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Hydroa vacciniformia, téz hidroa vacciniforme (HV), je vzacné akutni onemocnéni détského véku, provazené zvysenou citlivosti kiize vuci
slune¢nimu zafFeni. Projevuje se tvorbou puchyit rizné velikosti na mistech exponovanych slunci s maximem postizeni obli¢eje, usnich
boltcd, predlokti a hibetd rukou. Zacatek onemocnéni spada jiz do obdobi détstvi, Castéji je vidime u chlapct nez u divek (2: 1). U vétSiny
nemocnych se po dovrSeni 20 let véku vysevy spontanné zastavi, zcela mimoradné pretrvavaji i pozdéji. Kauzalni terapie neexistuje.
Je nezbytna spoluprace mezi Iékarem a pacientem k zajisténi dusledné fotoprotekce, zejména pouzivani sunscreent, bryli s UV filtrem
a ochranného odévu. U détskych pacientt je zvlasté dilezita dikladna edukace rodiny.

V nami prezentovaném pfipadu chlapce s diagnézou HV je pravé laxni pfistup ze strany rodiny k pouzivani fotoprotekce hlavnim diivodem

opakovanych recidiv onemocnéni.
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Uvod

Hydroa vacciniformia je vzacna idiopaticka
fotodermatéza détského véku. Slozeni nédzvu jiz
naznaCuje jeji morfologicky charakter. ,Hydroa“
poukazuje na vezikuldzni povahu zmén, ,vaccinifor-
mia“ na podobnost puchyiki s planymi nestovicemi
a tendenci k hojeni koznich zmén jizvickami (6).
Puchyfe byvaji Casto rdzné velikosti. V souvis-
losti se slunecnim zafenim je maximum koZnich
projevii popisovano v jarnich a letnich mésicich.
Onemocnéni se poprvé manifestuje obvykle pied
10. rokem Zivota s naslednymi kazdoro¢nimi jarnimi
recidivami (1). V minulosti se HV ¢asto zaménovala
za jednu z forem chronické polymorfni fotoderma-
tézy, a to za jeji prurigindzni variantu. DleZité je
i odliSeni od erytropoetickych a hepatélnich porfyri
priikazem porfyrinQ v krvi a v moéi. Pfi HV je meta-
bolizmus porfyrinG fyziologicky.

Etiologie a patogeneze onemocnéni neni do-
posud objasnéna. Je zvazovana existence foto-
dynamicky aktivni latky endogenniho charakteru,
vznikajici na podkladé metabolické poruchy. Etiopa-
togeneticky se nesporné uplatiuje ultrafialové (UV)
zéfeni, pficemz u nékterych pacientll se akéni spek-
trum nachdzelo v UVB, u jinych v UVA oblasti. V fa-
dé pfipadu vSak byl stejny typ 1ézi vyvolan i obéma
zminénymi spektry UV zéfeni (5). V posledni dobé
se vétSina autor( priklani spi$e k UVA pasmu, u ¢ésti
nemocnych v8ak neni akéni spektrum zjistitelné.

Klinicky obraz je pomérné typicky. Na nekrytych
Castech téla dochazi po oslunéni ke vzniku ohranice-
nych zanétlivych erytematdznich loZisek, na kterych
se tvofi puchyfe naplnéné serdznim nebo hemora-
gickym obsahem. Léze se postupné méni v tmavé
krusty, které po odlouceni zanechavaji jizvicky pfi-
pominajici zmény po prob&hlém onemocnéni plany-
mi nestovicemi ¢i po vakcinaci. V dlsledku nasledné
vzniklych etnych hyper- a hypopigmentaci je vzhled
kdZe nestejnorody.

Histologicky je patrna loziskova epidermalni ne-
kréza se vznikem intraepidermalnich a subepider-
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malnich vezikul ¢i bul, které obsahuiji polymorfonuk-
le&rni infiltrat a zbytky nekrotické tkané. V pfilehlém
koriu se nachazi nevyrazna lymfocytami a polymor-
fonuklearni infiltrace.

Diagnostika onemocnéni vychéazi z disledné
anamnézy, zaméfené na vznik projevl ve vztahu
k jejich lokalizaci, k roénimu obdobi a expozici slu-
ne¢nimu zéreni. Vyznamnou roli hraje klinicky obraz,
stanoveni minimalni erytémové davky (MED) koznim
fototestem, histologické a laboratorni vySetfeni za-
méfené na metabolizmus porfyrind (3).

Lécba HV je obtizna. Pacient by se mél vyhybat
pfimému i nepfimému slunecnimu zafeni. Spolehli-
va je pouze soustavna fotoprotekce s pouzitim slu-
necnich bryli s filtrem proti UV zafeni (4). ZlepSeni
mUZe pfinést PUVA terapie pfed zacatkem sluneéni
sezony (2). Systémova lécba zahrnuje podavani
pyridoxinu a betakarotenu, v tézkych pfipadech glu-
kokortikoid(. Zevni terapie je pouze symptomaticka
a spoCiva v pouziti antibakterialnich a epitelizac-
nich masti.

Popis pFipadu

V dobé vySetieni na naSem pracovisti, v roce
2002, se jednalo o 13letého chlapce.

Rodinnd anamnéza byla bez pozoruhodnosti.
Prodélal béZzna détska onemocnéni, vaznéji nesto-
nal. Rodinné zdzemi bylo, vzhledem k alkoholiz-
mu obou rodi¢d, problematické. V roce 1990, tedy
v 1. roce zivota chlapce, doslo dle sdéleni matky
ke vzniku prvnich koznich projevi charakteru
puchyfd lokalizovanych v obli¢eji, na usnich bolt-
cich a hrbetech rukou. Matka témto koznim zmé-
nam nevénovala vyraznéjsi pozornost, nasledné
projevy spontanné zregredovaly. V raném détstvi
(1991-2002) byl chlapec pro recidivu zminénych
eflorescenci opakované vySetfen na pediatrickych
pracovistich. Provedend zékladni vySetfeni, véetné
laboratofe, byla vzdy v mezich fyziologickych hod-
not. V kvétnu roku 2002 byl chlapec na doporuce-
ni détskeé Iékarky pro opétovny vysev koznich lézi
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vySetfen ve spadové dermatologické ambulanci.
Kozni nalez byl hodnocen jako fotodermatéza. Bylo
doporu¢eno omezeni pobytu na slunci a fotopro-
tekce exponovanych ¢asti téla. V ¢ervnu 2002 byl
chlapec poprvé vySetfen v ambulanci nasi kliniky
pro vyraznou progresi kozniho nalezu. Nejvyraznéji
byl vysevem puchyrki postizen oblicej (obrazek 1),
hibety rukou a predlokti (obrazek 2). Jednorazovy

Obrazek 1. Vysev na klizi obliceje - eroze po puchy-
fich kryté krustami
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fotoprovokacni test s polychromatickym zafenim
xenonové lampy vyvolal jen fyziologickou reakci,
tj. prahovy erytém, coz vSak nevylu¢ovalo diagnézu
HV. Anamnesticky dochazelo ke zhorSeni kozniho
nalezu i pfi oslunéni pfes okenni sklo, coZ svéd¢i
pro vliv UV-A zéfeni, jelikoz kratsi vinové délky
sklem neprochézeji.

Histologické vySetfeni (obrazek 3, 4) - intrae-
pidermalni vezikuly obsahujici polymorfonuklearni
infiltrat — svédCilo pro zvaZzovanou diagnézu HV.
Vzhledem k tomuto nélezu byla rodina opét pou-
¢ena o nutnosti disledné fotoprotekce a pouzivani
ochranného odévu, véetné bryli s UV filtrem.

V dubnu 2005 byl chlapec pro opétovné posti-
zeni obli¢eje s maximem tvorby vezikuldznich eflo-
rescenci v oblasti nosu (obrdzek 5) a usnich boltct
(obrazek 6) opét vySetfen v ambulanci nasi kliniky.
Ke zhorseni doslo poté, co si chlapec sepnul dlouhé
vlasy, jinak chrénici usni boltce, do ohonu a zapo-
mnél si oSetfit boltce fotoprotektivnim krémem. Lé-
¢ebné byl na zanétliva mista doporucen Framykoin
ung. k prevenci bakterialni superinfekce. Sou¢asné
byl pacient opétovné poucen o nutnosti disledné
fotoprotekce.

V nasledujicich letech jiz pacient nasi ambulanci
nevyhledal. Lze pfedpokladat, Ze u pacienta doSlo
s pfibyvajicim vékem ke spontanni regresi nebo
k dlouhodobé remisi pfi pouzivani fotoprotekce.

Zaveér

Hydroa vacciniformia je vzadcné akutni one-
mocnéni détského véku postihujici Castéji jedince
muzského pohlavi. V dospélosti ve vétsiné pfipadl
spontanné odezniva. Je charakterizovano variceli-
formnimi eflorescencemi v solarni predilekci s ma-
ximem postizeni v oblasti obli¢eje, usnich boltcd,
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Obrézek 5. Vysev projevi
cich

remise nezbytnd dobrd spoluprdce mezi Iékafem
a rodinou postizeného ditéte.
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