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INFORMACE PRO PACIENTY S PEMFIGUS VULGARIS

Viézena pani, vaZeny pane,

tento informacni list ma za cil poskytnout Vam informace o pemfigus vulgaris. Nenahrazuje Iékatskou
konzultaci. Jeho ucelem je podpofit dialog mezi Vami a VaSim lékafem. Nevahejte 1ékate pozadat
o vysvétleni bodi, které Vam nejsou dostatecné jasné, a o doplijici informace tykajici se Vaseho
konkrétniho ptipadu.

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 prizpisobené VaSemu
zdravotnimu stavu.

ONEMOCNENTJ
Co je to pemfigus?

Pemfigus je skupina vzacnych onemocnéni s tvorbou puchyiti na kazi a sliznicich. Onemocnéni
je autoimunitniho ptivodu, coZ znamenda, Ze télo produkuje protilatky proti vlastnim strukturam.
U pemfigu dochazi k produkci autoprotilatek proti vlastni kGzi a/nebo sliznici. Pemfigus
je charakterizovan pfitomnosti bolestivych puchyii a povrchovych ran (erozi) na kuzi
a/nebo sliznicich (Usta, nos, hrdlo, o¢i, jicen, genital, kone¢nik). Postizeny mohou byt jen nékteré
oblasti kiize ¢i sliznic.

Jedna se 0 vaZné onemocnéni?
V nékterych piipadech jde o vazné onemocnéni, které vyzaduje dlouhodobou 1é¢bu.
Jaka je pri¢ina onemocnéni?

Konkrétni spoustéci faktory onemocnéni nejsou vétsinou zndmy. Onemocnéni mize byt navozeno
vyrazné stresujici udalosti, v nékterych piipadech muze vzniknout v souvislosti s uréitymi 1éky. Roli
hraje geneticka predispozice jedince.

Kdo mizZe byt postiZen?

Pemfigus postihuje osoby viech vékovych kategorii, etnického piivodu & pohlavi. Cast&ji jsou vsak
postizeni lidé ve véku 30-60 let. Vyskyt je stejny u muzii i Zen.

Jak casté je toto onemocnénim?

Pemfigus vulgaris je velmi vzacné onemocnéni, jehoz vyskyt v Evropé je 6 novych piipada
na 1 milion obyvatel za rok.

Existuji rizné formy pemfigu?

Ano. Jedna se o skupinu onemocnéni, rozliSujeme nékolik forem pemfigu:



1) Pemfigus wvulgaris, PV (nejcastéjsi, tvoii se bolestivé puchyfe na kizi a sliznicich,
vétsinou zacina v duting ustni)

2) Pemfigus foliaceus (mirny typ, bez postizeni sliznic, ter¢iky kryté Supinou v mistech
bohatych na mazové zlazy — hrudnik, stfedni ¢ast zad, obliéej, kstice)

3) Pemfigus vegetans (je variantou PV svyrustky — tzv. vegetacemi Vv oblasti podpazi
a trisel)

4) Pemfigus paraneoplasticus (extrémné vzacny typ, vznikd v souvislosti s nadorovym
onemocnénim)

Jak lIze vysvétlit piiznaky onemocnéni?

Puchyte jsou dtsledkem poruchy imunitniho systému. Té&lo tvofi autoprotilatky proti desmozomim
(bilkovinam zodpovédnym za spojeni koznich bungk - keratinocytu), které ni¢i. Kozni bunky se pak
od sebe oddeluji, coz vede k tvorbé puchyte. Krytba puchyte je kiehka, puchyte proto snadno praskaji
a tvori se mokvajici povrchové rany (eroze).
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Obr. epidermalni puchyt u pemfigu
(dle C.Prost-Squarcioni)

Je toto onemocnéni infek¢éni?
Ne, onemocnéni neni nakazlivé.
Je onemocnéni dédi¢né?

Pemfigus neni dédi¢né onemocnéni, i kdyZ existuje geneticka predispozice k rozvoji onemocnéni.
Nekteré geny predurcuji organismus k vétsi nachylnosti k pemfigu, avsSak i u lidi s témito geny
je riziko vyvolani nemoci velmi nizké. Dédi¢né formy v rdmci rodin jsou extrémné vzacné a neni
duvod, aby se rodinni ptislusnici geneticky testovali.

Jak se onemocnéni diagnostikuje?
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Diagnbza se stanovuje na zakladé klinického obrazu (vzhled, pocet, umisténi puchyit a erozi),
histologického vysetieni s piimou imunofluorescenci (v lokalni anestezii se odebere vzorek kuze
z okraje puchyie - biopsie) a autoprotilatek (odbér krve). Diagnostika, 1écba a sledovani tohoto
onemocnéni patii vyhradné do rukou zkuSeného atestovaného dermatologa ve specializovaném centru.



Jaky je pribéh onemocnéni?

Pemfigus se vyviji v priabéhu ¢asu s ndhlymi opakovanymi vzplanutimi, a pokud se nelé¢i, mize mit
tézky pribéh. Po zhojeni puchyit mohou na kuzi zistavat barevné skvrny, nikoli jizvy. Pii zahajeni
1é¢by prestanou puchyfe a eroze vznikat obvykle béhem 2—4 tydnd. Onemocnéni je ,,pod kontrolou‘ a
davky 1€kt se postupné snizuji. Déale je nutnd dlouhodobd udrzovaci 1é¢ba (nékolik let), aby se
predeslo navratu onemocnéni. Pro tézké formy pemfigus vulgaris mame k dispozici biologickou 1é¢bu,
ktera také vyznamné oddaluje navrat onemocnéni a snizuje celkovou davku imunosupresivnich 1éku.
Pied stanovenim diagnozy a zahajenim 1é¢by je vétsinou nutna hospitalizace. Kozni/slizni¢ni postizeni
muze byt rozsahlé, infikované, silné bolestivé, coz vyzaduje specializované oSetiovani a 1écbu.
Postizeni v Ustech a hltanu mize ztézovat piijem potravy. KdyZ je onemocnéni stabilizovano - ,,pod
kontrolou®, sledovéni probihd jiz ambulantné.

LECBA, PECE, SLEDOVAN{
Jaka je 1écba?
Lécba pemfigu je G¢inna a obvykle probiha ve 2 fazich:
- Podateéni 1écba: podavaji se vysoké davky 1éki, aby se zastavil postup onemocnéni a doslo
ke zhojeni postizenych mist.

- UdrZovaci 1écba: slouzi k udrzeni remise (klidové faze) onemocnéni a obvykle pokracuje
nékolik let.

Pocatecni 1écba vétSinou spociva v podavani systémovych kortikosteroidii samotnych nebo v
kombinaci s imunosupresivnim lékem (blokujicim tvorbu autoprotilatek), nejcastéji rituximabem
(Mabthera®, Rixathon®), nebo azathioprinem (Imuran®), méné casto mykofenolat mofetilem
(CellCept®). Davky imunosupresiv se potom velmi pomalu snizuji, aby se pifedeSlo navratu
onemocnéni.

Lokalni 1é¢ba kortikosteroidy (ve formé& krému nebo roztoka k vyplachim tst) mize velmi pomoci
urychlit hojeni a zlepsit komfort pacienta. Pii bolesti je vhodné pouzivat analgetika (Iéky proti bolesti).

Ukonceni udrzovaci 1é¢by by mélo byt vzdy konzultovano individualné s dermatologem. Pfed¢asné
nebo neuvazené vysazeni lécby obvykle vede k navratu onemocnéni a nutnosti 1é¢bu znovu zahajit.

Miize byt psychologicka podpora uzite¢na?

Ano. Psychologicka podpora mtze byt vhodna pfedevSim na pocatku onemocnéni nebo pii jeho
téz8im prubehu, pokud nemoc vyrazné ovliviiuje kazdodenni Zivot pacienta.

Je mozZné tomuto onemocnéni predejit?

Ne. Vzniku onemocnéni nelze zabranit. Dilezitd je véasnd diagnéza. Onemocnéni miZe byt
provokovano léky nebo infekcemi.

ZIVOT S PEMFIGEM

Obecné plati, ze pokud je onemocnéni 1é¢bou stabilizované, kazdodenni zivot pacienta se prakticky
nijak neméni, krom€ omezeni vyplyvajicich z 1écby a moznych nezadoucich ucinkda.
Lécba jinymi 1éky z divodu jiné nemoci obecné neni kontraindikovéna, ale je vhodné zkontrolovat



mozné nezadouci interakce s kortikosteroidy a/nebo imunosupresivy (tj. kombinace 1éku, které se
nedoporucuji).

s

Detailnéjsi informace o doporuceni pro kazdodenni zivot najdete v dal§im informacnim listu.

KDE MUZETE BYT LECENI?

Lécba pemfigu spada do specializovanych center, kterd maji s onemocnénim zkuSenosti. 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 drovni. Onemocnéni ¢asto vyzaduje multioborovou spolupraci s jinymi specialisty
(oftalmolog, otorhinolaryngolog, stomatolog, gastroenterolog, gynekolog). Dlouhodobé podavani
vysokych davek kortikosteroidit mize mit fadu nezadoucich ucinku, jako je zvySeni krevniho tlaku,
cukrovka, ¢i odvapnéni kosti vedouci k osteopordze, proto je ¢lenem multidisciplindrniho tymu
i prakticky 1ékaf ¢i internista. Nékdy 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 referen¢ni sit’
pro vzacna a nediagnostikovana kozni onemocnéni)

V rédmci 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 letak vznikl za spoluprdce s Evropskou referencni siti pro vzdacnd koini onemocnéni
(European Reference Network for Rare Skin Diseases).

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