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KLINICKÝ PŘÍPAD				         

Pacient, 38letý muž, bez významné rodinné anam-
nézy, byl jinak zdráv, neužíval žádnou chronickou me-
dikaci, vstupně BMI 17,2 a defektní chrup s částečnou 
sekundární adentií. 

Před 4 měsíci byl léčen pro mokvající ložisko v levé 
axile hodnocené jako bulózní impetigo s kultivačním 
nálezem Staphylococcus aureus. Přes kúru klindamy-
cinem se tvořily další projevy na trupu, končetinách 
a  v  dutině ústní s  bolestivým polykáním. Při vyšet-

ření byly patrné mnohočetné prasklé vezikuly, ero-
ze a hemoragické krusty po integumentu. V axilách 
byla přítomna erodovaná mokvající vyvýšená ložiska 
s útržky krytby puchýřů na povrchu (obr. 1). V dutině 
ústní byly patrné četné eroze na horním patře s pře-
sahem na rty (obr. 2). Subjektivně pacient popisoval 
silnou bolestivost a svědění projevů, bolestivé poly-
kání a neschopnost příjmu potravy per os. Byla pro-
vedena probatorní excize z projevu v axile společně 
s perilezionálním odběrem na přímou imunofluores-
cenci.
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nisonem v dávce 30 mg/den a azathioprinem v dáv-
ce 100 mg/den, klinicky byly přítomné pouze  re-
ziduální hyperpigmentace v  místech původních 
projevů. Na další plánovanou kontrolu se pacient 
nedostavil.

DISKUSE A STRUČNÝ PŘEHLED			             

Hypertrofická ložiska v axilách – Pemphigus 
vegetans

Pemfigus patří do skupiny puchýřnatých onemoc-
nění autoimunitního původu. Pro pemfigus jsou cha-
rakteristické protilátky proti transmembránovým pro-
teinům, nejčastěji proti desmogleinu 3 a 1. Vzácným 
typem této skupiny chorob je pemphigus vegetans 
(PVe), který tvoří 1–2 % všech forem pemfigu. PVe 
je charakteristický tvorbou vezikul/bul s  následným 
vznikem erozí a tvorbou hypertrofických ložisek v in-
tertriginózních oblastech. Projevy se objevují i na sliz-
nici dutiny ústní [4]. Mezi nejčastěji postižené oblasti 
patří axily, třísla, inframammární a  perianogenitální 
oblast [7]. Existují 2 podtypy pemphigus vegetans. 
První typ, „Hallopeau“, mívá mírnější průběh, projevu-
je se papulami či pustulami, které postupně přechází 
do vegetujících ložisek. Zpravidla nepostihuje slizni-
ce [4]. Druhý typ, „Neumannův“, má vážnější průběh  
a  je charakteristický slizničními projevy s  vezikulami 
nebo bulami, které se vyvíjí do erozí a ložiskových ve-
getací [7].

Mezi typické histologické změny patří epidermální 
akantóza a intraepidermální abscesy s infiltráty z eo-
zinofilů a neutrofilů. V časných stadiích může být pří-
tomna suprabazální akantolýza [6]. Přímá imunofluo-
rescence detekuje v epidermis intercelulární depozita 
IgG a  C3 složky komplementu [2]. Metodou ELISA či 
pomocí nepřímé imunofluorescence (IIF) lze prokázat 
v  séru cirkulující autoprotilátky proti desmogleinům 
1 a 3. Senzitivita metody ELISA přesahuje 90 %, speci-
ficita 95 %, je považována za citlivější než IIF [5].

Mezi provokující faktory patří stres, infekce, pestici-
dy, ionizující záření, užívání ACE inhibitorů či terapie 
penicilaminy, existuje taktéž asociace s  intranazálním 
užíváním heroinu [4].

V  rámci diferenciální diagnózy je nutné pomýšlet 
na pyodermatitis pyostomatitis vegetans, bulózní 
pemfigoid, pemphigoid vegetans, acanthosis nigri-
cans, condylomata lata, popř. i morbus Hailey-Hailey 
[2, 4, 8].

Léčba je dlouhodobá, někdy celoživotní. První vol-
bou jsou celkově podávané (intravenózně v  pulzech 
či per os) kortikosteroidy v dávce 0,5–2 mg/kg/den po 
dobu několika týdnů. Jakmile se přestanou tvořit proje-
vy nové, může být zahájeno postupné snižování dávky 
[4]. Kortikosteroidy u  jednotlivých, rezistentních loži-
sek mohou být aplikovány intralezionálně. V léčbě se 
uplatňuje kombinace kortikosteroidů imunosupresivy, 
jako např. azathioprin (50 mg/denně, lze navýšit až na  

HISTOPATOLOGICKÝ NÁLEZ			           

Epidermis vykazuje známky akantózy a akantolý-
zy suprabazálně, intraepiteliálně disperzně zánět-
livé elementy s  převahou eozinofilních leukocytů. 
V  horním koriu lehce dilatované cévy a  edém, in-
tenzivnější smíšená zánětlivá celulizace, s  nápad-
něji zastoupenými eozinofily (viz obr. 3, 4). Barvení 
metodou Giemsa a PAS neprokázalo infekční agens. 
Vyšetření  přímou imunofluorescencí prokázalo in-
tercelulární pozitivitu v IgG (obr. 5) a C3 složky kom-
plementu mezi keratinocyty epidermis, IgM a  IgA 
negativní.

Závěr
Pemphigus vegetans.

PRŮBĚH					             

V  laboratorních odběrech byla mírná leukocytóza 
a eozinofílie, ostatní parametry byly v normě. Odběry 
na HIV, hepatitidy a syfilis taktéž negativní. Sonogra-
fické vyšetření břicha prokázalo pouze korovou cystu 
ledviny. Ostatní vyšetření, včetně RTG hrudníku, testu 
na okultní krvácení a odběr onkomarkerů, byla v nor-
mě. Stomatologické vyšetření prokázalo nález peri- 
odontitidy, mnohočetných kazů a chronické parodon-
titidy. 

Byla zahájena léčba prednisonem v dávce 0,7 mg/kg  
hmotnosti. Do dutiny ústní byly aplikovány antisep-
tické výplachy. Po dvou týdnech terapie, kdy bylo 
patrné zlepšení klinického nálezu, bylo zahájeno 
postupné snižování dávky prednisonu s  přidáním 
azathioprinu (100 mg/denně). Při poslední kontrole, 
tři měsíce od začátku léčby, byl pacient léčen pred-

Obr. 5
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3–4 mg/kg/den), mykofenolát mofetil (30–40  mg/kg/den),  
metotrexát (počínající dávka 7,5–15 mg/týden), případ-
ně dapson (100–200 mg/den). V  posledních letech se 
doporučuje, často jako první až druhá volba, v kombi-
naci s kortikosteroidy, rituximab, anti-CD 20 monoklo-
nální protilátka, která je indikována na středně těžký 
až těžký pemfigus, nebo u  pacientů, kteří nedosahují 
klinické remise u léčby systémovými kortikoidy s jinou 
formou adjuvantní terapie. Nejčastěji se doporuču-
je podávání ve schématu po 1 000 mg ve 2týdenním 
intervalu, s opakováním po 6 a 12 měsících v korelaci 
s klinickým průběhem [1, 3, 4].

SOUHRN
Hypertrofická ložiska v axilách
Autoři popisují případ 38letého pacienta s vyvýšeným 
mokvajícími ložisky v axilách a erozemi v dutině ústní 
s přesahem na rty. Vyšetření histopatologické a přímou 
imunofluorescencí potvrdilo diagnózu pemphigus ve-
getans. Článek shrnuje informace o diagnostice a léčbě 
tohoto onemocnění.
Klíčová slova: pemphigus vegetans – histopatologie – 
diferenciální diagnostika – léčba

SUMMARY
Hypertrophic Plaques in the Axillae
The authors describe the case of a 38-year-old patient 
with elevated oozing plaques in the axillae and erosions 
in the oral cavity and on the lips. Histopathological and 
direct immunofluorescence examination confirmed 
the diagnosis of pemphigus vegetans. The article 
summarizes information on diagnosis and treatment of 
this disorder.
Key words: pemphigus vegetans – histopathology – 
differential diagnosis – treatment
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Číslo 1: Amyloidózy 
Číslo 2: Bulózní dermatózy 
Číslo 3: Vaskulopatie
Číslo 4: Raynaudův fenomén
Číslo 5: Kalcinózy

EDIČNÍ PLÁN     

ÚČINNÁ ODPOVĚĎ  
NA ERUPCE PSORIÁZY1–5

 Účinnější léčba vzplanutí v porovnání s kombinací 
kalcipotriol/betamethason-dipropionátu  

v masti a gelu.*
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ZKRÁCENÁ INFORMACE O LÉČIVÉM PŘÍPRAVKU 
Název přípravku: Enstilar 50 mikrogramů/g + 0,5 mg/g kožní pěna. Složení: Jeden gram kožní pěny obsahuje calcipotriolum 
50 mikrogramů (jako calcipotriolum monohydricum) a betamethasonum 0,5 mg (jako betamethasoni dipropionas). Indika-
ce: Topická léčba psoriasis vulgaris u dospělých. Dávkování: Léčba vzplanutí: Jednou denně na postižená místa. Doporuče-
ná délka léčby jsou 4 týdny. Dlouhodobá udržovací léčba: Pacienti, kteří reagovali ve 4 týdnech na léčbu přípravkem Enstilar 
jednou denně, jsou vhodní pro dlouhodobou udržovací léčbu. Přípravek má být aplikován dvakrát týdně ve dvou po sobě 
nenásledujících dnech na oblasti dříve postižené psoriasis vulgaris. Mezi aplikacemi mají být 2 – 3 dny bez léčby přípravkem. 
Maximální denní dávka nemá překročit  15 g, tj. jedna 60g nádobka má vystačit na nejméně 4 dny léčby. Pokud jsou používá-
ny další topické přípravky s obsahem kalcipotriolu, celková denní dávka kalcipotriolu nemá překročit 15 g. Celková ošetřená 
plocha těla nemá překročit 30 %. Porucha funkce ledvin a jater: Bezpečnost a účinnost u pacientů s těžkou poruchou funkce 
ledvin nebo těžkými poruchami funkce jater nebyla hodnocena. Pediatrická populace: Bezpečnost a účinnost u dětí mladších 
18 let nebyla stanovena. V současnosti dostupné údaje u dětí od 12 do 17 let věku jsou uvedeny v bodech 4.8 a 5.1 plné 
verze souhrnu údajů o přípravku, ale na jejich základě nelze učinit žádná doporučení ohledně dávkování. Způsob podání: 
Kožní. Kontraindikace: Hypersenzitivita na  léčivé látky nebo na kteroukoli pomocnou látku. Erytrodermická a pustulózní 
psoriáza. Vzhledem k obsahu kalcipotriolu je Enstilar kontraindikován u pacientů se zjištěnými poruchami metabolismu 
vápníku. Vzhledem k obsahu kortikosteroidu je Enstilar kontraindikován při následujících stavech: virové (např. herpetické 
infekce nebo varicella) kožní léze, mykotické nebo bakteriální kožní infekce, parazitární infekce, kožní projevy tuberkulózy, 

periorální dermatitida, atrofická kůže, atrofické strie, fragilita kožních žil, ichthyóza, acne vulgaris, acne rosacea, rosacea, 
vředy a rány. Zvláštní upozornění a opatření pro použití: Kvůli systémové absorpci se mohou objevit i během topické léčby 
kortikosteroidy nežádoucí účinky, které byly pozorovány u systémové léčby kortikosteroidy, jako je suprese kůry nadledvin 
nebo porucha kompenzace diabetu mellitu. Je nutné se vyhnout aplikaci pod okluzivní obvaz, na velké plochy poškozené 
kůže, na sliznice nebo do kožních záhybů. Nepoužívat na obličej a genitálie. Po každé aplikaci umýt ruce. Může být hlášena 
porucha zraku. Pokud se u pacienta objeví symptomy, jako je rozmazané vidění nebo jiné poruchy zraku, zvážit odeslání pa-
cienta k očnímu lékaři za účelem vyšetření možných příčin (katarakta, glaukom nebo centrální serózní chorioretinopatie). Při 
léčbě psoriázy topickými kortikosteroidy existuje po přerušení léčby riziko generalizované pustulózní psoriázy nebo rebound 
fenoménu. Doporučuje se vyhýbat nadměrné expozici přirozenému nebo umělému slunečnímu záření. Pomocnou látka bu-
tylhydroxytoluen může způsobit místní kožní reakce (např. kontaktní dermatitidu), nebo podráždění očí a sliznic. Interakce: 
Žádné studie interakcí nebyly provedeny. Nežádoucí účinky: Nejčastěji hlášeným nežádoucím účinkem při léčbě jsou reakce 
v místě aplikace. Uchovávání: Uchovávejte při teplotě do 30 °C. Extrémně hořlavý aerosol. Tlaková nádobka: může se roz-
trhnout, pokud je vystavena horku.  Chraňte před slunečním zářením. Nevystavujte teplotám nad 50 °C. Nepropichujte nebo 
nepalte ani po vyprázdnění. Nestříkejte do otevřeného ohně nebo jiného zdroje vznícení. Neuchovávejte v blízkosti vzniku 
jisker, otevřeného ohně nebo jiného zdroje vznícení. V blízkosti nádobky nekuřte. Držitel rozhodnutí o registraci: LEO Pharma 
A/S, Industriparken 55, DK-2750 Ballerup, Dánsko. Registrační číslo: 46/254/16-C Způsob výdeje a hrazení: Přípravek je vá-
zán na lékařský předpis a je částečně hrazen z prostředků veřejného zdravotního pojištění. Datum revize textu: 10.09.2020. 
Před předepsáním léčivého přípravku si přečtěte plnou verzi souhrnu údajů o přípravku. Reklama na léčivý připravek. 

Enstilar® je první lék na lokální léčbu psoriázy, jehož data z klinických 
studií fáze III porovnávají reaktivní a proaktivní léčbu po dobu 52 týdnů 
od úvodní léčby vzplanutí.6

*  Posuzované podle dosaženého PGA0/1 skóre ve 4. týdnu léčby pro formu masti. Podle dosaženého skóre PGA0/1 a PASI75 ve 4. týdnu pro Enstilar a v 8. týdnu pro formu gelu (mimo kštici). 

PROAKTIVNÍ LÉČBA
ZDÁNLIVĚ SPÍCÍ PSORIÁZY1, 6

 Více dní v remisi během roku (v porovnání
s reaktivní léčbou)6
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