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KLINICKY PRIPAD

Pacientkou byla 50letd Zena plvodem z Ukrajiny
s chronickym svédivym exantémem ve kstici a na tru-
pu.V rodinné anamnéze udavala pouze psoriazu u otce,
Iéky trvale neuzivala, s ni¢im se nelécila. Anamnesticky
byla zaznamendna pozitivita ANA IgG i IgM, déle uvadé-
la alergii na prach, pliseri a zvifeci srst. Prvni manifestace
ve kstici spojena s tvorbou prechodnych alopetickych
loZisek probéhla jiz v roce 2017 béhem pobytu na Ukra-
jiné, kdy byla provedena kozni biopsie s histopatologic-
kym zavérem morbus Darier. Nasledovala systémova
terapie retinoidy, ktera vsak byla pro nezadouci Gc¢inky
charakteru suchosti sliznic na prani pacientky predcas-
né ukoncena.V lokalni terapii byla vyuzivana kortikoste-
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roidni externa. V lednu 2025, jiz b&hem pobytu v Ceské
republice, doslo k vyrazné exacerbaci kozniho nalezu
na trupu a ve kstici. Histologické vysetfeni v diferen-
cialni diagnostice zvazovalo morbus Darier a pfibuzné
dermatozy (morbus Grover a morbus Hailey-Hailey).
Pres lokalni terapii kortikosteroidy (clobetasol propio-
ndt) a tretinoinem doslo k progresi lokdlniho nélezu.
Pri vysetfeni byly prevdzné ve kstici, retroaurikuldrné
a na trupu piritomny mnohocetné erytematoskvamozni
makulopapuly az loziska, na zddech lumbalné byl pfi-
tomen puchyf s hnisem hromadicim se ve spodni polo-
viné puchyrku (hypopyon) — obr. 1, 2. Subjektivné byly
tyto projevy doprovazeny pruritem a palenim. Postizeni
sliznic nebylo ptitomno. Byla provedena biopsie eryte-
matoskvamozni makulopapuly na bfise (obr. 3).
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HISTOLOGICKY NALEZ

Epidermis je mirné nepravidelné akantotick3, je kryta
mirnou hyperkeratézou s Useky parakeratdzy s exsuda-
tem a rozpadlym zanétlivym infiltratem, vykazuje mis-
ty akantolyzu v dolnich partiich stratum granulosum.
V prilehlém koriu jsou pfitomné perivaskularni mono-
nuklearni infiltrdty s ojedinélymi pigmentofagy a eozi-
nofily (obr. 4 na s. 203).

Pfima imunofluorescence perilezionalni kize pro-
kazala jasnou interceluldarni imunofluorescenci epider-
mis imunoglobulinu G (IgG) (obr. 5), komplement C3
vykdzal intercelularni imunofluorescenci dolnich partii
epidermis. Ostatni frakce byly negativni.

Nepfima imunofluorescence vykazala negativi-
tu IgG proti antigenu 1 bulézniho pemfigoidu (Anti-
-BP-180) a antigenu 2 (Anti-BP-230). Protilatky IgG An-
ti-desmoglein 1 byly pozitivni, Anti-desmoglein 3 byly
negativni.

Obr. 5.

Vysetfeni antinuklearnich protilatek ANA bylo po-
zitivni (IgG NIF (titr): poz. 320, ANAb IgM NIF (titr 100):
pozit). Vzhledem k diseminovanym projevim, k chy-
béjicimu postizeni obliceje, nepfitomnosti linedrni
imunofluorescence podél bazalni membrany a nepfi-
tomnosti jinych klinickych pfiznakd erythematodu byla
stanovena diagnéza pemhigus foliaceus.

Zaveér
Pemphigus foliaceus.

Prabéh

Po stanoveni diagnézy byla zahdjena celkova korti-
kosteroidni terapie Prednisonem v pocate¢ni davce
1 mg/kg/den (60 mg/den). Pro nedostatecny efekt byl
po vysetieni aktivity enzymu thiopurin methyltransfe-
razy (TPMT) do medikace pfidan azathioprin v pocatec-
ni davce 100 mg/den (1,6 mg/kg/den) jako adjuvantni
terapie s kortikoid 3etficim efektem, pacientka je na
této lécbé sledovana. V dobé publikace bylo dosazeno
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konsolida¢ni faze onemocnéni s hojenim stavajicich
projevll a bez znamek tvorby novych lozisek i pfi po-
stupném snizovanim celkovych kortikosteroidd.

DISKUSE

Erytematoskvamoézni exantém s puchyfi vykazu-
jicimi fenomén hypopyon - pemphigus foliaceus.
Strucny piehled

Pemphigus foliaceus (PF) je autoimunitni puchyinaté
onemocnéni, které patii do skupiny pemfigu. Déli se na
klasicky pemphigus foliaceus (PF), pemphigus erythe-
matosus a endemicky pemphigus (Jizni Amerika, Tunis)
[1]. Typické je povrchové (subkornedlni) umisténi puchy-
t0 s chronickym priibéhem bez postizeni sliznic [1]. One-
mocnéni za¢ina ve stfednim véku mezi 30. a 60. rokem
Zivota, Zeny jsou postizeny mirné Castéji nez muzi[1, 4].

Na kGzi nachazime typicky erytematoskvamozni, né-
kdy mokvajici, makulopapuly az loziska s tvorbou vrst-
venych krust pfipominajicich listové tésto [4]. Vlastni
puchyfe jsou pro jejich povrchové ulozeni v epidermis
vzacné. Zmény se objevuji zejména v seboroické pre-
dilekci — centrdlni ¢asti obliceje, vlasaté ¢asti hlavy, na
hrudniku a horni ¢asti zad. LoZiska mohou imitovat nu-
mularni ekzém nebo seboroickou dermatitidu, odtud
starsi pojmenovani pemphigus seborrhoicus [4]. Pri
rozséhlejSim postizeni mlze byt obraz podobny exfo-
liativni erytrodermii [3]. Mohou se objevit i vétsi plihé
puchyfe s akumulaci sterilniho hnisu ve spodni ¢asti,
oznacované jako hypopyon. Tento fenomén je vsak nej-
Castéji popisovan s subkornedlni pustulézni dermato-
zou a IlgA pemfigem. Nejedna se tedy o charakteristicky
znak onemocnéni, ale maze jit o zndmku sekundarni
bakterialni infekce [5, 6]. Pacienti ¢asto udavaji bolesti-
vost ¢i paleni v mistech erozi. Pri fyzikalnim vysetieni je
typicky pfitomen ptimy Nikolského fenomén [1].

Na bunécné drovni je pfi¢cinou onemocnéni tvorba
autoprotilatek tfidy IgG a/nebo IgA proti adheznim
proteindm z rodiny kadherind - konkrétné desmo-
gleinu-1 (Dsg-1). Poskozeni vede k akantolyze a vzniku
subkornealnich puchyft [2, 4]. Vzhledem k dominantni
expresi Dsg-1 v hornich partiich epidermis slizni¢ni po-
stizeni, na rozdil od pemphigus vulgaris, chybi.

Histologické vysetfeni vykazuje casto nevyraznou
akantolyzu v hornich partiich epidermis, typicky ve
stratum granulosum, eozinofilni spongiézu, moznou
pfitomnost fibrinu a neutrofild. Subepidermalné jsou
v zanétlivém infiltratu casto pfitomné eozinofily. Starsi
projevy mohou vykazovat akantolyzu, hyperkerat6zu
a parakeratézu [1, 2]. Akantolytické keratinocyty mo-
hou pfipominat odlucujici se korneocyty ve stratum
corneum, ¢i dyskeratotické keratinocyty u Groverovy
choroby [4].

Vysetieni pfimou imunofluorescenci (PIF) perilezional-
ni kize prokazuje depozita IgG a C3 v hornich vrstvach
epidermis. Stanoveni protildtek v séru (IgG/IgA proti
desmogleinu-1) pomoci nepfimé imunofluorescence i
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metodou ELISA je vhodné zejména k monitorovani akti-
vity nemoci a efektu [écby [4].

V diferencidlni diagnostice je tfeba odlisit naptiklad
bulézni impetigo, subkornedlni pustuldzni dermato-
zu nebo jiné autoimunitni puchyinaté choroby (pem-
phigus vulgaris, bulézni pemfigoid). Lokalni projevy
mohou pfipominat seboroickou dermatitidu, psoridzu
nebo lupus erythematodes [4].

Zdkladem lé¢by jsou systémové kortikosteroidy,
kombinované s kortikoid setficim imunosupresivem
- v CR nej¢ast&ji azathioprinem. Pfed zahajenim tera-
pie azathioprinem je vhodné vysetfit aktivitu enzymu
TPMT (thiopurin-metyltransferazy). Béhem lécby je
nutné sledovat krevni obraz, lipidovy profil, jaterni a re-
nalni funkce kvuli riziku nezaddoucich ucinka [1].

Alternativami jsou mykofenolat mofetil (v CR viak
neschvaleny pro tuto indikaci), nebo biologicka léc¢ba
- rituximab (anti-CD20 monoklonalni protilatka), pfi-
padné intravendzni imunoglobuliny (IVIG) (7). U refrak-
ternich pfipadi lze pouzit imunoadsorpci nebo me-
totrexat [1]. LokaIné se aplikuji silné kortikosteroidy, pfi
znamkach sekundarni bakterialni infekce v kombinaci
s antibiotiky ¢i antiseptiky [1, 2].

Pozitivita antinuklearnich protilatek ANA je prevaz-
né spojovana s variantou pemphigus erythematosus,
ktery je do jisté miry povazovan za variantu pemphigus
foliaceus. Samotna koincidence pemfigu a systémové-
ho lupus erythematodes (SLE) je pomérné sporadicka.
Metaanalyza porovndvajici pacienty se SLE a pemfi-
gem poskytuje epidemiologické dikazy o tom, Ze tato
onemocnéni vyvolana B bunkami spolu vyznamné
souviseji a prevalence SLE je u pacientd s pemfigem
0 néco vyssi nez ve srovnani s kontrolni skupinou [9].
V nedavné studii bylo déle testovano 57 pacientu s en-
demickym pemfigem, kde u 24 % byla detekovéna po-
zitivita ANA protilatek [8]. Tyto studie dokazuji, ze pozi-
tivita ANA protilatek mdze byt u pacientli s pemfigem
pfitomna.

SOUHRN

Autofi prezentuji pfipad 50leté pacientky s osmile-
tou anamnézou koznich obtizi, pdvodné hodnocenych
jako dyskeratoticka akantolytickd dermatdza. Klinické,
histologické a imunofluorescencni vysetieni, pres pozi-
tivitu antinuklearnich protilatek a pfitomnost puchyit
s fenoménem hypopyon, vedlo k diagnéze pemphigus
foliaceus. Autofi uvadi prehled soucasnych poznatkd
o tomto onemocnéni.
Kli¢ovd slova: pemphigus foliaceus — hypopyon - an-
tinukledrni protilatky — desmoglein-1 - diferencialni
diagnéza

SUMMARY
Erythematosquamous Exanthema with Blisters
Showing Hypopyon Sign - Pemphigus Foliaceus.
Minireview
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The authors present a case of a 50-year-old female
patient with an eight-year history of cutaneous lesions,
initially assessed as dyskeratotic acantholytic derma-
tosis. Clinical, histological and immunofluorescence
examinations, despite the presence of antinuclear an-
tibodies and blisters showing the hypopyon sign, led
to the diagnosis of pemphigus foliaceus. The authors
provide an overview of current knowledge about this
disease.

Key words: pemphigus foliaceus — hypopyon - antinu-
clear antibodies - desmoglein-1 - differential diagnosis
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