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Brunsting-Perry pemphigoid je vzacna bulézni dermatéza s dosud ne zcela objasnénou etiopatogenezi. Onemocnéni je povazovano za lo-
kalizovanou formu jizviciho pemphigoidu nebo jednu z forem epidermolysis bullosa acquisita. Autofi uvadéji pripad 52letého muze s reci-
divujicimi slizni¢nimi projevy v dutiné Gstni a koznimi projevy na temeni hlavy, ktery byl Ié¢en kombinaci prednisonu a azathioprinu.
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Brunsting-Perry pemphigoid is a rare bullous dermatosis with not entirely clear etiopathogenesis. The disease is considered to be a lo-
calized form of cicatricial pemphigoid or one of the forms of epidermolysis bullosa acquisita. The authors present a case of 52-year-old
man with recidiving manifestations in the oral mucosa and skin manifestations on the crown. The pacient was treated with combined

prednison and azathioprin therapy.
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Jizvici pemphigoid je autoimunitni puchyi-
naté onemocnéni charakterizované tvorbou
subepidermalnich a subepitelidinich puchyfd
s pfevazujicim postizenim sliznic a tendencf
k jizveni. V roce 1794 Wichmann popsal aso-
ciaci bulézni dermatdzy s o¢nim postizenim.
V roce 1949 Civatte a Lever publikovali klinic-
ké a histopatologické charakteristiky sliznic-
niho (jizviciho) pemphigoidu, v roce 1957
byl popsan Brunstingem a Perrym u sedmi
nemocnych obraz benigniho jizviciho pem-
phigoidu na hlavé a krku (2). Jednd se o vzacné
onemocneéni, pfesna incidence neni znama,
pficemz Cetnost jizvictho pemphigoidu je 1
pfipad na 1 milion obyvatel za rok. V Ceské
odborné literatufe byl publikovan pfipad pa-
cienta s Brunsting-Perry pemphigoidem v roce
2011 (10).

V listopadu 2011 byl 52lety muz, povola-
nim zednik, odeslan praktickym Iékafem k der-
matologické konzultaci pro erodované plochy
na temeni hlavy. Osobni anamnéza zahrnovala
hypertenzni nemoc, diabetes mellitus 2. typu
a observaci na hematologické ambulanci pro
intermitentni leukocytézu a polyglobulii. Pacient
uzival glimepirid 3mg 1x denné, metformin-
hydrochlorid 850 mg 2x denné a nitrendipin
20mg 1x denné. Alergologickd anamnéza byla
negativni.

Pfi vySetfeni byly popsény dva nendpadné
¢iré puchyre velikosti mince, viceCetné eroze
z&asti kryté krustami a ndznak kozni atrofie

(obrazky 1, 2). Pacient udaval provokaci projevd
drobnymi traumaty. V Ustni dutiné na bukalnich
sliznicich, patfe a dasnich byly mnohocetné
erodované plochy. Genitalni a analnf sliznice
postizeny nebyly. Oftalmologické vysetreni
vyloucilo mozZné postizeni recentnim nebo
probéhlym puchyfnatym onemocnénim.
Z lékafské dokumentace bylo zjisténo, Ze prv-
ni kozni projevy na temeni hlavy se objevily
na podzim 2005. Tehdy imponovaly jako ero-
zivni pustulézni dermatéza, histologicky nalez
byl nespecificky. V kvétnu 2006 nésledovala
vétsi exacerbace lokélniho nélezu s tvorbou pu-
chyrd, kterd byla omezena na parietalni oblast,
dermatolog klasifikoval jako solarni dermatitidu.
Obcasné exacerbace nastavaly také pfi fyzické
praci v prachu.

Pro tvorbu recidivujicich projevd v dutiné
ustni byl pacient v péci stomatologické kliniky
od Unora 2007, kdy bylo vysloveno podezieni
na slizni¢ni pemphigoid. Objektivné byly po-
pisovany ostie ohranicené erozivni defekty
s lehce krvécejici spodinou na sliznicich tvafi,
tvrdého i mékkého patra a vestibula. Probatornf
excize z bukalni sliznice zvazovany pemphi-
goid nepotvrdila, byla zahajena lokaIni 1é¢ba
dexamethazonem v ordlnf pasté. Lécba ne-
byla efektivni, proto byl od ffjna 2007 nasa-
zen prednison 60 mg denné (pfi hmotnosti
pacienta 95 kg), postupné byla davka zvysena
azna 120 mg denné. Efekt 1é¢by byl omeze-
ny, nicméné nebyla zcela jistd compliance
pacienta v pravidelném uzivani 1ékd. V dnoru
2009 histologické vysetfeni projevu v dutiné
Ustni pfipustilo bulézni pemphigoid s pravdé-
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podobnosti nad 50%. Nasledné se podafilo
podavanim vysokych dévek kortikosteroidd
pfivést onemocnéni k remisi, prednison byl
postupné snizen na 20 mg denné. V prlbéhu
onemocnéni doslo v dusledku postiZzeni pa-
rodontélniho aparatu k Uplné ztraté dentice.
Vroce 2011 nélez v dutiné Ustni opét exacer-
boval, stomatology bylo indikovano zvyseni
prednisonu az na 160 mg denné a zacatkem
roku 2012 byl pfidan azathioprin 100 mg 2x
denné - tato indikace nasledovala po stanovenf

Obrdzek 1. Klinicky obraz — eroze a krustoskvamy
na temeni hlavy

Obrdzek 2. Detail




diagndézy z kozni biopsie, kterd byla odebrana
v dobé vzplanuti procesu.

Histopatologické vysetfeni puchyre z teme-
ne hlavy prokdzalo spodinu subepidermalni
buly s ostrou hranici, zmnozenymi fibroblasty
a fibrotizaci na spodiné. V zanétlivém infiltratu
byly popsany vedle lymfocytl a eozinofill cetné
plazmocyty. Pfima imunofluorescence zachytila
okraj subepidermalni buly s pozitivitou IgG a C3
na spodiné i v krytbé buly. Bylo potvrzeno kli-
nické suspicium Brunsting-Perry pemphigoidu
(obrazky 3, 4).

Z laboratorniho nalezu byl krevni obraz,
zakladnf biochemické vysetfeni, véetné moci
a sedimentu, v normé, mimo elevaci hladiny alfa
amyldzy v séru 2,41 ukat/l (norma do 1,43 ukat/I)
a karcinoemryondlniho antigenu 6,1 ug/l (norma
do 3,4ug/l). Sonografie bficha a rentgenové vy-
Setfeni srdce a plic byly bez patologického na-
lezu. Bylo indikovédno kolonoskopické vysetfenf
a komputerova tomografie bficha se zamérenim
na slinivku bfisni. Tato vysetfeni neprokazala
Zadnou vyznamnou patologii. Dermatologické
projevy natemeni hlavy byly lé¢eny masti
s obsahem triamcinolonacetonidu a cloroxinu,
resp. masti obsahujici betamethasondipropionat
a gentamycinsulfat.

Diskuze

Brunsting-Perry pemphigoid je povazo-
van za lokalizovanou variantu jizviciho pem-
phigoidu, podle nékterych autorl se uvazu-
je ioformé bulézniho pemphigoidu nebo
epidermolysis bullosa acquisita — EBA (7, 9,
10). Detekce depozit imunoglobulint mezi
bazalnimi keratinocyty a lamina lucida der-
moepidermalni junkce potvrzuje koncepci
tésné souvislosti s jizvicim pemphigoidem.
Postupné byly publikovéany pfipady s rozdil-
nymi ter¢ovymi antigeny bazalni membra-
ny — CGtermindlni oblast BP180 (BPAG2), BP230
(BPAGT), laminin 5, laminin 332, desmoplakin
l'all. Autoprotilatky proti témto antigendim
byvaji IgG, méné casto IgM tfidy (3,4, 7,9, 10,
14, 18). Na druhé strané byly popsany pfipady,
kdy ndlezy imunofluorescencni a elektronové
mikroskopie byly identické s epidermolysis
bullosa acquisita. V téchto pfipadech se jedna
o tzv. EBA Brunsting-Perry pemphigoid like
formu, kterd predstavuje kolem 7% piipadu
epidermolysis bullosa acquisita, protilatky jsou
zaméreny proti kolagenu VII (5, 8, 12, 20).

Onemocnéni postihuje zejména muze vys-
siho véku, kozni projevy jsou omezeny na hla-
vu a krk, postizenf sliznic je malé nebo chybf
(2, 17). Typicka je tvorba erytémovych makul,

na nichz se tvoff puchyfe a eroze s nasledujicim
jizvenim, atrofif, pfipadné jizevnatou alopeci.
Vznik projevl mizZe byt iniciovan lokaInfiritaci
(UV paprsky, mechanickou traumatizaci) nebo
léky (1,13, 19).

Diferencidini diagndza zahrnuje erozivni
pustulézni dermatdzu skalpu, pyodermii, kera-
tomy, solarni alteraci, superficidlni bazaliom, lu-
pus erythematosus bullosus, porphyria cutanea
tarda nebo arteficialni dermatitidu (10, 16, 17).

Histologické vysetreni popisuje subepider-
malni puchyf a zanétlivy infiltrat v dermis slozeny
z neutrofill, lymfocytl, eozinofild a plazmocytd.
Ve starsi 1ézi byvé nalez fibroplastickych zmén,
paralelné orientovanych kolagennich fibril. Pfima
imunofluorescence prokazuje linedrni depozita
IgG a C3 podél bazdlni membréany. Nepiima
imunofluorescence ma nizkou senzitivitu. Ke sta-
novenf diagndzy se mdze vyuzit salt split skin
test a vysetfeni elektronovou mikroskopif (6, 7,
10,12, 13).

Lécba zahrnuje lokdlné nebo celkove poda-
vané kortikosteroidy, které je v mnoha pfipadech
nutné podavat ve vysokych davkach, pfipadné
kombinovat s imunosupresivy. Mezi dalsi tera-
peutické moznosti patfi inhibitory kalcineurinu,
sulfony, cyklofosfamid, mykofenoldt mofetin,
tetracyklinova antibiotika, colchicin, intrave-
nézni imunoglobuliny, monoklonalini protilatky
antiCD20 nebo dale plazmaferéza a fotoferéza
(5, 7,10, 20). DUlezity je onkologicky screening
a dispenzarizace pacienta, nebot onemocnénf
mUZe byt az v 30% pfipadl asociovano s malig-
nim procesem (9, 10).

Zavér

V nasem piipadé byly koznf projevy velmi ne-
napadné a imponovaly spfde jako soldrnf alterace
u pacienta s letitou androgennf alopecii. Drobné
¢iré puchyre byly zjevné az pfi peclivém vysetreni
a unikaly pozornosti. Korektni diagnéza byla sta-
novena po vice nez 6 letech trvani potizi, presto-
Ze pacient trpél soucasneé slizni¢nim postizenim
v dutiné ustni. Pro diagnostiku Brunsting-Perry
pemphigoidu bylo stéZejni vysetfeni pfimou imu-
nofluorescenci z kozni biopsie, nebot predchozi
histologicka vysetfeni z dutiny ustni byla malo
pfinosna. Postizeni dutiny Ustni — parodontu —
vedlo ke ztrdté zub(. Mozné neoplazie nebyla
prokdzéna. Pacient je nadale v dispenzarni derma-
tologické a stomatologické pédi, v sou¢asné dobe
je lé¢en udrzovacimi davkami kortikosteroidd,
azathioprin byl po 3,5 mésicich uzivani vysazen.
Pripad kontrastoval s rozsahlymi projevy pacien-
ta, jeho? pfipad byl popsan v ¢lanku v Ces-slov.
Derm v roce 2011 (10).
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Obrdzek 3. Spodina subepidermdlni buly se
zmnozenymi fibroblasty (v horni poloviné obrazku)
a ridkymiinfiltraty lymfocytd, eosinofild a plazmo-
cytl (HE, pavodni zvétseni 200x)

Obrdzek 4. Linedrni pozitivita IgG na bazéIni
membrané epidermis pfechdzi v misté buly na
epidermalni i dermalni stranu
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