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10. kongres Evropské spoleãnosti pro dûtskou dermatologii
(ESPD)
Lausanne (·v˘carsko), 20. – 22. 5. 2010

Evropská spoleãnost pro dûtskou dermatologii byla
zaloÏena v r. 1983 v Bruselu jako svébytná odborná lékafi-
ská spoleãnost vyjadfiující specificitu problematiky dûtské
dermatologie (pfiedtím, jiÏ v r. 1973, byla zaloÏena Mezi-
národní spoleãnost dûtské dermatologie). V âeské repub-
lice jsou pouze 3 dermatovenerologická pracovi‰tû
s lÛÏkov˘m zázemím dûtské dermatologie (Brno, Praha –
Bulovka, Hradci Králové). Proto bylo rozumné zúãastnit
se evropského kongresu dûtské dermatologie a doplnit si
nové znalosti v tomto podoboru dermatologie.

ODBORNÉ POZNATKY

Genodermatózy
Prof. Pallerová (USA) zahájila souhrnnou pfiedná‰kou

o nov˘ch úspû‰ích v genodermatózách (dnes je popsáno
jiÏ více neÏ 2000 monogenov˘ch chorob). Jen se mÛÏe
exprimovat pfiímo v kÛÏi jako u lamelární ichtyózy nebo se
jedná o alelovou heterogenitu, kdy mutace stejného genu
mÛÏe vyústit v rÛzn˘ fenotyp napfi. genu pro kolagen VII
zpÛsobí dystrofickou epidermolysis bullosa v dominantní
nebo recesivní podobû. Lokalizace mutace pak mÛÏe urão-
vat závaÏnost poruchy: EBS lokalizovaná je mírná, zatím-
co EBS Dowling-Meara je tûÏká. U chorob recesivnû
dûdiãn˘ch vázan˘ch na X chromozóm (napfi. syndrom
NEMO) dochází ke klinické manifestaci pouze u chlapcÛ.
Dále se mÛÏe uplatnit genetická heterogenita, haploinsufi-
cience (alela chybí nebo je nefunkãní) nebo i mozaicizmus
(napfi. manifestace podél Blaschkov˘ch linií – hypohydro-
tická ektodermální dysplazie). DÛleÏité je porozumûní
mechanismÛm dûdiãnosti, coÏ vede ke zlep‰ení medicín-
sk˘ch intervencí. Klíãovou roli hraje prenatální diagnosti-
ka, preimplantaãní genetická diagnostika umoÏÀuje pouÏít
jen normální oplodnûná vajíãka. Dal‰í perspektivou je
genová terapie: aÈ jiÏ pfiímou aplikací genu (nebo proteinu)
do kÛÏe nebo postup ex vivo. Slibné jsou v tomto smûru
injekce pluripotentních kmenov˘ch bunûk pfies epidermál-
ní bariéru u palmoplantárních keratóz.

Prof. Irvine (Irsko) se vûnoval genetice atopie. Jako
komorbidity atopického ekzému uvedl v 35% rhinitidu,
v 60% astma, v 5% pozitivní v˘skyt v rodinû, ve 13% kop-
fiivku, v 8% ichtyózu, ve 23% konjunktivitis. Jako pfiíkla-
dy vedl mutace nûkter˘ch genÛ: IFIH1 (chrání proti vzni-
ku diabetu 1. typu), SPINK5 (u Nethertonova syndromu),

GWAS (jehoÏ funkce není dobfie známá pfii 11q variantû).
Nejdiskutovanûj‰í je gen pro filaggrin, kter˘ má 6 variant
(pfii 2 mutacích filaggrin vÛbec chybí). Jeho defekt naru-
‰uje funkci koÏní bariéry a podporuje tak sekundární sen-
zibilizaci. Také riziko vzniku astmatu je u osob s defektem
filaggrinu vy‰‰í – proti svûdãí, Ïe se vyskytuje
v rohovûjících epiteliích a nikoli ve sliznici d˘chacího
traktu, vy‰‰í efekt astmatu nepotvrdila ani poslední skotská
studie. Také TEWL je pomûrnû silnû individuální
a nezávisí tak na filaggrinu.

Urgentní péãe
Prof. Oranje (Holandsko) popsal SSSS (staphylococcus

skin scaled syndrome) léãen˘ koÏní substitucí. Staph. aure-
us produkuje stafylotoxiny, mimo jiné i exfoliatin (tepel-
nû stabilní), kter˘ zpÛsobuje subkorneální ‰tûpení
v desmogleinu 1 (podobnû jako u pemfigus foliaceus).
B˘vá pozitivní Nikolského fenomén. K léãbû dûtsk˘ch pfií-
padÛ pouÏili úspû‰nû koÏní substituent Omiderm® (na
bázi polyuretanu s unikátní strukturou umoÏÀující selektiv-
ní permeabilitu) nebo Suprathel® (kopolymer zaloÏen˘ na
kyselinû mléãné). O‰etfiování mastmi obecnû nedoporuãu-
je – pÛsobí Nikolského efekt.

Prof. Pierini (Argentina) popsal opatfiení pfii Kawasa-
kiho syndromu, kter˘ se projevuje na léãbu neodpovídají-
cí horeãkou del‰í neÏ 5 dní, nástfiikem oãních a ORL sliz-
nic, v˘sevy tûÏké vaskulitidy a kardiálními abnormitami
(UZ srdce doporuãuje jako jedno z prvních diagnostick˘ch
opatfiení), popfi. v dal‰ích tûlesn˘ch systémech. V léãbû se
pouÏívá aspirin 80-100 mg/kg/den rozdûlen˘ do 4 dávek,
dále i IVIG (intravenóznû aplikovan˘ imunoglobulin).

KoÏní nádory
Prof. Hoeger (SRN) podal pfiehled o koÏních tumorech

u novorozencÛ. Rozdûlil je na melanocytární, hemangio-
my, vaskulární a fibromatózní: pak se vûnoval posledním
2 skupinám. RICH (rapidly involuting congenital heman-
gioma), NICH (non-rapidly ~), conge-nital tufted angio-
ma (semimaligní, mívá urãitou regresi), glomangioma
(vychází z bunûk hladk˘ch svalÛ), PILA (papilary intra-
lymphatic angioendothelioma) patfií mezi vaskulární nádo-
ry. K fibromatózním patfií myofibroma (b˘vá tvrd˘ jako
kost, mívá kolem vfietenobunûãn˘ infiltrát, mÛÏe b˘t soli-
tární ãi mnohoãetn˘, v 80-90% dochází ke spontánní remi-
si), kongenitální fibrosarkom (po excizi mívá dobrou pro-
gnózu), DFSP (congenital dermatofibrosarcoma
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protuberans); je pevn˘, pomalu rostoucí, infiltrující, ten-
dence k rekurencím, pfiesto nízká malignita. Na nádor
u novorozence je potfieba myslet vÏdy pfii útvaru vût‰ím
neÏ 3 cm, kter˘ je tvrd˘, ulpívá ke spodinû, rychle roste
a ulceruje.

Doc. Hofbauer (·v˘carsko) shrnul biologickou léãbu
koÏních nádorÛ, která je cílená. První cíl uvedl Hedgehog
signální cestu zapojenou pfii rozvoji basaliomu (lék ozna-
ãen˘ GDC-0449). Celecoxib zase inhibuje cyklooxigená-
zu 2 a tak sniÏuje PGE2 (také u basaliomu). Vût‰ina kera-
tinocytÛ exprimuje EGFR (epidermální rÛstov˘ faktor),
proto lze melanom a spinaliom léãit jeho inhibitory – Cetu-
ximab, Panitunumab, Getimimab. Na obliãejové (i renál-
ní) angiofibromy u tuberózní sklerózy dobfie pÛsobí Rapa-
mycin (sirolimus), kter˘ blokuje mTOR. Blokátory kináz
(imatinib, sorafenib) v‰ak mohou vyvolat spinaliom, kte-
r˘ po vysazení regreduje.

Prof. Uksalová (Turecko) podala v˘ãet koÏních lézí
u pediatrick˘ch onkologick˘ch nemocn˘ch, zejména
s akutními leukémiemi, lymfomy a intrakraniálními léze-
mi. Mohou b˘t zpÛsobeny depozity imunokomplexÛ
v kÛÏi, zkfiíÏenou reaktivitou tumorózních a koÏních anti-
genÛ, neÏádoucími reakcemi lékÛ a krevních derivátÛ,
oportunními infekcemi (bakteriálními, virov˘mi, mykotic-
k˘mi), popfi. metastázami do kÛÏe. Obecnû onkologická
onemocnûní provází difúzní xeróza a pigmentace, atypic-
ké erupce exantémÛ, SweetÛv syndrom, vaskulitis
a erythrodermie.

NEONATOLOGIE

Prof. Bodemerová (Francie) názornû shrnula problémy
zdravotní péãe o novorozence. Pfiedãasnû narození nema-
jí dozrálou kÛÏi (rohová vrstva zraje od 24. t˘dne intrau-
terinního Ïivota, její tlou‰Èka souvisí s gestaãním vûkem
a je závislá na obsahu lipidÛ – koreluje s dozráváním plic-
ních surfaktantÛ). V dermis se tvofií potní a mazové Ïlázy,
organizuje se kolagen a elastická vlákna. Na povrchu je
biofilm (vermix caseosa) s obsahem 80,5% vody; 10,3%
proteiny; 2,7% bariérov˘ch a 6,4% ostatních lipidÛ. TEWL
má inverzní korelaci s gestaãním vûkem, hydratace roho-
vé vrstvy je sníÏena je‰tû 2 t˘dny po narození a zraje

zejména první rok Ïivota (ale i potom), pH je zv˘‰ené
(kolem 7) a dle anatomické lokality klesá v prvním mûsí-
ci Ïivota. Ke zvlá‰tnostem péãe o kÛÏi v novorozeneckém
vûku patfií koupele, které zohledÀuje vysoké pH, pfiípadn˘
pobyt v inkubátoru, hygienická opatfiení s dÛslednou péãí
o pupeãník. Stafylokoková omfalitida b˘vá zdrojem SSSS,
proto doporuãuje o‰etfiovat 2-4% chlorhexidinem, dÛsled-
né mytí rukou pfied o‰etfiením. Hlavní riziko vidí ve vzni-
ku SSSS nebo NTED (neonatal toxic shock syndrome like
exanthematous disease), kter˘ se upraví v prvním t˘dnu
Ïivota se zv˘‰ením tvorby IL-10 (protizánûtliv˘ cytokin).
Dal‰ím problémem mÛÏe b˘t CINCA (chronic infantile
neurological, cutaneous and articular syndrome), kter˘ má
mutaci kryopyrinu s koÏní vaskulitidou i kostními
a kloubními pfiíznaky. Léãí se Anakinrou. Erytrodermie
b˘vá ãasto nespecifická a do jisté míry pomÛÏe
k diagnostice chvíle jejího vzniku (ekzematózní, psoria-
tická, ichtyoziformní). Pfii tvorbû je potfieba vylouãit koÏ-
ní tumory nebo neonatální leukemii. Vût‰ina nodulÛ
podléhá spontánní regresi (napfi. histiocytóza Langer-
hansov˘ch bunûk vykazuje ãastûj‰í regresi, pokud se obje-
ví v prvním mûsíci Ïivota – moÏná to souvisí s expresí E
Catherinu, kter˘ je specifick˘ pro kÛÏi a umoÏÀuje adhezi
Langerhansov˘ch bunûk ke keratinocytÛm).

Dr. Peraltová (Portugalsko) podala pfiehled o poãtu
novorozencÛ o‰etfiovan˘ch na jednotce intenzivní péãe
z dermatologické indikace: 7 pro puch˘finatá onemocnûní
(z toho 5 epidermolysis bullosa), 5 ichtyóz, 5 s aplazií
kÛÏe, 4 s vaskulárními lézemi a 4 imunodeficience.

ZÁVùR

Dûtská dermatologie má v âR jiÏ také svou tradici, Sek-
ce dûtské dermatologie âDS pofiádá pravidelné semináfie,
dûtská dermatovenerologie je také atestaãním oborem. Je
úkolem do budoucnosti více aktivnû se úãastnit takémeziná-
rodního dûní v oboru, aÈ jiÏ na evropské ãi svûtové úrovni.

Doc. MUDr. Karel Ettler, CSc.
Klinika nemocí koÏních a pohlavních FN a LF UK,

Hradec Králové
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