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Informacni list pro pacienty se slizni¢nim pemfigoidem
(jizvici pemfigoid, ziskana epidermolysis bullosa, linearni IgA dermato6za
s postiZenim sliznic)

Vézend pani, vaZeny pane,

tento informacni list mé za cil poskytnout Vam informace o slizni¢nim pemfigoidu. Nenahrazuje
l1ékatskou konzultaci. Jeho Gcelem je podpofit dialog mezi Vami a Vasim 1ékafem. Nevahejte
1ékate pozadat o vysvétleni bodl, které Vam nejsou dostatecné jasné, a o dopliujici informace
tykajici se Vaseho konkrétniho pripadu.

Informace obsazené v tomto letdku nemusi byt plné pfizplisobeny Vasi situaci. Je dulezité
si uvédomit, ze kazdy pacient je jiny. Pouze Vas lékat mize poskytnout informace ptizpiisobené
VaSemu zdravotnimu stavu.

ONEMOCNENI

CO JE SLIZNICNI PEMFIGOID ?

Pojem slizni¢ni pemfigoid zahrnuje nékolik Gzce ptibuznych onemocnéni, jako jsou jizvici
pemfigoid (CP) o¢i a sliznic, obdobné ptiznaky ma i ziskand epidermolysis bullosa (EBA)
nebo linearni IgA dermatoza s postizenim sliznic.

Jednd se o0 autoimunitni onemocnéni, coz znamena, ze t€lo v disledku poruchy imunitniho
systému® vytvari protilatky namifené proti vlastnim sliznicim nebo kiizi (autoprotilatky).

* Imunitni systém: soubor obrannych mechanismi organismu (zejména bilé krvinky a protilatky),
které za normdalnich okolnosti umoziuji rozpoznat vlastni tkané a branit se cizorodym vlivim
(napt. mikroorganismtiim). U tohoto onemocnéni se imunitni systém myli a chybné napada ktzi
a/nebo sliznice.

JSOU TATO ONEMOCNENI ZAVAZNA?

Zavaznost zavisi na tom, které sliznice jsou postizeny. PostiZzeni o¢i, hrdla nebo jicnu muze byt
velmi vazné. Ve vSech piipadech je nutna dlouhodoba lé¢ba.



JAKE JSOU PRIZNAKY SLIZNICNIHO PEMFIGOIDU ?

1 — Aktivni l1éze

Jak jiz nazev napovida, projevy se u slizni¢niho pemfigoidu vyskytuji pfevazné nebo vyhradné
na jedné C¢i vice sliznicich. Sliznice jsou postizeny v tomto potfadi podle Ccetnosti:
dutina ustni, spojivky o¢i, oblast ORL (ucho-nos-krk / hltan-hrtan), kone¢nik, genitalni oblast,
jicen, mocova trubice a pradusnice.

Ptiznaky zavisi na postizené sliznici, napiiklad:

nehojici se afty,

krvaceni, nepohodli pfi ¢isténi zubl a/nebo pfi jidle pti postizeni Ustni sliznice,

bolestivé polykani,

suchy kaSel a zména hlasu pfi postizeni hrdla (hrtanu),

v ocich byva onemocnéni Casto nebolestivé a zpoCatku miize ptfipominat prosty zanét
spojivek

Na kiizi se obvykle objevuji napjaté puchyte, obklopené normalni kizi. Nekdy jsou velmi malé.
Tyto vétsi ¢i mensi puchytfe mohou nékdy rychle prasknout a pacient si jich ani nemusi v§imnout,
zustavaji pouze ranky (eroze).

2 —Jizvy

Projevy se hoji za vzniku jizev (fibrézy), které mohou nékdy trvale poskodit postiZenou sliznici.
Tyto jizvy mohou mit zavazné nasledky, zejména v oblasti o¢i a hrdla (hrtanu). Na ktzi zistavaji
po zhojenych projevech svétlejsi, vkleslé jizvy, nékdy s drobnymi bilymi cystami (milia).

JAKA JE PRICINA?

Slizni¢ni pemfigoid je autoimunitni onemocnéni zplUsobené autoprotilatkami, které naruSuji
funkci spojovacich struktur mezi povrchovymi vrstvami kize a sliznic. Pfi¢iny této poruchy
imunitniho systému nejsou dosud pfesné znamy. Vzacné mohou rozvoj onemocnéni vyvolat
nékteré 1éky.

KDO MUZE BYT POSTIZEN?

Slizniéni pemfigoid mize postihnout osoby jakéhokoliv véku, etnického piivodu i pohlavi.

JAK CASTE JE TOTO ONEMOCNENI{?

Jedné se 0 velmi vzacna onemocnéni (ptiblizné 1 novy pfipad na milion obyvatel ro¢né ve stiedni
a zapadni Evropé).

JAK SI VYSVETLUJEME PRIZNAKY?

Struktura kiize je velmi podobna struktufe sliznic vystylajicich usta, hrdlo, jicen, vicka, zevni
genital, koneénik a u nékterych pacientt také nos a hrtan. Nejsvrchngjsi vrstva kiize



se nazyva epidermis, pod ni se nachazi dermis. Slizni¢ni pemfigoid je autoimunitni onemocnéni
zpusobené autoprotilatkami. Tyto protilatky vyvolavaji oddéleni pokozky (epidermis) od dermis,
coz vede ke vzniku puchyfd naplnénych tekutinou. Tyto puchyfe vznikaji v misté zvaném
dermoepidermalni junkce, nebo také oblast bazalni membréany.

JSOU TATO ONEMOCNENI NAKAZLIVA?

Ne, tato onemocnéni nejsou nakazliva.

JSOU DEDICNA?

Slizniéni pemfigoid neni dédi¢ny, i kdyz existuje geneticka predispozice. Nékteré geny mohou
vytvéfet nachylnost k rozvoji onemocnéni, avSak i u jejich nositelil je riziko vzniku nemoci velmi
nizké. Vyskyt uvice ¢lend rodiny je extrémné vzacny a neni divod znepokojovat rodinné
ptislusniky. Genetické testovani neni nutné.

JAK SE ONEMOCNENI DIAGNOSTIKUJE?

Dermatolog hodnoti vzhled, pocet a lokalizaci puchyit a odérek (klinické vySetieni). PostiZzeni
o¢i, ust a krku hodnoti oftalmolog, stomatolog a ORL 1ékar.

V lokalni anestezii se odebiraji dva vzorky kiize nebo sliznice (biopsie), které umoziiuji:

e urCit hloubku oddé¢leni vrstev sliznice/ktize auroven vzniku puchyie (histologické
vySetieni),

e prokazat autoprotilatky  napadajici  strukturu  bazalni  membrany  (pfima
imunofluorescence) - vySetieni (pouze ve specializovanych laboratofich) umoziiuje
presné lokalizovat autoprotilatky a odlisit jednotlivé typy autoimunitnich puchyinatych
onemocnéni.

Specialni krevni testy mohou stanovit typ a mnozstvi autoprotilatek — nepfima imunofluorescence
(nejcastéji metodou ELISA).

JAKY JE PRUBEH ONEMOCNENI{?

Onemocnéni probiha v opakovanych cyklech vzplanuti a klidu a bez 1é¢by mutize byt zavazné.
Po vymizeni puchyii zlstavaji jizvy a nékdy milia, ktera se mohou ¢asem ztratit.

Po zahgjeni 1éCby (tzv. Gitocné/indukeéni 1é¢be) se behem nékolika tydnli az mésic prestanou
tvofit nové puchyie a eroze. Onemocnéni je poté povazovano za kontrolované a davky léki
se postupné snizuji. Udrzovaci 1é¢ba je nutna po nékolik let, nékdy celozivotné, aby se predeslo
navratu nemoci.

LECBA, PECE A SLEDOVANI

Existuje uc¢inna lécba?

Ano, ucinna 1é¢ba existuje. Lécba obvykle probiha ve dvou fazich:



1. Uvodni (indukéni) 16¢ba — vysoké davky légiv k zastaveni aktivity onemocnéni
2. UdrZovaci lécba — dlouhodobé udrzeni klidové faze onemocnéni

Vzhledem k moznému postiZeni vice sliznic je 1é¢ba multidisciplinarni. Dermatolog koordinuje
péci a spolupracuje s dalsimi odborniky (oftalmolog, ORL, stomatolog, proktolog,
gastroenterolog, gynekolog).

V celkové 1€Cbé se pouzivaji tato 1€Civa:

e dapson (Disulone®)
o doxycyklin

Vyse uvedend léCiva nezastavi tvorbu autoprotilatek, ale zmirfiuji zanétlivé postizeni, které
autoprotilatky vyvolavaji.

U té€zkych forem (zejména ocni a laryngealni postiZzeni) se pfidavaji imunosupresiva (rituximab,
cyklosporin, mykofenolat mofetil), ktera dokazi zastavit tvorbu autoprotilatek.

Kratkodob&é mohou byt nutné systémové kortikosteroidy, zejména u tézkych ptipada s vyraznym
zanétlivym doprovodem ¢i zavaznym postizenim hrtanu a/nebo oé¢i. Lokalni kortikosteroidy
(krémy, roztoky k vyplachtim, oéni kapky) mohou zlepsit komfort pacienta. Vhodna je i 1é¢ba
bolesti.

V pocate¢nich fazich muze byt nutna hospitalizace.

JE VHODNA PSYCHOLOGICKA PODPORA?

Ano, zejména na zacatku onemocnéni nebo u tézkych forem s vyznamnym dopadem na kvalitu
zivota.

LZE ONEMOCNENI PREDCHAZET?

Ne, t€émto onemocnénim nelze piedchazet.

ZIVOT SE SLIZNICNIM PEMFIGOIDEM

Projizveni o¢nich spojivek je bohuzel nevratné. Ale pii véasné 1é€bé a dobré odpovédi na terapii
nebyva kazdodenni zivot vétSinou omezen, kromé lokalniho osetfovani a moznych nezadoucich
ucinkt celkové 1écby.

Z4dna sou¢asné podavana 1é¢ba neni vyslovené kontraindikovéna, ale je tfeba kontrolovat mozné
interakce s kortikosteroidy a imunosupresivy.

Pii postizeni dutiny ustni je doporucena pecliva ustni hygiena.



KDE SE LECIT?

Lécba téchto onemocnéni spada do specializovanych center, kterd maji s piislusnymi
onemocnénimi zkusenosti. Obvykle se jedna o dermatologické pracovisté ve fakultni ¢i krajské
nemocnici. Fakultni nemocnice u sv. Anny v Brn¢ je univerzitni pracovisté a specializované
centrum pro diagnostiku a l1écbu téchto onemocnéni na evropské trovni. Onemocnéni Casto
vyZaduje multioborovou spolupraci s jinymi specialisty (oftalmolog, otorhinolaryngolog,
stomatolog, gastroenterolog, gynekolog). Lé¢ba mize mit fadu nezadoucich G¢inkd, proto je
¢lenem multidisciplinarniho tymu i prakticky lékar ¢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 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 letdik vznikl za spoluprdace s Evropskou referencni siti pro vzdcnd kozni onemocnéni
(European Reference Network for Rare Skin Diseases).

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