EROZIVNI PROJEVY U MLADEHO

PACIENTA

Dermatovenerologicka klinika VFN a 1. LF UK
MUDr. Zuzana Plzakova, PhD

Operacni program Vyzkum, vyvoj a vzdélavani

EVROPSKA UNIE
Evropské strukturalni a investicni fondy
MINISTERSTVO SKOLSTVI
MLADEZE A TELOVYCHOVY

@ ® @ Dilo autora 1.LF UK je vydano pod licenci Creative Commons BY-SA 4.0.



Anamneza

e 18 lety muz
 Anamnesticky pouze Cerny kasel v 17 letech
2015

* Nejdrive eroze v dutiné ustni — hospitalizace na infekci — dg.
herpeticka gingivostomatitida

e posléze i puchyre na téle
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VYSETRENI

« ZAKLADN| LABORATOVNI VYSETRENI

e BIOPSIE Z PROJEVU — ZACHYTIT CELY PUCHYREK
e PRIMA IMUNOFLUORESCENCE — TESNE VEDLE LOZISKA

 NEPRIMA IMUNOFLUORESCENCE — ZACHYT PROTILATEK V SERU
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Anti-des/BME IF IgG: sl.pozit ; Slabé
pozitivni protilatky proti desmosomum.
Kathleen J. Green lab Anti-desmoglein 1 IgG: negat
Northwestern school of Medicine Anti'desmOglein 3 |gG pOZitiV
Anti-BP-180 IgG: negat
Anti-BP-230 IgG: negat

Feinberg School of Medicine



HISTOLOGIE

Suprabazalni puchyr
Svédci pro pritomnost autoprotilatek
proti desmosomim




PRIMA IMUNOFLUORESCENCE

* 1gG: intercelularni imunofluorescence v epidermis, vyvodech potnich zlaz
a obalech vlasovych folikulu.
 [gM: zcela ojedinela cytoidni teliska subepidermalne.

« C3: patrny intraepidermalni akantolytickych puchyr v Casti excize, okrsky
nevyrazné imunofluorescence intercelularné bazalnich bunek epidermis a
adnex, misty naznacena linearni imunofluorescence podél bazalni
membrany.

 Ostatni frakce negativni.

« Zaver: nalez svedci pro pemfigus vulgaris, mene obvykla je nevyrazna
Imunofluorescence komplementu - mozné ovlivnéni leCbou, pripadnée
odbérem lezionalni kuze.

Pacient jiz byl v této dobé IéCen Prednisonem 55mg denné



DIAGNOZA

KLINIKA + HISTOLOGIE +PRIMA A NEPRIMA IMUNOFLUORESCENCE

PEMPHIGUS VULGARIS



Terapie a dalsi prubéh

* Nasazena 2-kombinace imunosupresiv kortikoidy a azathioprin v
davce 50mg a 100mg /d, vaha pacienta 78 kg — projevy pretrvavaly

* NavySena davka Prednisonu na 90mg/d a azathoprinu na 150mg/d,
béhem 6-t snizeno postupné na 55mg Prednisonu — recidiva projevu —

tvori se nové puchyre na kuzi i rtech, proto znovu zvyseni Prednisonu i
pulzni terapie kortikoidy i.v.

* Objevily se nezadouci ucCinky terapie: striae, steroidni akné,
Cushingoidni obezita — behem 3m pacient pribral 12 kg, tézka
osteopordza, kolonizace kliize MRSA (methicilin rezistentni stafylokok)



zakladniho
onemocneni




Cushingoidni obezita, striae




* Pro neodpovidavost na terapii zvazovan i paraneoplasticky puvod
nemoci — CT bez nalezu nadorového onemocnéni

e Zahajena osteoanabolicka terapie vzhledem k osteoporoze a nalezu
kompresivnich fraktur obratlt Th patere, pokracujici
|écba kortikosteroidy, prelé¢ena MRSA superinfekce koznich projevu

 Dalsi komplikace oralni kandidoza, hepatopatie

* Zména imunoterapie kortikoidy od 4/2016 do 9/2016 + i.v. pulzy
cyklofosfamidu (nositel alkylacnich radikaly, které se stavaji aktivni az
po metabolizaci, prenasi alkylové skupiny na DNA béhem déleni bunky,
coz brani normalni syntéze DNA) 4/2016, 6/2016, 9/2016

* Nasledné mykofenolat mofetil (selektivni, nekompetitivni, reverzibilni
inhibitor enzymu inosinmonofosfatdehydrogenazy, inhibuje de
novo syntézu guanosinovych nukleotidl, cytostaticky efekt je nejsilnéjsi
na lymfocyty) od 10/2016 do 4/2018



e Zahajeni biologické terapie monoklonalni protilatkou proti
povrchovému receptoru CD20 blokujici B-lymfocyty - 1. aplikace 11. 8.
2017; 2. aplikace 25. 8. 2017., 3. aplikace 11. 4. 2018. 4. aplikace 13. 11.
2018, s dobry efektem

* terapie kortikoidy ukoncena 5. 6. 2018
 REMISE od 6/2018 — pacient bez terapie
 EXACERBACE 3/2021

e 3/2021-4/21a5/21 kortikoidy i. m. s depotni slozkou v sestupné
davce

e od 5/2021 — kortikoidy celkové v sestupné davce

* 5. davka monoklonalni protilatky proti povrchovému receptoru CD20
blokujici B-lymfocyty

* 0Od 4/2022 REMISE bez celkové terapie



DIFERENCIALNI DIAGNOZA

* IgA pemphigus- vzacny - IgA protilatky proti desmocolinu, desmogleinu 1,3, muze
doprovazet lymfoproliferativhi onemocnéni, monoklonalni IgA gamapatii,
autoimunitni a autoinflamatorni onemocnéni

* Pemphigus foliaceus - vzacnéjsi, v subtropech,lgG protilatky proti desmogleinu 1
NEPOSTIHUJI SLIZNICE

* Paraneoplasticky pemphigus - vzacny - nejcastéji u lymfoproliferativnich
onemocneni

| SLIZNICNI POSTIZENI

PEMPHIGOID - protilatky IgG proti hemidesmosomum, puchyr subepidermalni
SLIZNICNI POSTIZENI NENi CASTE



Pemphigus foliaceus




ZAVER

* Pemphigus je zavazné autoimunitni onemocnéni
oostihujici sliznice a kuzi

* U déti je vzacné
* Onemocneéni je tezko |écitelné s remitujicim
prubéhem

* Imunosupresivni |éCba je asto doprovazena
nezadoucimi ucinky, bohuzel nékdy i trvalymi



/droje

* Fotografie archiv dermatovenerologickeé kliniky 1.LF UK a VFN, Praha

* Bolognia J.L., Schaffer J.V., Cerroni L.: Dermatology, Elsevier,
4thEdition, 2017

* Paller, A. S., Mancini, A. J.: Hurwitz clinical pediatric dermatology.
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