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Case report/Opis przypadku

Bullous pemphigoid resembling erythema gyratum repens – 
case report

Pemfigoid pęcherzowy przypominający erythema gyratum repens – opis przypadku
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Abstract

Introduction. Bullous pemphigoid is one of the most common autoim-
mune bullous dermatoses. It is typically diagnosed in elderly patients 
and can have various clinical presentations. So far, only individual ca-
ses of erythema gyratum repens-like bullous pemphigoid have been 
described in literature worldwide.
Objective. Presentation of the case of a patient with bullae forming  
a wood grain arrangement.
Case report. A 76-year-old female patient hospitalised at the Depart-
ment of Dermatology with erythematous and edematous figurate le-
sions and tense bullae on the trunk and extremities. On direct immu-
nofluorescence, complement deposits at the basement membrane zone 
were found. BIOCHIP indirect immunofluorescence revealed circula-
ting anti-BP180 IgG antibodies.
Conclusions. In patients with suspected bullous pemphigoid, direct 
and indirect immunofluorescence assays are required. As part of the 
diagnosis of both pemphigoid and erythema gyratum repens, mali-
gnancy needs to be excluded as a potential cause of skin lesions. In the 
presented patient, medical history and additional tests did not demon-
strate the presence of a neoplasm. The patient requires further clinical 
follow-up.

Streszczenie

Wprowadzenie. Pemfigoid pęcherzowy należy do najczęstszych auto-
immunizacyjnych dermatoz pęcherzowych. Zazwyczaj występuje 
u osób w wieku starszym, może mieć różne odmiany kliniczne. W piś- 
miennictwie opisano dotychczas jedynie kilka przypadków pemfigo-
idu pęcherzowego o morfologii erythema gyratum repens.
Cel pracy. Przedstawienie przypadku pacjentki, u której zmiany skórne 
miały postać pęcherzy układających się na wzór słojów drzewa.
Opis przypadku. Kobieta w wieku 76 lat, hospitalizowana na oddzia-
le dermatologii z powodu obrączkowatych zmian rumieniowo-obrzę-
kowych oraz pęcherzy o napiętej pokrywie na tułowiu i kończynach.  
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Introduction 

Bullous pemphigoid (BP) is a chronic derma-
tosis caused by an autoimmune reaction against 
structural proteins of the dermal-epidermal junc-
tion [1]. Available studies failed to explain the ae-
tiology of the condition, although in 15% of cases, 
a relationship with medications, neoplasms, active 
psoriasis, exposure to ultraviolet radiation or bac-
terial and viral infections was demonstrated [2–4]. 
At the epidemiological level, BP is a major problem 
in the elderly. The relative risk of disease develop-
ment in patients aged 90 years is almost 300 times 
higher than in those aged 60 years [5]. Typically, 
the clinical picture consists of itching and burning 
tense bullae filled with serous fluid in the area of 
erythematous and edematous lesions and on appar-
ently normal skin. Predilection sites include upper 
extremities, especially on anterior surfaces, anterior 
surface of the tights and the trunk. Usually, head, 
neck and mucous membranes remain clear. Various 
presentations of BP pose diagnostic challenges. Cu-
taneous lesions can have the form of erythematous 
and edematous lesions, urticaria, bullae and vesi-
cles, or they can resemble erythema multiforme [6]. 
The most common presentations of BP described 
in literature include: localised/pretibial, bullous/
herpetiformis, paraneoplastic, dyshidrosiform, re-
sulting from scratching, drug-induced, urticarial, 
seborrheic, erythrodermic, vegetans, post-traumat-
ic, nodular/prurigo nodularis-like, erosive and ec-
thyma gangrenosum-like pemphigoid. The PubMed 
database contains only individual reports on cases 
of BP resembling erythema gyratum repens (EGR, 
Gammel’s disease) [7–10].

Wprowadzenie 

Pemfigoid pęcherzowy (bullous pemphigoid – BP) jest 
przewlekłą dermatozą wynikającą z autoimmunizacji 
wobec białek strukturalnych połączenia skórno-na-
skórkowego [1]. Dotychczasowe badania nie wyjaśniły 
przyczyn rozwoju tego schorzenia, chociaż w ok. 15% 
przypadków udaje się wykazać związek z lekami, no-
wotworami, nasiloną łuszczycą, ekspozycją na ultra- 
fiolet lub zakażeniami bakteryjnymi i wirusowymi [2–4]. 
Epidemiologicznie BP stanowi istotny problem u osób  
w podeszłym wieku. Ryzyko względne zachorowania  
w wieku 90 lat jest prawie 300-krotnie większe niż w 
wieku 60 lat [5]. Zwykle w obrazie klinicznym wystę-
pują swędzące lub piekące, dobrze napięte pęcherze 
wypełnione surowiczym płynem w obrębie wykwi-
tów rumieniowo-obrzękowych i na skórze pozornie 
niezmienionej, zlokalizowane predylekcyjnie na koń-
czynach górnych, zwłaszcza po stronie zgięciowej, na 
przyśrodkowej powierzchni ud i na tułowiu. Zazwyczaj 
wolne od zmian są głowa, szyja i błony śluzowe. Trud-
ności diagnostyczne w BP są skutkiem występowania 
różnych odmian tego schorzenia. Zmiany skórne mogą 
mieć charakter rumieniowo-obrzękowy, pokrzywko-
waty, pęcherzowy i pęcherzykowy czy przypominają-
cy rumień wielopostaciowy [6]. Główne opisywane w 
piśmiennictwie odmiany to: BP klasyczny, zlokalizowa-
ny lub przedpiszczelowy, pęcherzykowy lub opryszcz-
kowaty, paraneoplastyczny, potnicowy, z wydrapania, 
polekowy, pokrzywkowy, łojotokowy, erytrodermicz-
ny, bujający, pourazowy, guzkowy lub przypominający 
świerzbiączkę guzkową, nadżerkowy i przypominający 
ecthyma gangrenosum. W PubMed istnieje jedynie kilka 
opisów przypadków BP o morfologii erythema gyratum 
repens (EGR, choroba Gammela) [7–10] [6].

W immunofluorescencji bezpośredniej wykryto złogi dopełniacza 
wzdłuż błony podstawnej. W immunofluorescencji pośredniej metodą 
BIOCHIP stwierdzono obecność krążących IgG przeciwko antygenowi 
BP180.
Wnioski. W przypadku podejrzenia pemfigoidu pęcherzowego ko-
nieczne są badania metodą immunofluorescencji pośredniej i bezpo-
średniej. Rozpoznanie zarówno pemfigoidu, jak i erythema gyratum re-
pens wymaga wykluczenia procesu złośliwego jako przyczyny zmian 
skórnych. U opisywanej pacjentki w wywiadzie oraz badaniach dodat-
kowych nie stwierdzono obecności nowotworu. Wymaga ona dalszej 
obserwacji klinicznej.

Key words: bullous pemphigoid, immunofluorescence, erythema gyra-
tum repens.
Słowa kluczowe: pemfigoid pęcherzowy, immunofluorescencja, ery-
thema gyratum repens.
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Diagnostics of bullous pemphigoid should in-
clude: clinical picture, histopathological examina-
tion (hematoxylin and eosin staining), direct im-
munofluorescence (DIF) for anti-hemidesmosome 
antibodies in tissue and tests for circulating autoan-
tibodies, whereas indirect immunofluorescence (IIF) 
assays for circulating IgG on monkey oesophagus 
is characterised by superior detectability of autoim-
mune reactions as compared to ELISA assay for an-
ti-BP180NC16A and/or anti-BP230-C IgG antibod-
ies [11]. Indirect immunofluorescence may involve 
the use of the BIOCHIP mosaic (as in the presented 
case), where tissue sections and cell substrates can 
be positioned side by side on the same reactive field. 
As a result, it is possible to simultaneously test one 
sample for antibodies against several substrates, 
which shortens the testing procedure. The sub-
strates used in the diagnostics of pemphigoid with 
the method include: monkey oesophagus, primate 
salt-split skin, and antigen dots of tetrameric BP180-
NC16A and BP230gC-expressing cells [12].

Objective 

This report presents the case of a female patient 
with BP of rare morphology.

Case report

A female 76-year-old patient was admitted to the 
Department for diagnostics and treatment of multi-
ple erythematous and edematous lesions and bullae 
localised on the trunk, extremities and neck (Fig. 1), 
which appeared gradually over a week preceding 
hospitalisation. The patient did not report the use 
of any new drugs or contact with chemicals before 
the onset of skin lesions. The patient was receiving 
chronic internist therapy for hypertension and dys-
lipidemia. The chronic therapy consisted of indapa-
mide, amlodipine, acetylsalicylic acid, bisoprolol, 
potassium chloride and rosuvastatin. Physical ex-
amination revealed obesity; otherwise, no significant 
abnormalities. During hospitalisaton, the lesions 
evolved into bullae with wood grain arrangement 
(Figs. 2, 3). Laboratory testing revealed no abnor-
malities except for increased D-dimer concentra-
tion. Tumour markers were normal. No abnormali-
ties were found on additional testing: chest X-rays, 
abdominal ultrasound, and breast ultrasound. Di-
rect immunofluorescence test of a skin specimen 
revealed C3 complement deposits at the basement 
membrane zone. Serum immunofluorescence with 
the BIOCHIP assay showed: positive IgG titer of  
1 : 80 on monkey oesophagus, linear IgG deposits 
on the artificial blister roof (salt-split skin) and auto-

Rozpoznanie BP powinno uwzględniać: obraz kli-
niczny, badanie histopatologiczne (barwienie hema-
toksyliną i eozyną), bezpośrednie badanie immunoflu-
orescencyjne (direct immunofluorescence – DIF) tkanki 
oraz badania surowicy w kierunku autoprzeciwciał 
przeciwko antygenom hemidesmosomalnym, przy 
czym oznaczanie przeciwciał IgG metodą immunoflu-
orescencji pośredniej (indirect immunofluorescence – IIF) 
na przełyku małpy zwiększa wykrywalność autoim-
munizacji w porównaniu z badaniem metodą ELISA 
IgG wobec BP180NC16A i/lub BP230-C [11]. Immu-
nofluorescencja pośrednia może być przeprowadzana 
z użyciem tzw. mozaiki BIOCHIP (jak w opisanym 
przypadku), w której substraty tkankowe i komórko-
we umieszczane są obok siebie na tym samym polu 
reakcyjnym. Dzięki temu możliwe jest jednoczesne ba-
danie jednej próbki w kierunku przeciwciał przeciwko 
kilku substratom, co skraca procedurę badawczą. W 
diagnostyce pemfigoidu za pomocą tej metody sub-
stratami są: przełyk małpy, split skórny oraz komórki 
z transfekowanymi antygenami BP230 i BP180 [12].

Cel pracy

W niniejszej pracy przedstawiono przypadek ko-
biety chorej na BP o rzadko obserwowanej morfologii.

Opis przypadku

Pacjentka w wieku lat 76 została przyjęta do kliniki 
w celu diagnostyki i leczenia licznych zmian rumie-
niowo-obrzękowych oraz pęcherzy zlokalizowanych 
na tułowiu, kończynach i szyi (ryc. 1), które pojawiały 
się stopniowo w ciągu tygodnia poprzedzającego ho-
spitalizację. W wywiadzie nie podawała zastosowania 
nowych leków czy kontaktu ze środkami chemiczny-
mi przed pojawieniem się wykwitów skórnych. Cho-
ra była przewlekle leczona internistycznie z powodu 
nadciśnienia tętniczego i dyslipidemii. Przyjmowała na 
stałe indapamid, amlodypinę, kwas acetylosalicylowy, 
bisoprolol, chlorek potasu i rozuwastatynę. W ogólnym 
badaniu fizykalnym stwierdzono otyłość, poza tym bez 
istotnych odchyleń od normy. W trakcie hospitalizacji 
zmiany ewoluowały w pęcherze układające się na wzór 
słojów drzewa (ryc. 2, 3). W badaniach laboratoryjnych 
nie odnotowano nieprawidłowości poza zwiększonym 
stężeniem D-dimerów. Markery nowotworowe były 
w normie. W badaniach dodatkowych – rentgenogra-
ficznym (RTG) klatki piersiowej, ultrasonograficznym 
(USG) jamy brzusznej, USG piersi – nie stwierdzono 
nieprawidłowości. W badaniu wycinka skóry metodą 
DIF odnotowano złogi komplementu C3 wzdłuż błony 
podstawnej. W badaniu immunofluorescencji surowicy 
przeprowadzonym testem BIOCHIP wykryto na przeły-
ku małpy przeciwciała IgG w mianie 1 : 80, linijne złogi 
IgG w pokrywie sztucznego pęcherza (split skórny) oraz 
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immune response against BP180. ELISA assay using 
recombinant NC16A protein was not performed.

Based on the clinical picture and additional tests, 
the patient was diagnosed with EGR-like BP. At 
present, clobetasol cream in monotherapy, applied 
onto the whole body, is the treatment of choice. Al-

wykazano autoimmunizację wobec BP180. Nie wyko-
nywano badania techniką ELISA z rekombinowanym 
antygenem NC16A.

Na podstawie obrazu klinicznego i badań dodatko-
wych rozpoznano BP o morfologii EGR. Obecnie lecze-
niem z wyboru BP jest monoterapia klobetazolem w kre-

Figure 3. Figurate skin lesions on the trunk in the course of bullous 
pemphigoid
Rycina 3. Zmiany skórne obrączkowate na tułowiu w przebiegu pem-
figoidu pęcherzowego

Figure 1. Erythematosus lesions and blisters in the course of bul-
lous pemphigoid
Rycina 1. Zmiany rumieniowo-obrzękowe oraz pęcherze w przebiegu 
pemfigoidu pęcherzowego

Figure 2. Skin lesions with wood grain arrangement in the course 
of bullous pemphigoid
Rycina 2. Układające się na wzór słojów drzewa zmiany skórne  
w przebiegu pemfigoidu pęcherzowego

Figure 4. Remission of skin lesions on the leg
Rycina 4. Ustępowanie wykwitów chorobowych na kończynie dolnej
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ternatives include methotrexate and a combination 
therapy with tetracycline and vitamin PP [13]. 

In the discussed patient, antibiotic therapy with 
tetracycline 250 mg three times a day with vita-
min PP was initiated. Due to the extensiveness 
of skin lesions and severe local complaints, tak-
ing into account good general health status of the 
patient, not only topical glucocorticoids but also 
systemic immunosuppressant therapy, initially 
with prednisone 60 mg/day, were administered. 
During the next week of hospitalisation, due to 
the continuous appearance of new bullae, meth-
otrexate was added at a weekly dose of 15 mg. 
In addition, 2% aqueous pyoctanin solution was 
used topically for erosions. Once improvement in 
skin lesions was achieved, a gradual prednisone 
dose titration was started. At a check-up after  
2 months, remission of skin lesions was found, with 
remaining postinflammatory pigmentation (Fig. 4).

Discussion

Erythema gyratum repens is characterised by 
quickly expanding concentric erythema with wood 
grain arrangement [14]. It is a rare disorder, tra-
ditionally classified as a cutaneous paraneoplastic 
syndrome. However, some authors point out that 
even 30% of EGR cases may not be associated with 
co-existing neoplasm [15].

According to literature reports, some other con-
ditions can resemble EGR, including: lepromatous 
leprosy, limited systemic sclerosis, psoriasis, bullous 
pemphigoid and bullous systemic lupus erythema-
tosus [16, 17]. The PubMed database contains reports 
on a few EGR-like BP cases. Gilmour et al. suggest 
that in the case of pemphigoid of such morphology, 
association with visceral tumours may be stronger 
[18]. Graham-Brown also demonstrated tumour in 
a patient with this type of skin lesions [9]. Individ-
ual publications discuss drug-induced [8] or infec-
tious [19] aetiology of erythema. At the same time, 
Reynoso-von Drateln et al. discuss the presence of 
concentric bullous lesions in a patient without un-
derlying malignancy or any other detectable cause 
[7]. In the presented patient, history-taking and ad-
ditional tests did not indicate a neoplastic cause of 
the lesions; however, the patient requires further 
clinical follow-up. As part of the diagnosis of both 
BP and EGR, malignancy needs to be excluded as  
a potential cause of skin lesions. Determination of the 
risk of such a process requires further testing. In pa-
tients with bullous lesions of atypical morphology, 
histopathological examination as well as DIF and IIF 
assays are required.

mie na całą skórę. Alternatywnie zaleca się metotreksat 
oraz połączenie tetracykliny z witaminą PP [13].

U przedstawionej chorej wdrożono antybiotykote-
rapię tetracykliną 3 razy po 250 mg z witaminą PP. 
Ze względu na znaczną rozległość zmian skórnych  
i nasilone dolegliwości miejscowe, a także dobry 
stan ogólny pacjentki, włączono nie tylko miejscowe 
glikokortykosteroidy, lecz także ogólne leczenie im-
munosupresyjne – początkowo prednizon w dawce 
60 mg/dobę. W kolejnym tygodniu hospitalizacji z 
powodu dalszego pojawiania się nowych pęcherzy 
dołączono metotreksat w dawce 15 mg/tydzień. Do-
datkowo miejscowo stosowano 2% wodny roztwór 
pioktaniny na nadżerki. Po uzyskaniu poprawy w za-
kresie zmian skórnych rozpoczęto stopniową reduk-
cję dawki prednizonu. W trakcie wizyty kontrolnej po  
2 miesiącach stwierdzono ustąpienie zmian skórnych 
z pozostawieniem przebarwień pozapalnych (ryc. 4).

Omówienie

Erythema gyratum repens charakteryzuje się szybko 
szerzącymi się koncentrycznie rumieniami, których 
układ przypomina słoje drzewa [14]. Jest to rzadkie 
schorzenie tradycyjnie zaliczane do skórnych zespo-
łów paraneoplastycznych. Niektórzy autorzy zwracają 
jednak uwagę, że nawet 30% przypadków EGR może 
przebiegać bez współistniejącego nowotworu [15].

Według piśmiennictwa EGR może być imitowa-
ny przez inne jednostki chorobowe, w tym postać 
lepromatyczną trądu, limited systemic sclerosis, łusz-
czycę, pemfigoid pęcherzowy, toczeń rumieniowaty 
pęcherzowy [16, 17]. W bazie PubMed istnieje kilka 
opisów przypadków BP przypominającego EGR. Gil-
mour i wsp. sugerują, że pemfigoid o tej morfologii 
może wykazywać silniejszy związek z nowotworami 
narządów wewnętrznych [18]. Graham-Brown rów-
nież stwierdził obecność nowotworu u pacjenta ze 
zmianami skórnymi o tym charakterze [9]. Pojedyn-
cze publikacje przedstawiają polekową [8] lub przy-
infekcyjną [19] etiologię wykwitów. Reynoso-von 
Drateln i wsp. opisują natomiast wysiew pęcherzy  
o koncentrycznym układzie u pacjenta bez nowotwo-
ru i innej uchwytnej przyczyny [7]. U opisywanej pa-
cjentki wywiad oraz badania dodatkowe również nie 
wykazały podłoża neoplastycznego wykwitów cho-
robowych; wymaga ona dalszej obserwacji klinicznej. 
Rozpoznanie zarówno BP, jak i EGR wymaga wy-
kluczenia procesu nowotworowego jako przyczyny 
zmian skórnych. Do określenia ryzyka rozwoju tego 
procesu potrzebne są dalsze badania. W przypadku 
zmian pęcherzowych o nietypowej morfologii ko-
nieczne są badanie histopatologiczne oraz badania 
metodą DIF i IIF.
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Conclusions

Diversity of the clinical picture of BP undoubte-
dly poses a substantial diagnostic challenge for phy-
sicians. The presented case of BP evolution from ery-
thematous and edematous lesions to concentric bullae 
demonstrates the need for a detailed dermatological 
assessment of non-specific skin lesions and a careful 
analysis of all available clinical and laboratory data. 
Diagnostic immunopathology tests are necessary for 
initiating appropriate immunosuppression.
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Wnioski

Różnorodność obrazu klinicznego BP stanowi nie-
wątpliwie duże wyzwanie diagnostyczne dla lekarza. 
Przedstawiony przypadek ewolucji BP od wykwitów 
rumieniowo-obrzękowych do koncentrycznie układa-
jących się pęcherzy wskazuje na konieczność wnikli-
wej oceny dermatologicznej niecharakterystycznych 
zmian skórnych oraz rozważnej analizy wszystkich 
dostępnych danych klinicznych i laboratoryjnych. 
Przeprowadzenie diagnostyki immunopatologicznej 
jest podstawą do wdrożenia właściwego leczenia im-
munosupresyjnego.
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