) SDELENI Z PRAXE
MORBUS HAILEY-HAILEY

Obr. 6-8. Progrese lokdIniho ndlezu po porodu, pred provedenim probatorniexize v 1/2019 z loZiska na krku. Plihé puchyrky na erytematozni spodiné v podpaZi,

v tiislech a na krku vpravo

6.

ich koznich obtizi byla doposud negativni.
Rodinnd anamnéza byla taktéz negativni.
Prvni projevy se objevily u pacienta ve véku
23 let, v 1été roku 2013, v oblasti axil, kde
byly pfitomny ojedinélé séropapuly. Pacient
aplikoval zasypy, které projevy posusily, ale
nasledné dochdzelo k tvorbé drobnych bo-
lestivych erozi. Pfes zimu doslo k regresi
projevu. Pfi prvni kontrole v nasi ambulanci
v ¢ervenci roku 2014 byla v centralnich parti-
ich obou axil infiltrovana erytémova loziska,
na povrchu bélava s Zivé ¢ervenymi erozemi,
ojedinéle s medovymi krustami. Klinicky
nalez imponoval jako pemfigus vegetans
v diferenciani diagnostice byl zvazovan
morbus Hailey-Hailey. LokéaIné byly apliko-
vany kortikosteroidy (Locoid crm) s velmi
dobrym klinickym efektem a regresi obtizi.
K vyraznéjsimu zhorseni klinického nélezu
doslo v [été roku 2020, kdy byla nasledné
provedena biopsie s verifikaci diagnézy
morbus Hailey-Hailey.

Mikroskopicky ndlez: kozni cdstka krytd

akantoticky rozsifenym povrchovym epitelem,

ve kterém nachdzime akantolyzu, kterd po-
stihuje fokdlIné celou Siti povrchového epitelu
avzbuzuje dojem tzv. rozpadajici se cihlové zdi.
Na povrchu je vyraznéjsi hyperparakeratdza.
Subepitelidlné nachdzime chronickou zdnétli-
vou celulizaci na urovni papildrni dermis peri-
vaskuldrné. Na spodiné excize nachdzime cetné
apokrinni zldzky. Zdvér: zastizeny morfologicky
obraz je kompatibilni s klinicky uvedenou dia-
gndzou morbus Hailey-Hailey.

PIF: IgA, IgM, IgG, C3, fibrinogen - bez spe-
cifické pozitivity. Hodnotila: prof. MUDr. Denisa
Kacerovskd, Ph.D.

U pacienta dochézelo k opétovnému
zhor3ovani klinického obrazu na jafe s Ustu-
pem obtizi na podzim. Kombinovana lokalni
terapie byla s dostacujicim efektem. V roce
2023 jiz v zimnich mésicich doslo k vyraz-
nému zhor$eni a pro neuspokojivy nalez
pfi lokalni terapii byla zahajena v dubnu
2023 terapie celkovymi kortikosteroidy, byl
nasazen Prednison v Uvodni dévce 25mg
denné s postupnym pozvolnym snizova-

nim davky. V |été pfi pobytu u more doslo
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Histologie obr. 3. Hodnotila: prof. MUDr. Denisa
Kacerovskd,, Ph.D, Bioptickd laborator, s.r. 0., Plzen
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k vyrazné exacerbaci projevid s mokvanim
v oblasti tfisel, scrota a v levé axile s nut-
nosti opétovného navyseni Prednisonu na
10mg denné. Nyni dévku celkovych korti-
kosteroidd vzhledem k péknému klinickému
nalezu opét postupné snizujeme. V planu
je uplné vysazeni celkové podavanych kor-
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