Autoimmunologiczne choroby
pecherzowe

Matgorzata Olszewska
Katedra i Klinika Dermatologiczna
Warszawski Uniwersytet Medyzny



srodnaskorkowa choroba
pecherzowa

* pecherzyca

podnaskorkowe choroby pecherzowe
pemfigoid pecherzowy

« pemfigoid bton sluzowych

* pemfigoid ciezarnych

» opryszczkowate zapalenie skory

* linijjna IgA dermatoza pecherzowa

* nabyte pecherzowe oddzielanie sie naskorka




Pecherzyca



Pecherzyca (pemphigus)

autoimmunologiczna choroba pecherzowa z
tworzeniem srédnaskorkowych pecherzy

pecherzyca zwykta (pemphigus vulgaris)
pecherzyca lisciasta (pemphigus foliaceus)
pecherzyca paraneoplastyczna (pemphigus
paraneoplasticus)

pecherzyca IgA




Pecherzyca. Epidemiologia

zapadalnos¢ na pecherzyce w Europie wynosi
0,5-8/1 000 000/rok.

wystepuje nieco czesciej u kobiet

szczyt zapadalnosci: 50.—60. rok zycia

w wiekszosci krajow najczestszym typem
pecherzycy jest pecherzyca zwykta



Pecherzyca. Etiopatogeneza

- wytworzenie autoprzeciwciat skierowanych
przeciw desmosomalnym kadherynom-
desmogleinom

* wigzanie przeciwciat z desmogleinami powoduje
akantolize- rozszczepianie potgczen miedzy
komorkami

* niekiedy zwigzek choroby z okreslonymi antygenami
HLA (np. w pecherzycy zwyktej HLA-DRB1*0402 u
Zydow aszkenazyjskich lub z HLA-DRB1*04 i HLA-
DRB1*14 w nieendemicznej pecherzycy lisciaste))



Pecherzyca. Czynniki zewnatrzpochodne

leki (zawierajace grupe tiolowa —SH i leki nietiolowe):
penicylamina, inhibitory konwertazy angiotensyny (np.kaptopryl),
blokery receptora angiotensynowego, penicyliny, cefalosporyny,
niesteroidowe leki przeciwzapalne, blokery kanatu wapniowego.
warzywa z grupy Allium zawierajgce grupe SH (czosnek, por,
cebula)

oparzenia termiczne

urazy mechaniczne,

promieniowanie UV

Infekcje wirusowe
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Pecherzyca indukowana czynnikami
pokarmowymi (food-induced pemphigus)

warzywa z grupy Allium

¢

nadzerki btony sluzowej jamy
ustnej

akantoliza chemiczna
grupa SHi S=S



Pecherzyca zwykta (pemphigus
ED)
pecherzyca zwykta jest chorobg potencjalnie
zagrazajacg zyciu
 zaburzenia bariery naskorkowej prowadzgce do utraty

ptynow i ryzyka
* ryzyko wtornych zakazen bakteryjnych



faza sluzowkowa
(mucosal, oral pemphigus)

tygodnie,
miesigce

faza sluzowkowo-skorna



postac
faflasbwhokowa

(mucosal, oral pemphigus)

tygogiile,
riiesigce

faza sluzowkowa-skorna



Pecherzyca zwykita. Faza sluzowkowa

70-90 % pacjentow — poczatkowa lokalizacja to
btona sluzowa jamy ustnej (nadzerki, ktore

powstaja po szybko pekajacych pecherzach)

typowo btona sluzowa policzkow, podniebienia
miekkiego, jezyka, warg, niekiedy ztuszczajace
zapalenie dzigset

czerwien wargowa- nadzerki pokryte sa strupami,
niekiedy krwotocznymi.

inne lokalizacje sluzowkowe: jama nosowa, gardto,
krtan, tchawica, przetyk, spojowki, narzady moczowo-
ptciowe, odbyt



Pecherzyca zwykta

= po kilku tygodniach lub miesiacach od
powstania pierwszych objawow sluzowkowych,
u wiekszosci pacjentow powstaja pecherze na
skorze gtadkiej i/lub owtosionej (faza
sluzowkowo-skorna)

= typowo skora twarzy, tutowia, skora owtosiona
gtowy

= objaw Nikolskiego I i Il (Nikolskiego i Asboe-
Hansena)



objaw
Nikolskiego

objaw Asboe-Hansena
(objaw Nikolskiego II)
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Pecherzyca bujajaca (pemphigus
vegetans)

podtyp pecherzycy zwykte)

odmiany: pecherzowa (Neumanna) i krostkowa
(Hallopeau)

lokalizacja: okolice wyprzeniowe, narzagdow
ptciowych, fatdow nosowo-policzkowych
nadzerki | brodawkujgce zmiany przerostowe




Pecherzyca lisciasta (pemphigus
foliaceus)

- wiotkie, szybko pekajace pecherze

- ptytkie nadzerki

* strupy i ztuszczanie

» czesto zmiany na podtozu rumieniowym

* rozna rozlegtos¢ zmian

» niekiedy erytrodermia

nie ma zmian w obrebie bton sluzowych w
przebiegu pecherzycy lisciastej



Pecherzyca rumieniowata
(pemphigus erythematosus)

lokalizacja: okolice tojotokowe (skora
owlosiona gltowy, twarz, przednia i tylna
rynna tojotokowa), okolice jarzmowe
nadzerki i zmiuany rumieniowo-
ztuszczajace przypominajace toczen
rumieniowaty i zapalenie tojotokowe skory



Pecherzyca rumieniowata
(pemphigus erythematosus)

u czesci pacjentow wspotwystepowanie
cech immunologicznych pecherzycy z
cechami immunologicznymi tocznia
rumieniowatego (krazace i zwiagzane in vivo
przeciwciata przeciwjadrowe)

naktadanie cech obu chorob- zespot
Seneara-Ushera



Pecherzyca opryszczkowata
(pemphigus herpetiformis)

= mate pecherzyki o uktadzie obraczkowatym
lub opryszczkowatym, zlokalizowane na
pokrzywkowatych, rumieniowych ogniskach
= Swiad skory

ok.80 % przypadkow- odmiana pemphigus foliaceus

ok. 20% przypadkow- pemphigus vulgaris




Endemiczna pecherzyca lisciasta

Ameryka Potudniowa (Brazylia, Kolumbia) i na polnocy
Afryki (Tunezja, Maroko)

niezurbanizowane rejony, w poblizu zbiornikow wodnych
wraz z postepujaca urbanizacjg zmniejsza sie czestosc
wystepowania.

nasilone objawy subiektywne- pieczenie (fogo selvagem,
dziki ogien)

mitodzi dorosli (20-30 lat).

antygen w slinie Lutzomyia longipalpis (przenoszgcych
leiszmanioze) reaguje krzyzowo z desmogleing 17



Pecherzyca paraneoplastyczna (pemphigus
paraneoplasticus, paraneoplastic pemphigus,PANM

« 0k.2/3 przypadkow- chtoniaki nieziarnicze i przewlekta
biataczka limfocytowa
* choroba Castlemana (typowo u dzieci)
» gruczolakoraki (m.in. prostaty, trzustki, sutka)
« grasiczaki
* miesaki
* makroglobulinemia Waldenstroma.
w wiekszosci przypadkow rozpoznanie choroby
nowotworowej nastepuje przed rozwinieciem objawow
pecherzycy paraneoplastycznej.



Pecherzyca paraneoplastyczna

poczatkowy objaw: dominujace zajecie bton sluzowych

" rozlegte nadzerki

= gtebokie, martwicze owrzodzenia

= boczne powierzchnie jezyka, krwotoczne strupy na
czerwieni wargowej

inne btony sluzowe:

spojowki (rzekomobtoniaste zapalenie moze prowadzic
do bliznowacenia), btona sluzowa nosa, gardta, przetyku,
narzadow ptciowych, odbytu.



Pecherzyca paraneoplastyczna

zmiany skorne przypominaja
pecherzyce zwykta, pemfigoid pecherzowy,
rumien wielopostaciowy, liszaj ptaski, GVHD

charakterystyczne zajecie rak i stop



Pecherzyca paraneoplastyczna

zmiany narzgdowe
rozw0j zarostowego zapalenia oskrzelikow
(bronchiolitis obliterans) - duze ryzyko zgonu
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Pecherzyca. Obraz histopatologiczny

pecherze srodnaskorkowe powstajgce w wyniku
akantolizy (rozszczepianie potgczen pomiedzy
komorkami w wyniku reakcji antygen-przeciwciato)

pecherzyca zwykta — akantoliza tuz ponad warstwa
podstawng (gteboka)

pecherzyca liscista — akantoliza pod warstwg rogowa
(powierzchowna)




Pecherzyca. Badania diagnostyczne. [

podstawowym badaniem diagnostycznym jest

badanie metoda immunofluorescencji bezposredniej
(direct immunofluorescence, DIF)

substrat: tkanka pacjenta pobierana z otoczenia

zmian skornych lub sluzowkowych (skdra zdrowa w odlegtosci
od kilku mm do 1 cm od zmiany)

DIF- 1gG +C3 swiecenie pemphigus w
przestrzeniach miedzykomorkowych naskorka
(obraz plastra miodu, wzorzec siatki)



PRZECIWCIALA PEMPHIGUS
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Pecherzyca. Badania diagnostyczne

* badanie surowicy metodg posrednigj

Immunofluorescencji-(indirect immunoflorescence, IIF)

orzeciwciata pemphigus na btonie sluzowej przetyku

matpy | Swinki morskie.

* pecherzyca zwykta wyzsze miana na przetyku matpy niz
swinki morskiej; pecherzyca lisciasta wyzsze na przetyku
swinki morskiej niz matpy

» pecherzyca paraneoplastyczna- substrat pecherz
MOCZOWY, ptuco gryzoni, np. pecherz moczowy szczura




Pecherzyca. ELISA

najbardziej czuta i swoista metoda

przeciwciata przeciw desmogleinom 11 3 —anty Dsg
1i3

PV postac sluzowkowa - anty Dsg 3

PV postac sluzowkowo - skorna- anty Dsg 11 3
PF - anty Dsg 1

pecherzyca paraneoplastyczna-
radioimmunoprecypitacja, immunoblot



Pecherzyca paraneoplastyczna. IIF
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Pecherzyca paraneoplastyczna. DIF

DIF Ig6 IC s IgG, C3 BMZ

Zimmerrmann, 2009



Pecherzyca paraneoplastyczna (pemphigus
paraneoplasticus, paraneoplastic pemphiqgus,
PAMS)

przeciwciata przeciw biatkom z rodziny plakin:
enwoplakinie, periplakinie, epiplakinie, plektynie,
desmoplakinie |, desmoplakinie Il, BPAG1, biatku A2ML1
(a2-macroglobulin-like protein 1) oraz desmogleinom |
desmokolinom




Pecherzyca. Leczenie

przed wprowadzeniem
glikokortykosteroidow

® 75% pacjentow z pecherzycg zgon w
pierwszym roku choroby

® w czasie 5 lat Smiertelnos¢ wynosita
99-100%



Pecherzyca. Leczenie

Istotny przetom w leczeniu pecherzycy
przeciwciata anty-CD 20

rytuksymab 2 x 1000 mg iv.
w odstepie 14 dni




Rytuksymab (RTX)

* |ek pierwszego wyboru w leczeniu pecherzycy,
szczegolnie u pacjentow z nowo rozpoznang pecherzyca
zwykta o nasileniu umiarkowanym lub ciezkim oraz
u 0sob, u ktorych dotychczas nie uzyskano remisji
inng metodg leczenia.

 w monoterapii lub w potgczeniu z glikokortykosteroidami,

najczesciej RTX 2 razy po 1000 mg i.v. w odstepie

14 dni.

 w przypadku nawrotu mozliwe jest ponowne
zastosowanie rytuksymabu.



Pecherzyca. Leczenie

» klasycznymi lekami sg glikokortykosteroidy:
prednizon lub prednizolon
doustnie (1,0-1,5 mg/kg m.c./d).

* nizsze dawki- w postaci sluzoéwkowej
pecherzycy zwykte] | w pecherzycy lisciastej

» glikokortykosteroidy sg zwykle tgczone z lekami
Immunosupresyjnymi. mykofenolan mofetylu
(2—3 g/d) lub azatiopryna (1-3 mg/kg m.c./d).



Pecherzyca. Leczenie

leczenie skojarzone
prednizon/prednizolon

1,0-1,5 mg/kg/d

e

azatiopryna 1-3 mg/kg/d



Pecherzyca. Leczenie

obnizanie dawek lekow pod
kontrola parametrow: miana
przeciwciat lIF i wskaznikow ELISA



Pecherzyca. Leczenie

Inne leki dotgczane do glikokortykosteroidow
kwas mykofenolowy
cyklofosfamid,
dapson (pecherzyca opryszczkowata)

lub
pulsy glikokortykosteroidow
IVIg
Immunoadsorbcja



Pemfigoid pecherzowy



Pemfigoid pecherzowy (pemphigoid
bullosus, bullous pemphigoid)

najczestsza autoimmunizacyjna dermatoza
pecherzowa

0,2-4 przypadki/ 100 000/rok
wiek >70 r.z.

wzrost czestosci wystepowania z wiekiem
M>K



Pemfigoid

wspotistnienie chorob
choroby uktadu sercowo-naczyniowego,
choroby neurologiczne i psychiatrycznne
(udary, demencja, choroba Parkinsona,
padaczka, schizofrenia, choroba
dwubiegunowa)
cukrzyca



Pemfigoid. Etiopatogeneza

przeciwciata IgG przeciw antygenowi 180 kD i 230 kD
zewnatrzkomorkowa domena NC16a 180 kD

czynniki indukujace:

* |eki (np. spironolakton, furosemid, inhibitory DPP-4 [gliptyny],
inhibitory PD-1 i PD-L1, penicyliny, cyprofloksacyna, sulfonamidy, inhibitory
konwertazy angiotensynowej, neuroleptyki )

« UV (PUVA)

* promieniowanie rtg

* urazy mechaniczne i termiczne
* Infekcje wirusowe



Pemfigoid. Obraz kliniczny

okres prodromalny: grudki, zmiany
pokrzywkopodobne, rumieniowe

podnaskorkowe, dobrze napiete kilkucentymetrowe
pecherze (niekiedy krwotoczne) zlokalizowane na
skdrze zdrowej | na podtozu rumieniowycm

typowo zgieciowa powierzchnia konczyn, tutow
swigd skory

20-30 %- zajecie bton sluzowych

postacie bez wykwitow pecherzowych




Pemfigoid. Odmiany

dyshydrotyczna

pecherzykowa

zlokalizowana

tojotokowa

bujajgca

erytrodermia

anty- p200 pemphigoid (anty- laminina y1)-mtodsi
pacjenci, zajecie dtoni, stop, zmiany rumieniowe i
pecherze, swigd, zajecie bton sluzowych w 20%,
wspotistnienie tuszczycy (ok.30%)



Epidermis

i
e,
), i

Dermis

IgG i C3 zwigzane w strefie btony
podstawnej

DIF IgG i C3 BMZ

IIF IgG BMZ (65-80%)

ELISA 180 kD (NC 16A) i 230 kD






Pemfigoid. Diagnostyka

DIF -1gG +C3 wzdtuz btony podstawnej
lIF- przeciwciata 1gG w strefie btony
podstawne]

ELISA — przeciwciata przeciw NC16a 180 kD
(korelacja z aktywnoscig choroby)
histopatologia- pecherze podnaskorkowe



Pemfigoid. Leczenie zewnetrzne

propionian klobetazolu 30- 40 g/d (ciezkie
postacie), 20-30 g/d (srednio nasilone postacie)

stosowanie na cata skore (rowniez pecherze i
nadzerki), nie na skore twarzy

e Codziennie- pierwszy miesigc

e C0 2 dni- drugl miesigc

« 2 razy w tygodniu- trzeci miesigc

« Ix w tygodniu- czwarty miesigc

« ew. podtrzymujgco 10 g/7 dni — 8 miesiecy



Pemfigoid. Leczenie ogolne
glikokortykosteroidy: prednizon- 0,5-0,75 mg/kg
m.c. i obnizanie dawki
metotreksat: 7,5-15 mg/7 dni
doksycyklina
inne: azatiopryna, mykofenolan mofetylu, dapson
cyklofosfamid, rytuksymab, omalizumab (pemfigoid
IgE), dupilumab

badania w kierunku nowotworow narzadowych, ale pemfigoid nie jest
traktowany jako rewelator nowotworowy (nowotworowe choroby
hematologiczne?)



Pemfigoid bton sluzowych



Pemfigoid bton sluzowych. Lokalizacja zmian

jama ustna (ok. 75-85%)
spojowka (ok. 65%)

nos

gardto

krtan

tchawica

przetyk

n. piciowe

skora (ok. 25%)



Pemfigoid bton sluzowych. Jama
ustna

hajczesciej zajeta powierzchnia
sluzowkowa

rumien, spetzanie nabtonka, pecherze
(krwotoczne)

ztuszczajagce zapalenie dzigset
zajecie podniebienia (policzki, jezyk, wargi)



Pemfigoid bton sluzowych

" DIF - linijne ztogi IgG (+1gA) + C3 wzdtuz
btony podstawnej

" przeciwciata przeciw 180 kD, 230 kD,
lamininie 332 (epiligrynie),
a6B4- integrynie



Pemfigoid bton sluzowych. Szczegolne

postacie
Pemfigoid Brunstinga-Perry’'ego
typowo u starszych mezczyzn

pecherze na skorze gtowyi szyi
zmiany ustepujg z bliznowaceniem

Pemfigoid z przeciwciatmi przeciw
lamininie 332 (epiligrynie)

zwigzek z nowotworami narzgdowymi



Pemfigoid ciezarnych



Pemfigoid ciezarnych (pemphigoid gestationis)

I, 11l trymestr ciazy, nawroty w kolejnych cigzach
1:50 000- 60 000 cigz

zwigzek HLA-DR3 i HLA-DR4

orzeciwclata krzyzowo reagujg z btong podstawna
naskorka 1 nabtonkiem tozyska

rzadko po porodzie i w zwigzku z lekami hormonalnymi
zwigzek z chorobami autoimmunizacyjnymi tarczycy
opisy wystepowania zasniadu groniastego |

raka kosmowki




Pemfigoid ciezarnych. Obraz kliniczny

okres prodromalny - zmiany rumieniowe,
pokrzywkopodobne, grudkowe

nastepnie dobrze napiete zmiany pecherzowe
typowa lokalizacja - skora brzucha, otoczenie
pepka

zajecie bton sluzowych - 20%

swiad , pieczenie



Pemfigoid ciezarnych

bierne przeniesienie przeciwciat z
matki na dziecko (5-10% przypadkow)
niekiedy porody przedwczesne lub
niski ciezar urodzeniowy dziecka
rzadko rozwQj zmian skdrnych u
dziecka



Pemfigoid ciezarnych.
Badania diagnhostyczne

DIF- linijne ztogi C3, niekiedy IgG wzdtuz
btony podstawnej

u czesci pacjentek:
IIF — przeciwciata w klasie IgG przeciw btonie
podstawnej

ELISA- przeciwciata przeciw antygenowi
180kD (rzadziej 230 kD)



Pemfigoid ciezarnych.
Leczenie

zewnetrznie glikokortykosteroidy
ogolnie glikokortykosteroidy, leki
antyhistaminowe

choroba moze mie¢ samoograniczajacy sie
przebieg



Opryszczkowate zapalenie skory



Opryszczkowate zapalenie skory
(dermatitis herpetiformis, choroba Duhringa)

1,2-75,3/100 000

M>K

wiek 40-50 r.z.

szczegolnie czesto- poétnoc Europy

najczesciej bezobjawowa enteropatia glutenozalezna
(90%)

zaostrzenia zmian skornych po glutenie i jodzie
zwiekszone ryzyko rozwoju chtoniakow B-komorkowych
wspotistnienie z innymi chorobami
autoimmunizacyjnymi (ch. tarczycy, bielactwo, cukzyca)



Opryszczkowate zapalenie skory
(dermatitis herpetiformis). Etiopatogeneza

HLA-DQ 2, 8

wytwarzanie przeciwciat IgA przeciw
transglutaminaie (tkankowej, naskérkowej)
kompleksy IgA- translutaminaza naskorkowa
w brodawkach skornych



Opryszczkowate zapalenie skory.
Obraz kliniczny

» wielopostaciowe zmiany skorne:
pecherzykowe (niekiedy uktad opryszczkowaty),
grudkowe, grudki
wysiekowe, zmiany rumieniowe, wykwity
pokrzywkopodobne, niekiedy duze pecherze,
wtornie przeczosy | przebarwienia

 rzadkie zajecie bton sluzowych (aftoza)

* remisje | zaostrzenla spontan czne rem|SJe




Opryszczkowate zapalenie skory.
Obraz kliniczny

symetrycznie zlokalizowane zmiany:

* wyprostne powierzchnie konczyn:
skora tokci, kolan (90%)

» okolica krzyzowo-ledzwiowa, posladki, topatki,
obrecz barkowa,

» skdra owtosiona gtowy, twarz
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Opryszczkowate zapalenie skory.
Badania diagnostyczne

DIF (skdra zdrowa)- ziarniste ztogi IgA w
szczytach brodawek skornych

IIF IgA EMA (przeciwciata przeciw endomysium,
antyendomysialne)

ELISA przeciwcliata przeciw transglutaminazie
tkankowe]

badanie histologiczne- mikroropnie w szczytach
brodawek skérnych i pecherze podnaskorkowe




Opryszczkowate zapalenie skory.

. eczenie

1. dieta bezglutenowa- wptyw na zmiany skorne i

zmiany jelitowe, poprawa po kilku miesiagcach
stosowania

2. sulfony (dapson)- wptyw na zmiany skorne, szybka
poprawa (1-2 doby)
50 mg -« 100 mg, nastepnie proby obnizania
methemoglobine oznaczamy po 7-10 dniach od
rozpoczecia leczenia, nastepnie po 3 miesiacach i
potem 2 razy w roku

3. unikanie jodu, w tym dieta ubogojodowa



Linijna IgA

dermatoza pecherzowa




Linijna IgA dermatoza pecherzowa
(linear IgA bullous dermatosis, LABD)

dzieci 4-5 r.z (najczestsza autoimmunizacyjna
choroba pecherzowa u dzieci)

dorosli 60-65 r.z

zwigzek z HLABS8, DR3, DQ2, Cw7

indukowanie przez leki (wankomycyna, niekiedy
niesteroidowe leki przeciwzapalne, kaptopryl,
cefalosporyny)

dorosli- choroby nowotworowe- rozrosty
limforetikularne i raki



Linijna IgA dermatoza pecherzowa

® kliniczne cechy pemfigoidu 1| zapalenia
opryszczkowatego skory

® pecherze, pecherzyki (niekiedy krwotoczne)
wykwity rumieniowo-obrzekowe
(pokrzywkowate) o uktadzie obrgczkowatym,
,SZNury peret”



Linijna IgA dermatoza pecherzowa

ok. 50% pacjentow (czesciej u dzieci niz u
dorostych)- zmiany sluzowkowe, gtownie jama

ustna

mozliwosc zajecia gard
zapalenia spojowek z b
charakterystyczna lokal

a, krtni, tchawicy,
IzZnowaceniem

1zacja u dzieci brzuch,

pachwiny, okolice narzgdow ptciowych, pachy,

twarz
swigd skory



Linijna IgA dermatoza pecherzowa
Badania diagnostyczne

* DIF- ztogi IgA wzdtuz btony podstawnej
* |IF- przeciwciata przeciw antygenowi 180kD
(120, 97 kD)- 30-50 % przypadkow



Linijna IgA dermatoza pecherzowa
Leczenie

dapson

dapson I glikokortykosteroidy
rzadziej inne leki immunosupresyjne:
mykofenolan mofetylu, IVIG



Nabyte pecherzowe oddzielanie

sie naskorka




Nabyte pecherzowe oddzielanie naskorka sie
(epidermolysis bullosa acquisita, EBA)

przeciwciata przeciw kolagenowi VII (wtokna
zakotwiczajgce)

wspotistnienie z rozrostami
limforetikularnymi, chorobami
autoimmunizacyjnymi, choroba Crohna,
cukrzyca



Nabyte pecherzowe oddzielanie sie naskorka

= wykwity pecherzowe (niekiedy krwotoczne) w
miejscach urazow mechanicznych, wyprostnych
powierzchni konczyn (rece, stopy, tokcie, kolana)

= ustepowanie: blizny, prosaki

= zajecie bton sluzowych

= w postaci zapalnej szybki przebieg, zmiany
rumieniowe, pokrzywkopodobne (podobienstwo
do BP i LABD)

= bliznowacenie w obrebie bton sluzowych (j.ustna,
oczy, n. ptciowe)



Nabyte pecherzowe oddzielanie naskorka sie
Badania diagnostyczne

* DIF - linjne IgG wzdtuz btony podstawne;

(,u” serrated pattern)
* |IF — przeciwciata IgG przeciw btonie podstawnej
» ELISA- przeciwciata przeciw kolagenowi VI



Nabyte pecherzowe oddzielanie sie naskorka
Leczenie
= glikokortykosteroidy, glikokortykostroidy i
sulfony
mykofenolan mofetylu
azatiopryna
cyklosporyna
metotreksat
kolchicyna
cyklofosfamid
IVIG
rytuksymab
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