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autoimmunologiczne choroby pecherzowe

O

PECHERZE PODNASKORKOWE: PECHERZE SRODNASKORKOWE:
- pemphigoid bullous - pemphigus Vulgaris
- mucous membrane pemphigoid - pemphigus foliaceus

- pemphigoid gestationis

- linear IgA dermatosis

- epidermolysis bullosa acquisita
- dermatitis herpetiformis

- pemphigus erythematosus
- pemphigus herpetiformis
- pemphigus paraneoplasticus
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pemphigus vulgaris
pemphigus foliaceus
pemphigus erythematosus
pemphigus herpetiformis
pemphigus paraneoplasticus

Feizi S, Roshandel D. Ocular Manifestations and Management of Autoimmune Bullous Diseases. J Ophthalmic Vis Res. 2019 [PUBMED]

2. Hansen MS, Klefter ON, Julian HO, Lynge Pedersen AM, Heegaard S. Management of patients with ocular manifestations in vesiculobullous

disorders affecting the mouth. Oral Dis. 2017 [PUBMED)]


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/31114657/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/27717107/

Choroby z pecherzami podnaskorkowymi



Mucous membrane pemphigoid (MMP)

- zajecie oka: 64-89% [

- gorsze rokowanie

- inaczej. pemfigoid bliznowaciejgcy

- jesli nieleczone — w 75% utrata wzroku

- patogeneza: obecnosc przeciwciat przeciwko lamininom i integrynom
w nabtonku spojowki

—_
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przewlekte zapalenie spojowek
bliznowacenie

scienczenie sklepienia spojowki
symblepharon, ankyloblepharon
entropion

trichiasis

owrzodzenie, keratynizacja,
neowaskularyzacja rogowki

xerophtalmia
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Linear IgA dermatosis (LAD)

- zajecie oka: 50-60% ['!
- zmiany oczne podobne jak MMP

- przewlekte bliznowaciejgce zapalenie spojéwek, symblepharon, Scienczenie
sklepienia spojowki, owrzodzenie, zmetnienie i neowaskularyzacja rogéweki

- nawet 50% bez objawow, mimo widocznych zmian w badaniu okulistycznym
(2]
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Epidermolysis bullosa acquitisa (EBA)

- przeciwciata przeciwko wtéknom kotwiczgcym - kolagenowi VI

- zmiany oczne podobne do MMP
- przewlekte bliznowaciejgce zapalenie spojéwek, trichiasis, symblepharon,
neowaskularyzacja i zmetnienie rogowki !
- powstawanie pecherzy na powiekach oraz spojéwce !

- mozliwa utrata wzroku, jesli oprécz IgG obecne rowniez IgA [11[3]
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Pemphigus vulgaris (PV)

- zajecie bton Sluzowych u 80-90%
- zajecie oka (16%) znacznie rzadziej niz bton Sluzowych ']

- zmiany oczne: bez bliznowacenia
- przewlekte niebliznowaciejgce zapalenie spojowek, nadzerki (czesciej na spojéwce
powiek niz gatki ocznej) 3!

- leczenie zazwyczaj skuteczne, rzadko utrata widzenia
- udokumentowany przypadek perforacji rogowki 2!

—_
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Paraneoplastic pemphigus (PNP)

wspotistnienie nowotworu u % przypadkow
brak diagnozy — Smiertelnosc 90% [

dominuje zajecie bton Sluzowych, czesto jako pierwszy objaw

zmiany oczne podobne do MMP:
- bliznowaciejace zapalenie spojowek, nadzerki na spojowce, symblepharon,
owrzodzenie powiek, perforacja i neowaskularyzacja rogéweki 21 31

udokumentowany przypadek utraty wzroku 4]
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Diagnostyka:
biopsja spojowki — DIF

Leczenie:

zajecie oczu — - cyklofosfamid + prednizon
- miejscowe antybiotyki i preparaty nawilzajgce
- IVIG



Whioski:

- pacjenci z chorobami pecherzowymi, w przebiegu ktorych mogg wystgpi¢ zmiany
oczne, powinni by¢ pod stata kontrolg okulistyczng

- zajecie oczu moze by¢ pierwszym, a czasem jedynym objawem choroby
- wigze sie zazwyczaj z ciezszym przebiegiem
- bardzo wazna jest szybka diagnoza, aby zapobiec utracie wzroku

- nalezy pamieta¢ o mozliwosci wspétistnienia nowotworu
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