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Predmluva

Kniha Toxickd epidermadlni nekrolyza v kontextu zdvaznych buléznich onemocnéni si
klade za cil pfinést uceleny prehled tohoto velmi vzacného stavu v chapani rozmanitého
spektra rtiznych systémovych onemocnéni s kozni manifestaci.

Problematika samotnych ,,dermatologickych katastrof “ neboli zavaznych bul6znich
onemocnéni se dnes stava stale aktualnéj$im tématem. Pfi zvySujicim se poctu 1é¢iv,
kterd jsou dnes zavadéna do klinické praxe, nartista také pravdépodobnost rozvoje
polékovych dermatologickych reakei nejriiznéjsiho charakteru. Nejzavaznéj$im sta-
vem z této pomérné heterogenni skupiny onemocnéni je pravé toxicka epidermalni
nekrolyza (TEN).

Kniha je zaméfena na praktické aspekty v oblastech jako patofyziologie, diagnos-
tika, infekéni komplikace, lokalni a systémova terapie u pacientt s touto diagnézou.
Nicméné diskutovany jsou také pribuzné syndromy ze skupiny zavaznych buldznich
stavil. Vzhledem k tomu, Ze soucasné povédomi odborné vefejnosti o syndromech
ze skupiny téchto onemocnéni je velmi omezené, miize nase kniha napomoci snazsi
orientaci v této velmi komplikované problematice. Protoze za uspé$nou terapii kaz-
dého z pacientti s TEN stoji vzdy vysoce erudovany, a hlavné multidisciplindrni tym
odborniki, je tato monografie uréena jak pro $iroké spektrum riznych postgradualnich
odbornosti, tak také pro pregradudlni studenty lékarskych a farmaceutickych fakult.
Vérim, ze ptibliZzeni této problematiky riznym odbornostem, které se mohou s TEN
ve své klinické praxi setkat, miize vést k véasnému rozpozndni signalni manifestace
akrychleji indukované efektivni terapii. Jen tak Ize sniZit riziko umrti u téchto pacienta.

prof. MUDr. Bretislav Lipovy, Ph.D., MBA, LL.M.
Praha 2024
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Uvod
Bretislav Lipovy

Toxicka epidermalni nekrolyza predstavuje vzacné a Zivot ohrozujici onemocnént, které
se manifestuje riizné rozsahlou kozni exfoliaci. Podminkou pro klinické stanoveni této
diagnézy je minimalni rozsah kozni exfoliace 30 % celkové plochy povrchu téla (total
body surface area, TBSA). Velmi ¢asto byvaji postizeny také sliznice. Toto onemocnéni
se muze rozvinout v jakémkoliv véku (u déti ma vétsinou lepsi prognozu) a vyskytuje
se u obou pohlavi, mirné ¢astéji u zen.

Ptestoze od prvniho popisu tohoto syndromu uplynulo jiz sedm dekad, stale neni
kompletné objasnéna jeho patofyziologicka podstata. Tato skute¢nost se nasledné odrazi
na mnohdy problematické terapii, coz se projevuje velmi vysokou letalitou oscilujici
v rozmezi 30-80 %.

Je nutno poznamenat, ze za poslednich 20 let byly zaznamenany dil¢i uspéchy zejmé-
na na poli lokdlni terapie, dosazené zavedenim novych syntetickych ¢i biosyntetickych
koznich kryti. Progrese v cilené systémové terapii je ovsem v nedohlednu. S trochou
nadsazky se da fici, ze ¢im vice o TEN vime, tim sloZitéjsi se pro nas tento syndrom zda
byt. Dodnes nebyl v klinické praxi pevné etablovan spolehlivy terapeuticky koncept,
ktery by prokazal svou vyraznou efektivitu vii¢i zakladnimu onemocnéni, tedy v zasta-
veni propagace lokalnich a systémovych zmén, a zarovenl by minimalné kompromitoval
funkci imunitniho systému redukovat vyskyt infek¢nich komplikaci.
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1  Historie zavaznych buléznich onemocnéni
Bretislav Lipovy, Hana Jedlickova

KdyZ v roce 1866 Ferdinand von Hebra poprvé popsal erythema multiforme jako
onemocnéni, které je charakterizovdno vyraznymi koznimi erupcemi vzhledem na-
padné pripominajicimi duhovku, odstartoval tak postupnou identifikaci jednotlivych
syndromu velmi komplikované kapitoly zavaznych buléznich onemocnéni. Historie
téchto onemocnéni je také velmi tzce spjata s ¢eskymi zemémi. V roce 1878 baron
Gottfried Ritter von Rittershain popsal (béhem deseti let) napadné podobné kozni
projevy u 297 déti z détského domova. Sam toto onemocnéni pojmenoval ,,derma-
titis exfoliativa“ nebo také ,,pemphigus neonatorum® Zda se ovSem, Ze epidemie
pemphigus neonatorum byly zaznamendny daleko dfive v riiznych mistech Evropy.
V roce 1834 Rigby popsal, pravdépodobné jako prvni, klinickou symptomatologii
podobnou s pemphigus neonatorum v Anglii. V pribéhu 19. stoleti byly zazname-
nany dal$i mensi epidemie tohoto onemocnéni ve Francii v roce 1850 (Lesseque
a Trousseau) nebo v Némecku v roce 1874 (Moldenhauer).

Samotnému Ritteru von Rittershainovi nebyla znama etiologie, nicméné se domni-
val, Ze toto onemocnéni spi$e nebude nakazlivé. K vyvraceni této domnénky doslo
v roce 1891, kdy Almquist izoloval u pacienta s timto onemocnénim kmen Staphylo-
coccus aureus. I pres relativiné dynamicky rozvoj poznani tohoto onemocnéni koncem
19. stoleti trvalo témér dalsich 80 let, nez v roce 1970 Melish a Glasgow objevili, Ze za
timto onemocnénim stoji ,.jakysi“ toxin produkovany kmenem koagulaza-pozitivniho
stafylokoka. Pojmenovali ho exfoliativni toxin (ET). V roce 2000 Amagai se svymi
kolegy popsali mechanismus ptsobeni ET na desmoglein-1 lokalizovany ve stratum
granulosum. V roce 2002 byly objeveny ¢tyfi odlisné sérotypy ET: ETA, ETB, ETC,
ETD. V roce 2019 byl popsan dalsi sérotyp ETE. Dnes je toto onemocnéni znamé jako
stafylokokovy syndrom oparené ktize (staphylococcal scalded skin syndrome, SSSS).

Stevenstiv-Johnsontiv syndrom (SJS) a TEN neboli Lyelltiv syndrom byly objeveny
az v prabéhu 20. stoleti. V roce 1922 popsali ameri¢ti pediatfi Albert Mason Stevens
a Frank Chambliss Johnson u dvou déti kombinaci novych projevi hore¢natého one-
mocnéni. Stav byl charakterizovan zavaznou purulentni konjunktivitidou, stomatiti-
dou, rozsdhlymi nekrézami v oblasti sliznic a koznimi lézemi, které oznacili jako ery-
thema multiforme-like. V roce 1950 vzhledem ke koznim projeviim Bernard Thomas
pojmenoval toto onemocnéni erythema multiforme major. V roce 1967 byl popsan
tzv. atypicky SJS, ktery se manifestoval pouze v oblasti sliznic bez postizeni kiize. Toto
onemocnéni ma daleko lep$i progndzu nez SJS, byva to typické onemocnéni détského
véku a vyvolavajicim faktorem je infekce Mycoplasma pneumoniae. V literatufe se
popisuje jako tzv. Fuchstv syndrom.

Prvni zminka o syndromu, ktery mohl odpovidat TEN, se objevila uz v roce
1939. Tehdy francouzsky dermatolog Debre spolu s kolegy popsal onemocnéni
»lerythrodermie bulleuse avec epidermolyse®. Teprve v roce 1956 poprvé popsal
skotsky dermatolog Alan Lyell diseminované bulézni onemocnéni u ¢tyf dospélych
pacienttl. V témze roce v Kapském Mésté Lang a Walker popsali identické ptipady
pacientti s TEN. Termin ,toxicka“ byl pouZivan v souvislosti s timto onemocnénim
proto, ze Lyell sam pfedpokladal pfitomnost jakéhosi toxinu v krevnim obéhu,
ktery je zodpovédny za klinické projevy, tedy epidermolyzu. Piivodce samotného
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toxinu tehdy nebyl zndm, Lyell se domnival, Ze ptivodcem mohou byt 1é¢iva (sulfon-
amidy a butazon) nebo infekce uréitymi kmeny stafylokoka. Proto pouzival také
terminy ,,staphyloccocal-induced toxic epidermal necrolysis“ nebo ,,drug-induced
scalded skin syndrome*. Tehdej$i medicina se svymi limity neumoznila potvrdit nebo
vyvratit jeho tvrzeni, proto zacal prevladat ndzor, Ze za rozvojem TEN mohou stat
mnohocetné stimuly. Lyell poté v roce 1979 pripustil, Ze se u dvou pacientt z roku
1956 s diagnézou mylil, a preklasifikoval TEN na SSSS. U zbylych dvou pacientil se
skute¢né jednalo o TEN.

Po mnoho let byl SJS hodnocen jako zévazna forma erythema multiforme major.
Teprve v roce 1993 byl ustanoven mezindrodné uznavany konsenzus, ktery jasné defi-
noval jednotlivé stavy (SJS, TEN, EM) zejména diky odli$né klinické manifestaci. Toto
déleni je platné dodnes.
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2 Aplikovana anatomie a fyziologie kiize
relevantni pro zavazna bulézni onemocnéni

Ivana Prackovd, Marek Joukal

Kiize (latinsky cutis, fecky derma) je nejvétsim organem téla, ktery pokryva cely povrch
organismu. Plocha kuze dosahuje pfiblizné 1,5-2 m? a jeji rozsah zélezi na télesné
vysce konkrétniho ¢lovéka. Uvadi se, Ze na dolni koncetiny pfipada asi 36 %, na horni
koncetiny 18-23 %, na trup 30-37 % a na hlavu s krkem pfiblizné 9-11 % z celkové
plochy ktize. Tloustka kiize je popisovana v rozmezi 1-4 mm, pfi¢emz v mistech, kde

pusobi nejvétsi tlak, je nejsilnéjsi. Jedna se zejména o kiizi na chodidlech a na dlanich.
Naopak nejtenci kiize je vyvinuta na o¢nich vickach.

2.1 Anatomicka stavba kuze

Kuze se sklada ze tfi zakladnich vrstev (obr. 2.1):

= pokozka - epidermis,

= $kdra - dermis,

= podkozni vazivo — hypodermis / tela subcutanea.

2.1.1  Epidermis

Epidermis je povrchova vrstva kize slozena z bunék zvanych keratinocyty, které spo-
le¢né vytvéareji mnohovrstevny dlazdicovy rohovatéjici epitel. Na histologickém fezu
epidermis mizeme smérem z hloubky k povrchu rozlisit pét vrstev — stratum basale,
stratum spinosum, stratum granulosum, stratum lucidum a stratum corneum. T¥i nej-
spodnéjsi vrstvy - stratum basale, stratum spinosum a stratum granulosum - tvori zivé
bunky keratinocyty, v povrchovéjsich vrstvach nachazime odumielé rohovatéjici bunky.

Tyto buniky jsou postupné odstranovany a nahrazovany bunikami ze spodnéjsich vrstev.

1. Stratum basale

Stratum basale je nejhlubsi vrstvou epidermis, ktera je tvofena keratinocyty ku-
bického ¢i cylindrického tvaru. Dale zde mizeme najit melanocyty, Langerhanso-
vy a Merkelovy bunky. Melanocyty jsou dendritické bunky nepravidelného tvaru
obsahujici specialni va¢kovité organely melanozomy, v nichz se tvoii a skladuje
pigment melanin. Po dplném vyplnéni melanozomu melaninem je tento vacek
transportovan za pomoci vybézkii melanocytu do okolnich keratinocytt. Shro-
mazdény melanin nad jadrem keratinocytu chrani DNA délici se bunky a zaroven
zajistuje zabarveni kiize.

Merkelovy bunky maji kulovity tvar a slouzi jako kozni mechanoreceptory za-
bezpecujici vnimani jemného dotyku. Nejvice Merkelovych bunék se u ¢lovéka
nachdzi v pokozce na briscich prstii.

Langerhansovy burnky jsou bunky imunitniho systému, které predstavuji asi
4-5 % bunééné populace pokozky. Tyto bunky jsou hvézdicovitého tvaru a maji
¢etné vybézky. Pomoci vybézkil zachytavaji antigeny, které nasledné fagocytuji.
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2. Stratum spinosum
Stratum spinosum je tvofeno nékolika vrstvami bunék kubického tvaru, které se
smérem k povrchu postupné oplostuji. Podobné jako ve stratum basale zde muze-
me najit melanocyty a Langerhansovy buriky. Stratum basale a stratum spinosum
(spole¢né se stratum germinativum) jsou zdrode¢nou vrstvou pro vznik novych
keratinocyttl, a zabezpecuji tak obnovu pokozky.

3. Stratum granulosum
Stratum granulosum je vrstva slozena z 1-3 fad plochych keratinocytii. Tyto bunky
obsahuji ve své cytoplazmé granula naplnéna keratohyalinem, ktery je prekurzorem
pro keratin. Keratinocyty v povrchové vrstvé stratum granulosum podléhaji bunééné
smrti, ztraceji jadro a organely. Nésledné vytvareji tenkou vrstvu stratum lucidum.

4. Stratum lucidum
Stratum lucidum tvori 1-2 vrstvy plochych nezivych bunék.

5. Stratum corneum

Stratum corneum piedstavuje 15-20 vrstev plné zrohovatélych keratinocytt
(syn. korneocytt), které jsou ploché a maji polygonalni tvar. Na nékterych ¢4s-
tech téla, napt. na chodidle, obsahuje stratum corneum az 100 vrstev bunék.
Tato vrstva je diilezitou bariérou proti vnéj$im vliviim a cizorodym organismim.
Soudasti stratum corneum je stratum disjunctum predstavujici vrstvu odlupu-
jicich se zbytki korneocytil ve formé $upinek nebo kozniho prachu. Od vzniku
keratinocytu az po jeho odloudeni v stratum corneum disjunctum uplynou asi
4 tydny. Tento proces probihé u zdravych lidi nepretrzité.

- stratum corneum

- stratum lucidum
- stratum granulosum

stratum spinosum

EPIDERMIS

- stratum basale
=~ stratum papillare

&

~- stratum reticulare

*~ plexus superficialis
(subpapillaris)

DERMIS

s O Gt e N {—
] L}
crista intermedia  ekrinni potni Zldza  papilla dermis

Obr. 2.1 Anatomicka stavba klze
Histologicky fez, kiize — epidermis, dermis. Barveno hematoxylinem-eozinem.
(z archivu autor()
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2.2 Dermoepidermalni spojeni, bazalni membrana

Spojeni mezi epidermis a dermis zabezpecuje bazalni membrana. SloZeni této membrany
lze pozorovat pod elektronovym mikroskopem. Popisuji se zde bazélni keratinocyty,
lamina lucida, lamina densa a sublamina densa. Lamina densa je vyznamna tim, ze
obsahuje kotvici fibrily tvorené kolagenem IV, které kon¢i ve stratum papillare dermis.
Sublamina densa zahrnuje kotvici fibrily z kolagenu VII. typu a svazky mikrofibril. Poru-
$eni jakékoliv soucasti bazalni membrany ma za nasledek vznik buléznich onemocnéni.

2.2.1 Dermis

Dermis je tvofena tuhym vazivem s elastickymi a kolagennimi vlakny. Jeji tloustka je
od 0,5 mm (ktiZe Sourku, kaze vi¢ek) do 2,5 mm (kiiZe na dlani, chodidle), v oblasti
zad dosahuje az 4 mm.

Dermis se skladd ze dvou vrstev:

1. Stratum reticulare
Stratum reticulare je hlubsi a silnéjsi vrstvou skary. Je tvofena hustymi svazky ko-
lagennich a elastickych vlaken.

2. Stratum papillare
Stratum papillare je vice povrchovou vrstvou, kterd je stejné jako stratum reticulare
tvorena hustymi svazky kolagennich a elastickych vlaken. Tato vrstva je bohatd na
fibroblasty, mastocyty, dendritické burky a leukocyty. Vybih4 proti epidermis rtizné
vysokymi vyvy$eninami - papillae.

Ve stratum papillare se nachazeji drobné hladké svaly mm. arrectores pilorum
upinajici se do vazivové pochvy vlasového folikulu. Kontrakce téchto svalil jsou za-
bezpeceny autonomnim nervovym systémem (ANS) a jsou pozorovatelné pri ochla-
zeni kiize a emocnich reakeich jedince. Funkce m. arrector pili je napfimovat folikul
s vlasem/chlupem.

Mezi stratum reticulare a stratum papillare se nachdzi cévni pleten plexus sub-
papillaris. Z této pletené vystupuji drobné vétve, které vstupuji do dermalnich papil.
Z téchto cév je vyzivovana epidermis. Kazda papila navic obsahuje volna nervova
zakondeni, ktera vedou bolest.

2.2.2  Hypodermis

Podkozi spojuje kuzi s hlub$imi vrstvami — napt. s fascii, perichondriem nebo peri-
ostem. Podkozni vazivo na hibetu ruky nebo vickach je ridké a kiize je zde posunlivd
proti podkladu. V mistech, kde je podkozi z hustého kolagenniho vaziva, se formuji
retinacula cutis. Tyto pevné vazivové pruhy zabezpecuji neposunlivé spojeni mezi
kizi a hlub$imi Gtvary. Tam, kde kize neni fixovana k podkladu, je podkozi prorostlé

v

tukovym vazivem, které vytvari tukovy polstar — panniculus adiposus. Nejsilnéjsi je
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v proximalni tfetiné stehen, v hyzdové oblasti a na brise. Tukovy pol§tar neni vyvinuty
v oblasti pohlavnich organti na labia majora / scrotum, clitoris/penis a v oblasti hlavy
na usnich boltcich, hibetu nosu a na o¢nich vickach. V podkozi je rovnéz mozné najit
podkozni tihové vacky - bursae synoviales subcutaneae. Jsou to drobné utvary vyplné-
né tekutinou tlumici tlak a tfeni v mistech, kde je kiize vystavena posuntim po kostech
a jejich vybézcich. Znalost téchto struktur je vyznamnd kvtili moznosti jejich zaniceni.

2.3  Cévni zasobeni kize

Cévni zasobeni zabezpecuji dvé pletené: plexus superficialis (plexus subpapillaris), ktery
se nachdzi mezi stratum reticulare a stratum papillare, a plexus profundus vytvoreny
mezi subcutis a dermis. Povrchovd i hluboka pleten jsou vzajemné propojeny. Z plexus
superficialis vystupuji drobné vétve, které se dostavaji pres dermalni papily do epidermis.

2.4 Inervace kuze

Kozni nervy obsahuji senzoricka a sympaticka vlakna. Senzorické kozni nervy zabez-
pecuji vnimani dotyku, bolesti, svédéni, tepla a chladu, sympaticka vlakna kon¢i na
koznich zlazach, cévach a mm. arrectores pilorum. Kazda oblast kaze lidského téla
je senzoricky inervovdna konkrétnim mi$nim nervem. Tyto ohranic¢ené oblasti na-
zyvame dermatomy (obr. 2.2). Kozni nervy vytvareji sité — povrchovy nervovy plexus
se nachazi mezi epidermis a dermis, hluboky nervovy plexus mezi dermis a subcutis.
Termindlni zakonceni axont senzitivnich neuront jsou bud volna, nebo opouzdrena.
Volna zakonceni slouzi jako receptory pro bolest. Mezi opouzdiend zakonceni patii
napt. Wagnerova—Maissnerova téliska (vnimani dotyku), Ruffiniho téliska (vnimani
tepla), Krauseho téliska (vnimani chladu), Golgiho-Mazzoniho téliska a Vaterova—Paci-
niho téliska (vnimdni tlaku).

2.5 Lymfaticky systém kiize

Lymfatické cévy se nachdzeji v hlubsich vrstvach kiize pod stratum papillare dermis.
Zalinaji zde jako slepé vychlipky, které po spojeni vytvareji lymfatické cévy ustici
do regionalnich lymfatickych uzlin.

2.6 Fyziologie kiize

Kiize ma nékolik velmi délezitych funkci. Je vyznamnou mechanickou bariérou vici
vnéj$imu prostredi a chrani jedince pred mechanickymi, chemickymi, fyzikdlnimi
vlivy, ultrafialovym zafenim a je dilezitou biologickou bariérou. Kyselé pH kozniho
filmu ptisobi proti bakteriim a buné¢né imunitni reakce bojuji proti intracelularnim
parazitim. KtiZe se podili na termoregulaci pocenim a naslednym odpatovanim vody.
Je velmi dilezitym smyslovym organem zprosttedkujicim informace o zevnim i vnitf-
nim prostredi. Pomoci mazovych zlaz produkuje maz vytvarejici na kazi ochranny
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Obr. 2.2 Dermatomy - senzitivni inervace kiize
(z archivu autord)

tukovy film. Potni zlazy produkuji pot, ktery je vyznamny pro termoregulaci a exkreci
nékterych toxickych latek. Melanocyty nachazejici se v kiizi syntetizuji melanin s foto-
protektivni funkci. V povrchovych vrstvach epidermis dochdzi vlivem UV zareni
ke vzniku vitaminu D. Kuze pfedstavuje nejvétsi imunologicky organ, nachazime
zde riizné imunokompetentni buniky, napriklad Langerhansovy buiiky, keratinocyty,
makrofagy, mastocyty a T lymfocyty.

2.7  Stépitelnost kiize

Na povrchu kiize byly stanoveny pomyslné linie probihajici vzdy ve sméru $tépitelnosti
ktize (obr. 2.3), ktera je dana orientaci kolagennich vlaken v dermis. Tyto ¢ary urcuji
smér vedeni koznich fezii a zabezpecuji nasledné hojeni rany bez napéti. Sméry fezu
stanovené timto zptisobem se pouzivaji, pokud to konkrétni situace dovoluje.
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Obr. 2.3 Linie Stépitelnosti kiize
(z archivu autort)

2.8  Princip vzniku vezikulobuldznich onemocnéni

Vezikulobuldzni onemocnéni kiize se projevuji vznikem dutych vystouplych utvart,
které jsou vyplnény tkanovym mokem. Podle velikosti téchto ttvart je délime na
puchytky (vezikuly) velké do 0,5 cm a puchyfe (buly) s rozméry nad 0,5 cm. Vezikulo-
bul6zni onemocnéni maji bohatou etiologii, ke vzniku puchyie mohou vést fyzikalni

Poskozeni nékteré z casti bazalni membrany (bazalni keratinocyty, lamina lucida,
lamina densa, sublamina densa) nebo mezibunéénych spojeni rovnéz zpiisobuje vznik
puchyfnatych onemocnéni. Pevnou soudrznost bunék v mezibunéénych spojenich
v ramci epitelu zabezpecuji desmozomy (macula adherens). Desmozom je diskovi-
ta struktura nachdzejici se na povrchu jedné bunky, ktera vytvari spojeni s obdob-
nou strukturou na bunce vedlej$i. Desmozom obsahuje transmembranové proteiny
kadheriny, které se spojuji s intermedidrnimi filamenty cytoskeletu bunky, a vytvareji
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tak pevnou vazbu. Dermoepidermadlni spojeni zabezpecuji struktury nazyvajici se
hemidesmozomy, které spojuji buniky bazalni vrstvy epidermis s tzv. kotvicimi fib-
rilami v oblasti stratum papillare dermis. Hemidesmozomy se li$i od desmozom
typem transmembranového proteinu, obsahuji integriny namisto kadherint. Ruzné
typy autoimunitnich buléznich onemocnéni vznikaji pravé piisobenim autoprotilatek
namifenym proti transmembranovym proteintim desmozomu a hemidesmozomd,
¢imz poskozuji spojeni bunék. Dle lokalizace ztraty spojeni a adheze bunék délime
autoimunitni bulézni onemocnéni na intraepidermalni (napf. pemphigus vulgaris,
pemphigus foliaceus, paraneoplasticky pemphigus) a subepidermaélni (napt. pemphi-
goid a jeho varianty, epidermolysis bullosa acquisita).
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3 Postaveni TEN v jednotlivych klasifikacnich
schématech

Bretislav Lipovy

Vzhledem k rozmanitosti klinické manifestace zavaznych buldznich onemocnéni exis-
tuje cela rada klasifika¢nich schémat, ktera si kladou za cil relativné komplikovanou
problematiku zpriehlednit. Pro dalsi icely snazsi orientace jsme vybrali dvé klasifikace.
Prvni je nejrozsitenéj$i mezi odborniky pecujicimi o popalené pacienty, druha je spise
dermatologicka a vychdzi z doporuceni RegiSCAR (European registry of severe cuta-
neous adverse reactions to drugs and collection of biological samples).

3.1 Déleni jednotlivych netermalnich koznich ztrat dle urovné,
v niZ dochazi k rozvolnéni ¢i separaci

Tato klasifikace reflektuje nejdilezitéjsi zavazné buldzni stavy feSené v popaleninovych
centrech v rznych castech svéta. Mezi né patfi pemphigus vulgaris (PV), bulézni
pemphigoid (BP), SJS, TEN, overlap TEN a SSSS. K témto staviim se pridavaji také
stavy jako dermalni vaskuldrni trombdza (napt. u meningokokové nebo streptokokové
sepse) s naslednymi koznimi projevy a nekrotizujici fasciitida ¢i myozitida. Dohromady
jde o skupinu stavt, které se oznacuji jako tzv. burn-like syndromy. Dle nazvu se jedna
o stavy, které svym klinickym projevem mohou imitovat popaleniny, ale chybi u nich
urazovy mechanismus.

Nasledné déleni mezi jednotlivymi burn-like syndromy nebo také netermalnimi
ztratami kozniho krytu je dano zejména vlastnim klinickym projevem a trovni, v niz
ke ztraté kozniho krytu dochazi. Toto rozdéleni je v praxi velmi dulezité a vyuzivané,
protoze dokaze podle jednotlivého onemocnéni identifikovat kozni defekt, ktery ma
potencial ke spontanni reepitelizaci, nebo naopak kozni defekt, ktery se bude muset
resit chirurgickou cestou, tedy nekrektomif avitalnich tkani a naslednym definitivnim
uzavérem, napt. dermoepidermalnim $tépem, lalokovou plastikou apod.

Déleni jednotlivych netermélnich ztrat kozniho krytu podle mista primarniho
postizeni je znazornéno na obrazku 3.1.

Jak z obrazku 3.1 vyplyvd, je TEN fazeny do skupiny spole¢né se SJS a overlap TEN.
Do této skupiny déle patiiiBP. Jedna se o nejhlubsi vrstvu poskozeni, kdy jesté mtizeme
vhodné vedenou lokalni péci dosahnout konzervativniho uzavéru rany. Pochopitelné
fazovy posun v hojeni rany bude pomalejsi a celkovy ¢as nutny k definitivnimu uzavéru
bude delsi, nez by tomu bylo v pripadé napt. SSSS.

Znalost urovné separace jednotlivych vrstev kiize u riznych burn-like syndromu
je také velmi dulezitd, zvlasté pro pochopeni podstaty pozitivity nebo negativity nej-
ruznéjsich klinickych znameni. Vycet téchto znameni je uveden v kapitole 8, ktera se
samostatné zabyva klinickou manifestaci.
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Exfoliativni a nekrotizujici netirazové ztraty kozniho krytu

parcialni ztrata Uplna ztrata Uplna ztrata kozniho krytu
kozniho krytu kozniho krytu s poskozenim hloubéji ulozenych struktur
intraepidermalni dermoepidermalni dermalni vaskularni nekrotizujici bakterialni
separace separace tromboza fasciitida myonekréza

toxicka epidermdlni .
purpura fulminans

stafylokokovy syndrom nekrolyza
opafené kize Stevensiiv—Johnsoniiv
pemphigus vulgaris syndrom

bulézni pemfigoid

<

s moznosti spontanni reepitelizace, N . - s
P pitelizace, bez moznosti spontanni reepitelizace
pokud nedojde ke konverzi rany

konzervativni postup vzdy nutno volit chirurgicky postup (nekrektomie, uzavér defektu)

Obr. 3.1 Jednotlivé stavy spadajici do skupiny netermdlnich ztrat kozniho krytu, klasi-
fikace s délenim dle mista primarniho postizeni

3.2 Déleni zavaznych buléznich onemocnéni dle RegiSCAR

V tomto ptipadé se jednd spiSe o klasifikaci dermatologickou. Polékové nezadouci reak-
ce postihujici kiizi jsou relativné casté. V literature se miizeme setkat s jejich oznacenim
jako CADRs (cutaneous adverse drug reactions). Ov$em jejich zavazné formy jsou
vzacné a zpusobuji zhruba 5 % vSech reakei v oblasti kiize. Pravé pro skupinu zavaznych
nezadoucich koznich reakei byl formulovan nazev SCARs (severe cutaneous adverse
reactions). Jde o podskupinu CADRs. Do skupiny SCARs patti, spolu s TEN a SJS, také
DRESS (polékova reakce s eozinofilii a systémovymi symptomy) / DIHS (Iéky vyvolany
hypersenzitivni syndrom) a AGEP (akutni generalizovand exantematdzni pustuldza).

Pro studium jednotlivych forem SCARs byl ustanoven mezinarodni vyzkumny
tym jiz v roce 1988. Postupnym vyvojem poznavani jednotlivych syndromt ze skupiny
SCARs pribyvali také specialisté z rtiznych obort. Vedle dermatologti a epidemiologti
§lo zejména o genetiky a imunology. Piivodni pojmenovani skupiny se zménilo na
EuroSCAR, ta ov§em pri dalsi participaci statti jako Jihoafrickd republika nebo Taiwan
musela projit pfejmenovanim na tzv. RegiSCAR, coz je nazev platny dodnes.
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Vazeni Ctenéfi, prave jste docetli ukazku z knihy Toxick& epidermalni nekrolyza.
Pokud se Vam ukazka libila, na nasem webu si miiZete zakoupit celou knihu.



