Autoimunitni puchyfnata onemocneni

* Intraepidermalni — pemphigus

* Subepidermalni — skupina pemphigoidu, DHD, EBA

* Diagnostika — Tzanckuv test, histologie, imunofluorescence
prima & nepfima, ELISA, imunoblot
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Pemphigus

Vzacné buldézni onemocnéni s protilatkami
indukovanou akantolyzou (desmosomy)

chronicky pribch, mtze byt letalni
prameérny vek 40-60 let
indukovany léky

paraneoplasticky pemphigus - vzacny, letalni






Pemphigus

Suprabazalni — pemphigus vulgaris, p.
vegetans
Superficialni — pemphigus foliaceus
fogo selvagem
indukovany léky

pemphigus erythematosus









Pemphigus

Kortikosteroidy - pocatecni (Prednison 1-1,5 mg/kg/d),
udrzovaci davka

Immunosupresiva — mykofenolat mofetil
- cyclophosphamide
- azathioprine

Anti CD20 - rituximab

IVIG



Subepidermalni bul6zni dermatozy -

pemphigoid bullosus

Relativné vzacné onemocnéni s protilatkami
indukovanymi subepidermalnimi puchyfi (bazalni
membrana — hemidesmosomy)

Bul6zni pemtfigoid
Jizvici (cicatricial) - sliznicni pemfigoid
Epidermolysis bullosa acquisita (EBA)

IgA linearni dermatdza - nejcastési v detstvi, v
dospélosti 1éky indukovana






Pemphigoid bullosus

Starsi pacienti — pres 70 let

Paraneoplastické onemocnéni (13%)

Indukovany léky (PNC, enalapril, furosemid, gliptiny)
Mnoho soucasnych onemocnéni

Neurodegenerativni onemocnéni ( 40%)









Pemphigoid bullosus

Kortikosteroidy (Prednison 40-60mg)
Immunosupresiva ( azathioprine, methotrexate)

Dapsone

TTC
Lokalni kortikosteroidy IV. tfidy



Jizvici pemtigoid — sliznicni

pemfigoid

Sliznice - jizveni, stenozy
Spojivka - trichiaza - oslepnuti
Pharynx, larynx,

Sliznice genitalu

Kdze - nevyznamné postizeni
60 let véku, paraneoplazie

Terapie — jako pemphigus






Dermatitis herpetiformis Duhring

gluten senzitivn{ enteropatie — coeliakie

IgA protilatky proti endomysiu (tkanova
transglutaminaza)

zktizena reakce s retikulinem v dermalnich papilach

precitlivélost na gluten, jod



Dermatitis herpetiformis Duhring

Deéti
Mladi dospeli
geneticka predispozice (HLA DQ2)

predilekeni lokalizace -lokty, kfizova oblast

Bezlepkova dieta
Dapsone

Lokalni kortikosteroidy






Systémova onemocneni pojiva

* Lupus erythematosus

* Sclerodermie

* Dermatomyositis,

* Overlap syndromy
* Vaskulitidy



Lupus erythematosus

systémovy lupus erythematosus - SLE
subakutni kozni LE — SCLE

chronicky kozni LE — CCLE
chronicky diskoidni LE - CDE

novorozenecky I.E
leky indukovany ( hydralagin, sulfonamidy)



Systémovy lupus erythematosus
- SLI

(L]

ACR kritéria:

motylek

diskoidni projevy
fotosenzitivita

oralni 1éze

arthritida

serositidy

neurologicka onemocnéni

onemocneni ledvin ( proteinurie 0,5g/d)

hematologické poruchy
imunologické poruchy ( LE cells, ANA homogenni,periferni, d@@ Sm)



SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS

SLICC Diagnostic Criteria : B i

Ocours SUI1 eXpOosure;
followed by systemic manifestatons

CLINICAL CRITERIA IMMUNOLOGIC within few weeks
+ Localised form: malar rash
1. Acute cutaneous lupus 1. ANA » Generalised form: can involve
2. Chronic  cutaneous 2. Anti-DNA it SOl (I s
lupus 3. Anti-Sm :
3. Oral or nasal ulcers 4. Antiphospholipid Ab | ACUTE ‘
4. Non-scarring alopecia 5. Low Complement (C3, | CLE
5. Arthritis C4, CH50)
6. Serositis 6. Direct Coombs’ test S
: . = Subtypes include:
7. Renal dy?funchﬂn 1 DLE(localised or generalised)
8. Neurologic 2 Hypertrophic DLE
d}rs.;fu[]ctign 3 Lupus profundus

4 Mucosal LE

9. Hemolytic anaemia 5.Chilblain lupus

10. Leukopenia
11. Thrombocytopenia CHRONIC
(<100,000/mm’)







(L]

Chronicky kozni LE - CCL]
(CDE)

fotosenzitivita

diskoidni léze - CDE

hypertrofické 1éze - lupus tumidus
lupus panikulitida

ANA jen v nizkych titrech, granularni

|









CDE — postizeni rth a dutiny
ustni




Subakutni kozni lupus
erythematosus - SCLE

anularni léze

papuloskvamézni 1éze

Fotosenzitivita

sicca syndrom

ANA, anti Ro/ SSA, La/SSB

mirné systémové onemocnéni (neurologie)

neonatalni I.E






Lupus erythematosus

antimalarika (hydroxychlorochine)
kortikosteroidy

imunosupresiva (cyclophosphamide, cyklosporin)
NSAID (DMARD)

UVA, UVB protekce

plasmaferéza, pulzni terapie atd.

belimumab



Sklerodermie

i_
Localized Systemic
Scleroderma Scleroderma

Scleroderma




Sklerodermie systémova

Cévni zmeény — aktivace fibroplastickych faktora

Porucha syntézy kolagenu
imunologické poruchy —
protilatkové (anti Scl70, ANA®, centromery)

bunécné






Sklerodermie




Systémova sklerodermie

ACR kritéria:

bilateralni plicni intersticialni fibroza
ubytek tkan¢ na distalnich clancich prsta
sklerodatylie
dalsi znamky:
Raynaudav fenomen
ezofagealni zmeny
renalni postizeni
pulmonarni hypertenze
perikardialni vypotky



CREST syndrom — limitovana
systémova sklerodermie

alcinosis

aynaudiv fenomen
sophagealni zmény
clerodermie
eleangiectasie

anti centromerové protilatky



Sklerodermie systémova

kortikosteroidy

imunosupresiva

antimalarika

d-penicilamin,

vazoaktivni and reologické 1éky (pentoxiphylline, prostavasin)
calcium antagonisté — nifedipin

Antagonisté endotelinového receptoru - bosentan
Antagonisté fosfodiesterazy 5 - sildenafil

prokinetika, antacida

tyzikalni terapie



Lokalizovana sklerodermie

morfea
gutatni
linearn{
generalizovana (panskleroticka morfea)

subkutanni - eozinofilni fasciitis

Terapie — PNC, UVAI1, kortikosteroidy, MTX, antimalarika

Kortikosteroidy, deltanoidy






L.okalizovana sklerodermie
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Dermatomyositis

juvenilni - asociace s infekcemi
adultni - asociace s tumory (paraneoplazie)

heliotropni rash, Gottronovo znameni,
poikilodermatitis, erytémy

EMG
ANA, anti Jo-1
CPK, LDH, GMT, ALD, AST, ALT, myoglobin

Histologie — sval, kuze









Dermatomyositis - terapie

Kortikosteroidy - inicialni a udrzovaci davka
Imunosupresiva - MTX, azathioprin, cyklosporin

IVIG



