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Anamneza

 5- leta holcCicka

* projevy od 6/19 recidivujici

* u nds poprvé 10/19 s anularnimi urtikarialnimi a puchyrnatymi
projevy s maximem na bércich

e zpocCatku zvazovano impetigo, tinea corporis (ma morce) —lécena
lokalné antibiotiky, antimykotiky, kortikoidy

* opakované remise a recidivy koznich projevu, proto biopsie
provedena az 1/20

e vr. 2019 i opakované infekty HDC s teplotou — opakovane prelécena
p.o. ATB, nejednoznacna vazba koznich vysevu na tyto infekty



Klinicky obraz

opakované vysevy svedivych
urtikarialnich,

na DK az puchyrnatych
polycyklickych/anularnich
projevu

Nikolsky negativni




VYSETRENI?

* BIOPSIE

« LABORATORNI VYSETRENI
vcetné screeningu autoimunitnich puchyrnatych nemoci (protilatky
hemidesmosomy a desmozomy) a koznich projevu precitlivélosti na
lepek (dermatitis herpetiformis Duhring)

* Screening zobrazovaci metody RTG S+P a sono bricha a uzlin k
vylouceni nadorového onemocnéni (paraneoplastické puchyrnaté
autoimunni nemoci)



« Biochemie, KO v norme, IgG: 10,4 [6,0..13,0], IgA: 1,04, IgM: 1,26
[0,40..1,60],

e Mo¢ CH+S v normé

- CRP: 6,6 [0,0..5,0], FW/1hod: 10 [3..12], FW/2hod: 37 [9..28]

. Serolog: HSV 1 1gG: 0,00 [0,00..0,90], HSV 2 1gG: 0,00 [0,00..0,90],

« Autoimunita: Anti-des/BME IF IgG, Anti-BP-180 IgG, Anti-BP-230 IgG:, Anti-
dsg 1,3 IgG: negat

antiendomysium a anti TG IgA : negat

« Stér z puchyre: pomnozeni - Staphylococcus koagulaza negativni



PIF — vysetreni primé imunofluorescence

IgG: slaba intercelularni imunofluorescence
epidermis.

* IgM: ojedinéla cytoidni téliska
subepidermalné.

* C3:intercelularni imunofluorescence dolnich
partii epidermis.

* Ostatni frakce negativni.

Zavér: nalez svédci pro onemocnéni ze skupiny
pemphigu.




V centru excize epidermis se spongidzou,
exocytozou eozinofilll a ojedinélych lymfocyt(,
okrouhlé intraepidermalni puchyre s obsahem
fibrinu a eozinofilll, bez zcela jednoznacnych
znamek akantolyzy.

V prilehlém koriu jsou patrné perivaskularni
lymfocytarni infiltraty s hojnou ucasti eozinofild.



Histologickeé vysetreni

Zaver: vzhledem k intercelularni epidermalni pozitivité na primé
imunofluorescenci v IgG a C3 komplementu nalez nuti zvazit dg.
pemphigu charakteru pemphigus herpetiformis.



Diagnoza

PEMPHIGUS HERPETIFORMIS
Vzacné puchyrnaté onemocnéni
Vzacné u deti

Etiologie nejasna

Dobre reaguje na terapii sulfony Ci prednisonem (jinymi
imunosupresivy)

Progndza dobra: remise vetSinou do nekolika let

Diferencialni diagndza: dermatitis herpetiformis, skupina pemphigu...



Terapie a dalsi prubeh nemoci

* PUvodné zvazovana terapie Disulone ( sullforv\yL— pro zachyt zvysené hladiny
methemoglobinu (klinicky bezpriznakove) vsak nebylo mozno nasadit
(methemoglobinemie patfi k nez. ucinkim [écby)

e 4/20 nasazen Prednison 1mg/kg do tydne okamzité priznakd
* soucasné suplementace KCI, profylaxe gastritidy a osteoporodzy, ocni kontroly

* 10/21 pri davce 2,5mg obden 80 meésici doslo k recidivé projevu,,
11/21navysen Prednison na 10mg 1den, poté 7,5 mg 2dny - remise

 1/22 pri davkovani Prednisonu 2,5mg denné za hospitalizace o kontroly
Pjgdlvn é\/IETHGB (pred a 48 hodin po) zahajeni terapie DISULONE 2x
ydneé 25mg

« dosud DISULONE 25 mg kazdy 4. den bez vyznamné zmény v hladiné
methemoglobinu

« 16. 8. 22 vysazen Prednison



DOVYSETREN| METHEMOGLOBINEMIE

* Prac. lékarstvi konzultace : moznost zvySené hladiny nejasna — zevni zdroje:
dusi¢nany, uméla sladidla, zinek, Anilin — VYLOUCENO

- HYGIENICKA STANICE : mistni vodovod: neprekracuje povolené hranice
MetHgb za posledni 2 roky

« Opakované odbéry: max hladiny az 7,8 (3/20) norma je do

* ,Na deficit G6PDH bych opravdu nepomyslela. Bud ziskana forma a nebo
nepoznany vrozeny deficit methemoglobinreduktazy — neodhaleny v
novorozeneckém veku. Hodnota je na urovni, ktera asi nevyzaduje terapii (kys.
askorbova stejné nedeéla zazraky).

 Genetické vysetreni: celoexomove skenovani —negativni, nelze vyloucit
postranslacni modifikace

* Nenalezeno pracoviste, které by vysetrilo hladinu
METHEMOGLOBINREDUKTAZY, G6PHD v norme



1m 15mg Prednisonu

WNRNE
Sy




8/22 vysazen Prednison
2 jen Disulone

obcéasné nékolik drobnych projevi zejména pfi infektech




/droje

* Fotografie archiv dermatovenerologické 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
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