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Pêcherzyca zwyk³a, bêd¹ca jedn¹ z postaci chorób krê-
gu pêcherzycy, charakteryzuje siê tworzeniem pêcherzy tu¿
ponad warstw¹ podstawn¹ nab³onka wielowarstwowego p³a-
skiego. Kluczowym zjawiskiem w patogenezie choroby jest
produkcja przeciwcia³ przeciwko w³asnym bia³kom, g³ów-
nie przeciwko desmogleinie (Dsg) 1 i 3. Proces prowadz¹-
cy do wzbudzenia autoimmunizacji nie zosta³, jak dot¹d,
dostatecznie naœwietlony. Niew¹tpliwie jednak istotne zna-
czenie ma tutaj pod³o¿e genetyczne. Wczesne doniesienia
podawa³y, ¿e wœród pacjentów z pêcherzyc¹, szczególnie
wœród tych pochodzenia ¿ydowskiego, w porównaniu z oso-
bami zdrowymi, czêœciej obserwuje siê antygen HLA-A10
[1]. PóŸniejsze badania podnosi³y jednak du¿o wiêksze zna-
czenie antygenów zgodnoœci tkankowej klasy II, w porów-

naniu z klas¹ I. Stwierdzono istotny statystycznie zwi¹zek
pomiêdzy wystêpowaniem pêcherzycy zwyk³ej a obecno-
œci¹ antygenów HLA-DRB1*0402 w populacji ¿ydowskiej
oraz HLA-DQB1*0503 u osób niebêd¹cych pochodzenia
¿ydowskiego [2–5]. Zauwa¿ono równie¿ zwi¹zek pomiêdzy
antygenami HLA-DRB1*0402 i HLA-DRB1*1401, a pê-
cherzyc¹ indukowan¹ lekami [6]. Warto jednak zauwa¿yæ,
¿e pomimo wielu dowodów œwiadcz¹cych o istotnej roli
pod³o¿a genetycznego, jak dot¹d opisano zaledwie 36 ro-
dzin (korzystano z bazy Medline), u których pêcherzyca wy-
stêpowa³a rodzinnie [7–19]. Szczególn¹ sytuacjê obserwu-
je siê w endemicznej postaci pêcherzycy liœciastej (fogo 

selvagem), gdzie rodzinne wystêpowanie nie jest niczym
nadzwyczajnym [20]. 

Abstract
We describe two middle-aged brothers, ethnic Poles, with

pemphigus vulgaris. Despite the frequent occurrence of T and
B cell-mediated autoimmunity to desmogleins, familial pem-
phigus vulgaris seems to be rare. The detection of pemphigus
IgG4 deposits in hair follicles in one brother is yet another sug-
gestion that pemphigus pathology affects not only mucous mem-
branes and skin but also skin appendages. 
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Streszczenie
Przedstawiono dwóch braci w œrednim wieku, pochodze-

nia polskiego, u których rozpoznano pêcherzycê zwyk³¹. Po-
mimo czêsto obserwowanej autoimmunizacji w stosunku do de-
smoglein, w której udzia³ bior¹ zarówno limfocyty T, jak i B,
przypadki rodzinnej pêcherzycy zwyk³ej wydaj¹ siê byæ rzad-
kie. Wykrycie pêcherzycowych z³ogów IgG4 w mieszku w³oso-
wym u jednego z braci stanowi dodatkow¹ sugestiê, ¿e pato-
logiczny proces zachodz¹cy w pêcherzycy dotyczy nie tylko
b³on œluzowych i skóry, ale tak¿e przydatków skórnych. 

S³owa kluczowe: rodzinna pêcherzyca zwyk³a, IgG4, mie-
szek w³osowy. 

(PDiA 2003; XX, 6: 365–370) 
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W pracy przedstawiono kolejny, 37. przypadek rodzinnie
wystêpuj¹cej pêcherzycy zwyk³ej, rozpoznanej u 2 braci w od-
stêpie 7 lat. Stwierdzenie pêcherzycowych z³ogów IgG4
w mieszku w³osowym u jednego z braci mo¿e dodatkowo
œwiadczyæ o tym, ¿e patologiczny proces pêcherzycowy w pê-
cherzycy zwyk³ej obejmuje nie tylko œluzówki i skórê, ale te¿
przydatki skóry. 

Opis przypadków
Pacjent 1. Pacjent, lat 45, przyjêty na Oddzia³ Mêski Kli-

niki Dermatologii w Poznaniu w lipcu 1996 r. z powodu
utrzymuj¹cych siê od 3 mies. zmian na skórze o charakterze
nad¿erek i pêcherzy. W wywiadzie choroba wrzodowa dwu-
nastnicy. Z tego powodu pacjent okresowo przyjmowa³ Ra-
nigast. 

Stan dermatologiczny w dniu przyjêcia: na skórze okoli-
cy przedniej i tylnej rynny ³ojotokowej stwierdza siê liczne
nad¿erki na niezmienionej zapalnie podstawie oraz drobne (ok.
0,5 cm œrednicy) pêcherze o wiotkiej pokrywie (fot. 1.). B³o-
ny œluzowe wolne od wykwitów patologicznych. 

W podstawowych badaniach laboratoryjnych poza leuko-
cytami w moczu (20 leukocytów) odchyleñ nie obserwowa-
no. Kolejne badania ogólne moczu nie wykaza³y obecnoœci
leukocytów. Próba Tzancka wykaza³a komórki akantolitycz-
ne. Badaniem immunofluorescencyjnym poœrednim stwier-
dzono przeciwcia³a pemphigus w klasie IgG. Badaniem im-
munofluorescencyjnym bezpoœrednim stwierdzono fluore-
scencjê w przestrzeniach miêdzykomórkowych ca³ego ¿ywego
naskórka z poliwalentn¹ surowic¹ anty IgA, IgG, IgM, kap-
pa i lambda, z surowic¹ anty-C3 stwierdzono fluorescencjê
tylko w dolnej czêœci naskórka. Z surowicami anty IgA, IgG
i IgM badanie ujemne. W badaniu histopatologicznym obraz
odpowiada³ pêcherzycy zwyk³ej (fot. 2.). W 3. dobie pobytu
na oddziale obserwowano pojawienie siê zmian œluzówko-

Fot. 1. Pacjent 1. Drobne nad¿erki i pêcherze o wiotkiej
pokrywie na skórze okolicy przedniej rynny ³ojotokowej

Fot. 2. Pacjent 1. Badanie histopatologiczne: Pemphigus
vulgaris. Widoczne szczeliny akantolityczne tworz¹ce siê
tu¿ ponad warstw¹ podstawn¹. Barwienie H+E
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Fot. 3. Pacjent 2. Wykwity pêcherzowe i nad¿erkowe, nie-
które pokryte miodowo-¿ó³tymi strupami w okolicy ow³o-
sionej skóry g³owy

Fot. 4. Pacjent 2. Badanie histopatologiczne: Pemphigus
vulgaris. Widoczne szczeliny akantolityczne w obrêbie na-
skórka oraz zewnêtrznej pochewki w³osa. Barwienie H+E
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wych w obrêbie jamy ustnej. Pacjent otrzyma³ Encorton
w dawce pocz¹tkowej 80 mg/dobê oraz Endoxan 150 mg/do-
bê. Dodatkowo w³¹czono Kalipoz, Alumag i witaminê C oraz
zewnêtrznie maœci steroidowe. Z powodu braku poprawy sta-
nu klinicznego zwiêkszono dawkê Endoxanu do 200 mg/do-
bê. W 19. dobie leczenia immunosupresyjnego obserwowano
bia³e naloty na b³onach œluzowych jamy ustnej z towarzysz¹-
cym uczuciem pieczenia. Badania mikologiczne potwierdzi-
³y infekcjê Candida albicans. W³¹czono Diflucan. Kontynu-
acja leczenia immunosupresyjnego w systematycznie zmniej-
szanych dawkach doprowadzi³a do stopniowej poprawy stanu
dermatologicznego. Pacjenta zwolniono do domu w stanie
bezobjawowym po 80 dniach leczenia immunosupresyjnego
z zaleceniem stosowania Encortonu w dawce 30 mg/dobê i En-
doxanu w naprzemiennych dawkach dobowych 100–150 mg
oraz kontroli w Przyklinicznej Poradni Chorób Pêcherzowych.
W okresie kontroli poszpitalnej pacjent wielokrotnie prezen-
towa³ stan sk¹poobjawowy. Od roku 1998 pacjent pozostaje
w stanie bezobjawowym. 

Pacjent 2. Pacjent, lat 47, bêd¹cy bratem pacjenta opisane-
go powy¿ej, zosta³ przyjêty na Oddzia³ Mêski Kliniki Derma-
tologii w czerwcu 2003 r., celem leczenia utrzymuj¹cych siê
od 3 mies. wykwitów o charakterze pêcherzy i nad¿erek. Zmia-
ny pocz¹tkowo zlokalizowane by³y na skórze ow³osionej g³o-
wy, a pacjent traktowany by³ preparatami przeciwgrzybiczy-
mi doustnie (terbinafina) bez wczeœniejszego badania mikolo-
gicznego, nie tylko bez jakiejkolwiek porawy, ale wrêcz
z widocznym pogorszeniem. Stopniowo zmiany uogólnia³y siê,
pojawiaj¹c siê na skórze klatki piersiowej i pleców. 

Stan dermatologiczny w dniu przyjêcia: na skórze tu³owia,
szczególnie w obrêbie przedniej i tylnej rynny ³ojotokowej oraz
na skórze ow³osionej g³owy liczne nad¿erki oraz pojedyncze
drobne pêcherze o wiotkiej pokrywie, niektóre pokryte mio-
dowo-¿ó³tym strupem (fot. 3.). Wykwity zlokalizowane s¹ na
pod³o¿u skóry niezmienionej zapalnie. Na b³onach œluzowych
jamy ustnej widoczne rozleg³e nad¿erki, zlokalizowane g³ów-
nie w trzeciej tylnej czêœci powierzchni policzków. 

W podstawowych badaniach laboratoryjnych odchyleñ nie
stwierdzono. Badaniem immunofluorescencyjnym poœrednim
w surowicy stwierdzono przeciwcia³a pemphigus w klasie IgG.

Substraty: œluzówka wargi królika (miano 1/20) i prawid³owa
skóra ludzka (miano 1/40). Badaniem immunofluorescencyj-
nym bezpoœrednim stwierdzono z³ogi IgG i C3 w przestrze-
niach miêdzykomórkowych dolnych warstw naskórka. Brak
z³ogów IgA. Badaniem histopatologicznym uzyskano obraz
jak w pêcherzycy zwyk³ej, stwierdzaj¹c szczeliny nadpodstaw-
ne w naskórku i zewnêtrznej pochewce w³osa z akantoliz¹
(fot. 4.). Badaniem immunofluorescencyjnym bezpoœrednim
w³osa ze skóry ow³osionej g³owy wykazano z³ogi IgG i IgG4
w przestrzeniach miêdzykomórkowych zewnêtrznej pochew-
ki w³osa (fot. 5a. i 5b.). Wartoœæ indeksu w teœcie immunoen-
zymatycznym Dsg1 i Dsg3 ELISA wynosi³a odpowiednio 197
i 104, przy wartoœci indeksu kontroli pozytywnej 100 dla obu
testów. W³¹czono SoluMedrol 500 mg do¿ylnie przez 3 kolej-
ne dni, a nastêpnie Metypred w dawce pocz¹tkowej 48 mg/do-
bê i Endoxan w dawce 150 mg/dobê. Dodatkowo pacjent otrzy-
ma³ Ranigast i Kalipoz oraz zewnêtrznie maœci steroidowe
i maœci steroidowe z dodatkiem antybiotyku. W trakcie lecze-
nia obserwowano wzrost ciœnienia krwi i tachykardiê. Po w³¹-
czeniu leczenia internistycznego (Enarenal, Metocard) ciœnie-
nie krwi unormowa³o siê. Pacjenta wypisano do domu w sta-
nie znacznej poprawy stanu dermatologicznego w 27. dobie
leczenia immunosupresyjnego z zaleceniem przyjmowania Me-
typredu w dawce 32 mg/dobê i Endoxanu 150 mg/dobê oraz
kontroli w Przyklinicznej Poradni Dermatologicznej. 

Omówienie
Pomimo dobrze udokumentowanej roli pod³o¿a genetycz-

nego w chorobach krêgu pêcherzycy, opisani przez nas bracia
stanowi¹ dopiero 37. opublikowany przypadek rodzinnego wy-
stêpowania pêcherzycy. Spoœród tych 37 rodzin a¿ w 20 przy-
padkach choroba dotyczy³a rodzeñstwa [10, 11, 13, 14, 17, 20],
a w 11 pêcherzycê rozpoznano u matki i jej dziecka, przy czym
chorowa³y zarówno córki, jak i synowie (w pracy nie uwzglêd-
niano przypadków pêcherzycy rozpoznawanej u noworodków)
[10, 12, 14, 18]. Jedynie w czterech przypadkach choroba do-
tyczy³a wiêcej ni¿ dwóch cz³onków rodziny [10, 14]. Zwykle
obserwowano zachorowania na tê sam¹ odmianê pêcherzycy,
najczêœciej opisywano pêcherzycê zwyk³¹ – 23 przypadki [10,

Fot. 5. Pacjent 2. Fluorescencja w przestrzeniach miêdzykomórkowych zewnêtrznej pochewki w³osa w bezpoœrednim
badaniu immunofluorescencyjnym: z³ogi IgG (a) i IgG4 (b) 
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12–17, 20]. Co interesuj¹ce, a¿ 5 rodzin, w³¹czaj¹c w to tê opi-
sywan¹ w niniejszej pracy, pochodzi³o z terenu Polski [14, 18].
Jest prawdopodobne, ¿e wynika to z faktu istnienia licznej
mniejszoœci ¿ydowskiej zamieszkuj¹cej w Polsce, szczególnie
do wybuchu II wojny œwiatowej. Nale¿y bowiem zauwa¿yæ,
¿e wœród ¯ydów obserwowano czêstsze zachorowania w po-
równaniu z innymi grupami etnicznymi [21]. 

Rozwa¿aj¹c zatem mechanizm dziedziczenia, nale¿a³oby
mówiæ o dziedziczeniu wieloczynnikowym, które to pojêcie
zawiera w sobie oprócz poligenowego uwarunkowania gene-
tycznego, tak¿e wp³yw ró¿nych czynników zewnêtrznych. An-
tygeny HLA, które maj¹ predysponowaæ do rozwoju pêche-
rzycy, wystêpuj¹ tak¿e u osób zdrowych [5]. Ponadto, jak po-
daj¹ ró¿ni autorzy, u a¿ 40–71 proc. zdrowych krewnych
I stopnia pacjentów z pêcherzyc¹ wykrywa siê przeciwcia³a
pêcherzycowe [5, 21–23]. Zapewne oni w³aœnie stanowi¹ gru-
pê, u której teoretycznie mo¿e dojœæ do rozwoju pêcherzycy
w przysz³oœci. Zgodnie z badaniami Veldmana i wsp., aby po-
jawi³y siê kliniczne objawy pêcherzycy zwyk³ej, niezbêdna jest
obecnoœæ w surowicy limfocytów Th2 autoreaktywnych w sto-
sunku do Dsg3. W surowicy osób zdrowych bêd¹cych nosicie-
lami alleli predysponuj¹cych do rozwoju pêcherzycy obserwo-
wali oni jedynie autoreaktywne limfocyty Th1 [5]. Wykazano
równie¿, ¿e zachodzi istotna ró¿nica w zakresie dominuj¹cych
podklas IgG w surowicy osób zdrowych i chorych. W surowi-
cy osób chorych na pêcherzycê stwierdza siê g³ównie przeciw-
cia³a nale¿¹ce do podklas IgG1 i IgG4, przy czym za dominu-
j¹c¹, patogenn¹ podklasê uwa¿a siê powszechnie przeciwcia-
³a IgG4 [21, 24–28]. Zauwa¿ono, ¿e w aktywnym okresie
choroby surowica pacjentów zawiera³a zarówno podklasy
IgG1, jak i IgG4, natomiast w okresie remisji jedynie IgG1 [21,
25]. Tej zmiany dominacji podklas w trakcie przebiegu choro-
by nie potwierdzaj¹ jednak wszyscy autorzy. Futei i wsp. twier-
dz¹, ¿e podklasa IgG4 pozostaje dominuj¹c¹ równie¿ w okre-
sie remisji [27]. Tak¿e Bhol i wsp. w póŸniejszych swoich ba-
daniach wskazuj¹ na utrzymuj¹c¹ siê dominacjê IgG4 we
wszystkich fazach choroby. Te rozbie¿ne wyniki t³umacz¹ oni
zastosowaniem czulszej metody badawczej, jak¹ jest metoda
immunoenzymatyczna ELISA [26]. Panuje natomiast zgod-
noœæ co do tego, ¿e przeciwcia³a pêcherzycowe w surowicy
zdrowych krewnych pacjentów z pêcherzyc¹, jak równie¿ osób
zdrowych, niebêd¹cych krewnymi pacjentów z pêcherzyc¹,
a u których równie¿ takie przeciwcia³a stwierdzono, nale¿¹
g³ównie do podklasy IgG1 [21, 26]. Interesuj¹ce z tego punk-
tu widzenia s¹ badania Warrena i wsp. przeprowadzone na cho-
rych na endemiczn¹ odmianê pêcherzycy – fogo selvagem. Ob-
serwowali oni rozwój objawów choroby w okresie od roku do
5 lat od wykrycia przeciwcia³ pêcherzycowych w surowicy,
przy czym pojawienie siê objawów zwi¹zane by³o z blisko 
2-krotnym wzrostem miana IgG1 i 9,5-krotnym IgG4 [29].
Bhol i wsp. zauwa¿yli jeszcze jedn¹ ró¿nicê pomiêdzy prze-
ciwcia³ami osób zdrowych i chorych. Badali oni metod¹ ELI-
SA podklasy przeciwcia³ skierowane przeciwko 12 syntetycz-
nym peptydom buduj¹cym sekwencjê aminokwasow¹ Dsg3.
Peptydy te nazwano Bos1-12. Okaza³o siê, ¿e przeciwcia³a pa-
cjentów z pêcherzyc¹ w aktywnej fazie choroby nale¿¹ do pod-
klas IgG1 i IgG4 i rozpoznaj¹ peptydy Bos1 i Bos6, zlokalizo-
wane odpowiednio w obrêbie pierwszej i drugiej zewn¹trzko-

mórkowej domeny Dsg3. Podczas remisji z surowicy chorych
znika³y przeciwcia³a IgG1 i IgG4 skierowane przeciwko Bos6,
natomiast w okresie tym w niskich mianach stwierdzano prze-
ciwcia³a IgG1 i IgG4 przeciwko Bos1. U osób zdrowych, spo-
krewnionych z pacjentami, a tak¿e u osób zdrowych niespo-
krewnionych, u których obserwowano wystêpowanie przeciw-
cia³ pêcherzycowych, stwierdzono jedynie przeciwcia³a IgG1
specyficzne wobec Bos1. Autorzy wnioskuj¹ zatem, ¿e klu-
czow¹ rolê w indukcji akantolizy odgrywaj¹ przeciwcia³a IgG4,
wi¹¿¹ce peptyd Bos6, natomiast przeciwcia³a IgG4 specyficz-
ne wobec Bos1 proces ten jedynie wspomagaj¹. Obecne w su-
rowicy osób zdrowych przeciwcia³a IgG1 specyficzne wobec
Bos1 stanowi¹ grupê przeciwcia³ niepatogennych. Autorzy su-
geruj¹ dalej koniecznoœæ zadzia³ania dwóch nieokreœlonych
czynników w procesie wzbudzania autoimmunizacji: pierw-
szy mia³by wzbudziæ u osób genetycznie predysponowanych
produkcjê przeciwcia³ IgG1 wi¹¿¹cych peptyd Bos1, drugi
mia³by doprowadziæ do produkcji przeciwcia³ patogennych
[26]. Zgodnie z t¹ hipotez¹ rodzinne wystêpowanie pêcherzy-
cy obwarowane jest 4 warunkami: pierwszy stanowi istnienie
predyspozycji genetycznej, drugi – bodziec wzbudzaj¹cy pro-
dukcjê niepatogennych przeciwcia³, trzecim jest kolejny bo-
dziec przestawiaj¹cy uk³ad immunologiczny na produkcjê prze-
ciwcia³ patogennych i w koñcu czwarty warunek, wg którego
3 wczeœniejsze zjawiska musz¹ zaistnieæ u drugiego cz³onka
rodziny. Prawdopodobieñstwo wyst¹pienia pêcherzycy rodzin-
nej zmniejsza siê zatem z ka¿dym kolejnym warunkiem. 

Innym ciekawym aspektem jest wystêpowanie zmian w ob-
rêbie ow³osionej skóry g³owy. Zmiany te stanowi¹ zjawisko
czêste, przy czym nie zawsze ograniczaj¹ siê one do typowych
ognisk pêcherzykowo-nad¿erkowych [30–32, 34, 36]. Niedaw-
no mieliœmy sposobnoœæ zapoznaæ siê z 4 przypadkami pacjen-
tów z pêcherzyc¹ zwyk³¹, u których obraz zmian w obrêbie
ow³osionej skóry g³owy odpowiada³ rozpoznaniu zapalenia
mieszków w³osowych z kêpkami w³osów (tufted hair follicu-
litis) [30–32]. Jest to rzadki zespó³ kliniczny przebiegaj¹cy
z bliznowaciej¹cym ³ysieniem i kêpkami w³osów wyrastaj¹-
cych z pojedynczych mieszków w³osowych. Sugerowano, ¿e
jest to odmiana folliculitis decalvans, chocia¿ zdecydowanie
wyraŸniejszy jest tutaj zwi¹zek z infekcj¹ gronkowcow¹ [33].
Autorzy wskazuj¹ na mo¿liwoœæ wtórnej infekcji bakteryjnej
w obrêbie wykwitów pêcherzycowych, co w rezultacie mog³o-
by prowadziæ do miejscowego uszkodzenia skóry ow³osionej
g³owy oraz powierzchownych czêœci mieszka w³osowego [30].
Wiadomym jest bowiem, ¿e produkowana przez Staphylococ-
cus aureus epidermolizyna uszkadza Dsg1, prowadz¹c do jej
rozk³adu prawdopodobnie w okolicy pozycji 170. bia³ka [34].
Proces ten mo¿e zatem prowadziæ do nasilenia patologii zwi¹-
zanej z obecnoœci¹ surowiczych autoprzeciwcia³ przeciwko
Dsg1 u pacjentów z pêcherzyc¹. 

Ostatnio Delmonte i wsp. opisali z kolei ³ysienie anageno-
we jako objaw pêcherzycy zwyk³ej [35]. Anagenowe wypada-
nie w³osów jest form¹ ³ysienia, które typowo powstaje po eks-
pozycji na egzogenne czynniki toksyczne, tj. metale ciê¿kie,
leki antymitotyczne, rentgenoterapiê i inne. Ten rodzaj utraty
w³osów obserwuje siê równie¿ w ³ysieniu plackowatym [35,
36]. Typow¹ cech¹ jest tutaj utrata zewnêtrznej pochewki w³o-
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sa. U 3 opisanych przez Delmonte’a i wsp. pacjentów obser-
wowana utrata w³osów zachodzi³a w miejscach wykwitów pê-
cherzycowych i w ich otoczeniu. Ró¿nic¹, jak¹ zauwa¿ono
miêdzy anagenow¹ utrat¹ w³osów zwi¹zan¹ z dzia³aniem czyn-
ników egzogennych a utrat¹ w³osów u opisanych pacjentów,
by³a utrata w³osów z zachowanymi warstwami pochewki w³o-
sa u chorych na pêcherzycê. Otó¿ okazuje siê, ¿e pochewka
w³osa, bêd¹c nab³onkow¹ czêœci¹ mieszka w³osowego wyka-
zuje ekspresjê bia³ek nale¿¹cych do rodziny kadheryn, a wiêc
E i P kadheryny, ale tak¿e kadheryn desmosomalnych, do któ-
rych nale¿¹ desmogleiny [35, 37, 38]. Ekspresja desmoglein
czyni z mieszka w³osowego, podobnie jak z naskórka czy b³o-
ny œluzowej, punkt docelowy dla autoprzeciwcia³ pêcherzyco-
wych. Podobnie jak w naskórku ekspresja desmoglein w ob-
rêbie mieszka w³osowego wykazuje ró¿nice w zale¿noœci od
stopnia zró¿nicowania poszczególnych warstw komórek [39].
I tak ekspresja Dsg2 jest najwiêksza w najmniej zró¿nicowa-
nych komórkach, a wiêc w obrêbie opuszki mieszka w³osowe-
go oraz w podstawnych warstwach zewnêtrznej pochewki w³o-
sa. Ekspresja Dsg1 jest najwiêksza w grupie najbardziej zró¿-
nicowanych komórek mieszka, a wiêc w obrêbie wewnêtrznej
warstwy komórek zewnêtrznej pochewki w³osa. Ekspresja
Dsg3 wykazuje natomiast zwi¹zek z ró¿nymi typami keraty-
nizacji. W obszarach mieszka w³osowego z keratynizacj¹ ty-
pu w³osowego ekspresja Dsg3 obejmuje wszystkie warstwy
zewnêtrznej pochewki w³osa. W obszarach z keratynizacj¹ ty-
pu naskórkowego, a zatem w obrêbie lejka, ekspresja Dsg3 by-
³a ograniczona g³ównie do podstawnych warstw zewnêtrznej
pochewki w³osa [39]. Niedawno zidentyfikowano kolejn¹ gli-
koproteinê nale¿¹c¹ do rodziny kadheryn desmosomalnych –
Dsg4. Jej ekspresjê wykazano w nadpodstawnych warstwach
naskórka oraz w obrêbie mieszka w³osowego [40]. Okazuje
siê, ¿e kadheryna ta jest kluczowym mediatorem adhezji miê-
dzykomórkowej w obrêbie mieszka w³osowego i koordynuje
ona przejœcie komórek z fazy proliferacji do fazy ró¿nicowa-
nia. Mutacje w obrêbie genu koduj¹cego Dsg4 obserwuje siê
w rodzinach dotkniêtych rodzinn¹ hipotrichoz¹. Desmogleina
4 ma byæ równie¿ autoantygenem pêcherzycy zwyk³ej [40].
A zatem autoimmunologiczna reakcja w obrêbie zewnêtrznej
pochewki w³osa mo¿e doprowadziæ do utraty adhezji miêdzy-
komórkowej i w rezultacie do wypadania w³osów posiadaj¹-
cych zewnêtrzn¹ pochewkê w³osa, tak jak opisali to Delmon-
te i wsp. Anagenow¹ utratê w³osów u chorych na pêcherzycê
nazwali oni objawem Nikolskiego w obrêbie ow³osionej skó-
ry g³owy, wynikaj¹cym z subklinicznego zajêcia procesem cho-
robowym mieszka w³osowego [35]. Trzeba wspomnieæ, ¿e lo-
kalizacjê autoantygenów pêcherzycowych w mieszku w³oso-
wym sugerowali ju¿ na pocz¹tku lat 90. Wilson i wsp. [41]. 

Utratê w³osów opisywano równie¿ u myszy z zaburzon¹
ekspresj¹ Dsg3 [42, 43]. Olivry i wsp. opisali z kolei psa z pê-
cherzyc¹ zwyk³¹, potwierdzon¹ badaniami histo- i immunopa-
tologicznymi (immunofluorescencja bezpoœrednia i poœrednia,
test immunoenzymatyczny ELISA), u którego w obrazie kli-
nicznym dominowa³a uogólniona utrata w³osów z towarzysz¹-
cymi nad¿erkami. Autorzy sugeruj¹ zatem, ¿e ³ysienie mo¿e
stanowiæ fenotyp pêcherzycy zwyk³ej u psów [44]. 

Wyszed³szy z za³o¿enia, ¿e u pacjentów z pêcherzyc¹ w ob-
rêbie zewnêtrznej pochewki w³osa zlokalizowane s¹ z³ogi immu-

nologiczne, Schaerer i wsp. badali przydatnoœæ immunofluo-
rescencji bezpoœredniej wyrwanych w³osów do diagnostyki pê-
cherzycy. Wykazali oni dodatnie wyniki badania u 15 na15 ba-
danych pacjentów. Tylko u piêciorga obserwowano pêcherzy-
cowe wykwity w obrêbie ow³osionej skóry g³owy w momen-
cie wykonywania badania lub wczeœniej w przebiegu choroby.
Potwierdza to przydatnoœæ immunofluorescencji bezpoœredniej
wyrwanych w³osów do diagnostyki pêcherzycy, równie¿ u pa-
cjentów bez zmian w tym obszarze skóry. Autorzy podkreœla-
j¹, ¿e immunofluorescencja bezpoœrednia w³osa jest równie czu-
³¹ metod¹, jak immunofluorescencja bezpoœrednia skóry, a jed-
noczeœnie jest metod¹ znacznie mniej inwazyjn¹. Postuluj¹ oni
mo¿liwoœæ stosowania tej metody celem wyeliminowania po-
wtórnych biopsji skóry w monitorowaniu przebiegu choroby
[37]. Wynik immunofluorescencji bezpoœredniej w³osa drugie-
go przedstawionego przez nas pacjenta zgodny jest z badania-
mi Schaerera i wsp. Ponadto stwierdzenie z³ogów IgG4 i akan-
tolizy w mieszku w³osowym u naszego chorego œwiadczy³oby
o czynnym mieszkowym procesie pêcherzycowym. Wydaje siê
jednak, ¿e grupa pacjentów jest zbyt ma³a, aby wyci¹gn¹æ osta-
teczne wnioski, niemniej procedura ta mo¿e okazaæ siê wyso-
ce po¿yteczna w diagnostyce chorób krêgu pêcherzycy, a na-
wet w monitorowaniu jej przebiegu. Nale¿y zauwa¿yæ, ¿e
w trakcie rutynowej diagnostyki choroby pêcherzowej z zasto-
sowaniem immunofluorescencji poœredniej na substracie pra-
wid³owej skóry ludzkiej, obserwowaæ mo¿na reakcjê o typie
sieci rybackiej w okolicy mieszka w³osowego, niekiedy nawet
przy braku œwiecenia w innych okolicach. Jak siê wydaje, ob-
raz taki powinien sugerowaæ rozpoznanie pêcherzycy zwyk³ej
[45]. Ciekawe, czy sprawdz¹ siê sugestie, ¿e wynik immuno-
fluorescencji bezpoœredniej na w³osie móg³by byæ podstaw¹ do
rozpoznania równie¿ œluzówkowej postaci pêcherzycy zwyk³ej. 
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