Autoimunitni puchyrnata onemocneni

* Vzacna onemocneéni, tézsi formy jsou letalni

* Postihuji kuzi a sliznice

* Deleni podle roviny tvorby puchyre
* Intraepidermalni — pemphigus a jeho varianty
* Subepidermalni — skupina pemfigoidu, DHD, EBA

* Autoprotilatky zamérené proti antigenum v epidermis a
junkcni zone
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Diagnostika — Tzanckulyv test, histologie,
imunofluorescence pfima & nepfima, ELISA,
imunoblot




Pemfigus - varianty

Suprabazalni (Dsg 3, 1)
Pemphigus vulgaris
Pemphigus vegetans

Superficialni (Dsg 1)
Pemphigus foliaceus
Fogo selvagem - brazilsky

Pemfigus indukovany léky — thiolova SH skupina —penicilamin,
captopril, fenoly

Pemphigus erythematosus Senear usher — fotosenzitivita,
pozitivni ANA protilatky

Paraneoplasticky pemfigus — znaky lichenoidni a EEM, postizeni
plic

IgA pemfigus



'
L4 -
859

;9
‘e A
| \’%‘c

B, Vo8

9,
ety

4

2 ‘
h“?' N’@
oy

’\. :rl‘

K

Pemfigus

Suprabazalni akantolyza H+E

Prima IF — pemfigus foliaceus
Anti IgG/C3

Nepfima IF — opiCi esofagus
ICS anti IgG




Pemphigus vulgaris

Vzacné buldézni onemocneéni s protilatkami
indukovanou akantolyzou (desmosomy)

Incidence 5 /1 milion obyvatel
Chronicky prubéh, muze byt letalni
Pramérny vék 30-60 let
Etiopatogeneze

Geneticke faktory (HLA-DR4)
Indukovany leky, infekcemi, fenoly

Protilatky proti desmogleinim 3 a 1






Pemphigus vegetans Pemphigus foliaceus




Pemfigus - terapie

Kortikosteroidy - pocCateCni (Prednison 1-1,5 mg/kg/d), udrzovaci
davka.... 10-15mg/d

Imunosupresiva kortikoSetrici

- mykofenolat mofetil 2g/d

- azathioprin — cave deficit TPMT
- MTX 10-20mg tydné

- cyklofosfamid

Anti CD20 - rituximab - riziko infekci

Dapson

IVIG - intravendzni imunoglobuliny 1-2g/kg pulsy po 6 tydnech
Aferéza — imunoadsorbce IgG

Dlouhodoba tx, minimalné dva roky, vétSinou celozivotni



Subepidermalni autoimunitni bulozni
dermatozy

* Bulézni pemfigoid BP

* Pemphigoid gestationis —teéhotenska varianta
BP

* Jizvici (cicatricial) - sliznicni pemfigoid

* IgAlinearni dermatoza - nejcastejsi v detstvi, v
dospélosti Ieky indukovana (vankomycin)

* Epidermolysis bullosa acquisita (EBA)-
asociace diabetes, strevni zanety

* Dermatitis herpetiformis Duhring



Prima IF linie na BM IgG/C3
BP — subepidermalni puchyf -eozinofily
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Salt-split skin, Bladder mucosa,
BP180 ; plakins

Qesophagus: detection of an-  Salt-split skin: differentiation Bladder mucosa: detection
tibodies against prickle-cell of autoantibodies against of autoantibodies against
desmosomes (pemphigus) antigens of the epidermal plakins (paraneoplastic pem-
and basal lamina (pemphig- (BP180, BP230) and dermal phigus).
oid). (collagen type VI, laminin

332, p200) sides of the skin.

EUROPLUS,
BP180-NC16A-4X




Pemphigoid bullosus

Starsi pacienti — pres 70 let

Mnoho soucCasnych onemocnéni

Paraneoplastické onemocnéni (13%)

Karcinomy (prostata, prs)

Indukovany Iéky (PNC, enalapril, furosemid, gliptiny)
Neurodegenerativnhi onemocnéni ( 40%)

Parézy po CMP, demence, Parkinsonova choroba
(exprese BP antigenu v nervové tkani)

Rok pfeziva 60% nemocnych



BP — napjaté hemoragické puchyre,
infiltrovana spodina

Tkanova i periferni eozinofilie, silny
pruritus



Urtikarielni projevy BP




Pemphigoid bullosus - terapie

Kortikosteroidy (Prednison 0,5-0,7mg/kg)
nebo
Lokalni kortikosteroidy V. tridy

Immunosupresiva ( azathioprin, methotrexat,
mykofenolat)

Dapson

TTC - protizanetlivy ucCinek



Jizvici pemfigoid — sliznicni pemfigoid

Incidence 1/milion obyvatel
60 let véku, paraneoplazie (karcinom zaludku)
Sliznice - jizveni, stendzy

Spojivka — entropion, symblefara, trichiaza — hrozi
fibrotizace a oslepnuti

Farynx, larynx, ezofagus
Sliznice genitalu — uretra, vagina

Kldze - nevyznamné postizeni - Brunsting Perry
pemphigoid

Terapie — jako pemfigus



Obr zapUjéeny z Prakticka der



Dermatitis herpetiformis Duhring

Vzacné onemocnéni — incidence 3/milion
obyvatel

U gluten senzitivni enteropatie — celiakie

IgA protilatky proti endomysiu (tkanova
transglutaminaza)

Zkrizena reakce s retikulinem
(epidermalni TG v dermalnich papilach

Precitlivélost na gluten, jod



Dermatitis herpetiformis Duhring

* Déti vzacné

*  Miladi dospéli

* Geneticka predispozice (HLA DQ2, DQ8)

* Predilekéni lokalizace -lokty, kolena, kfizova oblast,
* hranice vlasova

* Terapie

* Bezlepkova dieta!!!

* Dapson

* Lokalni kortikosteroidy







