39. Pemphigus
· = recidivující autoimunitní vleklé onemocnění s tvorbou INTRAEPIDERMÁLNÍCH puchýřů na kůži i na sliznicích
· hlavně starší osoby 
· Nesvědí (x od pemfigoidu, Duhringu) 
· puchýře vznikají akantolýzou (ztráta soudržnosti keratocytů), tu vyvolávají autoprotilátky proti adhezivnímu proteinu keratinocytů (mohou se prokázat imunofluorescencí)
· Pemphigus vulgaris
· = získaná bulózní dermatóza neznámé etiologie
· nejčastější forma, protilátky proti desmogennímu glykoproteinu i ze skupiny kadherinů
· KO 
	začíná obvykle vznikem necharakteristické eflorescence – BEZ výrazné predilekce
	během několika týdnů dochází ke generalizaci velkých plihých puchýřů (intraepidermální akantolytický puchýř) s čirým obsahem, puchýře se kalí, puchýř praskne a vznikají rozsáhlé bolestivé erodované plochy – ty splývají, vlhnou, pokrývají se krustami, infikují se a následkem bakteriální infekce nasládle páchnou
	okolí se zánětlivě mění a impetiginizuje
	hojí se z centra a velmi pomalu
	většinou je postižena i dutina ústní
	Nikolského příznak: při tlaku prstem na zdánlivě zdravou kůži se tato shrne jako slupka broskve
	Nepřímý Nikolského příznak – tlakem na plihý puchýř se jeho obsah tlačí pod okolní kůži
· Diagnóza: Tzanckův test, kdy stěr ze spodiny a obsahu puchýře prokáže akantolýtické keratinocyty
· Terapie:
	v první fázi vysoké dávky kortikoidů
	imunosupresiva (azathioprin, cyklofosfamid)
	protizánětlivé látky
	imunomodulační látky
	bez terapie dříve končil pemphigus po několika měsících smrtí

· Pemphigus vegetans
· chronická forma
· typ:
	vezikulózní :Neumannův 
	pustulózní: Hallopeau
· v intertriginózní lokalizaci setvoří ve formě erozivních špinavě povleklých ložisek s hyperkeraticko-papilomatózním povrchem
· často nasedá kandidová infekce

· Pemphigus herpetiformis
· drobné i větší puchýře na povrchu erytematózních až urtikariárních, silně svědících či pálících ložisek

· Pemphigus foliaceus
· vzácnější forma
· protrahovaný průběh
· tvorba protilátek proti desmogleinu I vedoucí k subkorneálních lokalizaci akantolytických puchýřů
· KO :
	nejčastěji postižena horní část těla: obličej kštice, hrudník, horní část zad
	vlhnoucí, krustózní ložiska splývající do větších, někdy erodovaných, ploch
	splynou – li = erytrodermie	

· Pemphigus erythematosus
· = chronická, více ohraničená, mírnější forma
· stejné protilátky (+ proti bazální membráně a jádru) a lokalizace jako foliaceus
· KO: chronická forma, podobný obraz jako pemphigus foliaceus

· Pemphigus paraneoplasticus
· doprovázejí maligní lymfomy, velké množství autoprotilátek
· KO: nehojící se bolestivé eroze na sliznicích, polymorfní ložiska na kůži, vakuolizace bazálních buněk, spongióza a exocytóza
· Terapie:  špatně odpovídá na léčbu kortikoidy a imunosupresivy, pomáhá odstranění nádoru
· Pemphigus igA
· chronické onemocnění s výsevem pustul v anulárních ložiscích s vyvýšenými okraji s tendencí ke splývání
· [bookmark: _GoBack]2 formy: subkorneální pustulózní dermatóza a intraepidermální neutrofilní dermatóza
· fragilní puchýřky nebo pustuly na erytematózní olupující se kůži
· postiženy velké kožní záhyby a trup
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