zpravy z ciziny a kongrest

Nékteré poznatky z 23. kongresu Evropské spole¢nosti

détské dermatologie (ESPD)

Kosice 2.-4. 5. 2024

Uvod

Evropsky kongres détské dermatologie patii kazdoro¢-
né mezi nejvyznamnéjsi akce v oboru. Po odkladech zpi-
sobenych zejména covidovou pandemii se ho podafilo
konecné usporadat v Kosicich zacatkem kvétna 2024. Pre-
zidentkou kongresu byla prim. MUDr. Kidra Martindskovd,
Ph.D., coz musime povazovat za ohromny osobni Uspéch,
ale i poctu slovenské détské dermatologii.

Odborné poznatky

Prof. Spencer (Izrael) v pfednasce nazvané ,od geno-
typu k fenotypu” na pfikladu epidermolysis bullosa
simplex demonstroval situaci, kdy jeden gen muze ko-
dovat vice fenotypud. Dochazi tak k rGznym klinickym
variantdm onemocnéni v rdzné tizi. Vlivy zevniho pro-
stiedi tak ovliviiuji epigenetickou rozmanitost, dochazi
ke zméndm enzymatickym, strukturdinim, i k interak-
cim mezi proteiny.

Prof. Pallerovd (USA) se zabyvala novinkami ve svédé-
ni. Asi 17 % déti miva svédéni, které se na 10stupriové
skale rozlisuje na slabé < stfedni < silné (< 2 < 4 < 7).
Pruritus s sebou pfinasi i dalsi negativa: nespavost,
unavu, depresi, anxietu. Ke zjistovani byly vytvoreny
tyto specidlni dotazniky: PROMIS itch (8-17 leti), Child
@PIQ-C Proxy (5-7 let). Svédéni Ize také (napf. ve span-
ku) detektovat radiové pomoci senzor(i upevnénych na
prsty, které monitoruji Skrabani. Svédéni mize mit pa-
vod histaminergni (napf. pfi kopfivce), ale také non-his-
taminergni (v CNS). Pro |écebné zasahy jsou dllezita
mista a mechanismy, které pruritus vyvolavaji a/nebo
potencuji: pruritogenni substance a receptory (opioid-
ni — inhibuje naltrexone, IL-31 - inhibuje nemolizumab,
IL-4 - inhibuje dupilumab, cannabinoidy pusobi na
receptory v CNS apod.). Pokusy s aplikaci Staphylococ-
cus aureus do okluze na kdzi prokazaly, ze V8 protedza
pfimo aktivuje neurony.

Prof. Torrelo (Spanélsko) zminil nékteré autoinflama-
torni choroby spojené s urtikarialnimi projevy. Napfi-
klad DIRA je projevem deficience antagonisty IL-1 a Ize
tam lécebné pozit anakinru. Blokaci II-36R Ize 1écit pus-
tuldzni psoridzu. CANDLE a STING vaskulopatii Ize 1é¢it
baricitinibem.

Prof. Nikoli¢ (Srbsko) ptednesl zkusenost s juvenilni
SLE. Zacind vétsinou ve 12 letech véku, prevazuji div-
ky (5: 1), ve 100 % jsou pozitivni ANA. Pokud se neléci,
v 95 % znamend do pétilet smrt.Klécbé se pouzivaji an-
timalarika a kortikoidy, také azathioprim. Novéji i biolo-
gické: belimumab, sifalimumab, anifrolumab (anti IFN),
z malych molekul baricitinib.
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Prof. Jeseridk (Slovensko) uvedl, Zze na svété se vysky-
tuje asi 200 tisic pfipadd hereditarniho angioedému
(HAE). Casté jsou abdominalni ataky, asfyxie spise fid-
ka. Rozdéluje na HAE1 a HAE2, jsou popsany i pfipady
s normalni hladinou C, inhibitoru. V 1é¢bé se uplatiiuje
Icatibant s.c. (dle hmotnosti), Lanadilumab s. c., nedo-
porucuje mrazenou cerstvou plazmu.

Dr. Mandovd (Kuvajt) zminila autoimunitni kozni ma-
nifestace u primarni imunodeficience (SCID) - ty byvaji
u 26,2 % pacientd s SCID nebo IBD (zanétlivé choroby
stiev). Nejcastéji (37 %) byva Omen(v syndrom. Defi-
cience C4 slozky komplementu se projevi jako hypo-
komplementova vaskulitida.

Dr. Krcho (Slovensko) popsal rizika péce o novorozen-
ce na JIP. Po nevhodném pfiloZzeni riznych senzord,
katetrl apod. mlze dojit k tepelnym, tlakovym i che-
mickym nekrézam, které se pak Spatné hoji. Amniova
tekutina je sterilni, k prvni kolonizaci kiGize dochazi az
pfi porodu, coz je dllezité pro spravné slozeni kozni-
ho mikrobiomu. Endoskopické prenatalni vykony mo-
hou tuto situaci narusit nevhodnou mikrobialni konta-
minaci.

Prof. Herndndéz Martinovd (Spanélsko) popsala zpU-
sob pouziti a vyhody rliznych systému kozniho UZ. Lze
tak urcit lokalizaci, ohraniceni, velikost i obsah koznich
struktur. Cim vy33i frekvence UZ (> 20 MHz), tim lepsi,
ale také mél¢i dosah. B Mode je vhodny pro morfolo-
gickou analyzu, barevny Doppler urci pohyb a smér
tekutiny, spektralni UZ rychlost pohybu. K vyhodam
UZ patfi rychlost provedeni a neinvazivni pristup, ktery
nevede k poskozeni. Casto nedovoli jednozna¢nou dia-
gnozu, nenahrazuje tedy histologické vysetreni: spise
slouzi k vylouceni urcitych diagnéz.

Prof. Mazereeuw-Hautierovd (Francie) podala prehled
biologické Ié¢by u kongenitélnich ichty6z. Vychézela ze
souboru 98 pacientll (85 % s tézkou formou), pficemz
u 76 % zvolila stejné davkovani jako u ostatnich béznych
indikaci pouzitych biologik. U 46 % se zlepsilo, u 46 %
zGstalo stejné, u 8 % doslo ke zhorseni. Podle typu biolo-
logika byl pfiznivy ucinek zaznamenan u blokace 1L12/23
v 57 %, IL 4/13 v 56 % (nejlépe u Nethertonova syndro-
mu), IL17 v 33 %. Efekt byl jen pfechodny.

Prof. O'Tooleovd (Velkd Britdnie) popsala onemocnéni
pachyonychia congenita u 20 761 osob v Evropé, které je
sdruzeno s poruchami keratinu 6 A a 16, byva dystrofie
zejména nehtu na palci nohou s plantarni a palmarni ke-
ratézou, pichlavou bolesti (15-25 sekund) chodidel, ¢as-
to sdruzeni s ordlni leukokeratézou, tvorbou milii, epi-
dermalnich cyst, keratotickych koutkd, poruchami zubd,
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eventudlné s hidrosadenitidou. Jednd se o chronické
onemocnéni s nutnosti podiatrické péce keratolytic-
kou lécbou. Retinoidy vétsinou nepomahaji. Analgetiky
a botulotoxinem Ize mirnit plantarni pichnuti, je nutné
kontrolovat laryngedlni leukokeratézy. Nové je popséna
[é¢ba rapamycinem (inhibice mTor), Erlotinibem (inhibi-
ce EGRF) nebo pomoci siRNA. .

Prof. Friedenovd (USA) zdUraznila sdéleni rodi¢iim di-
téte s hemangiomem (HA), Ze se jedna o benigni one-
mocnéni. HA plakézni a podkozni regreduji dobre, tu-
moro6zni nekompletné. V obliceji je problémova lokalita
PHACE. Od roku 2008 se k lé¢bé pouziva propranolol,
od roku 2012 je mozné v lokalni aplikaci (Hemangiol)
pouzit také timolol. Doporuceny postup byl publiko-
van v roce 2022 (Eur. J. Med. Genet.). HA se manifestuje
nejcastéji mezi 5.-8. tydnem Zivota, nar(ista do 1 roku
véku, pak involuje asi 0 10 % za rok, (v 92 % vymizi po
Ctyrech letech). Involuce jesté nemusi znamenat kom-
pletni zmizeni, nékdy vyzaduje rezidudini Ié¢bu-rekon-
strukci. K horsi progndze pfispiva pred¢asné narozeni,
tloustka a vice ,schodovity” okraj.

Dr. Blume-Reytaviovd (SRN) fesila novinky u vypadu
vlast u déti. Trichotilomanie vyzaduje psychoterapii
i farmakoterapii. Syndrom necesatelnych vlasu (pili tri-
anguli et canaliculi) je mozné jiz diagnostikovat gene-
ticky. Asi 66 % alopecia areata (AA) Ize diagnostikovat
pred tficeti lety véku. K 1é¢bé Ize nové pouzit Coacilium
(4 botanické extrakty), u tézkych AA také malou mo-
lekulu Ritlecitinib.

Dr. Solovic (plicni Iécebna Viysné Hdgy, Slovensko) varo-
val, ze nebezpeci nakazy TBC neni zazehndano, vyskyt
v EU 8,0/100 000 obyvatel. | kdyz v EU je klesajici ten-
dence, je hlaseno 6 885 pfipadl mimoplicni TBC. Ob-
jevuji se v dermatologii také atypickd mykobakteria
(Mb. marinum), rizikem je blokace TNF, imunosuprese,
leukemie, HIV (4,1 % nakazenych). U 64 % dochdzi do 12
mésicl k vyléceni. K [é¢bé se pouziva isoniazid, rifam-
picin, rifampentin (jen 16 % lé¢enych). Existuje katalog
mutaci, ktery pomuze s predikci rezistence. Na Sloven-
sku jsou problémovymi skupinami emigranti (z Ukraji-
ny) a zejména Romové (je jich kolem 700 tisic - dnes se
skoli aktivisté, aby zajistili potfebnou edukaci).

Prof. Dekeuleneerovd (Belgie) rozdélila vaskularni mal-
formace na ty ,s rychlym prdtokem” (AV malformace),
které Ize |écit thalidomidem a tratinibem a ty s ,po-
malym pratokem” (sporadické vendzni alymfatické
malformace), které Ize lécit sirolimem (rapanycinem)
a alpelisibem. Sirolimus dovoluje kombinovat i s jiny-
mi lé¢ebnymi postupy, Ize pouzit i k intrauterinni 1écbé
plodu. Nej¢astéjsim nezadoucim ucinkem byva myo-
sitis. Alpelisib inhibuje PIK 3 CA, redukuje lymfatické
malformace. Thalidomid plné zastavi bolest i krvaceni,
hrozbou jsou neuropatie (reverzibilni). Trametinib je
MEK inhibitorem, uziva se také k |é¢bé metastaz me-
lanomu. AV malformace se daji fesit také chirurgicky,
vyzaduji multidisciplindrni pFistup.
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Dr. Fraitagovd (Francie) se zabyvala melanocytarni-
mi afekcemi u déti. Névus Spitzové byva geneticky
podminén - ve 20 % HR_mutac. Elevované nebo poly-
poidni papule rychle vyrostou za 3-6 mésicU. Diferen-
cialné diagnosticky je potfeba odlisit pyogenni granu-
lom nebo xantogranulom. Pii excizi zachovat 2-3 mm
okraje, jinak recidivuje. Spitz melanom byva vétsi nez
1 cm, objevi se az po puberté, ulceruje, eventudlné kr-
vaci. V 50 % byva pozitivni sentinelova uzlina, ale ma
lepsi prognézu nez melanom (u déti byva zfidka kon-
ven¢ni melanom). Ztrata p16 (inaktivace CDKN 2A vede
k FISH p16). V heterozygotnim stavu vznikd atypicky
Spitzové névus, v homozygotnim Spitzové melanom
(vyskytuji se zfidka a zfidka také byvaiji letalni).

Prof. Kinslerovd (Velkd Britdnie) teSila vyvoj matef-
skych znamének, jejichz rist je regulovan geneticky,
buné¢nym mechanismem a embryonalnim postupem.
Mohou dodrzovat Blaschkeho linie, segmentadlnia non-
segmentalni usporadani.

Prof. Polubothuovad (Velkd Britdnie) rozttidila lymfatic-
ké anomalie na cystické malformace (makro - postihuji
hlavu a krk; mikro - postihujici koncetiny, bticho, hrud-
nik), lymfatické anomalie (mnohocetné v organech)
a postihujici centralni cévy. Ke komplikacim patii lym-
fedém, pfi obstrukcich chylézni ascites, chylothorax,
enteropatie s proteinovymi ztratami, také lymfopenie
a koagulopatie: pfitom uvedla fadu geneticky podmi-
nénych syndromu. Nékteré typy lymfatickych anomadlii
se neléci, u nékterych Ize pouzit skleroterapii a chirur-
gickou léc¢bu, sirolimus nebo blokaci signdlnich cest
(Alpelisib, trametinib).

Prof. Vabres (Francie) fesil mozaicismus pigmento-
vych poruch. Zaméfil se na hypomelanosis Ito.

Prof. Friedenovd (USA) zhodnotila 40lety vyvoj po-
znatkU o nevus flammeus, port-vine skvrnach a kapilar-
nich malformacich. Pfi lé¢bé se uplatni koncept fototer-
molyzy pfi pouziti pulznich barvivovych laser(. Novéji
se uplatnuje Iécba sirolimem a Alpelisibem.

Zavér

Kongres se konal v dobé rusko-ukrajinského konflik-
tu, presto prijeli véhlasné profesorky a profesofi oboru.
Skoda jen, ze ¢eska pediatricka dermatologie mohla
mit zastoupeni v odborném program jen vystavenim
posterl. Za hradecké pracovisté jsme mohli vystavit
poster ,Clothing textiles — a second skin?” (spoluautor-
ka dr. Wertzova), ktery byl podpofen vyzkumnym gran-
tem ,TexPrevent” v ramci Technologické Agentury CR
(TACR) pod ¢. FW06010021.
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