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INFORMACE PRO PACIENTY S BULOZNIM PEMFIGOIDEM

Vézend pani, vaZeny pane,

tento informacéni list ma za cil poskytnout Vam informace o buldéznim pemfigoidu. Nenahrazuje
1ékatskou konzultaci. Jeho ucelem je podpofit dialog mezi Vami a Vasim 1ékafem. Nevahejte 1ékate
pozadat o vysvétleni bodi, které Vam nejsou dostatecné jasné, a o dopliujici informace tykajici
se VaSeho konkrétniho pripadu.

Informace obsazené v tomto letaku nemusi byt plné prizptisobeny Vasi situaci. Je dulezité si uvédomit,
ze kazdy pacient je jiny. Pouze Vas lékar muze poskytnout informace pfizptisobené Vasemu
zdravotnimu stavu.

ONEMOCNENI
Co je to bulézni pemfigoid?

Bulozni pemfigoid je autoimunitni kozni puchyinaté onemocnéni. Onemocnéni je autoimunitniho
puvodu, coz znamena, ze t€lo produkuje protilatky (autoprotilatky) proti vlastnim strukturam,
resp. kizi. Onemocnéni postihuje prevazné osoby vyssiho veku, vétSinou starsi 70 let.

Projevy onemocnéni se vétSinou omezuji jen na kuzi (zfidka postihuji 1 sliznice).
Dochézi k tvorb€ puchyit na zarudlé spodiné (erytematdzni plaky), zejména na koncetinach. Velmi
Casto je onemocnéni provazeno silnym svédénim (pruritem), které se miize objevit i o mésice diive,
nez se prvni kozni zmény vibec objevi. Onemocnéni miize byt zpocatku snadno zaménéno za jiné
svédivé onemocnéni jako je napiiklad svrab nebo ekzém.

Jedna se 0 vaZné onemocnéni?
Nékdy se jedna o zdvazné onemocnéni, které vyzaduje 1€cbu trvajici nékolik mesicti i let.
Cim je onemocnéni zpiisobeno?

Bulézni pemfigoid je autoimunitni onemocnéni, pii kterém autoprotilatky narusuji spojeni
mezi prvnimi dvéma vrstvami kize (epidermis a dermis), takze jejich spojovaci systém nefunguje
spravné a dochazi tak k tvorbé puchyte. Spoustéci faktor onemocnéni obvykle neni znam. V nékterych
ptipadech mohou onemocnéni vyvolat n€které 1éky, anebo muze souviset se soucasné probihajicim
neurologickym nebo onkologickym onemocnénim.

Kdo miiZe byt postiZen?

Bulozni pemfigoid postihuje hlavné osoby star$i 70 let. Vyjimeéné mohou byt postizeni i mladsi
dospéli nebo dokonce déti. Onemocnéni se mize vyskytnout u obou pohlavi, pfiCemz zeny jsou
postiZzeny mirné Castéji.



Jak casté je toto onemocnénim?

Bulo6zni pemfigoid (BP) je nejméné vzacnym onemocnénim ze skupiny autoimunitnich puchyinatych
chorob. Vyskyt BP v poslednich letech stoupa, odhaduje se 20 novych piipadi na milion obyvatel
za rok.

Jak lze vysvétlit priznaky onemocnéni?

Bulozni pemfigoid je autoimunitni onemocnéni zplisobené autoprotilatkami namifenymi proti dvéma
proteinim (BP 230, BP 180), které se normalné nachéizeji na spojeni mezi dermis a epidermis
(tzv. dermo-epidermdlni spojeni), tedy mezi prvnimi dvéma vrstvami kiize (viz obrdzek nize).
Autoprotilatky zptisobuji onemocnéni tim, ze narusuji spojeni mezi epidermis (vrchni vrstva kiize)
a dermis (spodni vrstva), coz vede k tvorbé puchyti, které obsahuji ¢irou tekutinu.
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Je toto onemocnéni infek¢éni?
Ne. Onemocnéni neni nakazlivé.
Je onemocnéni dédi¢né?
Ne. Onemocnéni neni dédi¢né.
Jak se onemocnéni diagnostikuje?

Diagndza se stanovuje na zakladé klinického obrazu (vzhled, pocet, umisténi puchyiii a erozi),
histologického vysetfeni s pifimou imunofluorescenci (v lokalni anestezii se odebere vzorek kize
z okraje puchyfe - biopsie) a autoprotilatek (odbér krve). Diagnostika, 1écba a sledovani tohoto
onemocnéni patii vyhradné do rukou zkuseného atestované¢ho dermatologa ve specializovaném centru.

Jaky je pribéh onemocnéni?

Pokud se nemoc neléé¢i, trva nékolik mésicii az n€kolik let, postupné se vyviji a Casto se vraci
v podobé€ opakovanych vysevill puchyit. Nemoc mize byt zavazna, pokud zlstane nelé¢ena.



KdyZ se puchyte hoji, mohou né€kdy na kizi zistavat barevné skviny (pigmentace) nebo malé bilé
cysty (milia), ale nezanechavaji jizvy. Po zahajeni 1écby se obvykle piestavaji tvofit puchyie a zarudla
loziska béhem 2 az 4 tydnti. Nemoc se pak oznacuje jako ,,kontrolovana“ a davky 1€k se postupné
snizuji béhem 2 az 3 mésicl. Tzv. ,,udrzovaci [é¢ba* je nutna po n¢kolik mésict (6 az 18 mésicl), aby
se zabranilo ndvratu onemocnéni. Trvalé vyléceni je mozné béhem 1 az 5 let.

Rozsahlé a celotélové formy onemocnéni Casto vyzaduji hospitalizaci, aby bylo mozné zahajit 1€cbu a
co nejrychleji zlepsit stav ktize vhodnou lokalni péci.

Po zlepseni stavu je moZzno pfejit na ambulantni 1écbu, nékdy i za pomoci sester z domaci péce, pokud
to stav pacienta vyzaduje. Sledovani pacienta a piipadnych novych puchyit je nezbytné pro kontrolu
priabéhu onemocnéni béhem 1écby.

LECBA, PECE, SLEDOVANI

Jaka je 1écba?

Lécba pemfigoidu je obvykle velmi u¢inna a je obvykle zaloZena na terapii kortikosteroidy.

Lokalni kortikosteroidy se aplikuji na kuzi denné, obvykle nékolik tydnd. Tato 1é¢ba vyzaduje
sou¢innost pacienta, ptipadné jeho rodiny ¢i blizkych. U nékterych nepohyblivych, nemohoucich

pacientl s ¢etnymi dal$imi nemocemi je nutné, aby 1ébu provadéla v domacim prostiedi zdravotni
sestra. Lécba se postupné vysazuje béhem 3 az 4 mésicu a dale pokracuje pramérné 10 az 12 mésica.

Pozor — nemoc se miiZze kdykoliv vratit!

V nékterych piipadech mohou byt kortikosteroidy podavany celkové (ve formé tablet, nebo infuzi).
Jiné zplsoby 1écby se pouzivaji, pokud kortikosteroidni 1écba neni u¢inna (pacient je tzv. rezistentni
ke kortikosteroidim, coz je velmi vzacné) nebo pokud se nemoc vraci po ukonceni nebo snizeni davek
kortikosteroidl (pacient je kortikosteroid-dependentni).

V téchto ptipadech se vyuzivaji imunosupresiva (1éky, které potlacuji tvorbu autoprotilatek), naptiklad
methotrexat nebo azathioprin (Imuran®), mykofenolat mofetil (CellCept®), ale také doxycyklin
(Doxyhexal®). Tyto léky mohou byt velmi uzite¢né pro omezeni davek kortikosteroidii v ptipadé
navratu onemocnéni.

Miize byt psychologicka podpora uZite¢na?

Ano. Psychologicka podpora mize byt vhodna na za¢atku onemocnéni nebo u jeho zavaznych forem,
kdy nemoc vyrazné ovliviiuje kvalitu Zivota pacienta.

Je moZné tomuto onemocnéni predejit?

Ne. Vzniku onemocnéni nelze predchazet. Onemocnéni je Cast€j$i u pacientd s neurologickymi
chorobami, mohou je spustit i nékteré 1éky.

ZIVOT S BULOZNIM PEMFIGOIDEM

Lidé s timto onemocnénim mohou trpét ztratou chuti k jidlu, ibytkem na vaze a poruchami spanku,
zejména kvili silnému svédéni. To se Casto déje na zacatku onemocnéni, kdy neni diagnoza jeste
stanovena.

Kdy?z je pacient 1éen a nemoc je ,,pod kontrolou®, vraci se jeho kaZzdodenni Zivot do ptivodniho stavu.
Ptipadné omezeni mtze byt spojeno s lécbou a jejimi moznymi nezddoucimi ucinky.



Lécba jinymi léky z dGivodu jiné nemoci obecné neni kontraindikovana, ale je vhodné zkontrolovat
mozné nezadouci interakce s kortikosteroidy a/nebo imunosupresivy (tj. kombinace 1€kd, které se
nedoporucuji).

s

Detailnéjsi informace o doporuceni pro kazdodenni Zivot najdete v dal$im informacnim listu.

KDE MUZETE BYT LECENI?

Lécba buldzniho pemfigoidu spada do specializovanych center, ktera maji s onemocnénim zkusSenosti.
Obvykle se jedna o dermatologické pracovisté ve fakultni ¢i krajské nemocnici. Fakultni nemocnice
u sv. Anny v Brné€ je univerzitni pracovisté a specializované centrum pro diagnostiku a 1é¢bu tohoto
onemocnéni na evropské urovni. Onemocnéni Casto vyzaduje multioborovou spolupraci s jinymi
specialisty (oftalmolog, otorhinolaryngolog, stomatolog, gastroenterolog, gynekolog). Dlouhodobé
podavani vysokych davek kortikosteroidi mulize mit fadu nezadoucich wcinkd, jako je zvySeni
krevniho tlaku, cukrovka, ¢i odvapnéni kosti vedouci k osteopordze, proto je Clenem
multidisciplinarniho tymu 1 prakticky 1ékai ¢i internista. N&kdy je vhodna spoluprace
s fyzioterapeutem a dietni sestrou.

KDE ZiSKAT DALSI INFORMACE?
V ramci Ceské republiky:
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna a nediagnostikovana kozni onemocnéni

I. dermatovenerologicka klinika, Fakultni nemocnice u sv. Anny v Brné¢, Pekaiska 664/53, 602 00
Brno

(je soucasti European Reference Network on Skin disorders (ERN Skin) - Evropska referencni sit’
pro vzacna a nediagnostikovana kozni onemocnéni)

V ramci Evropy:

Francouzské pacientské sdruZeni:
Association Pemphigus Pemphigoide France
http://www.pemphigus.asso.fr

Weby o vzacnych onemocnénich:
http://www.orpha.net
http://www.maladiesraresinfo.org

Informace o 1é¢bé kortikosteroidy:
http://www.cortisone-info.fr

Informacni letdk vznikl za spoluprace s Evropskou referencni siti pro vzacnad kozni onemocnéni
(European Reference Network for Rare Skin Diseases).

Zpracovali: Brezinova E., Marvanova E., Karaba R., Jedlickova H., 2026.
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