) SDELENI Z PRAXE
KAZUISTIKA Z PRAXE — PEMPHIGUS FOLIACEUS

napf. azathioprinem. Imunoadsorpce je indi-
kovana jako lé¢ba druhé linie v pfipadech kdy
je dostupna v kombinaci se systémovymi kor-
tikosteroidy, nebo jako emergentnilécba prvni
linie v zavaznych pripadech. Imunoadsorpce
redukuje sérové koncentrace IgG autoprotila-
tek proti Dsg-1 a Dsg-3 0 80%, jeji provedeni je
vsak védzano na dostupnost vybaveného hema-
tologického pracovisté. Dalsi moznost terapie
predstavuje methotrexat v davkach 10-20mg/
tyden v pfipadé selhani kombinované imuno-
suprese v prvnilinii 1écby. Cyklofosfamid je velmi
ucinnym lékem v terapii pemphigu, avsak pro
zavazné nezadouci Ucinky by mél byt prepara-
tem posledni volby u pacient(i neodpovidajicich
na jiné moznosti systémové lécby (5, 6).

V priibéhu terapie PF je nutné neopominat
i doplrikovou lé¢bu piipadné sekundarniinfek-
ce antibiotiky dle citlivosti a symptomatickou
lé¢bu bolesti analgetiky. Podavani inhibitora
protonové pumpy pfi Ié¢bé kortikosteroidy,
jako prevence peptického viedu, je tak jako
ve vsech pripadech dlouhodobého podavani
kortikosteroid(, indikovéno i v tomto piipadé.
Lokalni 1é¢ba zahrnuje aplikaci silné ucinnych
kortikosteroidnich extern lll. a IV. tfidy dle ev-
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ropské klasifikace, s vyhodou v kombinaci s an-
tibiotiky, ptipadné antiseptiky (3, 5, 6).

V diferencialné diagnostické rozvaze mlize
byt nalez klinicky i histologicky obdobny, jako
u stafylokokového syndromu oparené klze
nebo bulézniho impetiga, proto je u kazdého
podezieni stéZejni PIF vysetfeniibakteriologic-
ka kultivace (3). Histologickym a PIF vysetienim
Ize pfi nejednoznacném koznim nélezu rozlisit
jiné autoimunitni bulézni nemoci - pemphi-
gus vulgaris a bulézni pemphigoid, u lokali-
zovanych forem je nutno vyloucit seboroickou
dermatitidu, u subtypu pemphigus erythema-
tosus vyloucit chronicky lupus erythematodes.
Erytrodermicka forma PF muze imitovat jiné
kozni nemoci. Zde je provedeni kozni biopsie
k uspésné diagnostice nezbytné nutné (1).

Pemphigus erythematosus

Jedna se o subtyp PF, predstavujici jeho
lokalizovanou formu, kdy je klinicky obraz
lokalizovan predilek¢né na tvarich, véetné
motylovitého exantému s krustami a Supi-
nami. Histologicky je totozny s PF, avsak i se
sérologickou pozitivitou protildtek tfidy IgG
proti bazalni membréné. Pozitivitu cirkuluji-

s-foliaceus-pathology.
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cich ANA protilatek nachazime spole¢né s fo-
tosenzitivitou a historii exacerbace projevi
po vystaveni UV zafeni u 80% piipadl. Tato
korelace ukazuje na mozny prekryv nebo spise
koexistenci s diskoidnim lupusem, izolovany
pfechod v lupus erythematodes viak dle do-
stupnych zdroji neni pravdépodobny. Rovnéz
pfechod v pemphigus foliaceus je u tohoto

onemocnéni velice vzacny (1, 3, 7).

Zaver

Bulézni dermatdzy maji pfi soucasnych
moznostech komplexni diagnostiky a dostup-
nosti u¢inné imunosuprese nadéji na pfiz-
nivy prabéh a v pfipadé brzkého vyhledani
specialisty a v€asného zahajeni lé¢by i Sanci
vyhnout se zavaznym infekénim komplikacim.
Dalezitym faktorem ke zdarné diagnostice
je znalost spravného provedeni probatorni
kozni excize kimunohistologickému vysetreni.
Cilem kazuistiky bylo pfipomenout typicky
kozni nélez u raritngjsi varianty autoimunit-
niho bulézniho onemocnéni a poukazat na
moznost dosazeni pomérné rychlé terapeutic-
ké odpovédi za pouziti standardnich postupt
v soucasné ceské dermatologické praxi.
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