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Cilem sdéleni je pfiblizit ctenafi onemocnéni, se kterym se v bézné kazdodenni praxi nesetkavame. Patii mezi vzacné dermatozy, jejichz
stanoveni mulze byt obtizné a ¢asové narocné, zvlasté pridruzi-li se superinfekce, ktera prispéje ke Spatnému stanoveni diagnézy. V ta-

kovém pripadé je nutné opakovat vysetieni véetné histologie (nejlépe na jiném pracovisti). TéEmér stejny scénaf ma i nase kazuistika.
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The statement purpose is to zoom in desease, which is not met in everyday praxis. It belongs to rarely dermatosis, whose determinat-
ing could be difficult and time-consuming, particularly mingle with superinfection, which conduces to wrong diagnosis determination.
In that case is necessery to repeat investigation including histologie (preferably on another workplace). Almost the same script has also

our casuistry.
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Pemphigus erythematosus je chronické
onemocneéni ze skupiny pemphigt vyznacujicf
se tvorbou puchyfd. Patff mezi Zivot ohrozujici
dermatdzy kize a sliznice. Zakladnim klinickym
projevem je puchyf, jehoz vznik je podminén
ztratou soudrznosti keratinocytl (akantoly-
zou). Pemphigus erythematosus je povazovan
za lokalizovanou variantu pemhigus foliaceus,
vyznacuje se vétsf ohranicenosti a mirngjsim
pribéhem (1, 3).

Dochézi k tvorbé IgG protilatek proti desmo-
gleinu 1 ve stratum granulosum, IgG protildtek pro-
ti bazélnf membrané a antinukledrnich protilatek,
které ukazuji na koexistenci tohoto onemocnénf
s erythematodem. ANA protildtky se nachézej
u vice nez 2/3 pacient(, zatim co protilatky proti
ds-DNA, Sm apod,, typické pro lupus erythemato-
sus, u tohoto typu pemphigu chybi (1, 3).

Roc¢né se objevuje asi 0,5-3,2 pfipadl
na 100000 obyvatel, onemocnéni se mlze
projevit v kazdém véku, ale u détf je neob-
vyklé (2). | toto onemocnéni mlze byt vypro-
vokovéno UV svétlem ¢i podanim nékterych
[ékd (napf. Naproxen, Kaptopril, Propranolol,
D-penicilamin) (1, 3).

Typickou lokalizaci projevd je seborrhoicka
oblast (hlava, oblicej, hrudnik a zada). Vétsinou

se zjistuji symetricky usporadand loziska, kryta
pevneé ulpivajicimi krustoskvamami. Na obliceji
vznikajf motylovité struktury a pevné Ipici Supi-
ny mohou mit ¢epy zanofené do folikuld jako
u chronického erythematodu. Klinicky obraz
je podobny projeviim u seboroického ekzému
a chronického erythematodu. Chorobné plo-
chy se mohou serpiginézné sifit, az nakonec
vznikne typickd squamoézni erytrodermie (4).
Zmény na sliznicich se nevyskytuji, subjektivni
projevy jsou vétsinou nevyrazné. Histologicky
obraz je totozny s obrazem pemphigus foli-
aceus: v hornich vrstvach stratum spinosum
nebo stratum granulosum dochazi k tvorbé
akantolytickych puchyfd, v oblasti stratum ba-
sale se zjistuje vakuolarni degenerace bunék,
v dermis se nachézejf lymfocyty a perivasku-
l&rni lymfohistiocytarnf infiltraty. Cytologické
vysetfeni ze spodiny puchyre prokdze pemphi-
gové akantolytické burky, dyskeratotické kera-
tinocyty a mnozstvf leukocytl. Imunologické
vysetfeni: pfimou imunofluorescenci se pro-
kazuje uklddanf lgG mezi akantolytickymi bun-
kami epidermis, v oblasti bazalni membrany
pak linedrni depozita IgG nebo komplementu,
nepfimou imunofluorescenci v séru protilatky
proti desmogleinu 1 a antinukledrni protildtky
u vice nez 80% pfipadU. V pfipadé negativniho
nélezu autoprotildtek (epidermalnich, antinuk-
ledrnich) v séru pacienta, by se vysetieni mélo
po 2-3 tydnech zopakovat (1, 3). U pacientd
s touto diagnézou mohou byt dalsf abnormality
sveddcicl pro SLE. Mezi né patfi chudokrevnost,
lymfopenie, trombocytopenie, poruchy ledvin,
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proteinurie, event. pozitivni revmatoidni faktor
(2). Diagnézu stanovime na zékladé klinického
obrazu, histologického, cytologického a imuno-
logického vysetfent. Diferencidlné diagnosticky
je tfeba zvazovat seboroicky ekzém, chronicky
erythematodes, psoridzu (1, 3).

Glukokortikoidy (80-100 mg/den), u né-
kterych pacient v kombinaci s antimalariky.
Dalsi moznosti terapie: Dapson, Azathioprin,
Cyklofosfamid, Methotrexat, plazmafereza, in-
travendzni imunoglobuliny.

Kortikosteroidni externa. Nutna ochrana
pred slune¢nim zarenim (1, 2, 3).

Pacientkou byla 65letd Zzena odeslana k pfi-
jeti na koznf oddélenf pro torpidni, na lécbu
nezabirajici onemocnéni kstice s projevy cha-
rakteru mokvajicich ploch a krustoskvamoz-
nich loZisek. Rodinnd anamnéza — otec zemrel
na ca plic v 64 letech, matka zemtela v 76 letech
na komplikace fraktury doInf koncetiny, bratrovi
v 50 letech zjistén tumor mozku - Zije, déti jsou
zdravé. Osobni anamnéza — v détstvi prodélala
zaskrt, jinak nebyla vaznéji nemocn4, je alergic-
kd na penicilinovou fadu, trvale nebere zédné
léky. Prvni projevy zacaly ve vlasaté ¢asti hlavy
na podzim 2006 klinického vzhledu tinea ami-
antacea, nereagujici na antimykotickou Ié¢bu.
Pozdéji provedeno histologické vysetfeni potvr-



Obrdzek 1. Pemphigus erythematosus

Obrdzek 3. Pemphigus erythematosus - detail
kstice

zujici mykoticka vidkna ve vzorku kize z kstice.
Dalsi antimykoticka lokélnf a celkova Ié¢ba byla
bez efektu, proto doporucena osetfujici kozni
|ékarkou hospitalizace na nasem oddélent. Pri
prijeti bylo na temeni hlavy ohrani¢ené mirné
infiltrované loZisko kolem 5cm s ndnosy poly-

gonalné usporadanych krustoskvam, pod nimi
mokvajici erodované plochy, ve kstici jeSté né-
kolik mensich asi 5-15mm ostfe ohrani¢enych
lozZisek s lameldznimi Supinami na povrchu. Pro
vysoké ASLO a nélez Staphylococcus aureus +++
ve stéru prelécena celkové antibiotiky v kom-

Obrdzek 4. Pemphigus erythematosus — sub-
kornedlini akantolyticky puchyf

binaci Neloren, Ciphin. Postupné zména lokal-
ni terapie (kortikoidy, antibiotika, antimykotika),
znamky normalni epitelizace patrny az pfi lo-
kdInf antipsoriatické lécbé. Dle pribéhu a kli-
nickych zndmek (nové projevy mély psoriaticky

vzhled) se zvazovala psoridza se sekundarni
mykotickou a bakteridInf infekci. Pacientka pro-
pusténa s antipsoriatickou lé¢bou v kombinaci
Daivonex crm. a Delatar ung. Doporuceno pfi
pretrvavani projevd v odstupu 1-2 mésicl zo-
pakovat histologické vysetreni. Pfi kontrolach
byla zjistovana dalsi progrese plvodnich loZisek
a tvorba novych projevl (krustoskvamoznich,
erythemoskvamaoznich v okolf a erozivnich
impetiginizovanych morf po téle). Netspéch
lé¢by a rozvoj klinického obrazu pfimélo oset-
fujiciho Iékare k druhé hospitalizaci s kontrolni
biopsif a histologickym vysetfenim na jiném
pracovisti zaméfenym na bulézni onemocnénti.
Histologické vysetfeni potvrdilo zvazovanou dg.
pemphigus erythematosus — Seneartv-Usherlv
syndrom. Imunologické vysetfeni bylo negativni,
rovnéz mykologické mikroskopické i kultivacni
vysetienf, bakteriologicky nalez byl nevyznamny.
Zakladnim laboratornim vysetfenim zjisténo
vysoké ASLO s klesajici tendencf, vy3si FW, CRP,
IgE, eozinofilie 2%. Zahdjena celkova terapie
v kombinaci imunosupresiva, hydroxychloro-
chin (Prednison v Uvodni ddvce 60 mg/den,
Imuran 25mg 2x 1, Plaguenil 2x 1) a kombino-
vana lokaInf [é¢ba. Po nékolika dnech byl patrny
efekt terapie — zhojena nové loziska, pavodnf
velké se zacalo hojit. Pacientka propusténa s dav-
kou Prednisonu 40 mg/den, Plaguenil a Imuran
v plvodnich dévkach. Na kontroly pacientka
dochézela zpocatku v mési¢nich intervalech,
které se postupné prodluzovaly. Po 1/2 roce lé¢-
by pfi davkovani Prednison 10mg/den, Imuran
25mg 2x1 a Plaguenil 1x 1 byly projevy zho-
jeny. Po nékolika mésicich pfi dalsim snizova-
ni Prednisonu a Imuranu doslo k exacerbaci,

Obrdzek 5. Pemphigus erythematosus — sub-
kornedini akantolyticky puchyf
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proto navysena terapie na Prednison 10mg/
den, Imuran 25mg 1x 1 a Plaquenil 1x 1. P¥i té-
to terapii setrvava pacientka zhojend. Lé¢bu to-
leruje velmi dobre, v kontrolnich laboratornich
vysetfenich byla opakované hrani¢né zvysena

glykemie, ostatni v normé.

Zavér

Pemphigus erythematosus byl popséan v ro-
ce 1926 Senearem a Uscherem. Jde o mirnou
variantu pemphigus foliaceus s vyhranénou
seborrhoickou lokalizaci. M& dobrou progné-
zu, prechod v pemphigus foliaceus je vzacny.
Spontanninebo kortikoidy navozené remise ad
integrum jsou mozné. Jako komplikace se mo-
hou dostavit nezadoucf Uc¢inky celkové terapie.
Spojitost s lupus erythematosus je v pozitivité
ANA protildtek, ,precitlivélosti na svétlo”. Pacienti
by se méli vyvarovat pobytu na slunci, pouZzivat
ochranné prostredky (sunscreeny s UV faktorem,
oblecenf, pokryvka hlavy ...). Pfi disledné der-
matologické pécia pozitivnim pristupu pacienta
s dodrzovanim viech doporuceni mohou Zzit
normalnf zivot.
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