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Anamneza

* Dité z 1. nekomplikované gravidity, porod spontanni 36+5, kojen

* Ductus arteriosus persistens

* RodicCe zdravi

* Od porodu papulopustulozni exantém diseminovane, kratkodobé regrese
* V 1 mésici exaceryaeesfigt higifd% méné na trupu, prajmy, hospitalizace

. ]Ic<ultiv|aéné mykologie negativni, masivné Staphylococcus aureus a entercoccus
aecalis

* 5. den terapie Prostaphilin i.v. vyrazne zlepseni, lokalné desinfekcni mydlo, Cerny
Caj, antimykotika, antibiotika, posléze p.o. Cefzil

* Laboratorné eozinofilie 27,8 ( n do 7) , prechodné leukocytdza

* Suspekce na alergii na BKM, IgE negativni, preveden na hypoalergenni miléko,
prujmy vymizely



Klinicky obraz

Erytématoskvamozni loziska, folikularn¢ vazené pustuly, hlava,
zatylek, Sije, meéné na téle — po 1écbe celkovymi ATB

pustuly zasychajici v krusty



Diferencialni diagnoza

na prvnim misté eozinofilni pustulézni folikulitida,

od narozeni zvazovana i transitni pustulozni melandza, kandidoza,
neonatalni cefalicka pustuloza

alergie na BKM pozdniho typu
ductus arteriosus persistens



Dalsi prubéh

Pro pretrvavani exantéemu doporucena probatorni excize a imunologicke vysetreni k vylouceni
asociovaného hyper Igk syndromu

Histologicky potvrzena eozinofilni pustuldzni folikulitida

Ve 12.t osetren na chirugii s abscesem za P uchem, kultivacne Staphylococcus aureus —incize,
drenaz, bez celkové ATB terapie

Ve 14.t klinicka kontrola: drobné pustulky: hlava, krk, na temeni krustoskvamy
Za 2dny bez teplot absces vlevo okcipitalné — znovu incize a drenaz, Visnevského balzam

Pacient byl objednan na imunologicke vySetreni vcetne Th17, dle konzultace s FNM imunologie —
zatllznlje predcasné uzavirat jako hyperlgE syndrom a neni nutné genetické vysetreni ani ATB
profylaxe

V 15t. znovu incize 2 abscesu na hlavé, nasazen Amoksiklav, znovu kontaktovana FNM imunologie-—
zatim ATB do 10.dne a ihned imunologické vysetreni vCetne genetickeho, kde posléze prokazana
hypoglamaglobulinémie IgG, mirna elevace IgE, eozinofilie

Aplikace IgG s.c. v intervalu 3t, nasazena ATB profylaxe Sumetrolim 2,5ml 1xd, fotoprotekce, lokalné
desinfekéni mydlo a ATB mast

Potvrzena mutace STAT3
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Diagnoza
HYPER IgE SYNDROM, AD forma JOBUV SY

Patfi mezi primarni imunodeficity :

AD mutace STAT3 vyzravani zejména Th17 T lymfocytl

ekzém, rekurentni bakterialni infekce klze a plic, elevace IgE , abnormality skeletu, vaziva, CNS a srdce
- Ekzém zejména na hlavé uz pri narozeni nebo prvni tydny, kultivacné typicky Staph. Aureus

- Projevy eozinofilni pustuldzni folikulitidy

- Studené abscesy

- Mukokutanni kandiddzy, onychomykdzy

- Rekurentni pneumonie — mohou byt minimalni pfiznaky, zhorsené hojeni plicni tkane, ektazie, cysty —sekundarni
pseudomonadové, aspergilové infekce

- Skelet — skoliéza, osteopenie, nachylnost k frakturam, vazivo — hyperextenzibilita kloubt
- Arteridlni aneuryzmata, v€etné koronarnich
- Typicka facies — prominuijici ¢elo, hluboce posazené oci, Siroky nos, prominujici kozni pory
- VySSi riziko lymfom{, s agresivnim pribéhem
AR mutace DOCK 8 — integrita a komunikace bunék imunitniho systému
kozni projevy, hyper IgE a virové infekty
hemiplegie, CMP



TERAPIE

* Dlouhodoba ATB a antimykoticka profylaxe, suplementace Ig

* Mezioborova péce koordinovana imunologem — pravidelné sledovani
a reseni komplikaci, promptni ATB ¢i antimykoticka terapie infektu



/droje

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

 Bolognia JL., Schaffer JV., Cerroni L.:Dermatology, Elsevier, 4""Edition,
2017

* Paller, A. S., Mancini, A. J.: Hurwitz clinical pediatric dermatology.
Elsevier, Amsterdam, 2016

* Plzakova et al.: An eosinophilic papulopustular rash in a baby. Pediatr
Dermatol, 2020 Jul;37(4):e32-e34.
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