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Klinicky pripad: Bizarni chronické eroze na obliceji
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Pacientem byl 93lety muZz, ktery nikdy vaznéji nesto-
nal, dlouhodobé neuZzival zZadné 1éky, alergie neuddval.
Vice neZ dva roky pozoroval nehojici se eroze zejména na
Cele a lateralnich partiich obliceje, méné v oblasti vystfi-
hu a proximdlné na dorzilnich strandch hornich koncetin.
Lokalni kortikosteroidy vedly jenom k pfechodnému zlep-
Seni, nikdy nedoslo k tiplnému zhojeni.

Probatorni excize z projevu ukdzala subepidermdlni
puchyft se zanétlivou reakci v hornim koriu. Diagnosticky
byl zvazovéan buldzni pemfigoid, pfipadné i jizvici pemfi-
goid, intenzita zanétlivé reakce svédcila spiSe proti diagné-
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ze porfyrie. VySetfeni pfimou imunofluorescenci nebylo
provedeno, jelikoZ se pacient na dal$i kontroly nedostavil.
P1i konzilidrnim vySetfeni nemocného na naSem pracovis-
ti byly patrné na levé strané cela a na pravé strané obliceje
dvé erodované, proti zdravé tkéni ostfe ohranic¢ené plochy
s mirné vyvySenou Cervenou spodinou velikosti 6 x 3 cm a
16 x 6 cm (obr. 1, 2). Jiné koZni projevy zastiZeny nebyly.

Byla provedena probatorni biopsie z okraje erodované plo-
chy k histologickému vySetieni (obr. 3) a z perilezionalni kiize
k vySetfeni pfimou imunofluorescenci, kterd vykazala poziti-
vitu v oblasti imunoglobulinu G a C3 komplementu (obr. 4).
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HISTOLOGIE

Epidermis je zachovana pouze v kraji excize, kde vyka-
zuje mirnou spongidzu a lymfocytarni exocytozu, zbytek
vzorku je erodovany. Povrch eroze je kryt fibrinem pro-
stoupenym smiSenym zanétlivym infiltrdtem. Horni tfeti-
na koria vykazuje jizevnatou novotvorbu vaziva a dale kol-
mo k povrchu probihajici kapildry. V jejich okoli jsou
pfitomny rozsihlé perivaskularni splyvajici infiltraty
s prevahou plazmacytt a ptitomnosti Cetnych Russelovych
télisek. Tyto infiltraty jsou patrné i v dolni partii excize,
podkoZi nebylo do biopsie zavzato. Misty jsou patrné
obrovské mnohojaderné buiiky typu z cizich téles v okoli
vlasovych stvold. V superficidlnich partiich vzorku je patr-
nd ptimés eozinofil (obr. 3).

Imunohistochemicky ndlez: ZastiZené plazmatické buii-
ky jsou smésnd populace kappa a lambda pozitivnich
bunék.

Primd imunofluorescence: C3 a IgG — linearni zrnita IF
podél bazilni membrany epidermis (obr. 4).

Zdver: Nepiiznacny obraz chronického jizevnatého pro-
cesu, vzhledem k pozitivni pfimé imunofluorescenci
v oblasti linedrni podél bazalni membrany v oblasti C3, je
mozno zvazit dg. lokalizovaného jizvicitho pemfigoidu.

Zavér
Lokalizovany jizvici pemfigoid typu Brunsting-Perry.

DISKUSE

V roce 1957 popsali Brunsting a Perry nékolik piipadi
muzlt vyS$§iho véku, u kterych dochizelo dlouhodobé
k tvorbé€ subepidermalnich puchyit a patrna byla tenden-
ce k naslednému jizveni. Unikdtnim rysem téchto pripadi
v8ak byla zejména lokalizace na hlavé a krku pfi uplné
absenci postiZeni sliznic. Nové popsana chorobna jednot-
ka tedy byla povaZovdana za urcitou variantu jizviciho pem-
figoidu [1, 6].

Histologicka vySetieni ve shod€ s nélezy u jizviciho
pemfigoidu popisuji subepidermalni puchyt a dermalni
leukocytérni infiltrat sloZeny z neutrofili, lymfocytd a ve
variabilni mife i z eozinofil a plazmacytl. Biopsie ze star-
§i 1éze mohou byt jiZ nepfiznacné, jejich celularita miZe
byt jiZ mensi a pfevaZzovat mohou naopak fibroplastické
ndlezy vyraznych kolagennich fibril orientovanych para-
lelné€ s povrchem epidermis.

Imunohistochemicky byla metodou pfimé imunofluo-
rescence pozdéji prokdzana linedrni imunodepozita podél
bazdlni membrany epidermis. UZiteCnou modifikaci imu-
nofluorescen¢niho vySetieni se u téchto pripadt ukizala
metoda SSS (salt split skin, epidermis je v tomto pfipadé
odloucena od dermis pomoci 1 molarniho roztoku chloridu
sodného — toto arteficidlni rozStépeni umoZziiuje zpresnéni
lokalizace vazebného mista protilatky). Protilatky jsou nej-

Castéji tridy IgG (respektive presnéji 1gG4), Casto jsou
zastiZena i depozita C3 slozky komplementu. Pozitivita
v tfidé€ IgA, IgM, i ve fibrinogenu je méné Castd [5]. Nepii-
ma imunofluorescence (tj. vySetfeni pacientova séra na sub-
stritu jakym je napf. opici jicen) vykazuje pozitivitu ve tii-
dé IgG jen u mensi ¢asti pacientl (cca 20-30%) [5].

Molekularné biologickymi metodami byly urceny
pozdéji autoantigeny obdobné jako u pemphigoid cicatri-
cans, tedy zejména BPAG2 (podle molekulové hmotnosti
BP 180). S postupem doby piibyvalo ov§em pacientl
s odliSnymi jinymi imunohistochemickymi nélezy, auto-
protilatky deponované linearné v zoné bazilni membrany
reagovaly s autoantigeny jako BPAG1 (BP 230), laminin
5, o6 a B4 integrin [2].

Velmi prekvapivym zjiSténim byla vazba autoprotilitek
na kolagen VII. Nélezy u takovych pacientil byly klinicky
konzistentni s diagnézou jizviciho pemfigoidu typu Brun-
sting-Perry, ale imunohistochemicky se jiZ ndlez jedno-
zna¢n€ priblizil formé epidermolysis bullosa acquisita
(EBA) [3]. Vzhledem ke vzicnosti onemocnéni
a nevelkému poctu dokumentovanych pfipadl nepanuje
literarn€ dosud uplnd shoda v zafazeni téchto naleza, uti-
litirn€ je moZno tyto pifipady oznaCovat jako Brunsting-
-Perry-like EBA [3].

Nicméné, spektrum zjiSténych literdrné publikovanych
autoantigen neustdle a rychle roste (laminin 332, desmo-
plakin I a II; 1). K aplnému popisu a spravnému zatazeni
nékterych pacientt je stejné jako u ostatnich puchyinatych
onemocnéni tfeba i elektronova mikroskopie a nékteré jiné
metody (napt. Westernblotting, ELISA aj.). Jejich dosaZi-
telnost miZe byt v praxi problematicka.

Terapeuticky je moZno pouZivat silnd kortikoidni exter-
na [6], nicméné jejich efekt je spiSe morbostaticky.
U klasického jizviciho pemfigoidu byly s tspéchem uzity
i kalcineuronové inhibitory. Rada pacientll vyZaduje
s ohledem na rozsah postiZeni zejména diikladnou oSetfo-
vatelskou péci.

Systémové 1éky jist€ zahrnuji i kortikoidy, jejich efekt
ale miZe byt u nékterych ptipadl relativné chaby, zejmé-
na u pacientd jejichZ imunohistochemicky nélez se blizi
EBA, ¢i u pacientll s omezujicimi komorbiditami — tedy
pokud inicidlni ddvka neni dostate¢né vysoka (cca pod
8 mg metylprednisolonu/kg/den; alesponi v pocatku je
vyhodné i. v. podani, pozdé&ji moZno pievést na perordlni
formu s ekvivalentni davkou, napf. prednisonu v davce
20-60 mg/den). Dobrych vysledkt 1ze dosahnout dapso-
nem (50-200 mg/den), kolchicinem (1-2 mg/den), méné
zkuSenosti je s azathioprinem (2-2,5 mg/kg/den), cyklo-
fosfamidem (1-2 mg/kg/den), ¢i mykofenolat mofetilem
(1,0-2,5 mg/kg/den). Vyhodnd je kombinace kortikoidl
a ostatnich imunosupresiv, kortikoid je podavéin
v postupné sniZujici se davce asi 6 mésict a druha ucinna
latka je postupné vysazovana s odstupem dalSich 6-12
meésict za pravidelnych kontrol klinického stavu
a eventudln€ laboratofe. Literarn€ je udavan urcity vyuZi-
telny efekt antibiotik tetracyklinové fady, v naSich pod-
minkdch je zkuSenost s timto pristupem spiSe limitovana.
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Milo pouZzivany jsou i intravendzni imunoglobuliny
(IVIG), ¢i monoklondlni protilatky anti-CD20 (rituximab).

Pfi hodnoceni moZzné asociace syndromu Brunsting-
-Perry s jinymi chorobami je nutno se odkdzat na poznat-
ky zjisténé obecné u jizviciho pemfigoidu. U nékterych
pacientil (s pozitivitou protilatek proti epiligrinu) bylo
maligni onemocnéni pfitomno jiz ve fazi vzniku prvnich
puchyinatych projevi, u ¢asti z nich doSlo k prokdzéani
niadoru se zpoZdénim. Onkologicky screening
a dispenzarizace je tedy u takovych pacientl jist€¢ hodna
doporuceni. Popsany jsou i piipady, kdy precipitujicim
faktorem propuknuti tohoto onemocnéni bylo trauma, ¢i
doprovodnd farmaka (napf. furosemid v kombinaci
s oslunénim) [5].

Zavérem lze konstatovat, Ze tento ptipad upozoriiuje na
staly vyznam imunofluorescen¢niho vySetieni pfi bliz§im
ur¢ovani nékterych vzacnéjsich dermatdz.
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Moderné vybavena soukroma kozni ordinace v Klatovech
(cca 1 hod od Prahy)
prijme Iékare na ¢éastecny i plny tvazek.

Event. i bez atestace. Moznost profesniho rastu.
Kompletni spektrum dermatovenerologickych vykonl véetné dermatochirurgie,
sklerotizaci, celkové fototerapie...
Kompletni spektrum vykont estetické dermatologie - botox, vyplne,
mesoterapie, epilacéni, cévni i ablacni laser...
Pratelské a flexibilni prostredi. Nadprimeérny vydelek.
Nastup mozny ihned. Ubytovani zajistim.
Mozné i pro dichodce jako obéasny zastup.

Tel.: 376 322 023, sms 737 441 365.
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