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Bulózny pemfigoid sa vyskytuje pri celom rade ochorení, okrem iného pri hematologických neopláziách. Ide o autoimunitne 
podmienené pľuzgiernaté ochorenie kože. Predpokladá sa, že autoimunitnú odpoveď môžu vyvolať i neoplastické antigény. 
Nami predkladaná kazuistika 58-ročného pacienta s osteomyelofibrózou a bulóznym pemfigoidom  poukazuje na možnosť 
výskytu bulózneho pemfigoidu ako paraneoplastického prejavu pri osteomyelofibróze a jeho priaznivé ovplyvnenie pri celko-
vom podávaní kortikoidov. 

Úvod 
Pemfigoid je všeobecné označenie skupiny bulóznych 

ochorení kože, ktoré sa klinicky podobajú na pemfigus vul-
garis. Typickým prejavom pemfigoidov je bulózny pemfi-
goid (BP). Vyskytuje sa 2× častejšie u mužov, incidencia je 
približne 7 prípadov na 1 milión za rok. Etiopatogenéza nie 
je presne známa, ale predpokladá sa, že podobne ako pem-
figus vulgaris, BP patrí do skupiny autoimunitne podmiene-
ných pľuzgiernatých ochorení kože, s podobnými klinický-
mi, histologickými a imunologickými črtami (1).

Vyvolávajúcimi faktormi môže byť liek (furosemid, pe-
nicilín, penicilamín, kaptopril a i.), popálenie kože, jej zra-
nenie alebo rádioterapia. Bol popísaný súvis i s niektorými 
systémovými ochoreniami, ako reumatoidná artritída, sys-
témový lupus erythematosus, ulcerózna kolitída a sclero-
sis multiplex. Autoimunitnú odpoveď môžu však vyvolať 
mnohé, pravdepodobne i neoplastické antigény (2). 

Na našej klinike sme sledovali pacienta s osteomyelofi-
brózou, u ktorého sa v priebehu liečby základného ochore-
nia objavil bulózny pemfigoid.

Popis prípadu
Popisujeme prípad 58-ročného pacienta, ktorý nebýval 

vážnejšie chorý, darca krvi, u ktorého sa od februára 1999 
objavila celková slabosť, malátnosť, potenie a chudnutie, noč-
né febrility do 38° C, intermitentné pichavé bolesti v ľavom 
podrebrí, v objektívnom náleze hepatosplenomegália. Výsle-
dok histologického vyšetrenia - trepanobiopsie kostnej dre-
ne z bedrovej kosti (3. 5. 1999): myeloproliferácia typu oste-
omyelofibrózy. Od tej doby pacient s diagnózou osteomyle-
ofibrózy bol ambulantne sledovaný a liečený hematológom. 
Užíval alopurinol, naproxen a pri hodnotách leukocytov 
> 20× 109 / l sa koncom júna 2000 nasadila liečba hydroxyu-
reu 2× 500 mg, neskôr 500 mg denne, s tendenciou k norma-
lizácii počtu leukocitov. Od októbra 2000 vzhľadom na pan-
cytopéniu sa táto liečba prechodne vysadila. Pre ťažkú ané-
miu (erytrocyty 2, 37× 1012 / l, hemoglobín 68 g / l, hematokrit 
22, 3 %, stredný objem erytrocytov 94, 1 fl, leukocyty 21, 66× 
109 / l, trombocyty 116× 109 / l) od septembra 2000 dostával 
u nás opakované transfúzie krvi. Po ich podaní sme zazna-
menávali len subjektívne zlepšenie stavu pacienta, bez dlhšej 

úpravy hodnôt krvného obrazu. V priebehu decembra 2000 
sa u pacienta objavil intenzívny pruritus kože, predovšetkým 
v nočných hodinách, preto bol pacient prijatý na internú kli-
niku. V  anamnéze naďalej trvala zvýšená únavnosť, nízka 
tolerancia námahy, pocit tlaku až plnosti brucha, napriek 
zníženej chuti do jedla hmotnosť bola stabilizovaná, stoli-
ca a močenie bez ťažkostí, pacient bol 20 rokov nefajčiar, al-
kohol konzumoval príležitostne, pôsobil ako tréner, kontakt 
s možným zdrojom infekcie ani alergiu neudával. Bol prime-
ranej výživy, koža a spojovky boli bledé, mal subikterus, bol 
bez prejavov hemoragickej diatézy na koži a slizniciach, lym-
fatické uzliny neboli zväčšené, nad prekordiom jemný systo-
lický šelest. Pečeň presahovala dva prsty pod pravý rebrový 
oblúk, Naegelli II.–III., slezina siahala do malej panvy, vykle-
novala ľavú polovicu brucha, tuhej konzistencie, nebolestivá, 
ostatný fyzikálny nález primeraný veku. 

V priebehu hospitalizácie (január 2001) v labora-
tórnych nálezoch bola stredne zvýšená sedimentácia: 
FW=40 / 74, z hematologických vyšetrení pretrvávala ťaž-
ká makrocytová anémia s prítomnosťou erytroblastov, bez 
zmien počtu trombocytov, leukocytóza s posunom doľa-
va (hemoglobín 63 g / l, erytrocyty 2, 17 × 1012 / l, hema-
tokrit 21, 4 %, stredný objem erytrocytov 98, 6 fl., trom-
bocyty 191 × 109 / l, leukocyty 12, 7 × 109 / l, neutrofilné 
leukocyty 77, 2 %, lymfocyty 12, 6 %, bazofilné leukocyty 
2 %, monocyty 5, 9 %, segmentované neutrofilné leukocy-
ty 55 %, nesegmentované neutrofilné leukocyty 18 %, me-
tamyelocyty 3 %, myelocyty 8 %, erytroblasty 3 / 100 bu-
niek), hodnoty sérového železa boli znížené: 7, 86 µmol / l, 
slabá pozitivita alkalickej fosfatázy v leukocytoch (3 %), 
hodnoty erytropoetínu boli zvýšené: 95, 2 mU / ml (nor-
ma 6–25 mU / ml), z ďalších biochemických ukazovateľov 
v sére len zvýšenie parametrov cholestázy: konjugovaný 
bilirubín 9, 21 µmol / l, alkalická fosfatáza 2, 12 µkat / l a 
zníženie hodnoty celkových bielkovín 55, 68 g / l, albumí-
nu 30, 10 g / l, IgG 6, 0 g / l, Quickovho času na 75, 4 %. 
Ostatné vyšetrované laboratórne hodnoty boli v normál-
nom rozmedzí (HBsAg, anti HCV, moč chemicky a sedi-
ment, urea, kreatinín, kyselina močová, celkový bilirubín, 
aminotransferázy, γ -glutamyltransferáza, glukóza, Na, K, 
chloridy, väzbová kapacita Fe, % saturácie, feritín, α1-glo-
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bulíny, α2 -globulíny, β -globulíny, γ -globulíny, triglyceridy, 
mukoproteíny, IgA, IgM, glomerulárna filtrácia, vitamín 
B12 a kyselina listová v sére, celkové žlčové kyseliny, fib-
rinogén, degradačné produkty fibrínu, trombínový čas, a 
PTT, haptoglobín, Coombsove testy, antierytrocytové pro-
tilátky boli negatívne, stolica na okultné krvácanie opako-
vane negatívna). 

Z pomocných vyšetrení uvádzame počítačovú tomografiu 
brucha (7. 12 .2001): Enormná splenomegália s kompresiou 
a dislokáciou okolitých orgánov bez regionálnej lymfadeno-
patie. Ultrasonografické vyšetrenie brucha (11. 1. 2001): pečeň 
zväčšená (195 až 200 mm v medioklavikulárnej čiare), ho-
mogénnej štruktúry s dilatovanou vena portae na 1, 45 cm 
(norma do 1, 3 cm), bez známok trombózy, ascites neprí-
tomný, splenomegália 32 × 16 × 14 cm s hranične dilatova-
nou vena lienalis. Gastrofibroskopické vyšetrenie (18. 1. 2002), 
prítomné dilatované vény v dolnej tretine pažeráka, vytláča-
nie sliznice zvonka v oblasti veľkej kurvatúry. Rádioizoto-
pové vyšetrenie erytrokinetiky (Klinika hematológie, Brati-
slava): Výrazne skrátené prežívanie zmiešanej populácie au-
tológnych a alogénnych erytrocytov s výrazným lienálnym 
„poolingom“ a deštrukciou. Obraz výrazne zrýchleného od-
sunu a zvýšeného obratu železa v plazme a v erytróne, zvý-
šená erytropoéza, ktorá bola prevažne inefektívna. Praktic-
ky absentná erytropoéza v kostnej dreni - inefektívna extra-
medulárna erytropoéza v slezine a v pečeni.

Kožným vyšetrením bol stav zhodnotený ako (4. 1. 2001) 
pruritus corporis, s doporučením podávania cholestyra-
mínu a antihistaminík. Kontrolné kožné vyšetrenie (27. 1. 
2001): pruritus corporis pri základnom ochorení, pruri-
go sekundárne impetiginizované, eczema microbiale cor-
poris, do liečby sa pridal Triamcinolon E ung., Synderman 
leniens ung.

Vzhľadom na zhoršujúci sa klinický stav pacienta, útla-
kový syndróm pri excesívnej splenomegálii, s predpokla-
dom komplikácií pri útlaku vnútrobrušných orgánov (por-
tálna hypertenzia), anémiu ťažkého stupňa, pričom krv-
né straty a evidentná hemolýza sa nezistili (podaných 31 
transfúzií od septembra 2000 do konca februára 2001), 
ako aj zvýšený „pooling“, deštrukciu a inefektívnu erytro-
poézu v slezine, dokumentovanú rádioizotopovým vyšet-
rením erytrokinetiky sme indikovali v marci 2001 splenek-
tómiu. V predoperačnej príprave sa podala pneumokoková 
vakcína Pneumo 23. Dňa 6. 3. 2001 sa vykonala plánovaná 
splenektómia s priaznivým pooperačným priebehom, bez 
infekčných komplikácií napriek sekundárnej imunodefici-
encii (pokles IgM v pooperačnom období na hodnotu 0, 26 
g / l). Pri histologickom vyšetrení nález zodpovedal obrazu 
sleziny pri myelofibróze. 

I po splenektómii a odstránení útlakového syndrómu tr-
val intenzívny pruritus a nastala ďalšia progresia kožného 
nálezu do makulopapulózneho až drobnonodózneho výse-
vu s ojedinelou pľuzgiernatou zložkou, (prevažne v oblas-
ti hrudníka a brucha - obrázky 1–2). Vykonali sme  excí-
zia z morfy na histologické vyšetrenie, ktorého záver sved-
čil pre BP. Paraneoplastický alebo liekový pôvod zmien sa 
nedal vylúčiť. Pre vzostup leukocytov (30–50× 109 / l) sa 

v apríli 2001 znovu nasadila liečba hydroxyureou v udržo-
vacej dávke 3× 500 mg denne, s nárazovým zvýšením dáv-
ky na 3× 1000 mg podľa aktuálnych hodnôt leukocytov 
tak, aby nedochádzalo k ďalšej progresii leukocytózy. Sym-
ptomatická antipruriginózna liečba, ktorú pacient dostával 
(cholestyramín, cetirizín), ako aj lokálna liečba (Triamci-
nolon ung., 3 % ichtamol, tekutý púder, mentolový lieh, Be-
loderm krém, Excipial lipolotio, Slovaderm U krém, lora-
tadin) bola bez efektu, preto od 27. 6. 2002 sme pristúpili 
k celkovému podávaniu kortikosteroidov - metylprednizo-
lon 20 mg ráno per os, pri zahnisaní morfy lokálne pôso-
biacu antibakteriálnu masť (Bactroban ung). 

 V priebehu niekoľkých mesiacov liečby a postupnom 
znižovaní dávky kortikoidov na udržiavaciu dávku metyl-
prednizolonu na 4 mg obdeň došlo k výraznému zlepšeniu 
až ústupu kožného nálezu a pruritu. 

Diskusia 
Osteomyelofibróza je klonové ochorenie multipotent-

ných hematopoetických progenitorových buniek neznámej 
etiológie s dreňovou fibrózou, extramedulárnou hemopoé-
zou a splenomegáliou. K možným komplikáciám patria in-
fekcie v dôsledku imunodeficitu a neutropénie, portálna 
presinusoidálna hypertenzia, ktorá bola zistená i u nášho 
pacienta, trombóza portálnej a splenickej vény ako aj trom-
bóza hepatálnych vén (Buddov-Chiariho syndróm). Inými 
komplikáciami bývajú krvácanie, trombocytopénia, funkč-
ná porucha trombocytov a koagulopatie, infarkty sleziny, 
akútna leukémia (3, 4). 

Bulózny pemfigoid (BP) patrí do skupiny získaných 
subepitelových autoimúnnych pľuzgiernatých ochorení ko-
že s výskytom prevažne v staršom veku. Sú spôsobené po-
ruchou vzájomnej adhézie epitelových buniek (pemfigus) 
alebo poruchou adhézie epidermis k epidermálnej bazálnej 
membráne (pemfigoid) (5). 

BP sa klinicky manifestuje viac alebo menej vyznače-
ným pruritom, pľuzgiermi o veľkosti 1–3 cm, ktoré sú ulo-
žené na normálnej alebo zápalovo zmenenej koži prevažne 
v dolnej časti trupu, v axilách, v slabinovej oblasti, na koži 
flexorov končatín a asi v jednej tretine prípadov je postih-
nutá i sliznica dutiny ústnej. Je charakterizovaný obdobia-
mi remisie a exacerbácie a v niektorých prípadoch až kom-
pletnej remisie. Pre diagnózu je nevyhnutná probatórna ex-
cízia. V terapii sa uplatňujú kortikoidy, v rezistentných prí-
padoch v kombinácii s imunosupresívami. 

 Autoimunitnú odpoveď typu BP môže vyvolať pravde-
podobne i neoplastický antigén. Zatiaľ je známych iba nie-
koľko prípadov, kedy sa BP vyskytoval pri hematologic-
kých neopláziách, ako napr. u pacientov s chronickou lym-
focytovou leukémiou (6), B bunkovým lymfómom (7) a mye-
lodysplastickým syndrómom (8). Predpokladáme, že osteo-
myelofibróza môže byť ďalšou hematologickou neoplázi-
ou, pri ktorej sa BP môže vyskytnúť.

Napriek splenektómii a sekundárnej pooperačnej 
imunodeficiencii, celkové podávanie kortikoidov paci-
ent toleroval dobre, bez vzniku závažných infekčných 
komplikácií. Podávanie kortikoidov viedlo k výraznému 
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ústupu pruritu a prejavov BP, ale neovplyvnilo priebeh 
osteomyelofibrózy. 

Pacient naďalej musí dostávať cytostatickú, ako aj uri-
kozurickú terapiu a transfúzie, i keď v podstatne predĺže-
nom intervale.

Záver
Výskyt bulózneho pemfigoidu je popísaný pri celom ra-

de ochorení, okrem iného pri hematologických neopláziách. 

V popísanej kazuistike poukazujeme na možnosť výskytu 
bulózneho pemfigoidu ako paraneoplastického prejavu pri 
osteomyelofibróze. Pre diagnózu bulózneho pemfigoidu je 
nevyhnutné histologické vyšetrenie morfy. Liečba spočíva 
v celkovom a lokálnom podávaní kortikoidov. Dlhodobé 
podávanie kortikoidov i v nami sledovanom prípade viedlo 
k ústupu prejavov bulózneho pemfigoidu, neovplyvnilo však 
priebeh základného ochorenia, osteomyelofibrózy. 

Převzato z časopisu Interní medicína 2002; 4: 254–256.
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