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SOUHRN

Autoimunitni puchyinatd onemocnéni (AIBD — autoimmune bullous dermatoses) jsou vzacna, potencionalné letalni one-
mocnéni klze a sliznic. Podle roviny tvorby puchyie je délime na skupinu pemfigu s tvorbou intraepidermalniho puchyre
a skupinu s tvorbou subepidermalniho puchyte, do které patfi buldzni pemfigoid, pemphigoid gestationis, slizni¢ni jizvici
pemfigoid, linedrni IgA dermatdza ( LABD), epidermolysis bullosa acquisita (EBA) a dermatitis herpetiformis (DHD). Subepi-
dermalnim AIBD je vénovan tento prehled se zamérenim na aktudlni diagnostiku a doporucené postupy terapie. Jednotliva
onemocnéni se odlisuji cilovymi autoantigeny, cetnosti, klinickym obrazem, odpovédi na terapii i prognézou. Velmi dalezi-
ta je komplexni diagnostika, ktera rozlisi jednotlivé typy onemocnéni a urci nejlepsi terapeuticky postup.

Klicovd slova: bulézni pemfigoid - pemphigoid gestationis - slizni¢ni jizvici pemfigoid - linedrni IgA dermatéza -
epidermolysis bullosa acquisita — dermatitis herpetiformis — diagnostika - terapie

SUMMARY
Autoimmune Bullous Diseases Part lI: Subepidermal Autoimmune Bullous Dermatoses

Autoimmune bullous dermatoses (AIBD) are rare, potentially fatal diseases of the skin and mucous membranes. Ac-
cording to the level of blister formation, we divide them into the group of pemphigus with intraepidermal blister and
the group with subepidermal blister, which includes bullous pemphigoid, pemphigoid gestationis, mucous mem-
brane pemphigoid, linear IgA dermatosis, epidermolysis bullosa acquisita and dermatitis herpetiformis. This review
discusses subepidermal AIBD, with a focus on current diagnostics and recommended therapy. Individual diseases
are distinguished by target autoantigens, frequency, clinical picture, response to therapy and prognosis. It is very
important to have comprehensive diagnostics that differentiates the individual types of the disease and determines
the best therapeutic procedure.

Key words: bullous pemphigoid — pemphigoid gestationis - mucous membrane pemphigoid - linear IgA dermatosis
- epidermolysis bullosa acquisita — dermatitis herpetiformis — diagnosis - therapy
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Autoimunitni puchyfnatd onemocnéni (AIBD - au-
toimmune bullous dermatoses) jsou vzacna, potencio-
nalné letdini onemocnéni kdze a sliznic. Podle roviny
tvorby puchyre je délime na dvé skupiny, skupinu pem-
figu s tvorbou intraepidermalniho puchyre a skupinu
s tvorbou subepidermalniho puchyfe - pemfigoidy
a pfibuznd onemocnéni. Subepidermalnim onemoc-
nénim (SAIBD), do kterych fadime onemocnéni ze sku-
piny pemfigoidu (bulézni pemfigoid (BP), pemphigoid
gestationis (PG), slizni¢ni jizvici pemfigoid (CP/MMP),
linedrni IgA dermatézu (LABD), epidermolysis bullo-
sa acquisita (EBA) a dermatitis herpetiformis (DHD), je
vénovan tento prehled se zamérenim na diagnostiku
a terapii onemocnéni (tab 1).
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Etiopatogeneze

Subepidermalni puchyi vznika nasledkem zanétu,
ktery je spoustén navazanim autoprotildtek na cilové
antigeny v junk¢ni zoné, tj. v oblasti bazalnich keratino-
cytd, bazélni mebréany a pfilehlého koria. Tyto antigeny
jsou soucasti adhezivnich komplex(i - hemidesmoso-
md, které jsou klicové pro soudrznost epidermis s kori-
em (obr. 1., viz tab. 1). Jejich mutace vedou k hereditar-
nim onemocnénim ze skupiny epidermolyz.

Diagnostika

Diagndza je stanovena na zédkladé klinického ob-
razu, histologického a imunofluorescenc¢niho (IF)
vySetfeni a vySetfeni autoprotilatek v séru (tab. 2).
Vzdy je tfeba pozitivita minimalné dvou kritérii, ne-
smi chybét prikaz protilatek pfimou imunofluores-
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Tabulka 1. Autoimunitni subepidermalni bulézni onemocnéni

Subepidermalni AIBD Hlavni cilové antigeny Typicka lokalizace

Bulozni pemfigoid (BP)

Pemphigoid gestationis (PG) BP 180 (BP 230)

Jizvici pemfigoid slizni¢ni

(CP/MMP) integriny

Jizvici pemfigoid Brunsting-Perry ~ BP180, BP230, laminin 332

Linearni IgA dermatdéza (LABD)

Anti-laminin gamal pemfigoid

i R0 e e laminin gamal (p200)

Epidermolysis bullosa acquisita
(EBA)

epidermalni/tkariova
Dermatitis herpetiformis Duhring
(DHD)

gliadin, endomyzium,

BP 180 (kolagen XVII), BP 230

BP 180, laminin 332, a6B4 dutina Ustni, nazofarynx, larynx,

97kD (LAD97), 120kD(LAD-1) -
odstépené distalni ¢asti BP180

kolagen VIl (alfa retézec

290kD, NC1 doména 145 kD)

transglutaminaza tTG/TG3,
tTG/TG2, deamidovany

trup, koncetiny nejcastéjsi AIBD
téhotenska

bficho, kolem pupku, stehna varianta BP

. o slizni¢ni forma
ezofagus, spojivka, genital

hlava, krk, horni tretina trupu kozni forma
IgA protilatky,
détska a dospéla
forma

anularni projevy trup, horni
koncetiny

jako BP ¢i EBA vzacny

klasicka, slizni¢ni
a zanétliva forma
zameénitelna s BP

mista mechanicky namahans,
dutina ustni

lokty, kolena, hranice vlasovd, asociace s celiakii,
glutealni oblast IgA protilatky

NC1 - nekolagenni doména 1 kolagenu VI, LAD-1 - Ladinin, protein kotvicich fibril

n VIl

Obr. 1. Schéma hemidesomomu a bazalni membrany epidermis (Jedlickovd, volné podle Borradoriho)

cen¢ni metodou nebo sérologicky. Pro prikaz histo-
logicky a imunofluorescen¢ni (IF) je zasadni spravny
odbér vzorku. Pro histologické vy3etieni je dllezi-
té zachyceni stropu puchyfe, odebira se proto bud
maly puchyfiek, nebo okraj vétsiho puchyre se zdra-
vou kuazi okoli.

Pro pfimé IF (PIF) vy3etieni kiiZze a sliznic je nej-
vhodnéjsi perilezionalni tkan, kde jsou detekovatelné
protilatky. Vhodny je tedy odbér ze dvou mist, napf.
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4mm prabojnikem. Vysetteni se provadi na zmraze-
né tkani, pro transport je mozna fixace N-ethylmalei-
midem (Michelovo medium), do 24 hodin Ize pouzit
i fyziologicky roztok. Standardné se pouzivaji FITC
(fluorescein-5-isothiokyanat) znacené protilatky pro-
ti lidskému 1gG, IgA, a C3 slozce komplementu, které
se ukladaji v linii podél bazalni membrany (BM), IgM
a fibrinu. Linedrni ulozeniny mohou mit nékolik typd,
pfi zvétseni 400krat lze v fadé pripadl podle tvaru li-
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Tabulka 2. Diagnosticky postup
Klinické podezieni na SAIBD

Histologické vysetieni biopsie z drobného
nebo okraje cerstvého puchyre

postizeni sliznic, pevné puchyre na kizi, eroze, fixovana urtika,
drobné puchyiky v predilekcich u DHD

subepidermalni puchyft, eozinofily (neutrofily, lymfocyty)

v zanétlivém infiltratu

Pfima imunofluorescencni metoda biopsie protilatky antilgG/IgA, C3 v linii na bazalni membrané (n, u typ

z perileziondlni tkané

Sérologické vysetieni cirkulujicich
autoprotildtek nepfimou
imunofluorescencni metodou

linie), precipitaty u DHD

opici ezofagus s detekci linie na bazalni membrané, presnéjsi soli
délena klize (SSS), moznost zjisténi titru protilatek, na bunécnych
substratech i moznost detekce protilatek proti BP180 NC16A,

BP230, nové lamininu 332, EMA

ELISA - komerc¢né dostupnd u nékterych
jednotek

Imunoblot, imunoprecipitace

Dalsi

protilatky proti BP180 NC16A, BP230, kolagenu VII, tTG,
deamidovanému gliadinu

méné &asté antigeny na specializovanych pracovistich (mimo CR)

Pseudonikolského fenomén - rozsiteni tlakem neprovadi se, nevyznamny

puchyfe do stran epidermis
EMA - antiendomyzialni protilatky

nie odlisit EBA, kterd vykazuje tzv. ,u” typ linie, opro-
ti u pemfigoidu béznéjsimu typu ,n* [29]. Samotna
detekce IgA protilatek ukazuje na LABD ¢i DHD. IgM
muze byt soucasti imunokomplex(, vzacné se uklada
linedrné. Fibrin, jako tkanové ,lepidlo”, je detekovan
nespecificky v mistech poskozeni. IF ma vypovédni
hodnotu jen u Cerstvé léze, nesmi byt odtrzen kryt
puchyfie. Ve starsich projevech je ukladani imunore-
aktantl nespecifické.

Sérologické vysetieni cirkulujicich autoprotilatek je
nezbytnou soucasti diagnostiky. Mélo by se provadét
vstupné a pak minimalné jedenkrat za rok u aktivniho
onemocnéni.

Klasickou metodou je nepfimé imunofluorescen¢-
ni vysetieni (NIF). Pouzivd se nékolik typl substratd,
nejcastéji opic¢i ezofagus, citlivéjsi je vysetieni na soli
délené kizi (SSS). Nové jsou k dispozici i transfekova-
né bunky ¢i pfimo antigeny fixované na sklo. Dete-
kuji se 1gG, pfipadné IgA autoprotilatky. Senzitivita
vysetieni se lisi u jednotlivych onemocnéni a u raz-
nych substratd. Nejvyssi je u BP, az 90% na SSS, 80%
na opi¢im ezofagu. U ostatnich jednotek je 40-60 %.
Dle titru Ize posuzovat aktivitu onemocnéni i reakci
na terapii.

ELISA vysetieni detekuje protilatky pfimo proti hlav-
nim epitoplm, je velmi citlivé, nezachyti ale protilatky
proti vzacnéjsim epitopim. Komercni ELISA vysetieni
je jiz v Ceské republice dostupné, provadi ho nékolik
laboratofi, mélo by byt provedeno u kazdého pacienta
spolu s NIF. Dostupna je detekce protilatek proti anti-
gentm BP180 NC16A, BP230, kolagenu VII, transgluta-
minaze a gliadinu.

Dal3imi moznymi metodami detekce autoprotilatek
jsou imunoblot a imunoprecipitace.

CAVE

PIF a NIF jsou komplementarni metody. Bez PIF a/
nebo serologického vysetieninelze stanovit diagnézu!
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Terapie

V popisu terapie vychazime predevsim z recentnich
Doporucenych postupt EADV, které byly publikovany
u pemfigoidu bulézniho, jizviciho a dermatitis herpe-
tiformis, s drobnymi Upravami, které reflektuji aktualni
situaci v Ceské republice [6, 11, 24, 25]. Lé¢bu by mél
zahajovat a vést dermatolog specializovany na terapii
autoimunitnich koznich onemocnéni, se znalosti imu-
nosupresivni terapie. UdrZovaci terapii je mozno rea-
lizovat i u sektorového dermatologa s konzultacemi
specializovaného pracovisté.

BULOZNI PEMFIGOID

Buldézni pemfigoid (BP) je v soucasnosti nejcastéj-
i AIBD, jehoz incidence se za poslednich dvacet let
vyrazné zvysila. Silné svédivé onemocnéni s tvorbou
puchyiG, ovlivaujici kvalitu zivota a preziti nemoc-
nych.

Incidence: odhaduje se na 6-43/mil. obyvatel, zvIas-
té v Evropé v poslednich letech stoupa, v populaci star-
$i 75 let az na 200/mil. obyvatel [6, 18].

Vék a pohlavi: BP je typické onemocnéni senia, pfi
vzplanuti onemocnéni jsou pacienti starsi 70 let, pri-
mérny vék je 80 let. Ve stfednim véku a u déti je toto
onemocnéni vzacné.

Mortalita je 2-3krat vyssi v porovnani se stejné sta-
rou populaci, prvni rok po za¢atku onemocnéni preziva
jen 62-76 % pacient( [14, 18].

Genetické faktory: U BP byla identifikovéna fada
polymorfism v HLA komplexu Il tfidy, které souvisi
s prezentaci antigenu specifickému T lymfocytu. Nej-
Castéji je detekovana alela HLA-DQB1 0301 [1].
Spoustéci faktory a asociovana onemocnéni

Onemocnéni je vyrazné asociovano s degenerativnimi
neurologickymi onemocnénimi jako Alzheimerova cho-
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roba, Parkinsonova nemoc, parézy po cévnich mozko-
vych pfihodéch, roztrousend skleréza aj. Asi u 10-13 %
piipadu je asociovana s neoplazii, predevsim karcinomy
prostaty, prsu a stfeva a paraproteinemiemi [3, 16, 26].
Znama je indukce léky, popsano je nékolik desitek léka
(ACE inhibitory, diuretika, betablokatory, NSAID - diklo-
fenak, peniciliny, neuroleptika, vakciny, anti TNF-prepa-
raty), nové jsou dilezitymi spoustéci gliptiny — inhibi-
tory dipeptidyl peptidazy 4, podporujici endogenni
sekreci glukagon like peptidu-1 a na glukéze zavislého
insulinotropniho polypeptidu (inkretin(l) a checkpoint
inhibitory (inhibitory kontrolniho bodu) nivolumab,
pembrozulimab, pouzivané v terapii onkologickych
onemocnéni [6]. Indukce BP byla popsana po vakcina-
ci na chripku, tetanus, HZV, praseci chfipku, hepatitidu
B, po hexavakciné (zaskrt, tetanus, davivy kasel, détska
obrna, haemophilus influenzae typu b, hepatitida B) [5,
23], nové i po vakciné proti covid-19 [20].

Etiopatogeneze

Po inicidlnim stimulu, na kterém se podileji mecha-
nismy molekuldrni podobnosti, alterace cilového anti-
genu, ztrata tolerance, autoreaktivni T- a B lymfocyty
spoustéji tvorbu IgG a IgE autoprotilatek proti antige-
nim hemidesmozomu. Antigen BP1/BP230 o moleku-
lové hmotnosti 230 kD je ulozen v hemidesmozomu
intraceluldrné, antigen BP2/BP180/kolagen XVII o mo-
lekulové hmotnosti 180 kD je transmembrandzni pro-
tein, proti jehoz nekolagenni doméné NC16A jsou za-
méreny autoprotilatky u vétsiny pfipadd BP. Zanétliva
reakce za Ucasti komplementu, pisobkl keratinocyt(,
mastocytd, eozinofild a neutrofild jako IL5, IL6, IL8, TNF
alfa, eotaxin, eozinofilni bazické toxiny, MM9, elastazy,
volné kyslikové radikaly a EET (eozinofilni extracelular-
ni pasti) vede k poskozeni bazalni membrény a tvorbé
subepidermalniho puchyrte [10].
Klinicky obraz a charakteristika podtyput

Typické jsou pevné, nékdy hemoragické buly na cer-
vené, infiltrované spodiné. Jasné predilekce nejsou,

ale puchyfre casto byvaji na prednich stranach stehen
a na vnitinich stranach predlokti. Postizena kdze silné
svédi. Puchyre se hoji bez jizev a milii.

Je popsana i fada dalSich projev(, dilezité je, Ze asi
ve 30 % onemocnéni nezacind puchyfi. Pro prebuldzni/
non-bulézni pemfigoid jsou typické projevy tzv. fixova-
né urtiky, které mohou vytvéret anuldrni ¢i geografické
konfigurace (obr. 2, 3). Projevy mohou imitovat svrab
nebo mikrobidlni ekzém, prurigo nodularis, erythema
multiforme. Puchyfe mohou byt drobné jako u der-
matitis herpetiformis, dyshidrotické pfi postizeni dlani
a plosek, lokalizované, napt. v okoli jizev, stomii, na bér-
cich. Sliznice jsou postizeny pouze v 10-20 %, prede-
vsim dutina Ustni a genital.

Pro klinické hodnoceni onemocnéni se pouziva
skérovaci systém BPDAI (bullous pemphigoid disea-
se area index), ktery prochazi validaci. Mirny pemfi-
goid ma hodnotu BPDAI < 20, sttedni BP ma BPDAI =
20 < 57. Tézky BP ma BPDAI > 57. DalSim nastrojem je
hodnoceni |ékafem - IGA (Investigator’s global asses-
sment).

Laboratorni vysetieni
Histologické vysetreni

U BP nachazime subepidermalni puchyft, vyplnény fi-
brinem a zénétlivym infiltratem s prevahou eozinofild,
s pfimési neutrofild a lymfocytl. Skladba infiltratu je
podobna i v koriu (obr. 4) Prebulézné nachazime eozi-
nofilni spongidzu, eozinofilni infiltraty v koriu. Ve star-
$im puchyfi mizeme nachdazet reepitelizaci ve spoding,
kterd mGze imitovat intraepidermalni puchyf. Pokud je
infiltrat chudy, pfipada v vahu CP nebo EBA, pfi pfeva-
ze neutrofild je nutno vyloucit LABD a DHD.

P¥ima IF: Depozita IgG, C3 v linii na bazalni membra-
né (,n" typ linie) - obr. 5.

Sérologické vysetieni: nepiima IF detekce proti-
latek proti BM, BP180 NC 16A, BP230. ELISA protilatky
proti BP180 NC 16A, BP230, viz tab. 2, tab. 3.

Obr. 2. Buldozni pemfigoid
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Obr. 3. Bulézni pemfigoid

Ces-slov Derm, 98, 2023, No. 4, p. 181-232



Obr. 4. Buldzni
atlases)

Terapie

Cilem lécby je kompletni remise u leh¢ich forem
onemocnéni, pfipadné remise na minimalni udrzo-
vaci terapii, u pacientll se zdvaznymi komorbiditami
zlepseni kvality Zivota a zachovani ocekavané délky
preziti. Ve strategii [éCby je dlilezitd optimalizace te-
rapie vzhledem k véku a komorbiditam pacienta.

Mirny a lokalizovany pemfigoid

Tito pacienti by méli byt 1éceni silnymi lokélnimi kor-
tikosteroidy (klobetasol propionat 0,05%) na postizena
mista jednou denné.

Stfedné tézky pemfigoid

Silné lokalni kortikosteroidy (KS) plosné 1-2krat
denné a/nebo systémové kortikosteroidy (KS) v davce

Tabulka 3. Vy3etfeni nepfimou IF

Nepfiima IF — substraty opici ezofagus, jatra, primati SSS,

lidsky pupecnik, transfekované buriky, rekombinantni
antigeny (biochip), krysi ledvina, jatra aj.

Bulézni pemfigoid (BP)
Pemphigoid gestationis (PG)

Jizvici pemfigoid slizni¢ni, kozni
(CP/MMP)

Linedrni IgA dermatdza (LABD)
Anti-laminin gamal pemfigoid (anti p200 pemfigoid)
Epidermolysis bullosa acquisita (EBA)

Dermatitis herpetiformis Duhring (DHD)

Obr. 5. Bulézni pemfigoid, linie s C3, PIF

0,5 mg/kg/den. Mély by se vysadit ¢i snizit na udrzovaci
davku 0,1 mg/kg/den do Ctyf az Sesti mésict od zahaje-
ni terapie.

Ve druhé linii Ize pouzit dapson nebo tetracyklin
(doxycyklin).

Tézky pemfigoid

Lokalni terapie klobetasol propionat krém/mast 0,05 %,
30-40 g denné, 2krat denné. Terapie je vyhodna pro mini-
malni systémové ucinky KS, nicméné je ndro¢nd na oset-
fujici personal, proto se v redlné pédi prilis neprosadila.

Systémova kortikosteroidni terapie v davkach
0,5-0,75mg/kg/den prednisonu. Kombinuje se s te-
rapii lokdlni. Vysazeni kortikosteroidi se doporucuje
po Sesti mésicich, pfipadné je mozné ponechat udrzo-
vaci davku 0,1 mg/kg/den. V piipadé relapsu se zvysuje
davka na predchozi Uroven.

Adjuvantni imunosupresivni terapie se pouziva
pro ,kortikosetrici” Ucinek. Pfi kontraindikacich kor-
tikosteroidl pfi zavaznych komorbiditach (tézky dia-
betes, osteopordza, demence apod.) Ize pouzit i samo-
statné, efekt ale nastupuje pomaleji.

IgG/IgA

BM+, SSS strop puchyre + BP230, BP180 NC 16A
malo citlivé (pridava se cerstvy komplement)

BM+, SSS strop + (BP180, alfabbeta4 integrin) i dno
(laminin 332)

Malo citlivé, SSS strop+ (LAD) i dno + (kolagen VII)
SSS dno puchyfe + (p200)
SSS dno + (kolagen VII), NC1

IgA antiendomyzialni protilatky (EMA) + protilatky proti
retikulinu (ARA)

SSS - soli délend primati kiize, BM — bazalni membrana, BP230 a 180 - antigeny bulézniho pemfigoidu
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Azathioprin (AZA) 1-3 mg/kg/den, dle snasenlivosti,
kterd souvisi s aktivitou TPMT (thiopurinmethyltrans-
ferazy). CAVE u starsich pacientl ¢asto dochézi k utlu-
mum kostni diené.

Mykofenolat mofetil (MMF) 1-2 g/den.
Mykofenolova kyselina 1,44 g/den.

Metotrexat 5-12,5 mg/tyden p.o.,i.m.

Dapson do 1,5 mg/kg/den, i v kom-
binaci s KS

Tetracyklin — doxycyklin 200 mg/den samotny nebo

s nikotinamidem, v kom-

binaci s lokalnimi ¢i systé-

movymi KS. Monoterapie

nema dostacujici tcinek.
Cyklosporin A — vzhledem k toxicité a neprokazané efekti-
vité neni doporucovan.

Alternativni terapie BP

Vzacné se nezdafi dosahnout kontroly onemocnéniv né-
kolika tydnech, popisovany jsou dalsi moznosti s neproka-
zanym benefitem jako podani intravenéznich imunoglo-
bulinl ¢i pouZiti protilatek anti-CD20, jako je rituximab [9].
V jednotlivych pfipadech byly pouzity dalsi biologické pfi-
pravky jako anti-Ilge monoklondini protilatka omalizumab
a anti-I.-4 Ra monoklondini protilatka dupilumab, jejich
efekt téz zatim nebyl prokazan ve vétsich studiich.

Podpuirna terapie je dllezitou soucasti péce. Pri supe-
rinfekcich se podavaji antibiotika, antimykotika. U BP jsou
Casto efektivni antihistaminika v tlumeni pruritu, dilezi-
ta je prevence osteopordzy a antiulceréza pfi terapii KS,
nutri¢ni podpora. Lokdlné loziska osetfujeme antiseptic-
kymi roztoky, podplrné antibiotiky, dilezité je neboles-
tivé kryti ran, napt. silikonovymi neadhezivnimi mfizkami.

Do dutiny Ustni pouzivdme antiseptické a hojivé vy-
plachy (3alvéj, chlorhexidin), kortikosteroidy v roztoku
¢i ordlni pasté.

Doporuceno je ockovaniprotichfipce, covid-19, pneu-
mokoku, tetanu. Kontraindikovany jsou Zivé vakciny
u celkové imunosupresivni terapie [2]. Pfeockovani na
covid-19 je nutno zvazit dle aktudlni situace. Pokud pa-
cient popisuje vzplanuti AIBD po pfedchozim ockova-
ni, dalsi jiz nepodavame.

Nové moznosti terapie se zkoumaji v nékolika pro-
bihajicich klinickych studiich u BP s biologickymi pfi-
pravky, jako je anti IL17 protilatka - ixekizumab, proti-
latka proti FcRn (neonatal FcReceptor) - efgartigimod,
bertilumab - protilatka proti eotaxinu a modulator in-
flamazomu AC 203 [15, 26].

PEMPHIGOID GESTATIONIS

Jednd se o vzacnou variantu pemfigoidu, kterd je
vazdana na téhotenstvi. Zac¢ina na konci druhého nebo
v tretim trimestru téhotenstvi nebo kratce po porodu;
zpravidla recidivuje v kazdém dal3im téhotenstvi. Je
popsan i u mola hydatidosa a choriokarcinomu, u hor-
monalni antikoncepce [17].
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Incidence: 1/1800-50 000 porodt

Genetické faktory: Onemocnéni je vyrazné asocio-
vano s alelou HLA-DR3 a HLA-DRA4.

Asociovana onemocnéni: Perniciozni anémie, thy-
reopatie — Gravesova nemoc.

Etiopatogeneze: U PG se tvofi IgG protilatky proti
nékolika epitoplm, pfedevsim BP 180 NC16A. BP 180
je exprimovan v epitelovych bunkach amnionu a v pla-
centé.

Klinicky obraz: Svédivé urtikarialni, anularni i multi-
formni projevy se objevuji na trupu i koncetinach, ty-
picky zacinaji kolem pupku. V loZiscich se tvoii puchy-
fe. Sliznice nejsou postizeny.

Terapie: Pfi rozsahlém onemocnéni KS, po porodu
mozno kombinovat s imunosupresivy.

Laboratorni vysetieni

Histologie: V casnych urtikarielnich projevech je pa-
trny edém papilarniho koria, pozdéji subepidermalni
Stépeni, zanétlivy infiltrat, s eozinofily, neutrofily, lym-
focyty, histiocyty.

V pfimé IF detekujeme podobny nélez jako u BP, vyssi
je pravdépodobnost zachytu C3, u nepiimé IF Ize zesi-
lit vytéznost pouzitim cerstvého komplementu. ELISA
muze detekovat anti BP180 protilatky.

JIZViCi PEMFIGOID (CP), SEU SLIZNICNI
PEMFIGOID (MMP)

Hlavni charakteristikou tohoto onemocnénije jizveni
(CP - cicatricial pemphigoid), ackoliv v soudobé litera-
ture prevazuje oznaceni slizni¢ni pemfigoid (,mucous
membrane pemphigoid”). Oznaceni slizni¢ni pemfi-
goid nicméné pomiji kozni projevy, které se také u to-
hoto onemocnéni vyskytuji.

Incidence: 0,9-2,0/mil. obyvatel, vék 60-80 let, cas-
t&ji zeny.

Genetické faktory: HLA-DQB1 0301, uvadi se také
asociace o¢niho jizviciho pemfigoidu s HLA-DRB1 11
[13].

Spoustéci faktory a asociovana onemocnéni: CP
muze byt indukovan lokalni terapii glaukomu, u né-
kterych pacientl zjistujeme precitlivélost na material
zubnich ndhrad, konzervanty zubni hygieny, potravi-
ny a pochutiny. Udava se vyskyt perniciézni anémie.
U anti laminin 332 jizviciho pemfigoidu byla prokazana
souvislost s karcinomem Zaludku. Asociované maligni-
ty se udavaji v 11-25 %, onkologicky screening je tedy
nutny [24]. V Iékovych asociacich se nyni nové popisuje
i indukce gliptiny a check point inhibitory jako u BP [2].

Etiopatogeneze: U CP se tvofi autoprotilatky pro-
ti nékolika antigendim v oblasti bazadlni membrany -
BP180, BP230, lamininu 332, alfa6 integrinu (pouze Ustni
pemfigoid), beta4 integrinu (pouze o¢ni pemfigoid) [24].
Protilatky jsou tfidy 1gG, nékdy je detekovana i pozitivi-
ta IgA. Hlavnim antigenem je BP180, epitop NC16A, ale
i dalsi epitopy na C zakon¢eni, (asi 70 % pfipadd). Lami-
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Obr. 6. Slizni¢ni pemfigoid

nin 332 je ziejmé hlavnim antigenem u postizeni faryn-
gy, laryngu a trachey. Pokud jsou detekovany protilatky
proti kolagenu VII, jedna se spie o slizni¢ni variantu EBA.

Klinicky obraz: CP postihuje sliznice s vicevrstev-
nym dlazdicovitym epitelem. V dutiné Gstni je to gin-
giva, jazyk, bukalni sliznice i patro, nazofarynx, larynx,
trachea, ezofagus, zevni zvukovod, glans penis, vulva,
vagina, uretra, anus. Dulezité je postizeni o¢ni spojiv-
ky, které se mize objevit solitarné jako o¢ni pemfigoid.
V dutiné Ustni se objevuji kiehké puchyre, po prasknu-
ti pomalu se hojici eroze (obr. 6). U leh¢ich forem jen
afty ¢i deskvamativni gingivitida na dasnich. Eroze na
epiglotis zpUsobuji chrapot, mize byt bolestivé poly-
kani. Jizveni vede ke sten6zdm, které vyrazné omezuji
funk¢nost postizenych organd, dochdzi ke stenézam
jicnu, uretry, vaginy atp. U o¢niho pemfigoidu jsou
zmény pozvolné, zacinaji jako keratoconjunctivitis sic-
ca, dale dochézi k fibrotizaci a zméléeni fornixt vicek
s entropiem a trichidzou (otoceni fas do oka), tvorbé
symblefar, ke srlstani vicek, pfi nepfiznivém prabéhu
dochazi k opacifikaci rohovky a ztraté zraku (obr. 7).

Varianta Brunsting-Perry pemphigoid se objevu-
je na hlavé a horni tfetiné trupu - ve kstici, na oblice-
ji, krku a ve vystfihu. Puchyre ¢asto ujdou pozornosti,
vznikaji eroze s krustami (obr. 8).

Vzhledem k postizeni rGznych lokalit existuje nékolik
skdrovacich systéma pro stupen postizeni, komplexni
systém specificky pro CP zatim nebyl validovan. Jako
mirné a stfedni se povazuje postizeni Ust a kuaze.
U tézkého CP je postizena jakakoliv lokalita jako spo-
jivka, larynx, farynx, ezofagus, genitél, samotna nebo
v kombinaci.

Laboratorni vysetieni

V histologickém vysetfeni je Casto zénétlivy infil-
trat minimalni, s pfimési eozinofill a neutrofild, epider-
mis se odlucuje i s epitelem adnex. Extrémné obtizna
je diagnéza CP na sliznicich, kde je pravidlem Spatny
odbér vzorku a patolog hodnoti jen spodinu puchyre.
Zde byva husty lymfocytarni infiltrat, zaménitelny s li-
chenoidnim infiltradtem.
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Obr. 8. Brunsting-Perry pemfigoid

P#ima IF: Linie IgG a C3 podél bazalni membrény.

Sérologie: NIF na opi¢im ezofagu je malo citliva,
vyssi citlivost vykazuje SSS, linie mlze byt na stropé
i dnu puchyre. Nové je k dispozici biochip k detekci la-
mininu. ELISA mUze detekovat protilatky proti BP180,
BP 230, detekce dalsich antigenli neni bézné k dispo-
zici.

Vzhledem k obtiznému prikazu antigen(, kdy do-
stupna vysetifeni maji nizkou senzitivitu, je dulezitd
diferencidlni diagnostika CP. Kromé AIBD zvazujeme
polékové erozivni stomatitidy, slizni¢ni lichen, Crohno-
vu chorobu, lupus erythematosus, alergické reakce, ak-
tinické keratozy, arteficidlni dermatitidy, infekce, u o¢-
niho CP atopickou keratokonjunktivitidu, pterygium
spojivky aj.
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Terapie
Lokdilni terapie

U oralniho CP se pouzivaji kortikosteroidy, ve vy-
plachu, spreji, ordlni pasté, na dasné je doporucena
aplikace v otiskovém nosici. Adjuvantni terapii jsou
i takrolimus na zakladé kazuistik. Ten na sliznicich pali,
také neni vyhodny pomér rizika k benefitu.

U o¢niho pemfigoidu je topicka terapie pouze symp-
tomatickda. U mirného postizeni Ize pouzit KS v kombi-
naci s tetracykliny podavanymi celkové. Pouziva se cy-
klosporin a tacrolimus, s ¢astecnym efektem. Dulezité
jsou lubrikanty v kapkach, gelech a mastich, doporuco-
vany jsou i sérové kapky [25].

U genitadlniho CP byla publikovana uspésna lécba
u juvenilniho CP lokaInimi kortikosteroidy [25].

Systémovad terapie

Tetracykliny jsou doporucovany pro svij protiza-
nétlivy a kolagenolyticky uc¢inek. Mohou byt pouzity
u mirnych pfipadl, maji méné nezddoucich ucinkl nez
KS, ale i mensi efekt. Podava se 100-200 mg/d dlouho-
dobé i nékolik mésict [25].

Dapson je doporucovan jako terapie prvni volby pro
mirny a stfedné tézky CP, v davce 50-150 mg/den. Pied
zahajenim terapie je doporuceno stanoveni hladiny
glukoso-6-fosfat dehydrogenazy. U nizkych hladin je
zvysené riziko hemolytické anemie. Dapson muze byt
kombinovan s KS, MMF, AZA [25].

Mykofenolat mofetil 2 g/d ma prokdzanou uUcinnost
u mirného a stfredné tézkého CP. Pfesto nemusi zabra-
nit progresi do tézkého jizveni. Je doporucen jako te-
rapie druhé linie. Mize byt kombinovan s KS lokélnimi
i systémovymi [25].

Kortikosteroidy se pouzivaji u mirného, stfedné téz-
kého i tézkého CP, v davce 0,5-1,5 mg/kg/d. Maji vybor-
ny protizanétlivy ucinek, jejich pouziti v delsi terapii
je limitovano nezadoucimi Ucinky. Lze je kombinovat
s rituximabem a imunosupresivy.

Metotrexat v dévce 7,5-15 mg/tyden v monoterapii
¢i v kombinaci s lokalnimi KS je doporucen v prvni linii
terapie u mirného, stredné tézkého a o¢niho CP. M(ize
byt kombinovan s KS.

Azathioprin 1,5-2 mg/kg/d je mozno pouzit v druhé
linii terapie u mirného a stfedné tézkého CP. Ma nizsi
efekt nez ostatni léky, ¢asté jsou nezddouci Gcinky.

Rituximab v davce 2kradt 1 g ve 14 dnech je ucinny
u tézkého a refrakterniho CP. Podava se v monoterapii
nebo v kombinaci s dalSimi imunosupresivy nebo imu-
noglobuliny. Je doporucen v treti linii terapie, dllezité
je riziko infekci [24, 25].

V treti linii terapie jsou doporuceny intravendzni imu-
noglobuliny, pro terapii anti TNF preparaty zatim ne-
jsou dostatecné dlikazy [9, 24].

U postizeni sliznice Ust a gingivy je tézZ zasadni ordl-
ni hygiena. Pacienti s MMP maji Casto periodontitidy,
tvorbu plaku, kv(li slizni¢nim lézim nedostatecné pe-
Cuji o chrup.
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LINEARNI IGA DERMATOZA (LABD)

Incidence: 0,5-1/mil. obyvatel, nej¢astéjsi AIBD
v détstvi.

Genetické faktory: HLA-B8, HLA-DR3, HLA-DQ2,
HLA-cw7 [4].

Spoustéci faktory a asociované choroby: V dospé-
losti indukce Iéky, popisovan je predevsim vankomycin.
Popséna je asociace s lymfoproliferativnimi onemoc-
nénimi, zanétlivym onemocnénim stfev (Crohnova
choroba, ulcerézni kolitida).

Etiopatogeneze: Cilovym antigenem je odstépena
¢ast BP180 o molekulové hmotnosti 97 kD (97LAD),
v nékterych pfipadech i ¢ast 120 kD (LAD-1). Dalsi ci-
lové antigeny nejsou prokazany, néktefi autofi udavaji
i kolagen VII, BP180, laminin 332 [8].

Klinicky obraz: | u LABD mUze inicidlné onemoc-
néni probihat bez puchyil jako fixovana urtika, vyse-
vy puchyi, které jsou zvlasté u déti typicky anularné
usporadané, pripominajici koralky (obr. 9). Onemocné-
ni mUze postihovat i sliznice.

Laboratorni vysetieni

V histologickém vysetieni subepidermalni puchyf,
v zanétlivém infiltratu pfevazuji neutrofily. Stépeni miize
byt linedrni i prfipominat DHD. Pfi piimési eozinofil i BP.
V PIF linie na BM s IgA a C3. NIF ma nizkou senzitivitu, je
mozné provést i SSS s linii ve stropé puchyre.

Terapie: Lékem prvni volby je dapson 25-100 mg/d,
Ize kombinovat zvlasté v ivodu s KS. Alternativni lé¢-
bou je tetracyklin, u nds doxycyklin.

Progndza je relativné piizniva, v détstvi ma tendenci ke
spontanni remisi po 2—4 letech, v dospélosti je prabéh pro-
longovany, u léky indukované LABD je ale remise ¢asta.

EPIDERMOLYSIS BULLOSA ACQUISITA (EBA)

Incidence: 0,2-0,5/mil. obyvatel
Objevuje se v détském véku i v dospélosti, stejné
umuzliuzen.

iy

- .

Obr. 9. Linearni IgA dermatéza
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Genetické faktory: Vyssi vyskyt genotypu HLA DR2.

Spoustéci faktory a asociovana onemocnéni:
Onemocnéni mliZze byt asociovano s diabetem, idiopa-
tickymi strevnimi zanéty, lupus erythematosus, thyreo-
patiemi. Z onkologickych onemocnéni jsou popisova-
ny lymfomy.

Etiopatogeneze

Cilovy antigen byl detekovén jako kolagen VII, ob-
sazeny v kotvicich fibrildch pod bazalni membranou,
které ukotvuji hemidesmosom. Kolagen VIl je Sroubo-
vice tfi alfa fetézcl (o molekulové vaze 290 kD) s neko-
lagennimi doménami NG, cilovou doménou je typicky
NC1 doména o molekulové vaze 145 kD. Autoprotilatky
jsou tfidy 1gG, méné casto IgA, a fixuji komplement.
Poskozeni kolagenu je pfic¢inou Spatného hojeni klinic-
kych projevi [19].

Klinicky obraz

Klasickd mechanobulézni forma s fragilni kazi je
nejcastéjsi, onemocnéni ma ale i dalsi klinické formy
(obr. 10). Zanétliva forma je podobna buléznimu pem-
figoidu (obr. 11), slizni¢ni forma je podobna jizvicimu
pemfigoidu s postizenim spojivek, dutiny Ustni, LABD
podobnd forma s anuldrnimi projevy, s fixovanou ur-
tikou, Brunsting Perry pemfigoidu je podobna forma
s postizenim hlavy a horni poloviny trupu. U klasické
mechanobulézni formy pozorujeme plihlé, rozséhlé
puchyfie, posléze eroze, predevsim v mistech tlaku,
jako jsou kolena, dlané, plosky. Puchyfe se velmi po-
malu hoji, ¢asta jsou milia. Zhojend klze je atroficka,
ma charakter cigaretového papiru. Pfi postizeni prsti
muze dojit k poskozeni, dystrofii i odlouceni nehtd.
Velmi casto jsou postizeny sliznice stejné jako u CP.
Postizeni spojivek mlize vyustit v slepotu. U zanétli-
vé formy onemocnéni nelze podle klinického obrazu
a histologie, i bézného imunofluorescen¢niho vyset-
feni EBA odlisit od bulézniho pemfigoidu.

Laboratorni vysetieni

Obr. 10. EBA hojeni projevi
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V histologickém vysetfeni nalézame subepider-
malni puchyf, u zanétlivé formy s mnozstvim eozi-
nofild, u mechanobulézni formy s minimem infiltratu
s pfimési neutrofild. V imunofluorescen¢nim vysetieni
je na bazalni membrané detekovatelny pruh s IgGa C3
slozkou komplementu. Depozita IgA protilatek jsou
méné ¢astd. Dobrym diagnostickym znakem je tzv. ,u”
typ linie.

Sérologie

Ve vysetfeni nepfimou imunofluorescenci jsou proti-
latky detekovatelné pouze asi v 50 % pfipadu. Citlivost
vysetfeni vyrazné zvysuje provedeni na soli délené
kazi, kdy zachyt linie na spodiné puchyre je typicky
pro EBA (v diferencialni diagnéze slizni¢ni pemfigoid,
pfipadné vzacny anti laminin gamma 1 pemfigoid, bu-
I6zni SLE). Novou moznosti je biochip s transfekovany-
mi bunkami, exprimujicimi NC1 antigen. Dostupné je
vysetfeni ELISA (doména NC1 kolagenu VII).

Terapie

EBA je onemocnéni, které velmi Spatné reaguje na
terapii, je casto kortikorezistentni. Kromé KS se pou-
zZivaji stejnd imunosupresiva jako u ostatnich AIBD, t;.
dapson, azathioprin, mykofenolat mofetil, metotrexat,
pfipadné cyklosporin. Jako terapie prvni linie je ¢asto
doporuc¢ovan kolchicin v ddvce 1-2 mg/d. V dalSich
moznostech jsou uvadény i intravendzni imunoglobu-
liny [9], rituximab, imunoadsorpce a extrakorporalni
fotoferéza [19].

Obr. 11. EBA pretibialni postizeni
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DERMATITIS HERPETIFORMIS DUHRING (DHD)

Jedna se o AIBD, které postihuje nemocné s celiakii.

Incidence: 1-3,5/mil. obyvatel, prevalence se lisi
podle zemi, nejvyssi prevalence celiakie a tim i DHD
je ve Finsku. V Ceské republice je prevalence celiakie
1:200az1:250([7].

Genetické faktory: HLA-DQ?2 (85 %) nebo HLA-DQS8.

Spoustéci faktory a asociovana onemocnéni: Pa-
cienti maji genetickou predispozici ke glutenové ente-
ropatii, stupen postizeni mize byt razny (Marsch 0-3).
Intolerance glutenu je celozivotni a nemd tendenci
k upravé. Casta je anémie, malabsorpce, deficit Zeleza,
neléceni pacienti maji vyssi riziko stfevnich lymfom0.
Asociované choroby jsou autoimunitni thyreoitidy, alo-
pecie, vitiligo, diabetes I. typu, vzacné hematologické
malignity - non hodgkinské lymfomy.

Etiopatogeneze: Primarnim mistem autoimunitni-
ho zanétu je tenké stfevo. Po expozici lepku dochazi
k imunitné podminéné enteropatii, se vznikem auto-
protilatek 1gA/IgG proti enzymu tkanové transgluta-
mindze (tTG/TG2), kterd je homologni's epidermalni TG
(eTG/TG3) [22]. S tou autoprotilatky reaguji v papilach
koria za vzniku neutrofilniho zanétu a subepidermalni-
ho puchyrku.

Klinicky obraz: DHD je charakterizovana vysevy
drobnych silné svédivych puchyikl pfedevsim v predi-
lek¢nich lokalizacich, coz jsou lokty, kolena, glutealni
oblast, hranice vlasova. Puchyrky mohou mit herpe-
tiformni ¢i circinarni konfigurace (obr. 12). Typickym,
i kdyz vzacnéjsim projevem, jsou ttiskovité hemoragie
na koneccich prsta.

Laboratorni vysetieni

Histologické vysetieni: U DHD je obtizné biop-
tovat Cerstvy puchyfek. V idealnim pfipadé nacha-
zime drobné subepidermilni puchyfe, vyplnujici
papily, s neutrofilnim infiltrdtem s malou ptimési
eozinofill a lymfocytd. Kolem cév superficidlniho
plexu byvaji téz neutrofilni infiltraty s jadernym
prachem, az s obrazem vaskulitidy. V PIF perilezio-

Obr. 12. Dermatitis herpetiformis
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nalni tkané detekujeme v papilach teckovité preci-
pitaty IgA a C3.

Sérologie

Sérologicka diagnostika DHD je obdobnd jako
u celiakie. Zakladem vysetieni je detekce autopro-
tilatek proti tTG, které jsou vysoce senzitivni i spe-
cifické pro CD i DHD, anti eTG se bézné nevysettuji
(u deficitu IgA i IgG protilatky). Méné specifické vy-
Setfovani protilatek proti lepku nahradilo vysetieni
protilatek proti deamidovanému gliadinu (IgA/1gG).
Gluten (lepek) je smés proteinl prolamint (gliadinu
a gluteninu) vyskytujicich se v evropskych obilovi-
nach. Tyto protilatky se vyskytuji i u zdravych lidi,
pro diagnézu se nedoporucuji, maji dopliujici vy-
znam. Vyuzivd se ELISA a CLIA — chemiluminiscen¢-
ni imunoanalyza [12]. NIF se pouziva k prukazu IgA
antiendomyziélnich protiladtek (EMA) na substratu
opiciho jicnu, jater ¢i lidského pupecniku. EMA jsou
dilezitym konfirmacnim testem u celiakie, dfive se
stanovovaly také protilatky proti retikulinu (ARA), je-
jich vyznam ale poklesl [11].

Terapie

Prvnim zasadnim opatienim je striktni bezlepko-
va dieta, pfi niz dochazi k restituci jejunalni sliznice.
U vétsiny pacientl je nutna i farmakoterapie, lékem
prvnivolby je dapson v ddvce 25-100 mg/d, kratkodo-
bé az 200 mg/d. Je nutna dlouhodoba terapie, u vét-
siny pacientl po vysazeni dapsonu dochazi k exacer-
baci obtizi. Pediatricka dévka je 1-2 mg/kg/d. Pacienti
s deficitem glukézo-6-fosfatdehydrogenazy mohou
mit vyssi riziko nezddoucich ucinkd, jako je hemoly-
tickd anemie.

KS v systémové aplikaci se uplatni v 1é¢bé akutni exa-
cerbace, v kratkodobém podani.

Doporucovano je i omezeni jodu, pacienti mohou
reagovat na podani jodu exacerbaci koznich projeva.

Lokélni terapie je symptomatickd, kortikosteroidy
zpravidla nemaji efekt.

ANTI GAMMA 1 LAMININ PEMFIGOID/ANTI P 200
PEMFIGOID

Incidence neni zndma, ziejmé je vzacnéjsi nez EBA.
Pacienti maji kolem 65 let, ¢astéji je popisovan u Asiat(.

Asociovana onemocnéni: Casta je psoriaza.

Etiopatogeneze: Cilovy antigen byl identifikovan
jako laminin gamal o molekulové hmotnosti 200 kD
v bazalni membrané [27].

Klinicky obraz: obdobny jako u BP ¢&i EBA, popisova-
no je také postizeni dlani, plosek a sliznic.
Laboratorni vysetieni

Anti p200 pemfigoid nema vlastni typicky histologic-
ky obraz, ¢astéji jsou v infiltratu detekovany neutrofily,
muze vykazovat znaky viech SAIBD [21]. V PIF deteku-
jeme linii jako u BP, NIF na SSS vykazuje linii ve spodiné
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puchyfie. Sérologické vysetfeni lamininu gamma 1 neni
bézné dostupné (blot), byvaji detekovany i protilatky
proti epitoptm ostatnich AIBD.

V terapii se pouzivaji kortikosteroidy, popisovan je
dapson.

PROGNOZA

Prognéza pacientd s SAIBD je vyrazné zavisla na véku
pacienta, asociovanym onemocnénich, nezadoucich
ucincich terapie a také vcasné diagnéze. Nezadouci
ucinky kortikosteroid a imunosupresiv jsou nepfimou
pficinou zkraceni Zivota nemocnych. U BP progné-
za souvisi Uzce s celkovym stavem nemocného, ne-
sobéstacni pacienti zpravidla nepreZivaji vice jak rok od
diagndzy. U SAIBD s jizvenim pak zmény na sliznicich
byvaji nevratné. Remise onemocnéni Ize dosahnout
spise u mladsich pacientd, od novych moznosti terapie
Ize ocekdvat i lepsi terapeutickou odpovéd a tim i lepsi
prognoézu téchto onemocnéni.

ZAVER

Cilem druhé ¢asti prehledu je predstavit stru¢né sou-
Casné znalosti o etiopatogenezi, diagnostice, klinice
a terapii SAIBD. Subepidermalni bulézni onemocnéni
razné ovliviuji kvalitu Zivota nemocnych a maji i ne-
zanedbatelnou mortalitu. Jednotlivd onemocnéni se
odlisuji cilovymi autoantigeny, ¢etnosti, klinickym ob-
razem, odpovédi na terapii i prognézou. Velmi dulezita
je komplexni diagnostika, ktera rozlisi jednotlivé typy
onemocnéni a urci nejlepsi terapeuticky postup.
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doskolovani lékai

KONTROLNI TEST

1. Mezi nové léky spoustéjici bul6zni pemfigoid patfi:

a) glitazony
b) gliptiny
¢) statiny
d) inkretiny

2. Typ linie u je diagnostickym znakem:
a) u EBA ve vysetfeni pfimou IF

b) u BP ve vysetfeni nepiimou IF

) u EBA ve vysetfeni nepfimou IF

d) u LABD ve vysetfeni pfimou IF

3. Dapson se pouziva u:

a) vsech subepidermalnich AIBD

b) pouze u dermatitis herpetiformis
¢) pouze u jizviciho pemfigoidu

d) pouze u bulézniho pemfigoidu

4. Nejcastéjsim autoimunitnim buléznim
onemocnénim u déti je:

a) bulézni pemfigoid vyvolany oc¢kovanim

b) dermatitis herpetiformis

¢) linedrni IgA dermatéza

d) EBA

5. Cyklosporin je doporucovan v terapii:
a) EBA lokélné

b) bulézniho pemfigoidu

¢) bulézniho pemfigoidu a EBA

d) o¢niho CP lokéalné

6. U DHD maji konfirmacni vyznam protilatky:

a) proti endomyziu
b) lepku

¢) gliadinu
d) tkanové transglutaminaze

7. Diagn6zu subepidermalniho AIBD stanovime
spolehlivé na zakladé:

a) histologického vysetteni

b) histologického, IF a ELISA vysetieni

¢) kombinace histologického vysetieni a pfimé IF

d) klinického obrazu a histologie

8. Cilovym antigenem u EBA je:
a) kolagen XVII

b) kolagen IV

c) kolagen Vi

d) laminin 332

9. Neurodegenerativni onemocnéni jsou
vyznamné asociovana s:

a)

b) EBA

¢) buléznim pemfigoidem

d) EBA a buléznim pemfigoidem

10. Kortikosteroidy jsou u bul6zniho pemfigoidu
doporucovany:

a) v systémové terapii 0,5-0,75 mg/kg a den

b) v systémové terapii 1 mg/kg/d

¢) jen v lokalni terapii

d) jen v kombinaci s tetracykliny

Spravnym zodpovézenim otazek kontrolniho testu ziskate 2 kredity kontinualniho vzdélavani lékara CLK. Spravné
odpovédi na otazky kontrolniho testu budou uverejnény v piistim Cisle ¢asopisu.

Odpovédi posilejte na e-mailovou adresu: kozni@lf1.cuni.cz vzdy nejpozdéji do jednoho mésice od vydani daného
&isla a spole¢né s odpovédmi uvedte svoje evidenéni €islo CLK, SLK (ID).

Odpovédi na otazky kontrolniho testu v ¢. 3/2023: Machovcova A: Atopicka dermatitida: souc¢asna doporuceni pro

diagnostiku a lé¢bu. Cast II.

Spravné odpovédi: 1d, 2d, 3¢, 4d, 5d, 6d, 7b, 8d, 9d, 10c.
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