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Streszczenie
Autorzy przedstawiajg przypadek pecherzowego zapalenia skory u noworodka o nieznanej etiologii. Badania
stezenia przeciwciat anty-IgG i anty-IgA w surowicy noworodka oraz badanie tkankowe metodg immunofiuorescencii
(IF) na obecnosc tych przeciwciat wykluczyty podfoze autoimmunologiczne schorzenia. Negatywne wyniki badar
bakteriologicznych nie potwierdzity zespotu gronkowcowego ztuszczajgcego zapalenia skory. Wydaje sie, ze
przyczyng obserwowanej pecherzycy skornej u noworodka mogto byc¢ przebyte zakazenie wewnagtrzmaciczne lub
ukryta, nierozpoznana kolagenoza u matki.
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Abstract
Bullous dermatitis in infants is a clinical term used for a number of disorders associated with primary neonatal
pemphigus. The disease requires differentiation of autoimmune disorders such as pemphigus vulgaris, pemphigus
foliaceus, and bullous pemphigoid. These diseases are the result of pemphigus IgG antibodies that pass from
the mother to the fetus through the placenta. The level of antibody titers in the pregnant woman and her clinical
condition are not the markers of the severity of the disease in children, but, in case of a high level, a miscarriage
premature birth, or even stillbirth, may occur.
Staphylococcal syndrome exfoliative dermatitis (staphylococcal scalded skin syndrome - SSSS), the etiological
agents of which are type A or B exfoliative toxins of Staphylococcus aureus, is most frequently observed. These
toxins can activate as superantigens and cause T-cell activation. They induce proteolysis and separation of the
granular layer of epidermis through direct binding of these antigens.
Symptoms of the disorder, regardless of the etiologic factors, are common. redness of the skin and formation of
bubbles of various sizes filled with serous or serous-bloody content. Bursting bubbles patches peel off, leaving
bare, sometimes oozing surface. Extensive damage to the skin is a gateway to infection and disturbs the function
of regulating warmth and water-electrolyte balance. Early detection of the cause and appropriate general and local
treatment effectively prevent the development of sepsis.

Adres do korespondencji:

Maria Beata Czeszynska

Klinika Neonatologii PUM w Szczecinie
Polska, 72-010 Police; ul. Siedlecka 2
tel/fax: +91 425 38 91

e-mail: beataces@sci.pam.szczecin.pl

Otrzymano: 29.11.2011
Zaakceptowano do druku: 20.09.2012

792 © Polskie Towarzystwo Ginekologiczne Nr 10/2012



Ginekol Pol. 2012, 83, 792-794

neonatologia

Konefat H, et al. Pecherzowe zapalenie skéry u noworodka - opis przypadku.

The authors present a case of a full-term neonate (male, birthweight 3230 g, good overall condition, 5-min Apgar
score. 10) born with dermatitis bullosa of unknown etiology. Physical examination immediately after birth revealed
multiple blisters filled with serous and serous-bloody content on the skin all over the neonatal body, mostly in the
area of both armpits, elbows, wrists, knees, ankles and fingers of both hands and feet.

The course of pregnancy was uncomplicated. However, detailed family history revealed pemphigus skin in the
mother (from infancy up to the age of puberty) but the mother was not able to offer details on the diagnosis and
treatment of this disease. Symptoms in the mother disappeared after her first menstrual period.

Both, typical clinical symptoms presenting in the newborn and maternal pemphigus in the past initially suggested
an autoimmune disorder. However, the examination of the levels of IgG antibody and anti-IgA in neonatal serum, as
well as tissue examination by the immunofiuorescence (IF) method to detect the presence of these antibodies, were
negative and consequently the autoimmune disease was excluded. Negative results of bacteriological tests did not
confirm the staphylococcal syndrome. It seems that the cause of cutaneous pemphigus observed in the newborn
could be an intrauterine infection or hidden, undiagnosed collagen disease in the mother.
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Wstep

Pecherzowe zapalenie skory u noworodkow jest klinicz-
nym okre$leniem stosowanym dla szeregu zaburzen zwiaza-
nych z pierwotna pegcherzyca noworodkowa. Choroba wymaga
roéznicowania z zaburzeniami o podtozu autoimmunologicznym,
takimi jak (pemphigus vulgaris, pemphigus foliaceus, bullous
pemphigoid). Schorzenia te sa wynikiem dzialania przeciwciat
pemphigus klasy IgG, ktore przechodza od matki do ptodu przez
lozysko. Wielko$¢ miana przeciwcial u cigzarnej i jej stan kli-
niczny nie przesadzaja o cigzkosci choroby u dziecka, jednak
w przypadku ich wysokiego poziomu nastapi¢ moze poronienie
lub pordd przedwcezesny, zdarzaja si¢ tez porody martwego ptodu
[1,2].

Czgsciej obserwuje sig zespot gronkowcowego, ztuszcza-
jacego zapalenia skory (staphylococcal scalded skin syndrome —
SSSS), ktorego czynnikiem etiologicznym sg toksyny ztuszcza-
jace A lub B gronkowca ztocistego. Toksyny te moga uczynniac
si¢ jako tzw. superantygeny i powodowac¢ aktywacj¢ komorek T,
poprzez bezposrednie wigzanie tych antygenéw wywoluja prote-
olize¢ i oddzielanie warstwy ziarnistej naskorka [3, 4, 5]. Objawy
schorzenia, niezaleznie od czynnika etiologicznego sa typowe:
zaczerwienienia skory z tworzeniem réznej wielkos$ci pecherzy
wypetionych trescia surowicza lub surowiczo-krwista. Pekajace
pecherze ztuszczaja sig platami, pozostawiajac obnazona, czasa-
mi saczaca powierzchnig. Rozlegle uszkodzenie skory stanowi
wrota zakazenia z jednej strony, z drugiej za$ zaburza jej funkcjg
regulacji cieploty i gospodarki wodno-elektrolitowej. Wezesne
ustalenie czynnika etiologicznego oraz zastosowanie odpowied-
niego leczenia ogodlnego i miejscowego skutecznie zapobiega
rozwojowi posocznicy [6].

Opis przypadku

Noworodek ptci mgskiej, urodzony z ciazy I, w 38 tygodniu
jej trwania, sitami natury w stanie ogdlnym dobrym oceniony
wg Apgar na 10 punktow w 5 min. zycia. Masa ciata wynosita
3230 gram6w. Przebieg ciazy byl prawidlowy. Poglebiony wy-
wiad rodzinny pozwolit na stwierdzenie pecherzycy skory u mat-
ki dziecka, ktorej objawy obserwowano do wieku dojrzewania.
Z wywiadu od matki nie udato si¢ uzyskac¢ danych dotyczacych
diagnostyki i leczenia tego schorzenia. Objawy u matki ustapity
po pojawieniu si¢ pierwszej miesiaczki.
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Przedstawiany przez nas noworodek po urodzeniu nie de-
monstrowat objawow niewydolnosci narzadowej i byt w dobrym
stanie ogdlnym. Z odchylen od normy w badaniu przedmioto-
wym stwierdzono liczne pgcherze wypetione trescia surowicza
1 surowiczo-krwista na skorze catego ciata, najwigksze w oko-
licach obu dotow pachowych, tokciowych, nadgarstkow, obu
stawow kolanowych, skokowych oraz na palcach obu rak i stop
[ryc. 1]. Miejscami naskorek oddzielat si¢ duzymi ptatami ob-
nazajac krwawiaca powierzchnia, widoczne byly rowniez zasta-
rzate ubytki pokryte suchymi strupami. W drugiej dobie zycia
pojawily sig¢ zmiany o charakterze zapalnym w obrg¢bie blony slu-
zowej jamy ustnej. Konczyny utozone byly w przykurczu, nieco
obrzeknigte, zwlaszcza stopy.

W badaniach bakteriologicznych wykonanych w pierwszej
dobie zycia (wymaz z ucha, ze zmian na skorze, posiew krwi) nie
wyhodowano drobnoustroju bakteryjnego. W 7 dobie zycia, no-
worodka przekazano z Kliniki Neonatologii do Kliniki Chirurgii
Dziecigcej PUM celem dalszej diagnostyki i leczenia. W trakcie
hospitalizacji wystapit trwajacy 1 godzing napad drgawkowy,
w przebiegu ktorego doszlo do ostrej niewydolnosci oddechowe;j,
wymagajacej intensywnej terapii z intubacja wlacznie. Powtarza-
jace si¢ okresowo napady drgawek wymagaty diagnostyki obra-
zowej: badanie tomografii komputerowej (TK) glowy wykazato
obecnos¢ torbieli przegrody przezroczystej oraz komorg Vergi,
nie stwierdzono innych zmian zaréwno w obrgbie mézgowia, jak
i struktur kostnych twarzoczaszki.

Badania bakteriologiczne tresci z powierzchni saczacej sko-
ry, z odbytu oraz z wydzieliny oskrzeli wykonane w 8 dobie zycia
wykazatly obecno$¢ Enterobacter cloace. Ze wzgledu na podej-
rzenie pgcherzycy wrodzonej wykonano badania autoimmunolo-
giczne w celu potwierdzenia badz wykluczenia pemphigus vul-
garis, bullous pemphigoid, epidermalisis bullosa. Badania wy-
konano posrednia metoda immunofluorescencji (IF) na przetyku
malpy i §winki morskiej. Wynik badania wykluczyt pemphigus
i epidermolysis bullosa acquisita (EBA). W trakcie leczenia ob-
serwowano gojenie skory i po 30 dniach hospitalizacji dziecko
wypisano w stanie ogdlnym dobrym z zaleceniem ponownego
zgloszenia sig do kliniki celem biopsji chirurgicznej zmiany skor-
nej do dalszych badan immunologicznych.

W 5 miesiacu zycia dziecka pobrany zostat wycinek zmiany
skornej powlok brzucha. Badania tkankowe wykonano bezpo-
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Fot. 1. Pecherzowe zapalenie skory u noworodka.

srednia metoda immunofluorescencji (IF) przy uzyciu immuno-
surowic przeciw ludzkim IgG, IgA, IgM i sktadowej C3 dopet-
niacza. W tkankach nie wykryto zwiazanych in vivo przeciwciat
pemphigus i ztogdéw immunoglobulin w zonie btony podstawne;j,
wynik badania wykluczyt autoimmunologiczna chorobe pgche-
rzowa (oba badania wykonano w NZOZ Diagnostyka nr 12-
00269 Laboratorium Oddziatu Warszawa).

W leczeniu ogdlnym stosowano antybiotykoterapig, leki
przeciwdrgawkowe i przeciwbolowe. We wlewach kroplowych
uzupetniano elektrolity, biatko, jednorazowo przetoczono KKCz.
W leczeniu miejscowym stosowano codzienne kapiele w roz-
cieficzonym 1:10 000 KMnO,, opatrunki z potptynnego prepa-
ratu zawierajacego silikon i olej parafinowy w stosunku 1:1 oraz
Dexapolcort-N w aerozolu lub w zastgpstwie Bactroban-krem.

Aktualnie dziecko jest objete opieka ambulatoryjna z powo-
du czestych zakazen uktadu oddechowego oraz pojawiajacych
si¢ okresowo zmian na skorze o charakterze zluszczajacym. Mat-
ka dziecka nie wyraza zgody na przeprowadzenie jakichkolwiek
badan, ktore moglyby pomdc w ostatecznym ustaleniu etiologii
zmian skdrnych zaréwno u niej w przesztosci, jak i jej syna.

Dyskusja

Pecherzowe zapalenie skory wystepuje u noworodka nie-
zmiernie rzadko i wymaga szybkiego ustalenia czynnika etiolo-
gicznego, co warunkuje wdrozenie odpowiedniego postgpowa-
nia. Uwaza sig, ze czynnik autoimmunologiczny odgrywa istotna
rolg w rozwoju choroby, szczegolnie w przypadkach obciazenia
matki pecherzyca pospolita (pemphigus vulgaris) badz ztusz-
czajaca (foliaceus) [1, 2]. Ciaza moze wyzwoli¢ lub nasili¢ ist-
niejace juz objawy u cigzarnej, zwlaszcza w 1. lub 2. trymestrze
cigzy oraz bezposrednio po porodzie. W trzecim trymestrze moze
dojé¢ do poprawy stanu klinicznego, co wynika z duzej produkcji
endogennych kortykosteroidow przez tozysko i ich immunosu-
presyjnych efektow [2, 7]. Nastgpstwa zaburzen autoimmuno-
logicznych stanowia znaczne zagrozenie zarowno dla cigzarnej
jak i plodu. Rozpoznanie pemphigus vulgaris u matki wymaga
podawania indywidualnie ustalonych, czgsto duzych dawek ste-
roidéw, w niektorych przypadkach lekéw immunosupresyjnych
w okresie ciazy [8, 9].

794

© Polskie Towarzystwo Ginekologiczne

Przenikanie matczynych przeciwcial anty-IgG poprzez tozy-
sko powoduje wysoki, powyzej 61% stopien ryzyka wystapie-
nia zmian skornych u ptodu [7]. Abrams i wsp. opisali pierwszy
przypadek wrodzonego zluszczajacego, pecherzowego zapalenia
skory (congenital epidermolysis bullosa acquisita — EBA) po-
twierdzony badaniami immunologicznymi zaréwno u noworod-
ka, jak i matki [10]. Przypadki urodzenia zdrowego dziecka przez
matke z pelnymi objawami pecherzycy pospolitej w okresie cig-
zy thumaczy si¢ wysokim poziomem steroidow u cigzarnej, kto-
re przechodzac przez tozysko moga hamowaé rozwoj objawow
choroby u ptodu [2].

Zaré6wno typowe objawy kliniczne, stwierdzane u przed-
stawianego noworodka, jak i obciazenie pgcherzyca jego mat-
ki w przesztosci wskazywaty poczatkowo na tto autoimmuno-
logiczne zaburzen. Jednak badania surowicy krwi noworodka
metoda immunofluorescencyjna nie wykazaty obecnosci prze-
ciwcial pemphigus i pemphigoid. Badania tkankowe w kierunku
przeciwcial pemphigus, wykonane w 5 miesigcu zycia dziecka
takze wykluczyly podtoze autoimmunologiczne choroby pegche-
rzowej. Podobne badania powinny zosta¢ wykonane u matki
dziecka, biorac pod uwage obciazenie pecherzyca skory w okre-
sie mlodzienczym. Ze wzgledu na niewykonanie tych badan
w okresie ciazy, ani bezposrednio po porodzie i brak zgody matki
na wykonanie ich w chwili obecnej, nie mozna wykluczy¢ etio-
logii autoimmunologicznej przebytej choroby pecherzowej skory
przez matke¢ w przesztoéci. Uwaza sig, ze badania te sa bardzo
istotne dla skuteczno$ci leczenia i losow dziecka. Podkresla sie
konieczno$¢ szybkiego rozpoznania i wdrozenia leczenia prze-
ciwzapalnego i w razie konieczno$ci immunosupresyjnego, co
zmniejsza odsetek $miertelnosci i cigzkich powiktan u tych dzie-
ci. Izolacja noworodka, przestrzeganie zasad jalowosci i odkaza-
nia rak przez personel opiekujacy si¢ nim sa szczego6lnie wazne
nie tylko w przypadkach wczesniakow z niedojrzatym uktadem
odpornosciowym, lecz takze u noworodkéw donoszonych z tak
cigzka patologia skorng [11].
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