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KLINICKY PRIPAD

Pacient, 38lety muz, bez vyznamné rodinné anam-
nézy, byl jinak zdrav, neuzival Zddnou chronickou me-
dikaci, vstupné BMI 17,2 a defektni chrup s ¢aste¢nou
sekunddarni adentii.

Pfed 4 mésici byl [é¢en pro mokvajici loZisko v levé
axile hodnocené jako bulézniimpetigo s kultiva¢nim
nalezem Staphylococcus aureus. Ptes karu klindamy-
cinem se tvofily dalsi projevy na trupu, koncetinach
a v dutiné Ustni s bolestivym polykanim. PFi vyset-
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feni byly patrné mnohocetné prasklé vezikuly, ero-
ze a hemoragické krusty po integumentu. V axilach
byla pfitomna erodovana mokvajici vyvysena loZiska
s utrzky krytby puchytl na povrchu (obr. 1). V dutiné
ustni byly patrné ¢etné eroze na hornim patfe s pre-
sahem na rty (obr. 2). Subjektivné pacient popisoval
silnou bolestivost a svédéni projev(, bolestivé poly-
kani a neschopnost pfijmu potravy per os. Byla pro-
vedena probatorni excize z projevu v axile spole¢né
s perilezionalnim odbérem na pfimou imunofluores-
cenci.
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HISTOPATOLOGICKY NALEZ

Epidermis vykazuje znamky akantézy a akantoly-
zy suprabazalné, intraepitelidlné disperzné zanét-
livé elementy s pfevahou eozinofilnich leukocyt(.
V hornim koriu lehce dilatované cévy a edém, in-
tenzivnéjsi smisend zanétliva celulizace, s népad-
néji zastoupenymi eozinofily (viz obr. 3, 4). Barveni
metodou Giemsa a PAS neprokazalo infek¢ni agens.
Vysetieni pfimou imunofluorescenci prokazalo in-
tercelularni pozitivitu v IgG (obr. 5) a C3 slozky kom-
plementu mezi keratinocyty epidermis, IgM a IgA
negativni.

Obr.5

Zavér
Pemphigus vegetans.

PRUBEH

V laboratornich odbérech byla mirnd leukocytéza
a eozinofilie, ostatni parametry byly v normé. Odbéry
na HIV, hepatitidy a syfilis taktéZ negativni. Sonogra-
fické vysetieni bficha prokazalo pouze korovou cystu
ledviny. Ostatni vySetfeni, v€éetné RTG hrudniku, testu
na okultni krvaceni a odbér onkomarkerd, byla v nor-
mé. Stomatologické vysetieni prokazalo nalez peri-
odontitidy, mnohocetnych kazu a chronické parodon-
titidy.

Byla zahdjena lécba prednisonem v davce 0,7 mg/kg
hmotnosti. Do dutiny ustni byly aplikovany antisep-
tické vyplachy. Po dvou tydnech terapie, kdy bylo
patrné zlepsSeni klinického nalezu, bylo zahdjeno
postupné snizovani davky prednisonu s pfidanim
azathioprinu (100 mg/denné). Pti posledni kontrole,
tfi mésice od zacatku lécby, byl pacient [é¢en pred-
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nisonem v davce 30 mg/den a azathioprinem v dav-
ce 100 mg/den, klinicky byly pfitomné pouze re-
zidudlni hyperpigmentace v mistech pUvodnich
projevl. Na dalsi planovanou kontrolu se pacient
nedostavil.

DISKUSE A STRUCNY PREHLED

Hypertroficka loziska v axilach - Pemphigus
vegetans

Pemfigus patii do skupiny puchyfnatych onemoc-
néni autoimunitniho plvodu. Pro pemfigus jsou cha-
rakteristické protilatky proti transmembranovym pro-
teinlm, nejcastéji proti desmogleinu 3 a 1. Vzacnym
typem této skupiny chorob je pemphigus vegetans
(PVe), ktery tvoii 1-2 % viech forem pemfigu. PVe
je charakteristicky tvorbou vezikul/bul s naslednym
vznikem erozi a tvorbou hypertrofickych lozisek v in-
tertriginéznich oblastech. Projevy se objevuji i na sliz-
nici dutiny ustni [4]. Mezi nejcastéji postizené oblasti
patfi axily, tfisla, inframammarni a perianogenitalni
oblast [7]. Existuji 2 podtypy pemphigus vegetans.
Prvnityp, ,Hallopeau”, miva mirnéjsi prabéh, projevu-
je se papulami ¢i pustulami, které postupné prechazi
do vegetujicich lozisek. Zpravidla nepostihuje slizni-
ce [4]. Druhy typ, ,Neumann(v”, ma vaznéjsi priibéh
a je charakteristicky slizni¢nimi projevy s vezikulami
nebo bulami, které se vyviji do erozi a loziskovych ve-
getaci [7].

Mezi typické histologické zmény patii epidermalni
akantoza a intraepidermalni abscesy s infiltraty z eo-
zinofild a neutrofilG. V ¢asnych stadiich mGze byt pi-
tomna suprabazalni akantolyza [6]. Pfima imunofluo-
rescence detekuje v epidermis interceluldrni depozita
IgG a C3 slozky komplementu [2]. Metodou ELISA ¢i
pomoci nepiimé imunofluorescence (lIF) Ize prokazat
v séru cirkulujici autoprotilatky proti desmogleiniim
1 a 3. Senzitivita metody ELISA pfesahuje 90 %, speci-
ficita 95 %, je povazovana za citlivéjsi nez IIF [5].

Mezi provokujici faktory patfi stres, infekce, pestici-
dy, ionizujici zareni, uzivani ACE inhibitord ¢i terapie
penicilaminy, existuje taktéz asociace s intranazalnim
uzivanim heroinu [4].

V rémci diferencidlni diagnézy je nutné pomyslet
na pyodermatitis pyostomatitis vegetans, bulézni
pemfigoid, pemphigoid vegetans, acanthosis nigri-
cans, condylomata lata, popf. i morbus Hailey-Hailey
(2, 4, 8].

Lécba je dlouhodobd, nékdy celozivotni. Prvni vol-
bou jsou celkové podévané (intraven6zné v pulzech
¢i per os) kortikosteroidy v dévce 0,5-2 mg/kg/den po
dobu nékolika tydnu. Jakmile se prestanou tvofit proje-
vy nové, mlize byt zahajeno postupné snizovani davky
[4]. Kortikosteroidy u jednotlivych, rezistentnich lozi-
sek mohou byt aplikovany intralezionalné. V [é¢bé se
uplatriuje kombinace kortikosteroidd imunosupresivy,
jako napf. azathioprin (50 mg/denné, Ize navysit az na
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3-4 mg/kg/den), mykofenolat mofetil (30-40 mg/kg/den),
metotrexat (pocinajici davka 7,5-15 mg/tyden), pfipad-
né dapson (100-200 mg/den). V poslednich letech se
doporucuje, ¢asto jako prvni az druhd volba, v kombi-
naci s kortikosteroidy, rituximab, anti-CD 20 monoklo-
nalni protilatka, ktera je indikovana na stiedné tézky
az tézky pemfigus, nebo u pacient(, ktefi nedosahuji
klinické remise u lé¢by systémovymi kortikoidy s jinou
formou adjuvantni terapie. Nejcastéji se doporucu-
je podavani ve schématu po 1 000 mg ve 2tydennim
intervalu, s opakovanim po 6 a 12 mésicich v korelaci
s klinickym prabéhem [1, 3, 4].

SOUHRN

Hypertroficka loziska v axilach

Autofi popisuji pfipad 38letého pacienta s vyvysenym
mokvajicimi loZisky v axildch a erozemi v dutiné Ustni
s presahem na rty. Vysetfeni histopatologické a pfimou
imunofluorescenci potvrdilo diagnézu pemphigus ve-
getans. Clanek shrnuje informace o diagnostice a lé¢bé
tohoto onemocnéni.

Kli¢ovd slova: pemphigus vegetans - histopatologie —
diferencialni diagnostika - 1é¢ba

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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Cislo 1: Amyloidézy

Cislo 2: Bulézni dermatézy
Cislo 3: Vaskulopatie

Cislo 4: Raynaudtv fenomén
Cislo 5: Kalcinozy
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