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Pacientkou byla 30leta Zena bez pozoruhodnosti v ro-
dinné anamnéze. V 28 letech véku podstoupila hemithy-
reodektomii pro Gravesovu-Basedowovu nemoc, z celko-
vych 1éki uzivala pouze levotyroxin v davce 50-75 ug/
den, v anamnéze udala anafylakticky $ok vyvolany kyse-
linou acetylosalicylovou. V 29. tydnu prvni fyziologické
gravidity pacientka pozorovala zarudnuti kolem pupku
se svédénim. Postupné rozvoj silné svédivych, ¢ervenych,
misty mokvajicich, projevi na bfi$e a stehnech. Byla 1é-
¢ena celkové bisulepinem, lokalné kortikoidy (hydrocor-

Obr. 1.
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tison butyrat), antibiotiky (kyselinou fusidovou) a anti-
mykotiky (clotrimazolem) vzdy kratkodobé bez vétsiho
efektu. Pfi vySetfeni v 34. tydnu gravidity byly patrné ery-
temat6zni papuly az papulovezikuly, které misty splyvaly
do anularnich lozisek az ploch, lokalizované na trupu,
s maximem na bfiSe a periumbilikdlné, méné na kon-
Cetinach (obr. 1). Svédéni rusilo spanek a bylo pri¢inou
zvySené unavy nemocné. Byla provedena biopsie ze steh-
na z projevu Kk histologickému vy$etfeni a perilezionalné
k vy$etfeni pfimou imunofluorescenci (obr. 2-4).

Obr. 2.

Obr. 4.
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HISTOLOGICKY NALEZ

Epidermis vykazuje useky parakeratdzy v rohové vrst-
vé, nevyraznou spongiézu a exocytézu mononukledrii
a ojedinélych eozinofil. V prosaklém vazivu horniho
a stfedniho koria jsou patrné perivaskularni mononu-
klearni infiltraty s hojnou ucasti eozinofili, které jsou pti-
tomny i intersticidlné. Houbové struktury metodou PAS
neprokazany, alcidnovd modf negativni (obr. 2, 3). Ptima
imunofluorescence: C3 pozitivni linearni imunofluores-
cence bazalni membrany epidermis (obr. 4).

Zavér: Pemphigoid gestationis

Po telefonické domluvé pacientka dala prednost terapii
lokalnimi kortikoidy a bisulepinem p. o. Na dalsi kontroly
se nedostavila.

DISKUSE

Pemphigoid gestationis (PG) patfi ke vzacnym au-
toimunitnim puchyfnatym onemocnénim kuze, vysky-
tujicim se ve 2-3 trimestru téhotenstvi (nej¢astéji u pri-
mogravidit), s typickou exacerbaci post partum a recidi-
vami v dal$ich graviditach [14, 15]. Poprvé byl popsany,
jako herpes gestationis v roce 1872 Miltonem jako jedno
z prvnich onemocnéni spojenych s téhotenstvim [8, 10].
V roce 1973 s vyvojem imunofluorescence a objevem
specifickych linearnich depozit komplementu uloZenych
v dermoepidermalni jukéni zoné doslo k prehodnoceni
onemocnéni a uvedeni ndzvu PG [17].

Patofyziologicky u vétsiny pacientek s PG dochazi ve
druhém trimestru ke vzniku IgGl autoprotilatek proti
dvéma hemidesmosomalnim proteintim. Vétsinou se jed-
na o protein bulézni pemfigoid (BP)180 (kolagen XVII)
a méné obvykly BP230. Protilatky jsou zamérfeny proti
5 epitopim BP180 (nekolagenni domény 16A), z nichz
¢tyti predstavuji hlavni cilové antigeny protilatek prova-
zejicich buldzni pemfigoid [5]. Cirkulujici autoprotilatky
jsou smérovany proti zoné bazalni membrany a spoustéji
kaskadu imunitnich reakci, které vedou k vzniku subepi-
dermalnich vezikul az puchyta [12, 14, 15].

V soucasné dobé pri¢ina vzniku autoprotilatek u PG
neni zndma [2, 11]. Uvazuje se o zkfizené reaktivité anti-
gentl v placenté a v ktizi. Uvazovalo se o roli otcovskych
antigent, které obsahuje placenta, av§ak souvislost mezi
vznikem nebo vymizenim onemocnéni a zménou partne-
ra nebyla pozorovana [1]. Ndpadnd je asociace s HLA sys-
témem matky (HLA-DR3 61-80%, HLA-DR4 52% nebo
oba 43-50%). U PG je pozorovan vyssi vyskyt autoimu-
nitnich onemocnéni, jako napt.: Hashimotovy tyreoitidy,
Gravesovy-Basedowovy nemoci (11 %), perniciézni ané-
mie, vitiliga, autoimunitni trombocytopenie [4, 9, 11, 14,
15].

PG je vzacné onemocnéni, jehoz vyskyt se odhaduje na
1 ptipad/50-60 tisic t¢hotenstvi [11]. Typicky je pro zeny
ve fertilnim véku, vazany na pritomnost placentarni tka-
né. Mimo téhotenstvi se onemocnéni vyskytuje v souvis-
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losti s trofoblastickymi nddory, jako napt. choriokarcino-
mem nebo mola hydatidosa, [11, 13, 14, 15]. Z hlediska
rasy byl zaznamenan vétsi vyskyt u europoidni populace,
coz souvisi s HLA fenotypem. V souvislosti s danym one-
mocnénim nebylo zaznamenano vyssi riziko mortality
a morbidity matky a ditéte. Byla patrna jenom vétsi prav-
dépodobnost pred¢asného porodu a s tim souvisejicich
komplikaci [2, 3, 4, 8, 11, 16]. Pro PG je charakteristicky
vznik onemocnéni ve 2.-3. trimestru gravidity, mtze v§ak
propuknout jiz ve 2. tydnu gravidity ¢i po porodu, s pri-
béhem vyznacujicim se exacerbacemi a remisemi [11].
Prvnimi projevy tohoto onemocnéni jsou silné svédici
urtikarialni papuly az puchyte typicky lokalizované peri-
umbilikalné, které ¢asto nabyvaji anularniho usporadani.
Do nékolika dnti dochdzi k $ifeni projevii na ostatni ¢as-
ti trupu, zad, hyzdi a koncetin, na dlané a plosky. Kozni
léze prechédzeji od erytémovych pres edematozni papuly
az k puchyram s napjatou krytbou. Puchyte vznikaji vét-
$inou do 2-4 tydnu od zac¢atku onemocnéni [11]. Byvaji
lokalizované na okrajich erytémovych az edematdznich
projevu, nebo vznikaji de novo. Nékdy vsak puchyte ne-
musi byt viibec pritomné. Postizeni sliznic byva u méné
nez 20 % postizenych. Pocit svédéni je Gporny a pacient-
ky omezuje v jejich dennich aktivitich. Symptomy se mo-
hou zmirnovat s blizicim se porodem, coz je vysvétlovano
zvy$enou hladinou progesteronu proti estrogenu. Béhem
24-48 hodin po porodu dochazi ¢asto ke vzplanuti one-
mocnéni, které mize pretrvavat tydny az mésice. Novo-
rozenci ve 3-5 % vykazuji pfitomnost projevt charakteru
PG, u dalsich asi 10 % se mohou nachdzet necharakteri-
stické erytémat6zni makulopapuly, které odeznivaji s vy-
mizenim matefskych protilatek do nékolika tydnu [11].
Onemocnéni muiZze exacerbovat s menstruaci, s uzivanim
hormonalni antikoncepce (pfedevsim s obsahem estro-
gentl) nebo s dal$im téhotenstvim. Pti exacerbaci v dal-
$im téhotenstvi onemocnéni zac¢ind dfiv a ma obvykle
tézsi prabeh (2, 7-11, 14, 15].

Diferencidlné diagnosticky prichdzeji v uvahu one-
mocnéni jako pruritické urtikaridlni papuly a plaky v té-
hotenstvi (PUPPP), erythema exsudativum multiforme,
buldzni pemfigoid, benigni jizvici pemfigoid, dermatitis
herpetiformis, linearni IgA dermatoza, kontaktni alergic-
ka dermatitida, toxoalergicky enantém nebo svrab.

Diagnostika spociva v typickém klinickém obrazu
a histologii s pfimou imunofluorescenci [4]. Histologicky
nalez vykazuje perivaskularni dermatitidu se zanétlivym
infiltratem z lymfocytd, histiocyttl, ojedinéle neutrofi-
1a, typicky s hojnou acasti eozinofilti pronikajicich i do
epidermis, kterd mtize vykazovat nekrézu bazalnich ke-
ratinocytl, edém horniho koria, pfipadné subepider-
malni puchyte s eozinofily. V ptimé imunofluorescenci
preleziondlni ktize se nachazi linedrni depozita C3 slozky
komplementu v bazalni membrané a u 20-25 % postize-
nych byva pritomna pozitivita i imunoglobulinu G, pii
vy$etfeni preparatu $tépeném v solném roztoku (,split-
-test®) se nachdzi depozita na epidermdlni strané $tér-
biny. Nepfimd imunofluorescence prokazuje cirkulujici
protilatky proti bazalni membrané v séru. BP180 ELISA
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test prokazuje vysokou citlivost a specificitu, pri¢emz titr
protilatek odrazi zdvaznost onemocnéni [1, 14]. Labo-
ratorni vySetfeni krve je vétSinou v mezich normy, né-
kdy muze byt pritomna lehka eozinofilie, lehce zvy$ena
sedimentace erytrocyti nebo elevace antityreoidalnich
protilatek. HLA-DR3/DR4 se nachdzi u 43 % nemocnych
oproti 3 % v obecné populaci [11].

Lécba u mirnéjsich forem spociva v aplikaci lokalnich,
sttedné silnych a silnych kortikosteroidti s celkovymi
antihistaminiky. Podle EADV v ramci téhotenstvi a bez-
pec¢nosti léku, mizeme pouzit z nesedativnich antihista-
minik: Loratadine, Cetirizine a ze sedativnich: Clemas-
tine, Dimethidene, Chlorpheniramine (http://www.eadv.
org/patient-corner/leaflets/eadv-leaflets/polymorphic-
eruption-of-pregnancy-pep/). U tézsich forem maji dob-
ry u¢inek celkové kortikoidy - prednison v davce 0,5-1,0
mg/kg/den s postupnym snizenim na udrzovaci dav-
ku. Davka kortikoidt ve vy$i 20 mg prednisonu za den
umoznuje i kojeni [2, 9, 11, 14, 15].

V tpornych pripadech, s pretravanim po porodu se
uplatiuji kombinace kortikoidt s azathioprinem, dap-
sonem, za predpokladu, ze pacientka nekoji. V literatute
nalezneme i jiné moznosti celkové 1é¢by, napt. metotrexat,
intravendzni imunoglobin, pyridoxin, plazmaferéza, mi-
nocyclin/nicotinamid nebo chemicka ooferoktomie s go-
serelinem (analog luteiniza¢niho hormonu). Vy$e uvedené
lé¢ebné postupy jsou v literatute popsané na nékolika pri-
padech a jsou obtizné hodnotitelné 2, 9, 11, 14, 15].

Z prognostického hlediska je PG onemocnéni piiznivé.
Odezniva nékolik dnti nebo mésicti po porodu, bez vzni-
ku jizev. Samotné onemocnéni PG neni indikaci k pteru-
$eni téhotenstvi nebo k porodu cisarskym fezem. Riziko
mrtvé narozenych déti nebylo zaznamenané, ¢asto vSak
dochézi k pred¢asnym porodim a s tim souvisejicich
komplikaci. V' 5-10 % dochazi k pfenosu matcinych pro-
tilatek na dité, protoze cirkulujici autoprotilatky mohou
prochazet pres placentu [2, 11, 14, 15]. U ditéte se mohou
objevit podobné kozni projevy jako u matky, ale byvaji
mirnéjsi, vét§inou odeznivaji do 6 tydnu a lokalni apli-
kace kortikoidu ¢i indiferentnich extern byvéa dostate¢na
[6, 11].
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