraz – eroze a krustoskvamy 

na temeni hlavy

Obrázek 2. Detail
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diagnózy z kožní biopsie, která byla odebrána 

v době vzplanutí procesu.

Histopatologické vyšetření puchýře z teme-

ne hlavy prokázalo spodinu subepidermální 

buly s ostrou hranicí, zmnoženými fibroblasty 

a fibrotizací na spodině. V zánětlivém infiltrátu 

byly popsány vedle lymfocytů a eozinofilů četné 

plazmocyty. Přímá imunofluorescence zachytila 

okraj subepidermální buly s pozitivitou IgG a C3 

na spodině i v krytbě buly. Bylo potvrzeno kli-

nické suspicium Brunsting-Perry pemphigoidu 

(obrázky 3, 4).

Z laboratorního nálezu byl krevní obraz, 

základní biochemické vyšetření, včetně moči 

a sedimentu, v normě, mimo elevaci hladiny alfa 

amylázy v séru 2,41 ukat/l (norma do 1,43 ukat/l) 

a karcinoemryonálního antigenu 6,1 ug/l (norma 

do 3,4 ug/l). Sonografie břicha a rentgenové vy-

šetření srdce a plic byly bez patologického ná-

lezu. Bylo indikováno kolonoskopické vyšetření 

a komputerová tomografie břicha se zaměřením 

na slinivku břišní. Tato vyšetření neprokázala 

žádnou významnou patologii. Dermatologické 

projevy na temeni hlavy byly léčeny mastí 

s obsahem triamcinolonacetonidu a cloroxinu, 

resp. mastí obsahující betamethasondipropionát 

a gentamycinsulfát.

Diskuze
Brunsting-Perry pemphigoid je považo-

ván za lokalizovanou variantu jizvícího pem-

phigoidu, podle některých autorů se uvažu-

je i o formě bulózního pemphigoidu nebo 

epidermolysis bullosa acquisita – EBA (7, 9, 

10). Detekce depozit imunoglobulinů mezi 

bazálními keratinocyty a lamina lucida der-

moepidermální junkce potvrzuje koncepci 

těsné souvislosti s  jizvícím pemphigoidem. 

Postupně byly publikovány případy s rozdíl-

nými terčovými antigeny bazální membrá-

ny – C-terminální oblast BP180 (BPAG2), BP230 

(BPAG1), laminin 5, laminin 332, desmoplakin 

I a II. Autoprotilátky proti těmto antigenům 

bývají IgG, méně často IgM třídy (3, 4, 7, 9, 10, 

14, 18). Na druhé straně byly popsány případy, 

kdy nálezy imunofluorescenční a elektronové 

mikroskopie byly identické s epidermolysis 

bullosa acquisita. V těchto případech se jedná 

o tzv. EBA Brunsting-Perry pemphigoid like 

formu, která představuje kolem 7 % případů 

epidermolysis bullosa acquisita, protilátky jsou 

zaměřeny proti kolagenu VII (5, 8, 12, 20).

Onemocnění postihuje zejména muže vyš-

šího věku, kožní projevy jsou omezeny na hla-

vu a krk, postižení sliznic je malé nebo chybí 

(2, 17). Typická je tvorba erytémových makul, 

na nichž se tvoří puchýře a eroze s následujícím 

jizvením, atrofií, případně jizevnatou alopecií. 

Vznik projevů může být iniciován lokální iritací 

(UV paprsky, mechanickou traumatizací) nebo 

léky (1, 13, 19).

Diferenciální diagnóza zahrnuje erozivní 

pustulózní dermatózu skalpu, pyodermii, kera-

tomy, solární alteraci, superficiální bazaliom, lu-

pus erythematosus bullosus, porphyria cutanea 

tarda nebo arteficiální dermatitidu (10, 16, 17).

Histologické vyšetření popisuje subepider-

mální puchýř a zánětlivý infiltrát v dermis složený 

z neutrofilů, lymfocytů, eozinofilů a plazmocytů. 

Ve starší lézi bývá nález fibroplastických změn, 

paralelně orientovaných kolagenních fibril. Přímá 

imunofluorescence prokazuje lineární depozita 

IgG a C3 podél bazální membrány. Nepřímá 

imunofluorescence má nízkou senzitivitu. Ke sta-

novení diagnózy se může využít salt split skin 

test a vyšetření elektronovou mikroskopií (6, 7, 

10, 12, 13).

Léčba zahrnuje lokálně nebo celkově podá-

vané kortikosteroidy, které je v mnoha případech 

nutné podávat ve vysokých dávkách, případně 

kombinovat s imunosupresivy. Mezi další tera-

peutické možnosti patří inhibitory kalcineurinu, 

sulfony, cyklofosfamid, mykofenolát mofetin, 

tetracyklinová antibiotika, colchicin, intrave-

nózní imunoglobuliny, monoklonální protilátky 

antiCD20 nebo dále plazmaferéza a fotoferéza 

(5, 7, 10, 20). Důležitý je onkologický screening 

a dispenzarizace pacienta, neboť onemocnění 

může být až v 30 % případů asociováno s malig-

ním procesem (9, 10).

Závěr
V našem případě byly kožní projevy velmi ne-

nápadné a imponovaly spíše jako solární alterace 

u pacienta s letitou androgenní alopecií. Drobné 

čiré puchýře byly zjevné až při pečlivém vyšetření 

a unikaly pozornosti. Korektní diagnóza byla sta-

novena po více než 6 letech trvání potíží, přesto-

že pacient trpěl současně slizničním postižením 

v dutině ústní. Pro diagnostiku Brunsting-Perry 

pemphigoidu bylo stěžejní vyšetření přímou imu-

nofluorescencí z kožní biopsie, neboť předchozí 

histologická vyšetření z dutiny ústní byla málo 

přínosná. Postižení dutiny ústní – parodontu – 

vedlo ke ztrátě zubů. Možná neoplazie nebyla 

prokázána. Pacient je nadále v dispenzární derma-

tologické a stomatologické péči, v současné době 

je léčen udržovacími dávkami kortikosteroidů, 

azathioprin byl po 3,5 měsících užívání vysazen. 

Případ kontrastoval s rozsáhlými projevy pacien-

ta, jehož případ byl popsán v článku v Čes.-slov. 

Derm v roce 2011 (10).
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