ickym prabéhem bez slizni¢niho postizeni.
Maximum vyskytu je pfedevsim u dospélych
pacientl ve véku od 30-60 let.

Typickym koznim nalezem jsou vlhké
krustoskvamy, klinicka pfitomnost puchyfd
je pro lokalizaci puchyit v horni vrstvé epi-
dermis vzacna. Predilek¢ni distribuce proje-
vU je v seboroické lokalizaci — centralni ¢ast
obliceje, kstice, hrudnik a horni ¢ast zad,
pfi generalizaci vidime az obraz exfoliativni
erytrodermie. U pacientd se miize vyskytovat
konjunktivitida s hnisavou sekreci, sliznice
vsak nebyvaji postizeny ani u generalizované-
ho onemocnéni. Subjektivné si pacient stéZuje
na bolestivost az paleni erodovanych lézi (1, 2).

Stran fyzikélniho vysetieni je u onemoc-
néni pozitivni Nikolského fenomen, kdy apli-
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kace laterdIniho tlaku na perilezionalni zdra-
vou kazi zpUsobi jeji strzeni (1).

Patofyziologickym podkladem nemoci je
tvorba specifickych IgG a/nebo IgA protilatek
proti desmogleinu-1 (dsg-1), glykoproteinu
ve strukture desmosomU mezi keratinocyty
ve stratum granulosum, nasledovand ztratou
interceluldrnich adhezi a tvorbou akantolytic-
kych puchyil mezi keratinocyty v horni epi-
dermis. Dsg-1 neni exprimovan na sliznicich,
proto zde léze, na rozdil od pemfigus vulgaris
(u kterého detekujeme protilatky i/jenom pro-
ti desmogleinu-3), nenalézame.

Diagnostika se opird o histologické vyset-
feni kozni biopsie barvené hematoxylin-eozi-
nem z okraje cerstvého projevu, kterd prokaze
u Cerstvych projevu pfitomnost intercellular-
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nich puchytd subkornealné, pficemz stratum
corneum muze byt i kompletné strzeno, pu-
chyfe jsou zde vyplnény fibrinem, neutrofily
a akantolytickymi keratinocyty. U starsich
projevili prokédze akantolyzu a hyperkeratézu
s dyskeratinocyty ve stratum granulosum,
smiseny zanétlivy infiltrat v dermis (3, 4).
Kompletni histopatologicka diagnostika vy-
zaduje i provedeni piimé imunofluorescence
(PIF) ze vzorku z perilezionalni kiize, kterd pro-
kaze protilatky IgG a slozku C3 komplementu
ve stratum granulosum. Senzitivita PIF vySet-
fenije u pemfigus foliaceus 80-90 %. Hladina
cirkulujicich protilatek tfidy IgG a/nebo IgA
koreluje se zavaznosti postizeni a odpovédi
na lé¢bu, proto je jejich sérologické stanoveni
vhodné spise k posouzeni aktivity nemocinez
samotné diagnostice. Stanoveni se provadi
metodou ELISA s 90% senzitivitou (5).

Lécba u tézkych forem vyzaduje vzdy hos-
pitalizaci, jejim cilem je nastaveniimunosuprese
s navozenim remise onemocnéni, tvodni davku
imunosupresiv volime vzdy dle rozsahu posti-
zeni. Lékem prvni volby jsou kortikosteroidy
v kombinaci s kortikoSetficim imunosupresivem,
v CR dostupny azathioprin v davkach 1-3mg/kg.
U azathioprinu je doporuceno zacit s davkou
25-50mg/den k ovéfeni snasenlivosti, poté na-
vysit na doporucované rozmezi prepocteno na
vahu pacienta. Pokud je dostupné vysetreni
aktivity thiopurin methyltransferazy (TPMT), je
vhodné jej provést. V pribéhu lécby jsou nutné
pravidelné kontroly krevniho obrazu, jaternich
a renalnich funkci a parametra lipidového me-
tabolismu pro moznou myelosupresi, poskozeni
jater a cholestatickou zloutenku, jako vyznamné
nezédouci ucinky azathioprinu. Druhym korti-
kosetficim preparatem volby je mykofenolat
mofetil nebo mykofenolova kyselina, tyto v CR
viak k lé¢bé pemphigu schvéleny nejsou. Lé¢bu
druhé linie pfedstavuji anti-CD20 monoklonalni
protilatky, rituximab 2x 1gi.v. (po 2 tydnech) ne-
bo 4x375mg/m? (po tydnu), pfi klinickém rela-
psu je mozné opakovani's jednou infuzi 500mg
rituximabu po 6 mésicich. Dalsi moznosti [écby
je pulznilécba intravendznimi imunoglobuliny
(IVIG), v kumulativni davce 2 g/kg/mésic. Pulz
se rozdéluje do 3-5 dn, opakuje se po mésici,
maximalni interval je 6 tydn(. Lécba pokracuje
idedlné do dosazeniremise. Rituximab i IVIG jsou
indikovany pfi nedostatecné ucinnosti terapie
prednisonem kombinovaného s imunosupresi



