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Summary: Ocular cicatricial pemphigoid (OCP) is an autoimmune disease characterize by mucous membrane fibrosis and skin 
changes resulting with scarring. The pathogenic mechanisms of ocular cicatricial pemphigoid are incompletely 
understood. Antibasement membrane antibodies which lead to subepithelial blistering, granulation tissue and 
inflammatory infiltrate formation in the substantia propria are thought to be the main pathophysiological 
mechanisms in cicatricial pemphigoid. It has been found eosinophils and increased collagen type I and III. Human 
leukocyte antigen HLA-DR2, HLA-DR4 and DQw7 genotypes have been identified as conferring increased 
susceptibility to the development of this disease. Ocular cicatrical pemphigoid (OCP) is one of the forms of bullous 
pemphigoid. Initial symptoms of ocular pemfigoid are not characteristic. Conjunctival fibrosis may cause severe 
entropion, trichiasis, symblepharon, dry eye syndrome, corneal epithelial erosions or ulceration. Secondary 
glaucoma is one of the most frequent complications. Ocular cicatricial pemphigoid may be chronic, acute, or 
subacute disease with periodic exacerbation of conjunctival inflammation. The treatment in this disease are topical 
drops or ointment (lubricants, corticosteroids, antibiotics, antiglaucomatous). Oral dapsone and corticosteroids may 
control the activity of the disease. In other progressive cases immunosuppressive drugs must be used (azathioprine, 
cyclophosphamide, methotrexate, mycophenolan mofetil, daclizumab, intravenous immunoglobulin therapy). To 
make an early diagnosis of ocular cicatricial pemphigoid, biopsy and immunohistochemical analysis of conjunctiva 
should be performed in every case of persistent conjunctival inflammation.

Słowa kluczowe: pemfigoid oczny, przewlekłe zapalenie spojówek, bliznowacenie, biopsja spojówki, immunosupresja.
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PRACE POGLĄDOWE

(169)

Pem fi go id bli zno wa cie ją cy jest rzad ką, prze wle kłą, po stę pu ją cą 
cho ro bą au to im mu no lo gicz ną, cha rak te ry zu ją cą się wy stę po wa-
niem na skó rze i bło nach ślu zo wych zmian ustę pu ją cych z bli zno-
wa ce niem (1). Cho ro ba do ty czy skó ry i błon ślu zo wych (ja my ust nej, 
ja my no so wej, gar dła, krta ni, prze ły ku, cew ki mo czo wej i spo jów ki) 
(1). We dług Thor ne’a i wsp. czę sto tli wość współ ist nie nia zmian 
w OCP ze zmia na mi o in nej lo ka li za cji na bło nach ślu zo wych wy no-
si 82,4% (2). Naj czę ściej do cho dzi do uszko dzeń bło ny ślu zo wej 
ja my ust nej (85-90%), wy stę pu ją cych w po sta ci nad że rek. 

Etio pa to ge ne za cho ro by nie jest do koń ca po zna na, naj bar dziej 
praw do po dob ne są tło au to im mu no lo gicz ne i pre dys po zy cje ge ne-
tycz ne (1). U pa cjen tów z pem fi go idem bli zno wa cie ją cym zna mien nie 
czę ściej niż w zdro wej po pu la cji wy stę pu ją an ty ge ny zgod no ści tkan-
ko wej HLA -DR2, DR4 i DQW7 (1,3). Za ge ne tycz ny mar ker OCP uzna-
je się wy stę po wa nie HLA -B12 (4). Za po wsta wa nie zmian pę che rzo-

wych naj praw do po dob niej od po wia da wie le czyn ni ków: za bu rzo na 
eks pre sja skład ni ków he mi de smo so mów war stwy kol czy stej na skór-
ka, wzmo żo ne od kła da nie się ko la ge nu ty pu I i III, pro duk ty de gra nu-
la cji eozy no fi lów jak EOP, MBP, EPX/EDN, eozy no fi lo wa pe rok sy da za 
– któ re stwier dza się głów nie w po sta ci skór nej; obec ność an ty ge nu 
45kD; prze ciw ciał prze ciw ko bpA G2, la mi ni nie 5 (epi li gry nie), α6β4 
in te gry nie, któ re są cha rak te ry stycz ne dla po sta ci pem fi go idu z za ję-
ciem błon ślu zo wych, szcze gól nie dla po sta ci ocznej; a tak że zło gów 
prze ciw ciał i do peł nia cza w ob rę bie bło ny pod staw nej (1,2,5,6). 

We dług Ega na u pa cjen tów, u któ rych obec ne są prze ciw cia ła 
prze ciw ko la mi ni nie 5, wy stę pu je zwięk szo ne ry zy ko cho ro by 
no wo two ro wej na rzą dów we wnętrz nych, zwłasz cza ra ka żo łąd ka 
(7). Prze ciw cia ła wy stę pu ją ce w opi sy wa nej cho ro bie na le żą do kla-
sy IgG i IgA. Stwier dza się zmniej sze nie lub brak pro duk cji ślu zu 
przez ko mór ki kub ko we. 
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Po cząt ko we ob ja wy pem fi go idu oczne go mo gą mieć cha rak ter 
nie spe cy ficz ne go za pa le nia spo jó wek (po draż nie nie, pie cze nie, łza-
wie nie), z wy dzie li ną ślu zo wo -ro pną w na stęp stwie in fek cji bak te-
ryj nej. Włók nie nie na błon ka spo jów ki sta no wi pod sta wo wy pro ces 
de struk cyj ny, two rzą się zro sty spo jów ki gał ko wej z po wie ko wą, 
któ re po cząt ko wo obej mu ją skle pie nie dol ne. Wcze sne zmia ny 
w prze bie gu pem fi go idu przed sta wia ryc. 1. 

Zmia ny oczne wi docz ne są naj le piej na po cząt ku cho ro by 
w za łam ku dol nym spo jów ki. 

Czę sto współ ist nie je ze spół su che go oka w wy ni ku włók nie nia 
na błon ka spo jów ki, co pro wa dzi do nie droż no ści prze wo dów łzo-
wych głów nych i do dat ko wych, a w na stęp stwie do zmniej sze nia 
wy dzie la nia łez. Z po dob nym me cha ni zmem ma my do czy nie nia, gdy 
zmniej szo na licz ba ko mó rek kub ko wych pro du ku ją cych śluz po wo du-
je nie sta bil ność fil mu łzo we go. Bli zno wa ce nie jest przy czy ną nie pra-
wi dło we go usta wie nia po wiek i rzęs, co pro wa dzi do na wra ca ją cych 
ubyt ków na błon ka lub owrzo dzeń i ob ni że nia ostro ści wzro ku (1,8,9). 

W koń co wej fa zie cho ro by do cho dzi do za ro śnię cia za łam ków 
spo jów ki, ze spo łu su che go oka, zro stów po wie ko wo -ga łk owych, 
neo wa sku la ry za cji i ro go wa ce nia (ze skó rze nia) na błon ka ro gów ki 
(1,8,9). Za awan so wa ne zmia ny w prze bie gu pem fi go idu przed sta-
wia ryc. 2. 

Cho ro ba ma prze bieg prze wle kły, z okre so wy mi za ostrze nia mi. 
Naj czę ściej sto su je się kla sy fi ka cję zmian ocznych Fo ste ra, któ ra opar-
ta jest na oce nie stop nia zmian spo jów ko wo -r ogó wk owych (10): 
❖ sto pień 1. – prze wle kłe za pa le nie spo jó wek z włók nie niem pod-

na błon ko wym, 
❖ sto pień 2. – skró ce nie dol ne go skle pie nia, 
❖ sto pień 3. – za ro śnię cie wor ka spo jów ko we go – (sym ble pha-

ron), 
❖ sto pień 4. – przy mgle nie ro gów ki, neo wa sku la ry za cja. 

Roz po zna nie pem fi go idu w przy pad ku sła bo za awan so wa nych 
zmian spo jów ko wych i nie spe cy ficz nych do le gli wo ści oku li stycz-
nych jest bar dzo trud ne. Ba da niem roz strzy ga ją cym jest ba da nie 
im mu no flu ore scen cyj ne biop ta tu spo jów ki i stwier dze nie wy stę po-
wa nia prze ciw ciał IgG (skie ro wa nych prze ciw ko biał kom he mi de-
smo so mów BP180 i BP230, la mi ni nie 5 i IgA oraz skła do wej do peł-
nia cza w bło nie pod staw nej na błon ka) (5,8). Po szu ki wa nie prze ciw-
ciał kla sy IgA prze ciw ko bło nie pod staw nej na błon ka we krwi 

ob wo do wej ma nie wiel kie zna cze nie dia gno stycz ne, po nie waż są 
one rzad ko wy kry wa ne (5-25%) (5). Ba da nie spli tu skór ne go zwięk-
sza wy kry wa nie prze ciw ciał do 80%. W na błon ku spo jów ki 
u pa cjen ta z pem fi go idem ocznym stwier dza się istot nie częst sze 
wy stę po wa nie lim fo cy tów T-he lper (CD4+) i ko mó rek Lan ger han sa 
(CD1+) niż w na błon ku osób z gru py kon tro l nej. 

Współ czyn nik lim fo cy tów T-he lper/ T-su ppre ssor jest wyż szy od 
1 u pa cjen tów z pem fi go idem, na to miast niż szy od 1 u osób zdro-
wych. Stwier dzo no rów nież, że lim fo cy ty T i ma kro fa gi wy stę pu ją 
zna mien nie czę ściej w isto cie wła ści wej spo jów ki ob ję tej pro ce sem 
cho ro bo wym niż w prób kach kon tro l nych (6). Czyn ni ka mi, któ re 
mo gą spo wo do wać za ostrze nie pem fi go idu bli zno wa cie ją ce go, są 
za bie gi chi rur gicz ne (1). 

Le cze nie pem fi go idu jest wie lo let nie i ma ło sku tecz ne, w nie-
licz nych przy pad kach uda je się za cho wać uży tecz ną ostrość wzro ku 
(1,8,9). Istot ne jest to, że po sta cie cho ro by z za ję ciem oczu na le ży 
le czyć od po cząt ku agre syw nie miej sco wo i ogól nie, po nie waż 
po wsta łe zmia ny są nie od wra cal ne. 

W le cze niu miej sco wym sto su je się wła ści wie wszyst kie ro dza je 
kro pli – na wil ża ją ce (zwłasz cza bez kon ser wan tów), nie ste ry do we 
prze ciw za pal ne, an ty bio ty ki w przy pad kach współ ist nie ją cych 
in fek cji, cy klo spo ry nę, ste ry dy oraz le ki ob ni ża ją ce ci śnie nie śród-
gał ko we, po nie waż z po wo du biel ma ro gów ki czę sto współ ist nie je 
ja skra wtór na (1,8,9). 

Pod sta wo wym le kiem sto so wa nym ogól nie jest Dap so ne, na le-
żą cy do gru py sul fo nów. War to nad mie nić, że po sta cie cho ro by, 
w któ rych stwier dza się wy stę po wa nie prze ciw ciał IgA, le piej od po-
wia da ją na le cze nie le ka mi tej gru py, na to miast obec ność obu klas 
prze ciw ciał wska zu je na gor sze ro ko wa nie i gor szą od po wiedź na 
le cze nie. Le cze nie Dap so nem wy ma ga kon tro li po zio mu me the mo-
glo bi ny, po nie waż po wo du je on wie le po wi kłań, m. in. ane mię 
he mo li tycz ną, któ ra jest naj częst szą przy czy ną je go od sta wie nia 
(1,5). Pod sta wo wym le kiem im mu no su pre syj nym jest pred ni son 
(En cor ton). W przy pad kach z szyb ką pro gre sją zmian sto su je się 
rów nież aza tio pry nę, me to tre xat lub pul sy z cy klo fos fa mi du (8). 
Ce lis San chez i wsp. sto so wa li pod spo jów ko we in iek cje mi to my cy-
ny C w oba za łam ki u cho rych źle to le ru ją cych ogól ną im mu no su-
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Ryc. 1. Zmia ny wcze sne. Zrost spo jów ko wo -ga łk owy w ką cie ze wnętrz-
nym. 

Fig. 1. Early ocular changes in pemfigoid. Conjunctivo-bulbar adhesion in 
external angle.

Ryc. 2. Zmia ny za awan so wa ne. Bli zno wa ce nie spo jów ki, przy mgle nie 
i owrzo dze nie ro gów ki, wra sta nie na czyń po wierz chow nych 
w ro gów kę. 

Fig. 2. Advanced changes in ocular pemfigoid. Conjunctival fibrosis, haze 
and ulcer of the cornea, growing superficial vessels into cornea.
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pre sję. Nie ob ser wo wa no po wi kłań, ale nie za po bie gło to dal sze mu 
roz wo jo wi cho ro by (11). 

Zur del i wsp. ob ser wo wa li ustą pie nie sta nu za pal ne go w od cin-
ku przed nim u cho rych bez współ ist nie ją cej pro gre sji zmian bli zno-
wa tych po za sto so wa niu Cel l Cep tu (My co phe no lan mo fe ti lu) (12). 
We dług Let ko oraz Fo ste ra sku tecz ne są do żyl ne pul sy im mu no glo-
bu lin w mo no te ra pii lub te ra pii sko ja rzo nej bądź dac li zu mab 
(13,14). W li te ra tu rze pol skiej zmia ny w prze bie gu pem fi go idu 
oczne go opi sy wa li Por ta cha i wsp. (8,9). Ob ja wy oczne ty po we dla 
pem fi go idu mo gą wy stą pić ka zu istycz nie w prze bie gu in nych scho-
rzeń, ta kich jak epi der mo li sis bul lo sa aqiu si ta. Nie zwy kle istot nym 
czyn ni kiem jest wy ko na nie biop sji spo jów ki, za nim doj dzie do 
po wsta nia zro stów spo jów ko wo -ga łk owych, po nie waż tyl ko pra wi-
dło wo wy glą da ją ca spo jów ka mo że być wy ko rzy sta na do ba dań 
im mu no hi sto che micz nych, po twier dza ją cych roz po zna nie (1,8,15). 
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