SDELENI Z PRAXE {
KAZUISTIKA Z PRAXE — PEMPHIGUS FOLIACEUS
https://doi.org/10.36290/der.2023.032

Kazuistika z praxe - pemphigus foliaceus
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Pemphigus foliaceus je pomérné vzacnym onemocnénim patticim mezi bulézni dermatézy skupiny pemphigu. Jedna se skupinu
autoimunitnich koZnich onemocnéni, kde patofyziologickym mechanismem jejich vzniku je tvorba autoprotilatek proti protei-
ndm ve struktufe desmozomu keratinocyt(. Dle typu protilatek se jednotlivé subtypy pemphigu manifestuji na kdzi, sliznicich,
nebo v obou lokalizacich soucasné. Klinické projevy jednotlivych subtyp( maji svoji typickou morfu i predilekéni lokalizaci, které
spole¢né s komplexnim histopatologickym a zejména imunofluorescen¢nim vysetifenim nabizi pomérné presnou diagnostiku
onemocnéni. Autorka popisuje pfipad pacientky s typickymi projevy pemphigus foliaceus Gspésné Ié¢ené konvenénimi imuno-
supresivy s vybornou terapeutickou odpovédi.
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Case report - pemphigus foliaceus

Pemphigus foliaceus is relatively rare subtype of pemphigus, grouped within the mucocutaneous bullous diseases. These au-
toimmune blistering disorders are characterized by the presence of circulating antibodies against desmogleins, in structure of
epidermal intercellular adhesions. Depending on the subtype of antibody present, these diseases can manifest with mucosal,
mucocutaneous, or cutaneous presentation. Clinical manifestation and localization of skin lesions are unique for each of the sub-
types of pemphigus, which, supported by histopathological findings and direct immunofluorescence, provide accurate diagnostic
conclusion. In this case-report, author describes typical case of pemphigus foliaceus, successfully treated by immunosuppressants

with great therapeutical outcome.

Key words: bullous dermatosis, pemphigus foliaceus, acantholysis, desmoglein-1, direct immunofluorescence.

Popis pripadu

74letd pacientka byla pfijata k akutni hos-
pitalizaci zambulance naseho pracovisté pro
rozsahly, bolestivy kozni nélez. Klinicky se
jednalo o erodované, mokvajici projevy, ¢as-
tecné kryty ndnosy mastnych supin a hemo-
ragickymi krustami (Obr. 1).

Anamnesticky se pacientka Uspésné lécila
pro mensi, spise stacionarni, klinicky obdobné
projevy v oblasti dekoltu, $ije a zad jiz 2 roky
pfed hospitalizaci kortikosteroidnimi a anti-
biotickymi externy. Ke zhorseni stavajicich,
arychlému rozsifeni nové se tvoficich koznich

projevd doslo néhle, v pribéhu 2 tydn(, po

navratu z dovolené v laznich ke konci srpna
2022. Pacientka neuzivala zadnou chronickou
medikaci, i pres vys$si vék byla bez vyznamné
osobni anamnézy, v rodinné anamnéze bez
vztahu k autoimunitnim, koznim, ¢i onkolo-
gickym nemocem. Kozni nalez imponoval
projevy charakteru povrchovych erozi, v ob-
lasti kstice splyvajicich do rozséhlejsi plochy
kryté vrstvami Supin. V okraji erozi s patrnou
odlucujici se epidermis. Na téle byly patrné
|éze rlizného stafi, vetné hypopigmentaci po
zhojenych projevech na siji a zadech. Postizeni
bylo lokalizovédno nejvyraznéji v oblasti vla-
saté ¢asti hlavy, kde byla patrna erodovana

plocha od glabelly pfes kalvu az na temeno,
bilaterdlné temporalné a retroauricularné, da-
le byla pfitomnai solitarniloziska v dekoltu, na
siji, trupu a ramenou. Pfi fyzikalnim vysetieni
byla sliznice dutiny Ustni intaktni. Subjektivné
udavala pacientka silnou bolestivost az paleni
projev.

Byly provedeny stéry ze spodiny mokva-
jicich projeva k bakteriologické kultivaci
k vylouceni infek¢niho plivodu nemoci. Dle
lokalizace, anamnézy, charakteru kozniho
nalezu a pfitomnosti nepfimého Nikolského
fenoménu vsak bylo vysloveno podezieni na

pemphigus foliaceus.
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