Pemfigus

Pemphigus je zivot ohrozujici, recidivujici a autoimunitni onemocnéni s R
tvorbou intraepidermalnich puchyrd na kdzi i na sliznicich, které postihuje b u g
hlavné starsi osoby, mezi 30. a 60. rokem.

Pemphigus vulgaris

Ziskané, chronické, autoimunitni onemocnéni. U tvorby puchyrl primarné
na sliznicich Ize prokdazat IgG proti membranovym antigendim
keratinocytl, desmogleinu 3. U primarné kozni formy proti desmogleinu 1.
Prfimou imunofluorescenci zjistime IgG a C3 vdzané v IC stérbinach
epidermis.

Klinicky obraz

Vznika intraepidermalni vezikula az bula, bez vyznamné predilekce -
pozdéji dochazi ke generalizaci. Tyto zmény jsou podminéné akantolyzou.
Puchyre maji napjaty kryt a Ciry obsah. Pozdéji se zakali, okoli se zaniti,
puchyf praskne a zanechdva erozi. Eroze vihne a tvofi se na ni Spinavé
hnédé mazlavé strupy, které nasladle pachnou. Je porusena i okolni klze,
kterd vypadd zdravé - Ize ji mirnym tlakem setrit az na erozi - Nikolského
priznak, akantolyza téz podminuje tzv. neprimy Nikolského pfiznak. K
pruritu na kdzi nedochézi, eroze pali a boli, epitelizuji pomalu a hoji se bez
jizev. Na misté jizev se tvori pozdeji puchyre nové. Pfichdzi v atakach.
Malignéjsi formy mohou koncit smrti. Dnes spiSe pacienti umiraji na
nasledky Ié¢by - na kachexii nebo interkurentni onemocnéni. Obdobny
prébéh a klinicky obraz mé& nemoc i na sliznicich - salivace, foetor ex ore.
Onemocnéni postihuje nej¢astéji pacienty od 40 do 70 let!],
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Pemfigus vulgaris — ztrat

a kohezivity

keratinocytd (akantolyza) s tvorbou $térbin
az puchyri

Diferencialni diagnéza
Hlavné bulézni pemfigoid a dermatitis herpetiformis Duhring.
Histologie

Puchyr intraepidermalni s akantolyzou a akantotickymi bunikami
(pyknotické jadro).

Progndza

VSechny formy jsou vdzné, infaustni, smrt vétsinou po nékolika letech -

kachexie, infekce. Imunofluorescence pemfigu zobrazi
nakupeni autoprotiladtek v oblasti

Lécba desmozom(

LécCba je, symptomaticka - kortikoidy, ACTH, imunosupresiva, ATB, nedavno ovsem bylo schvaleno podani
monoklonalnich protilatek rituximab.

Pemphigus vegetans
Mirné&jsi a chroni¢téjsi, mlze prejit ve vulgaris i regredovat, nachazi se v intertrigindzni lokalizaci, spodina puchyrd

buji v rudé vegetace kryté pachnoucim detritem, splyvaji v bradavi¢naté plochy, ¢asto se sekundarni infekci
kvasinkami.

Pempfigus foliaceus

Postihuje k{zi celého téla lidi stfedniho véku formou exfoliativni erytrodermie. Akantolyza probihé subkornedingtl;

Tvori se vihké a pachnoucimi krustoskvamy v seborrhoické predilekci, sliznice vétSinou neni postizena, svédi.

Pemphigus erythematosus

Jednd se o ohrani¢enou a mirnéjsi formu pemphigu. Je charakterizovana vznikem symetrickych, numularnich lozisek
v seboroické lokalizaci, které jsou kryty pevné Ipé&jicimi krustoskvamami.

Pemphigus herpetiformis
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Pripomina spiSe dermatitis herpetiformis nebo pemphigoid, tvofi silné svédici puchyre.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky
= Autoimunita
= Klze
= Pemphigoid
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