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ABSTRACT
CORRESPONDING AUTHOR/ Disorders of the oral mucosa are an area of interdisciplinary coopera-
ADRES DO KORESPONDENC]I: tion involving physicians from a diverse range of medical specialties.
lek. Kamila Ociepa Diseases characterized by a similar mucosal abnormalities include
Klinika Dermatologii lichen planus, pemphigus vulgaris, paraneoplastic pemphigus, mucous
i Wenerologii membrane pemphigoid, epidermolysis bullosa acquisita, linear IgA
Uniwersytet Medyczny bullous dermatosis and chronic ulcerative stomatitis.
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e-mail: kaociepa@gmail.com Choroby blony sluzowej jamy ustnej stanowia obszar interdyscyplinar-
nej wspolpracy lekarzy wielu specjalnosci. Do jednostek chorobowych
o podobnym obrazie klinicznym zmian wystepujacych na btonach $lu-
zowych naleza: liszaj plaski jamy ustnej, pecherzyca zwykla, pecherzy-
ca paraneoplastyczna, pemfigoid blon sluzowych, nabyte pecherzowe
oddzielanie sie naskorka, linijna IgA dermatoza pecherzowa oraz prze-
wlekle wrzodziejace zapalenie jamy ustne;j.

Key words: lichen planus, pemphigus vulgaris, paraneoplastic pemphi-
gus, mucous membrane pemphigoid, epidermolysis bullosa acquisita,
chronic ulcerative stomatitis.

Stowa kluczowe: liszaj plaski, pecherzyca zwykla, pecherzyca paraneo-
plastyczna, pemfigoid bton §luzowych, nabyte pecherzowe oddzielanie
si¢ naskoérka, przewlekle wrzodziejace zapalenie jamy ustne;j.

INTRODUCTION WPROWADZENIE

The differential diagnostics of oral mucosa dis- Diagnostyka réznicowa choréb blony sluzowej
eases poses a considerable challenge in clinical jamy ustnej stanowi znaczacy problem w praktyce kli-
practice, which is due both to the wide spectrum of nicznej, wynikajacy zaréwno z szerokiego spektrum
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pathological conditions of diverse aetiology and the
absence of features specific to different nosological
entities. The study discusses the clinical character-
istics of oral mucosal lesions accompanying a range
of diseases including lichen planus, pemphigus
vulgaris, paraneoplastic pemphigus, mucous mem-
brane pemphigoid, epidermolysis bullosa acquisita,
linear IgA bullous dermatosis and chronic ulcerative
stomatitis.

LICHEN PLANUS (LP)

stanéw patologicznych o zréznicowanej etiologii, jak
i braku charakterystycznych cech klinicznych poszcze-
goblnych jednostek chorobowych. W pracy oméwiono
obraz kliniczny zmian w obrebie blony §luzowej jamy
ustnej w przebiegu liszaja plaskiego, pecherzycy zwy-
Klej, pecherzycy paraneoplastycznej, pemfigoidu bton
sluzowych, nabytego pecherzowego oddzielania sie
naskorka, linijnej IgA dermatozy pecherzowej oraz
przewlektego wrzodziejacego zapalenia jamy ustnej.

LISZAJ PLASKI (LICHEN PLANUS — LP)

Lichen planus of the oral cavity is a highly preva-
lent chronic disease affecting between 0.1% and 2.2%
of the general population. It occurs most commonly
in the fifth and sixth decades of life, however is may
develop practically at any age. The condition affects
women twice as often as men [1, 2].

Despite extensive studies the aetiology of LP
remains unclear. The condition involves cellular
immune response with T cell activity and predom-
inance of the CD8 subpopulation of helper cells
[2]. The familial occurrence of the disease suggests
a certain genetic predisposition. Multiple literature
reports indicate that LP frequently coexists with
hepatitis B and C. Also, a number of sources men-
tion stress as a causative factor for the disease. Local
factors contributing to the development of lesions
have been reported to include chemical, toxic and
mechanical trauma. Among chemical factors, atten-
tion is given both to medications and chemical com-
pounds present in dental materials (e.g. amalgam),
colourants, preservatives and fragrances, herbs,
propolis, fluorine contained in toothpaste, dental
floss and mouthwash formulations, as well as soft
drinks and food products [3, 4]. Medications with
a potential to contribute to the development of LP
include arsenic, mercury, gold and lithium com-
pounds, angiotensin-converting-enzyme inhibitors,
B-blockers, ibuprofen and furosemide [1, 2].

In 1978 the World Health Organization (WHO)
distinguished 6 forms of oral LP: reticular, bul-
lous, papular, plaque-like, atrophic and erosive
[5]. However, in clinical practice physicians make
use of a simplified classification proposed by Eisen
et al., which consists of just two subtypes: reticular
(R), presenting only as white papules or lines hav-
ing a network arrangement, and more severe atro-
pho-erosivus (AE), accompanied by tissue thinning,
erosions and bullae [6].

The most common clinical form is the reticular
subtype developing at the line of contact between
the teeth and buccal mucosa and manifesting as
symmetrical white streaks appearing in tree-like
configurations (Wickham'’s striae). Lichen planus
located on the tongue usually takes the plaque-like
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Liszaj plaski jamy ustnej jest powszechng, prze-
wlekla choroba, ktéra wystepuje u 0,1-2,2% ogoétu
populacji. Najczesciej pojawia sie w 5. i 6. dekadzie
zycia, jednak mozna ja stwierdzi¢ w kazdym wie-
ku. Schorzenie to dotyczy ponad 2-krotnie czesciej
kobiet niz mezczyzn [1, 2].

Etiologia LP, pomimo licznych badar, nadal jest
nieznana. Obserwuje sie reakcje immunologiczna typu
komérkowego z aktywnoscia limfocytéw T i przewa-
ga limfocytéw pomocniczych subpopulacji CD8 [2].
Rodzinne wystepowanie choroby sugeruje pewna
predyspozycje genetyczna. W piSmiennictwie stwier-
dzono czeste wspdétwystepowanie LP z wirusowym
zakazeniem watroby typu B i C. W wielu Zrédfach jako
czynnik sprawczy podawany jest stres. Wsréd czyn-
nikéw miejscowych przyczyniajacych sie do rozwoju
zmian wymienia sie: urazy chemiczne, toksyczne i me-
chaniczne. Spoéréd czynnikéw chemicznych bierze sie
pod uwage leki, a takze zwigzki chemiczne wystepuja-
ce w materialach stomatologicznych (np. amalgamat),
zwiazki koloryzujace, konserwujace, zapachowe, ziola,
propolis, fluor - obecne w pastach do zebéw, niciach
dentystycznych, ptynach do ptukania jamy ustnej, na-
pojach kolorowych oraz produktach pokarmowych
[3, 4]. Do lekéw mogacych przyczyni¢ sie do wysta-
pienia LP zalicza sie: zwiazki arsenu, rteci, zlota, litu,
inhibitory konwertazy angiotensyny, p-adrenolityki,
ibuprofen oraz furosemid [1, 2].

W 1978 r. Swiatowa Organizacja Zdrowia (WHO)
wyréznila 6 postaci LP btony §luzowej jamy ustnej:
siateczkowa, pecherzykowa, nadzerkowa, plamko-
wa, zanikowa i wrzodziejacq [5]. W praktyce klinicznej
dla utatwienia postugujemy sie jednak uproszczona
klasyfikacjg, ktora zaproponowali Eisen i wsp. Wy-
réznia ona dwie postacie: siateczkowq (reticular - R),
ze zmianami wylacznie barwy bialej wystepujacymi
jako grudki lub siateczka, oraz bardziej zaawansowang
zanikowo-nadzerkowgq (atropho-erosivus - AE), ze
Scieficzeniami, nadzerkami i pecherzami [6].

Najczestsza odmiang kliniczna jest postac siatecz-
kowa - symetryczne, biale, drzewkowate linie wzdluz
kontaktu zebéw z btong §luzowa policzkéw (prazki
Wickhama). W przypadku lokalizacji zmian na jezyku
LP ma zwykle posta¢ plytkowa. Posta¢ zanikowa moze
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Figure I. Lichen planus of oral mucosa

Rycina 1. Liszaj ptaski biony sluzowej jamy ustnej

form. The atrophic subtype can either occur alone
or accompany the erosive form of oral lichen planus
[7, 8] (Fig. 1).

Lichen planus typically runs a course of many
years. Although the risk of squamous cell carcino-
ma secondary to LP is low, such cases have been
described in the literature. The greatest risk exists in
patients with atrophic and erosive oral LP on account
of the prolonged inflammatory process [9, 10].

Oral lichen planus can be asymptomatic, but it
can also present with very severe pain which signif-
icantly impairs the quality of life of patients. Unlike
the reticular form, which is not usually very painful,
bullous/erosive lesions are associated with severe
pain.

LICHEN PLANUS PEMPHIGOIDES (LPP)

Lichen planus pemphigoides is a rare disease of
unclear aetiology. It affects men more commonly than
women, and the peak age of onset is at 30-40 years
[11]. Pathological lesions in bullous lichen planus are
caused by lymphoid infiltration within the dermoep-
idermal junction, whereas LPP is an autoimmune
disease. Clinical manifestations of LPP in the initial
phase of the disease are typical of LP. After several
weeks or months, however, bullous or vesicular le-
sions develop in locations other than papular lesions
characteristic of LP. The development of bullae on
unchanged skin distinguishes LPP from the bullous
form of LP. The difference between LPP and bullous
pemphigoid is the presence of papules. From several
to about a dozen percent of patients develop erosions
over erythematous lesions within the oral mucosa,
along with LP-characteristic white patches, or des-
quamative gingivitis [12-15].
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wystepowacé zaré6wno samodzielnie, jak i z postacia
nadzerkowa [7, 8] (ryc. 1).

Przebieg LP jest zazwyczaj wieloletni. Ryzyko
rozwoju raka ptaskonablonkowego w przebiegu LP
jest niskie, ale takie przypadki byly w literaturze opi-
sywane. Najbardziej narazeni sa pacjenci z odmiana
zanikowgq i nadzerkowga LP jamy ustnej ze wzgledu
na diugotrwaly proces zapalny [9, 10].

Liszaj plaski jamy ustnej moze przebiegac bezob-
jawowo albo powodowac silne dolegliwosci bélowe
uposledzajgce znacznie jakos¢ zycia pacjentow. W po-
staci siateczkowej na og6! nie wystepuja silne dole-
gliwosci bélowe, natomiast zmiany pecherzykowo-
-nadzerkowe powoduja silny bol.

LISZA] PLASKI PEMFIGOIDOWY (LICHEN PLANUS
PEMPHIGOIDES — LPP)

Liszaj ptaski pemfigoidowy jest rzadka choroba
o nieznanej etiologii. Wystepuje czeéciej u mezczyzn
oraz z reguly przypada na 3.-4. dekade zycia [11].
Zmiany chorobowe w liszaju ptaskim pecherzowym
sa spowodowane limfoidalnym naciekiem w obrebie
polaczenia skérno-naskérkowego, natomiast LPP jest
chorobg autoimmunologiczng. Objawy kliniczne LPP
w pierwszej fazie choroby sa typowe dla LP. Po kilku
tygodniach lub miesigcach pojawiaja sie zmiany pe-
cherzowe lub pecherzykowe w miejscach niezaleznych
od zmian grudkowych charakterystycznych dla LP.
Wystgpienie zmian pecherzowych na niezmienionej
skoérze odréznia LPP od pecherzowej odmiany LP,
a obecnos¢ grudek od pemfigoidu pecherzowego.
U kilku do kilkunastu procent chorych na btonach $lu-
zowych jamy ustnej pojawiaja sie nadzerki na podiozu
zmian rumieniowych oraz zmleczen typowych dla LP
lub zluszczajace zapalenie dzigset [12-15].
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PEMPHIGUS VULGARIS (PV)

PECHERZYCA ZWYKtA (PEMPHIGUS VULGARIS — PV)

Pemphigus vulgaris is a rare chronic autoimmune
disease with an incidence of 1-5 cases/1 million pop-
ulation/year. The disease affects patients between 30
and 60 years of age, with no significant predilection
for sex [16, 17]. A key role in the aetiopathogenesis of
the condition is attributed to IgG class antibodies di-
rected against desmosomal cadherins - desmoglein-3
(DSG3) and desmoglein-1 (DSG1). They are cadherins
which determine mutual adhesion of keratinocytes
[16,17]. An important part in the development of the
disease is also played by external factors. The list of
exogenous and endogenous factors potentially con-
tributing to the emergence of the disease in genet-
ically predisposed individuals is long. It comprises
physical factors, burns, X-radiation, UV radiation,
hormones, mechanical trauma, stress and pharma-
ceutical drugs [18].

It is estimated that in over 50% of cases symptoms
initially involve only the oral mucosa. Mucosal le-
sions present as very painful erosions with poorly
defined margins, located in the area of the cheeks,
tongue, soft palate and lower lip. Typical bullae in
the oral cavity are rarely seen, which considerably
complicates the diagnostic process [19, 20] (Figs. 2, 3).
Fifty percent of patients with PV report upper res-
piratory tract symptoms and laryngological exami-
nation reveals typical bullous lesions in 80% of them.
For this reason, patients often experience sore throat,
hoarse voice or dysphagia.

The majority of patients with the mucosal variant
of PV develop typical cutaneous lesions over a period
of a few months. However, it is not uncommon for
the disease to present only with lesions involving the
mucous membranes.

Pecherzyca zwykla jest przewlekls, rzadka choroba
autoimmunologiczng. Czesto$¢ wystepowania szacuje
sie na 1-5 przypadkéw na milion 0oséb rocznie. Choroba
dotyczy pacjentéw miedzy 30. a 60. rokiem zycia, bez
istotnej predylekgji do pici [16, 17]. W etiopatogenezie
wazna role odgrywaja autoprzeciwciata w klasie IgG
skierowane przeciwko desmosomalnym kadherynom
- desmogleinie 3 (DSG3) i desmogleinie 1 (DSG1). Sa
to kadheryny, ktére warunkujg wzajemne przyleganie
keratynocytéw [16, 17]. Istotng funkcje w rozwoju cho-
roby pelnia réwniez czynniki zewnetrzne. Lista czynni-
kéw egzogennych i endogennych, ktére mogg wywotaé
chorobe u 0s6b predysponowanych genetycznie, jest
dtuga. Naleza do nich: czynniki fizykalne, oparzenia,
promieniowanie rentgenowskie, promieniowanie UV,
hormony, urazy mechaniczne, stres i leki [18].

Szacuje sie, Ze w ponad 50% przypadkéw objawy
poczatkowo wystepuja jedynie w obrebie btony $luzo-
wej jamy ustnej. Zmiany na §luzéwkach maja postac
nieostro odgraniczonych, bardzo bolesnych nadzerek
wystepujacych na policzkach, jezyku, podniebieniu
miekkim, a takze w obrebie dolnej wargi. Typowe pe-
cherze w jamie ustnej obserwuje sie rzadko, co istot-
nie utrudnia diagnostyke [19, 20] (ryc. 2, 3). Sposréd
pacjentéw z PV 50% zglasza dolegliwoéci w obrebie
gornych drég oddechowych, a u 80% z nich w bada-
niu laryngologicznym stwierdza sie charakterystyczne
zmiany pecherzowe. Z tego powodu pacjenci czesto
skarza si¢ na bol gardla, chrypke i dysfagie.

U wiekszosci pacjentéw z postacig sluzéwkowa
PV w czasie kilku miesiecy rozwijaja sie typowe
zmiany skérne. Moze sie jednak zdarzy¢, ze choroba
bedzie przebiegala jedynie ze zmianami w obrebie
bton sluzowych.

Figure 2. Pemphigus vulgaris

Rycina 2. Pecherzyca zwykia
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Figure 3. Pemphigus vulgaris

Rycina 3. Pecherzyca zwykia

It is crucial to note that the correct diagnosis is es-
tablished during 6 months in nearly 100% of cases in-
volving cutaneous lesions and in approximately 57 %
of cases with isolated mucosal lesions. Retrospective
studies show that in over 70% of patients with the
mucosal variant of PV the diagnosis was usually
made by physicians of several medical specialties
[21, 22].

PEMPHIGUS PARANEOPLASTICUS (PNP)

Na uwage zastuguje fakt, ze prawidlowe rozpo-
znanie w przypadku zmian skérnych ustala sie w cza-
sie 6 miesiecy u niemal 100% pacjentéw, natomiast
w izolowanych zmianach sluzéwkowych u ok. 57%.
Badania retrospektywne wykazujg, ze ponad 70% pa-
cjentéw ze sluzéwkowa postaciag PV bylo diagnozo-
wanych przez lekarzy kilku specjalnosci [21, 22].

PECHERZYCA PARANEOPLASTYCZNA
(PEMPHIGUS PARANEOPLASTICUS — PNP)

Pemphigus paraneoplasticus is a rare type of pem-
phigus which is always related to cancer. The most
common cancer types accompanying PNP include
B-cell lymphoma, chronic lymphocytic leukaemia,
Castleman’s disease, Waldenstrom’s macroglobuli-
naemia and thymoma [23, 24].

The clinical picture of PNP is varied and may
resemble conditions ranging from LP or erythema
multiforme to PV. Oral mucosa often reveals painful
haemorrhagic erosions extending as far as the oral
part of the pharynx. Characteristic for the disease are
also thick-layered scabs located on the lips (Fig. 4).
The nails are frequently affected by abnormalities
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Pecherzyca paraneoplastyczna jest rzadkim ty-
pem pecherzycy, ktérej zawsze towarzyszy choroba
nowotworowa. Najcze$ciej rozpoznaje sie: chtoniak
B-komoérkowy, przewlekla biataczke limfocytowa,
chorobe Castelmana, makroglobulinemie Walden-
stroma oraz grasiczak [23, 24].

Obraz kliniczny PNP jest r6zny, moga wystepowac
zmiany podobne do LP, rumienia wielopostaciowego
lub PV. Na sluzéwkach jamy ustnej czesto stwierdza
sie krwotoczne, bolesne nadzerki siegajace az do ust-
nej czedci gardia. Na wargach wystepuja typowe dla
tego schorzenia, grubo uwarstwione strupy (ryc. 4).
Czesto sa obecne zmiany na paznokciach - od znie-
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Figure 4. Pemphigus paraneoplasticus

Rycina 4. Pecherzyca paraneoplastyczna

ranging from deformities to complete nail plate loss
and pterygium formation.

MUCOUS MEMBRANE PEMPHIGOID (MMP)

Mucous membrane pemphigoid is a disease of
autoimmune origin. The aetiopathogenesis of MMP
has not been fully elucidated, though it is likely
to have an immunological basis together with ge-
netic predisposition. The incidence is 0.5-3.2 cas-
es/100,000 population/year. Mucous membrane
pemphigoid affects predominantly individuals over
the age of 60, and women are twice as likely to be
affected as men [25].

The clinical features are not very distinctive. Sub-
epidermal bullae may be seen on the mucous mem-
branes in the nasopharyngeal cavity, oral cavity, eyes,
larynx, oesophagus, genital organs and also on the
skin [26, 27]. The most common locations include the
oral mucosa, which is affected in 90.2% of cases, and
the conjunctiva, involved in 60.1-80% of cases [28, 29].
A common and the most characteristic manifestation
of pemphigoid is desquamative gingivitis (Fig. 5).
Typical bullae on the oral mucosa are rarely ob-
served, though more frequently than in cases of PV.
The clinical picture of MMP is much more typically
dominated by painful irregularly shaped erosions.
The entire oral cavity may be affected. Concurrent cu-
taneous lesions involving primarily upper trunk sec-
tions can be seen in one-third of all patients. Typical
scarring usually does not develop when the disease
is limited to the oral mucosa [30].

EPIDERMOLYSIS BULLOSA ACQUISITA (EBA)

Epidermolysis bullosa aquisita is a rare autoim-
mune disease which usually affects patients between
40 and 60 years of age without any sex predilection.
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ksztalceri do calkowitej utraty ptytki z wytworzeniem
skrzydlika.

PEMFIGOID BLON SLUZOWYCH (MUCOUS
MEMBRANE PEMPHIGOID — MMP)

Jest to choroba o podlozu autoimmunologicznym.
Etiopatogeneza MMP nie zostata do korica poznana,
najbardziej prawdopodobne jest tto immunologicz-
ne oraz predyspozycje genetyczne. Czestos¢é wyste-
powania wynosi 0,5-3,2 przypadku na 100 tysiecy
0s6b rocznie. Najczesciej stwierdza sie ja u 0s6b po
60. roku zycia, dwukrotnie czesciej u kobiet [25].

Obraz kliniczny jest mato charakterystyczny. Pod-
naskérkowe pecherze moga by¢ obecne na blonach
sluzowych jamy nosowo-gardlowej, jamy ustnej,
oczu, krtani, przetyku, narzadéw plciowych, a tak-
ze na skorze [26, 27]. Najczestszymi lokalizacjami s
btona §luzowa jamy ustnej - w 90,2% przypadkow,
oraz spojowki - w 60,1-80% przypadkéw [28, 29].
Czestym i najbardziej charakterystycznym objawem
dla pemfigoidu jest zluszczajace zapalenie dzia-
sel (ryc. 5). Rzadko, cho¢ z wieksza czestoscia niz
w przypadku PV, obserwuje sie typowe pecherze na
§luzéwkach jamy ustnej. Zwykle w obrazie klinicz-
nym dominuja nieregularne, bolesne nadzerki. Zmia-
ny moga wystepowaé w calej jamie ustnej. U 1/3
pacjentéw mozna jednoczesnie stwierdzi¢ zmiany
skorne zajmujace gtéwnie goérne czesci tutowia. Cha-
rakterytyczne bliznowacenie z reguly nie wystepuje
w przypadku choroby ograniczonej do btony $luzo-
wej jamy ustnej [30].

NABYTE PECHERZOWE ODDZIELANIE SIE
NASKORKA (EPIDERMOLYSIS BULLOSA ACQUISITA — EBA)

Nabyte pecherzowe oddzielanie sie naskérka jest
rzadka choroba autoimmunologiczng, niewykazujaca

Dermatology Review/Przeglad Dermatologiczny 2017/5
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Figure 5. Mucous membrane pemphigoid

Rycina 5. Pemfigoid bfon sluzowych

The incidence of EBA in Europe is estimated at 0.2
cases/1 million population/year [31].

The disease presents clinically as large tense
bullae which are often located in areas exposed to
mechanical injury: elbows, knees or dorsal hands.
A characteristic feature during the process of skin
lesion healing is the development of milia. The oral
mucosa is rarely affected by bullae. The predomi-
nant lesions are erosions which may also involve the
oesophagus [31].

LINEAR IGA BULLOUS DERMATOSIS (LABD)

Similarly to EBA, linear IgA bullous dermatosis is
a rare chronic autoimmune disease. The incidence of
LABD is estimated at 0.2-0.5 cases/1 million popula-
tion/year. The disease most frequently develops in
patients over the age of 60, although any age group
may be affected [32, 33].

Itchy erythematous lesions accompanied by tense
bullae are usually located on the face and scalp and
in the genital area. Mucous membrane involvement,
primarily by erosive lesions, is noted in 80% of cases
[32-34].

A paediatric variant of the disease has also been
identified, referred to as chronic bullous dermatosis
of childhood (CBDC), in which mucous membranes
are affected in up to 91% of all cases [34]. Mucosal
lesions are often the sole manifestation of the disease.
They are usually located on the mucous membranes
of the oral cavity, genital areas and in the eyes. Linear
IgA bullous dermatosis involving the mucosa of the
oesophagus, larynx, trachea, nasal cavity and urethra
has also been reported [35]. Skin lesions in adults af-
fect mainly the trunk and extremities. Unlike in the
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predylekgji do plci. Zwykle dotyczy pacjentéw mie-
dzy 40. a 60. rokiem zycia. Czesto$¢ wystepowania
w Europie szacuje sie na 0,2 na milion rocznie [31].

W obrazie klinicznym wystepuja duze, dobrze na-
piete pecherze, czesto zlokalizowane w miejscach na-
razonych na uszkodzenia mechaniczne, takie jak tok-
cie, kolana i grzbiety rak. Podczas gojenia si¢ zmian
na skorze charakterystycznie pojawiaja sie prosaki.
Na btonach §luzowych jamy ustnej pecherze stwier-
dza sie rzadko. Przewazaja nadzerki, ktére moga
obejmowac takze przetyk [31].

LINIJNA IGA DERMATOZA PECHERZOWA
(LINEAR IGA BULLOUS DERMATOSIS — LABD)

Linijna IgA dermatoza pecherzowa jest podobnie
jak EBA rzadka, przewlekta choroba autoimmunolo-
giczna. Czestos¢ wystepowania szacuje sie na 0,2-0,5
na milion rocznie. Najczesciej dotyczy oséb po 60.
roku zycia, ale moze pojawié sie w kazdej grupie
wiekowej [32, 33].

Swedzace zmiany rumieniowe z dobrze napiety-
mi pecherzami wystepuja zwykle na twarzy, skérze
owlosionej gtowy oraz narzadach ptciowych. W 80%
przypadkow zajete sg btony §luzowe, na ktérych
stwierdza sie gléwnie zmiany nadzerkowe [32-34].

Wyodrebniono dzieciecy wariant choroby (chronic
bullous dermatosis of childhood - CBDC), w ktérym blo-
ny §luzowe sa zajete nawet w 91% przypadkow [34].
Czesto sluzowki sa jedyna lokalizacjg choroby. Zwykle
zmiany pojawiaja sie na blonach s§luzowych jamy ust-
nej, w okolicach genitalnych oraz w obrebie narzadu
wzroku. Opisano takze LABD z zajeciem blony $luzo-
wej przetyku, krtani, tchawicy, jamy nosowej i cewki
moczowej [35]. U dorostych zmiany skérne obecne sg
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paediatric variant, abnormalities in the genital areas
are rarely seen [36]. Chronic bullous dermatosis of
childhood is associated with bacterial superinfec-
tions by Staphylococcus aureus within the skin lesions
more often than the adult form of the disease [37]. As
a rule, the paediatric variant has a milder course, with
spontaneous remissions noted usually 2 years after
disease onset [36].

CHRONIC ULCERATIVE STOMATITIS (CUS)

Chronic ulcerative stomatitis is a rare disease of
the oral mucosa. It usually develops in women be-
tween 30 and 60 years of age [38]. The aetiopatho-
genesis of CUS has not been fully clarified yet, how-
ever the disease is most likely autoimmune in nature.
IgG-class squamous epithelium-specific antinuclear
antibodies (SES-ANA) are detected in the serum of
patients, often in very high titres [38-41]. SES-ANA
are directed against nuclear antigens of cells in the
basal layer of stratified squamous epithelium. The
CUS antigen is a protein with a molecular weight of
70-72 kD, called CUSP (chronic ulcerative stomatitis
protein). It is the cutaneous isoform of the p53 protein
showing homology with the p53, p73 and KET an-
tioncogenes. CUSP is the main KET protein transcript
in keratinocytes [42].

The clinical features are not very distinctive.
Mucosal lesions include erosions or ulcers located
on the tongue, less commonly on the cheeks and
gums, and very rarely on the hard palate and ru-
bor labiorum (Fig. 6) [33, 34]. Mucosal lesions can
be accompanied by lichen-like lesions on the skin.
Generally, the subjective symptoms accompanying
skin eruptions are very pronounced. Some authors

zazwyczaj na tutowiu i koriczynach, rzadko obserwuje
sie, w przeciwienistwie do wariantu dzieciecego, zmia-
ny w okolicach genitalnych [36]. W dzieciecej postaci
LABD czesciej niz u dorostych stwierdza sie nadkaze-
nia bakteryjne Staphylococcus aureus w obrebie zmian
skérnych [37]. Postaé dziecieca przebiega z reguly 1a-
godniej, zwykle obserwuje sie samoistne remisje po
2 latach trwania choroby [36].

PRZEWLEKLE WRZODZIEJACE ZAPALENIE JAMY
USTNE] (CHRONIC ULCERATIVE STOMATITIS — CUS)

Przewlekle wrzodziejace zapalenie jamy ustnej jest
rzadka choroba blony $luzowej jamy ustnej, ktéra naj-
czesciej dotyczy kobiet miedzy 30. a 60. rokiem zycia
[38]. Etiopatogeneza CUS nie zostala w pelni pozna-
na. Najbardziej prawdopodobne wydaje sie tlo auto-
immunologiczne. W surowicy chorych wykrywa sie
przeciwciata klasy IgG SES-ANA (squamous epithelium-
specific antinuclear antibodies), czesto w bardzo wyso-
kich mianach [38-41]. Sa to przeciwciala skierowane
przeciwko antygenom jadrowym komorek warstwy
podstawnej nablonka wielowarstwowego plaskiego.
Antygen CUS jest bialkiem o masie czgsteczkowej
70-72 kD o nazwie CUSP (chronic ulcerative stomatitis
protein). Jest to skérna izoforma biatka p53, ktéra wy-
kazuje homologie z antyonkogenem p53, p73 oraz
KET. CUSP jest gtéownym transkryptem biatka KET
w keratynocytach [42].

Obraz kliniczny jest mato charakterystyczny.
Zmiany na btonach §luzowych to nadzerki lub
owrzodzenia zlokalizowane na jezyku, nieco rza-
dziej na policzkach i dzigstach, bardzo rzadko na
podniebieniu twardym i czerwieni wargowej (ryc. 6)
[33, 34]. Moga im towarzyszy¢ zmiany liszajopodobne

Figure 6. Chronic ulcerative stomatitis

Rycina é. Przewlekte wrzodziejqce zapalenie jamy ustnej
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claim that CUS is a variant of LP rather than a sepa-
rate nosological entity.

CONCLUSIONS

Skin lesions involving the oral mucosa pose signif-
icant diagnostic and therapeutic difficulties. All the
nosological entities described above share similar
clinical features, which makes it practically impossi-
ble to make a diagnosis without conducting specialist

na skoérze. Objawy subiektywne towarzyszace wy-
kwitom sg z reguly mocno nasilone. Czesé¢ autoréw
uwaza CUS za odmiane LP, a nie odrebna jednostke
chorobowa.

PODSUMOWANIE

Zmiany skérne bton sluzowych jamy ustnej sa
istotnym problemem diagnostycznym oraz terapeu-
tycznym. Wszystkie opisane wyzej jednostki choro-

examinations.
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