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10. kongres Evropské spolecnosti pro détskou dermatologii

(ESPD)

Lausanne (Svycarsko), 20. — 22. 5. 2010

Evropska spole¢nost pro détskou dermatologii byla
zaloZena v r. 1983 v Bruselu jako svébytnd odborn4 1ékai-
ska spolecnost vyjadfujici specificitu problematiky détské
dermatologie (predtim, jiZz v r. 1973, byla zaloZena Mezi-
narodni spole¢nost détské dermatologie). V Ceské repub-
lice jsou pouze 3 dermatovenerologickd pracovisté
s lazkovym zdzemim détské dermatologie (Brno, Praha —
Bulovka, Hradci Kralové). Proto bylo rozumné zti¢astnit
se evropského kongresu détské dermatologie a doplnit si
nové znalosti v tomto podoboru dermatologie.

ODBORNE POZNATKY

Genodermatoézy

Prof. Pallerovd (USA) zahdjila souhrnnou pfednaSkou
o novych aspésich v genodermat6zich (dnes je popsidno
jiz vice nez 2000 monogenovych chorob). Jen se mlzZe
exprimovat piimo v kiiZi jako u lamelarni ichty6zy nebo se
jedna o alelovou heterogenitu, kdy mutace stejného genu
muZe vyustit v rizny fenotyp napi. genu pro kolagen VII
zpusobi dystrofickou epidermolysis bullosa v dominantni
nebo recesivni podobé. Lokalizace mutace pak miZe urco-
vat zdvaznost poruchy: EBS lokalizovan4 je mirnd, zatim-
co EBS Dowling-Meara je téZzka. U chorob recesivné
dédi¢nych vazanych na X chromozém (napf. syndrom
NEMO) dochézi ke klinické manifestaci pouze u chlapct.
Dale se miZe uplatnit geneticka heterogenita, haploinsufi-
cience (alela chybi nebo je nefunk&ni) nebo i mozaicizmus
(napf. manifestace podél Blaschkovych linii — hypohydro-
tickd ektodermadlni dysplazie). DuleZité je porozuméni
mechanismim dédi¢nosti, coZ vede ke zlepSeni medicin-
skych intervenci. Klicovou roli hraje prenatdlni diagnosti-
ka, preimplanta¢ni genetickd diagnostika umoZiuje pouZzit
jen normélni oplodnénd vajicka. Dal$i perspektivou je
genova terapie: at jiZ pfimou aplikaci genu (nebo proteinu)
do ktZze nebo postup ex vivo. Slibné jsou v tomto sméru
injekce pluripotentnich kmenovych bunék pies epidermal-
ni bariéru u palmoplantarnich keratoz.

Prof. Irvine (Irsko) se vénoval genetice atopie. Jako
komorbidity atopického ekzému uvedl v 35% rhinitidu,
v 60% astma, v 5% pozitivni vyskyt v roding, ve 13% kop-
fivku, v 8% ichty6zu, ve 23% konjunktivitis. Jako pfikla-
dy vedl mutace nékterych genii: IFIH1 (chréani proti vzni-
ku diabetu 1. typu), SPINKS (u Nethertonova syndromu),

GWAS (jehoz funkce neni dobie zndma pfi 11q variant¢).
(pti 2 mutacich filaggrin viibec chybi). Jeho defekt naru-
Suje funkci kozni bariéry a podporuje tak sekundarni sen-
zibilizaci. Také riziko vzniku astmatu je u osob s defektem
filaggrinu vyS$§i — proti svédCi, Ze se vyskytuje
v rohovéjicich epiteliich a nikoli ve sliznici dychaciho
traktu, vyssi efekt astmatu nepotvrdila ani posledni skotska
studie. Také TEWL je pomérné siln€ individudlni
a nezavisi tak na filaggrinu.

Urgentni péce

Prof. Oranje (Holandsko) popsal SSSS (staphylococcus
skin scaled syndrome) 1é¢eny koZni substituci. Staph. aure-
us produkuje stafylotoxiny, mimo jiné i exfoliatin (tepel-
né stabilni), ktery zplsobuje subkornedlni St€peni
v desmogleinu 1 (podobné jako u pemfigus foliaceus).
Byva pozitivni Nikolského fenomén. K 1é¢bé détskych pfi-
padt pouzili uspé$né kozni substituent Omiderm® (na
bézi polyuretanu s unikatni strukturou umoZziujici selektiv-
ni permeabilitu) nebo Suprathel® (kopolymer zaloZeny na
kyseliné mlécné). OSetfovani mastmi obecné nedoporucu-
je — pusobi Nikolského efekt.

Prof. Pierini (Argentina) popsal opatieni pti Kawasa-
kiho syndromu, ktery se projevuje na 1é¢bu neodpovidaji-
ci horeckou delsi nez 5 dni, nastfikem o¢nich a ORL sliz-
nic, vysevy tézké vaskulitidy a kardidlnimi abnormitami
(UZ srdce doporucuje jako jedno z prvnich diagnostickych
opatfeni), popf. v dalSich télesnych systémech. V 1é¢bé se
pouZziva aspirin 80-100 mg/kg/den rozdéleny do 4 davek,
déle i IVIG (intravendznég aplikovany imunoglobulin).

Kozni nadory

Prof. Hoeger (SRN) podal ptehled o koZnich tumorech
u novorozenct. Rozdélil je na melanocytarni, hemangio-
my, vaskuldrni a fibromat6zni: pak se vénoval poslednim
2 skupinam. RICH (rapidly involuting congenital heman-
gioma), NICH (non-rapidly ~), conge-nital tufted angio-
ma (semimaligni, miva urcitou regresi), glomangioma
(vychézi z bunék hladkych svalt), PILA (papilary intra-
lymphatic angioendothelioma) patii mezi vaskularni nado-
ry. K fibromatéznim patfi myofibroma (byva tvrdy jako
kost, miva kolem vietenobuné¢ny infiltrat, mtze byt soli-
tarni ¢i mnohocetny, v 80-90% dochézi ke spontanni remi-
si), kongenitalni fibrosarkom (po excizi miva dobrou pro-
gnézu), DFSP (congenital dermatofibrosarcoma
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protuberans); je pevny, pomalu rostouci, infiltrujici, ten-
dence k rekurencim, pfesto nizkd malignita. Na nador
u novorozence je potfeba myslet vZdy pfi utvaru vétSim
nez 3 cm, ktery je tvrdy, ulpiva ke spoding, rychle roste
a ulceruje.

Doc. Hofbauer (Svycarsko) shrnul biologickou 1é¢bu
koZnich nadort, ktera je cilend. Prvni cil uvedl Hedgehog
signdlni cestu zapojenou pii rozvoji basaliomu (Iék ozna-
¢eny GDC-0449). Celecoxib zase inhibuje cyklooxigena-
zu 2 a tak sniZzuje PGE, (také u basaliomu). VEtSina kera-
tinocytl exprimuje EGFR (epidermdlni rastovy faktor),
proto lze melanom a spinaliom 1€¢it jeho inhibitory — Cetu-
ximab, Panitunumab, Getimimab. Na obli¢ejové (i rendl-
ni) angiofibromy u tuberdzni skler6zy dobie plisobi Rapa-
mycin (sirolimus), ktery blokuje mTOR. Blokatory kindz
(imatinib, sorafenib) v§ak mohou vyvolat spinaliom, kte-
ry po vysazeni regreduje.

Prof. Uksalovd (Turecko) podala vycet koZnich 1€zi
u pediatrickych onkologickych nemocnych, zejména
s akutnimi leukémiemi, lymfomy a intrakranidlnimi 1éze-
mi. Mohou byt zplsobeny depozity imunokomplexi
v kuzi, zkfizenou reaktivitou tumordznich a koznich anti-
gentll, nezddoucimi reakcemi 1€kt a krevnich derivati,
oportunnimi infekcemi (bakteridlnimi, virovymi, mykotic-
kymi), popf. metastizami do kiZze. Obecné onkologicka
onemocnéni provazi diftzni xer6za a pigmentace, atypic-
ké erupce exantémid, Sweetlv syndrom, vaskulitis
a erythrodermie.

NEONATOLOGIE

Prof. Bodemerovd (Francie) ndzorn€ shrnula problémy
zdravotni péce o novorozence. Pfed¢asné narozeni nema-
ji dozrédlou kiZi (rohova vrstva zraje od 24. tydne intrau-
terinniho Zivota, jeji tlouStka souvisi s gestanim vékem
a je zavisla na obsahu lipidl — koreluje s dozradvanim plic-
nich surfaktantil). V dermis se tvoii potni a mazové Zlazy,
organizuje se kolagen a elastickd vlakna. Na povrchu je
biofilm (vermix caseosa) s obsahem 80,5% vody; 10,3%
proteiny; 2,7% bariérovych a 6,4% ostatnich lipidit. TEWL
md inverzni korelaci s gestatnim vékem, hydratace roho-
vé vrstvy je sniZena je$t€ 2 tydny po narozeni a zraje

zejména prvni rok Zivota (ale i potom), pH je zvySené
(kolem 7) a dle anatomické lokality klesd v prvnim mési-
ci zivota. Ke zvlaStnostem péce o kiizZi v novorozeneckém
véku patii koupele, které zohlediiuje vysoké pH, pfipadny
pobyt v inkubdatoru, hygienicka opatieni s dislednou péci
o pupecnik. Stafylokokova omfalitida byva zdrojem SSSS,
proto doporucuje oSetfovat 2-4% chlorhexidinem, diisled-
né myti rukou pred oSetienim. Hlavni riziko vidi ve vzni-
ku SSSS nebo NTED (neonatal toxic shock syndrome like
exanthematous disease), ktery se upravi v prvnim tydnu
Zivota se zvySenim tvorby IL-10 (protizanétlivy cytokin).
Dalsim problémem miiZe byt CINCA (chronic infantile
neurological, cutaneous and articular syndrome), ktery ma
mutaci kryopyrinu s koZni vaskulitidou i kostnimi
a kloubnimi pfiznaky. Léc¢i se Anakinrou. Erytrodermie
byva casto nespecifickd a do jisté miry pomize
k diagnostice chvile jejtho vzniku (ekzematdzni, psoria-
tickd, ichtyoziformni). Pii tvorbé je potieba vyloucit koz-
ni tumory nebo neonatdlni leukemii. VEtSina noduld
podléhd spontanni regresi (napf. histiocytéza Langer-
hansovych bun€k vykazuje ¢astéjsi regresi, pokud se obje-
vi v prvnim mésici Zivota — moZn to souvisi s expresi E
Catherinu, ktery je specificky pro kiiZi a umoziuje adhezi
Langerhansovych bunék ke keratinocytiim).

Dr. Peraltovd (Portugalsko) podala ptfehled o poctu
novorozencll oSetfovanych na jednotce intenzivni péce
z dermatologické indikace: 7 pro puchyinata onemocnéni
(z toho 5 epidermolysis bullosa), 5 ichty6z, 5 s aplazii
ktize, 4 s vaskularnimi 1ézemi a 4 imunodeficience.

ZAVER

Détska dermatologie méd v CR jiz také svou tradici, Sek-
ce détské dermatologie CDS pofdda pravidelné semindie,
détska dermatovenerologie je také atestacnim oborem. Je
ukolem do budoucnosti vice aktivné se i¢astnit také mezina-
rodniho déni v oboru, at jiZ na evropské ¢i svétové urovni.

Doc. MUDr. Karel Ettler, CSc.
Klinika nemoci koznich a pohlavnich FN a LF UK,
Hradec Krdlové
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