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Sazetak autoimune bulozne dermatoze skupina su bole-
sti koZe i/ili sluznica, kliniCki karakterizirane mjehurima koji
nastaju kao posljedica imunosnog odgovora na molekularne
komponente dezmosoma te zone bazalne membrane. Bulozne
dermatoze su heterogena skupina bolesti koZe koja obuhvaca
vise razlicitih entiteta. Suvremena klasifikacija autoimunih
buloznih dermatoza temelji se na mjestu nastanka separacije
(mjehura) te se sukladno tomu ova skupina bolesti dijeli na dvije
temeljne skupine, i to na intraepidermalne i subepidermalne
bulozne dermatoze. Autoimune bulozne dermatoze su kroni¢ne
bolesti nepredvidiva tijeka. Neke od tih bolesti, ponajprije vulgar-
ni pemfigus, mogu biti letalne, dok druge, unatoc¢ boljoj prognozi,
zbog ucestale pojave recidiva zahtijevaju ceste kontrole i katkad
dozivotnu terapiju. Terapiju je potrebno, nakon postavljanja dija-
gnoze, zapoceti Sto ranije. U ovom su ¢lanku navedene samo
smjernice za terapiju, jer u lijecenju ovih bolesti ne postoje stro-
go odredena pravila, tj. algoritmi terapijskih postupaka. Naime,
u svakog bolesnika potrebno je prije uvodenja terapije procije-
niti sve parametre vazne za odredivanje vrste i doze lijeka. Uza
sve to, u lijecenju ovih bolesnika od neprocjenjive su vrijednosti
iskustvo lijecnika na ovome podrucju te timski rad.

Kljuéne rijeéi: autoimune bulozne dermatoze, pemfigus,
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Autoimune bulozne dermatoze skupina su bolesti koze i/
ili sluznica, klinicki karakterizirane mjehurima koji nastaju
kao posljedica imunosnog odgovora na molekularne kom-
ponente dezmosoma te zone bazalne membrane. Bulozne
dermatoze su heterogena skupina bolesti koze koja obu-
hvaca viSe razlicitih entiteta. Tijekom posljednjih 50-ak
godina uz pomo¢ novih istrazivackin metoda postignut je
velik napredak u razumijevanju pa tako i klasifikaciji ovih
bolesti (1).

Jedno od vaznih dostignuéa u klasifikaciji buloznih derma-
toza bio je rad Waltera Levera objavljen 1953. godine u
kojem prvi put razlikuje pemfigus od buloznog pemfigoida,
kako histopatoloski tako i klinicki. Lever je u nastavku svo-
jih histoloskih zapaZanja 1979. godine klasificirao pemfi-
gus u dvije skupine ovisno o razini akantolitickog mjehura.
U meduvremenu su 1964. godine Beutner i Jordon s pomo-
¢u indirektne imunofluorescencije otkrili cirkuliraju¢a pro-

Summar Y Autoimmune blistering diseases are a group
of diseases of skin and/or mucous membranes, clinically cha-
racterized by blisters resulting from different immunologic res-
ponse to molecular components of desmosomes or basement
membrane zone. Various entities are included in the group of
blistering diseases. The contemporary classification of blistering
diseases is based on the position of blister separation, so they
are divided into intraepidermal and subepidermal blistering
diseases. Autoimmune blistering diseases are chronic diseases,
with unpredictable prognosis. Some of them can be fatal (e.g.
pemphigus vulgaris), while some other require frequent controls
and sometimes a long-lasting therapy. Therapy should be star-
ted as soon as diagnosis is confirmed. This article provides only
possible guidelines, because every patient should be monitored
before the onset of therapy for all parameters important to
determine the appropriate type and dose of the medicinal pro-
duct. Experience and teamwork are also of utmost importance
in the treatment of autoimmune blistering diseases.
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tutijela usmjerena prema povrsini keratinocita u bolesni-
ka s vulgarnim pemfigusom. Tri godine nakon toga isti su
autori zajedno sa suradnicima opisali prisutnost protutijela
usmjerenih prema zoni bazalne membrane u bolesnika s
buloznim pemfigoidom. Osim imunofluorescencije razvije-
na je i imunoelektronska mikroskopija, Western blot i imu-
noprecipitacija, metode koje su omogucile joS egzaktniju
dijagnostiku te karakterizaciju autoantigena na temelju nji-
hove molekularne tezine. Danas kada dominiraju dostignu-
¢a molekularne biologije, otkrica mnogih novih gena trajno
Sire razumijevanje ovih bolesti, a ocekuje se da e pomodi
i u poboljSanju terapijskih moguénosti (2, 3).

Glavni problem u pristupu klasifikaciji buloznih dermatoza
jest odredivanje kriterija za definiranje buloznih dermato-
za. Naime, sve bolesti koje se oCituju pojavom mjehura ne
pripadaju skupini buloznih dermatoza.
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Glavni kriteriji za svrstavanje neke dermatoze u skupinu
buloznih dermatoza jesu: postojanje mjehura kao primarne
eflorescencije; mjehur mora biti smjeSten u epidermisu ili
subepidermalno, tj. u predjelu epidermodermalnog spoja
ili visoko u papilarnom dermisu, i mjehur mora nastati kao
posljedica genskih utjecaja, ili kao posljedica oStec¢enja
uzrokovanih autoimunim zbivanjima (protutijela usmjerena
prema antigenima epidermisa, epidermodermalnog spoja
ili visokog dijela papilarnog dermisa).

Suvremena Kklasifikacija autoimunih buloznih dermatoza
temelji se na mjestu nastanka separacije (mjehura) te se
sukladno tomu ova skupina bolesti dijeli na dvije temeljne
skupine, i to na intraepidermalne i subepidermalne bulo-
zne dermatoze (4, 5).

Intraepidermalne bulozne
dermatoze

Stvaranje intraepidermalne separacije temeljna je znacaj-
ka bolesti iz skupine pemfigusa. Ovu skupinu bolesti karak-
terizira gubitak medustani¢nih veza izmedu epidermalnih
keratinocita do kojeg dolazi zbog djelovanja protutijela na
razliCite epidermalne adhezijske molekule (1).

Pemphigus vulgaris je kronicna, recidiviraju¢a, za Zivot
opasna bulozna dermatoza karakterizirana pojavom mje-
hura i/ili erozija na kozi i/ili sluznicama. Nastanak mjehu-
ra posljedica je postojanja protutijela usmjerenih prema
dezmosomima keratinocita, Sto dovodi do destrukcije dez-
mosoma, gubitka medustanicnih veza u epidermisu, akan-
tolize te nastanka intraepidermalnog mjehura. Antigen je
dezmoglein 3, kadherin, koji se proteze od intracelularnog
dijela dezmosoma u intercelularni prostor gdje se spaja s
dezmogleinom susjedne stanice.

Osim promjena na koZi i sluznici usne Supljine, promjene
mogu, iako znatno rjede, zahvatiti larinks, traheju, glotis,
bronhe, ezofagus i Zeludac, konjunktivu, uretru, vulvu, cer-
viks te rektalnu mukozu.

Uz autoantitijela usmjerena prema dezmogleinu 3, u ne-
kih bolesnika, osobito onih s dominantnim simptomima na
kozi mogu se utvrditi i autoantitijela prema dezmogleinu 1
(1,6,7).

U slucaju pojave vulgarnog pemfigusa u trudnoci, autoanti-
tijela majke mogu prijeci transplacentarnu barijeru te kod
novorodenceta pri porodu mogu biti prisutni simptomi neo-
natalnog pemfigusa (1).

Pemphigus vegetans je oblik vulgarnog pemfigusa kod
kojega se u dnu erozije pojavljuje posebna eflorescencija
- vegetatio. Kao ciljni antigeni spominju se dezmoglein 1
i dezmoglein 3. Postoje dva tipa bolesti: 1) pemphigus ve-
getans - tip Neumann i 2) pemphigus vegetans - tip Hallo-
peau (1, 8).

Pemphigus herpetiformis karakterizira klinicka slika her-
petiformnog dermatitisa, uz histoloske i imunofluorescen-
tne karakteristike vulgarnog pemfigusa. Ciljni antigeni su i
kod ovog oblika pemfigusa dezmoglein 3i 1 (1, 8).

Pemphigus foliaceus je oblik pemfigusa karakteriziran
jedva izrazenom pojavom mjehura, uz dominantnu poja-
vu opseznih, vlaznih, ljuskavih naslaga. Glavni antigen je
dezmoglein 1, molekularne tezine 160 kDa, koji se nalazi
samo u gornjim slojevima epidermisa. Bolest se ne manife-
stira na sluznici (1, 8).

Pemphigus erythematosus je oblik pemphigusa foliaceusa
uz istodobnu prisutnost lupusa eritematozusa. Neki autori
misle da je rijec o pemphigusu foliaceusu koji je induciran
svjetlom ili lijekovima. Promjene se javljaju ponajprije na
seborojickim podrucjima, odnosno na podrucjima izloze-
nim suncevu svjetlu. Promjene na licu mogu nalikovati oni-
ma u lupusu erythematosusu ili seborojickom dermatitisu,
dok promjene na trupu mogu upudivati na dijagnozu pem-
figusa. Sluznica usne Supljine nije zahvacena. Pemphigus
brasiliensis je podvrsta pemphigusa foliaceusa, a endem-
ski je u zemljama Juzne Amerike, osobito u Brazilu, Argenti-
ni i Paragvaju. Cesée se pojavljuje u Elanova jedne obitelji,
obicno u 2. i 3. desetljeéu Zivota. Takoder je opazeno da je
bolest ¢eS¢a u muskaraca, osobito u onih koji rade na otvo-
renome. GodiSnje se zabiljezi nekoliko stotina novih sluca-
jeva. Epidemioloski podaci upucuju na infektivnu etiologiju
(artropodi?), ali za to nema dovoljno dokaza (1, 8).

Pemphigus paraneoplasticus. RijeC je o pemfigusu koji se
oCituje bolnim erozijama na sluznicama i polimorfnim pro-
mjenama na koZi. Glavna je osobina udruzenost s neoplaz-
mom, i to najceSce s hematoloSkim neoplazmama poput
ne-Hodgkinova limfoma te kroni¢ne limfocitne leukemije.
Rjede, bolest se mozZe javiti i uz dobro¢udne neoplazme
poput timoma i Castlemanova tumora. Antitijela su usmje-
rena prema razli¢itim komponentama hemidezmosoma i
keratinocita (dezmoglein 1, dezmoglein 3, dezmoplakin,
periplakin, plakin, envoplakin) (1, 7-9).

Pojam IgA-pemfigus obuhvaca dvije bulozne dermatoze
koje su vrlo slicne jedna drugoj, to su dermatoza slicnha
supkornealnoj pustuloznoj dermatozi i intraepidermalna
neutrofilna IgA-dermatoza. Bolest moze biti udruzena s
benignom i malignom monoklonskom IgA-gamapatijom,
kao i bolestima gastrointestinalnog trakta. Imunopatolos-
ki, intraepidermalnu neutrofilnu dermatozu karakteriziraju
IgA-protutijela usmjerena prema dezmogleinu 3 i 1, a sup-
kornealnu pustuloznu dermatozu karakteriziraju IgA-protu-
tijela usmjerena prema dezmokolinu 1.

Pemfigus uzrokovan lijekovima najcesSce uzrokuju lijekovi
koji u sebi sadrzavaju tiolsku skupinu poput D-penicilami-
na, kaptoprila, propanolola, indometacina i drugih. Klinicka
slika u vecini slucajeva odgovara onoj kod pemphigusa fo-
liaceusa, a rijeko nalikuje onoj kod vulgarnog pemfigusa. U
vecine bolesnika utvrde se protutijela prema dezmogleinu
3i1(1,7,9).

Subepidermalne bulozne dermatoze

Pemphigoid bullosus kroni¢na je, relativno ¢esta bulozna
dermatoza koja se oCituje pojavom mjehura na eritemato-
znoj podlozi. Pojavi mjehura na nepromijenjenoj ili upalno
promijenjenoj kozi moze prethoditi prodromalna faza u
kojoj dominiraju urtikarijski plakovi, ekskoriirane papulo-
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vezikule, a Sto je praceno intenzivnim svrbezom. Nasuprot
pemfigusu, kod buloznog pemfigoida sluznice su znatno
rijede zahvaéene. U serumima bolesnika (kojima su obradi-
vani uzorci normalne koze), dokazana su autoantitijela IgG-
-klase usmjerena prema “Bullous Pemphigoid Antigen 1”
(BPAG 1) te prema “Bullous Pemphigoid Antigen 2" (BPAG
2). BPAG 1 je protein od 230 kDa, a nalazi se u citoplazmat-
skome plaku poludezmosoma i dio je keratinskih interme-
dijarnih filamenata citoskeleta keratinocita temeljnog slo-
ja. BPAG 2 je kolagen tipa XVII od 180 kDa, koji €ini trans-
membranski dio poludezmosoma, a smjeSten je u lamini
lucidi (ispod poludezmosoma). U literaturi postoje kontro-
verzni podaci o pove€anoj ucestalosti malignih bolesti kod
bolesnika s buloznim pemfigoidom.

Bolest se moze javiti i u lokaliziranom obliku, najcescée pre-
tibijalno ili u podrucju vulve. Od posebnih oblika buloznog
pemfigoida potrebno je spomenuti i onaj oblik kod kojeg
promjene nalikuju onima kod pemfigoida, a oznacava se
kao pemphigoid nodularis (1, 10).

Pemphigoid gestationis rijetka je bolest slicna buloznom
pemfigoidu, koja se pojavljuje u drugom i treéem trimestru
trudnoce. Bolest rijetko perzistira i u postpartalnom razdo-
blju. Ponovna pojava bolesti mozZe biti potaknuta primje-
nom oralnih kontraceptiva. U vecine bolesnica mogu se
dokazati cirkulirajuéa autoantitijela prema BPAG 2, a tek
u nekih bolesnica pojavljuju se antitijela prema BPAG 1.
Cirkuliraju¢a protutijela mogu prijeéi transplacentarnu bari-
jeru tako da se na novorodencetu mogu naci generalizirani
egzantem s figuriranim eritematoznim plakovima te mjehu-
rima (8).

Lichen planus pemphigoides pojavljuje se u bolesnika s
lichenom planusom. U lichenu planusu pemphigoidesu po-
javljuje se subepidermalni mjehur neovisan o infiltratima
lichena planusa, koji u imunofluorescentnoj pretrazi odgo-
vara buloznom pemfigoidu (2, 8).

Cikatricijalni pemfigoid (pemfigoid sluznica) kronicna je
bulozna dermatoza uzrokovana cirkulirajuim IgG i/ili 1gA-
autoantitijelima usmjerenim prema 180 i 230 kDa antige-
nu. Bolest zahvaca ponajprije sluznicu usta te spojnicu oka,
dok se promjene na drugim sluznicama i na kozi pojave
znatno rjede. Osim prema ovim antigenima, IgG-protutijela
mogu biti usmjerena i prema lamininu 5 i 6, a taj se oblik
opisuje kao anti-epiligrin pemphigoid (1, 2, 8).

Brunsting-Perryjev cikatricijalni pemfigoid kronicna je
recidivirajuca bulozna dermatoza koju karakterizira pojava
mjehura ponajprije na glavi, vratu i ledima s posljedicnom
atrofijom. Za razliku od cikatricijalnog pemfigoida sluznice
gotovo nikad nisu zahvaéene (1, 2, 8).

Epidermolysis bullosa acquisita kroni¢na je mehanobulo-
zna autoimuna dermatoza uzrokovana autoantitijelima IgG
i/ili 1IgA-klase prema kolagenu tipa VIl bazalne membrane.
Bolest je karakterizirana oziljkavanjem i stvaranjem milija
(12).

Dermatitis herpetiformis (mb. Duhring) kronicna je poli-
morfna, pruritiCka dermatoza karakterizirana depozitima
IgA u vrscima dermalnih papila. Osim toga, etiopatogenet-
ski su vazna IgA-autoantitijela usmjerena prema tkivnoj
transglutaminazi, glijadinu i retikulinu; ova posljednja an-

titijela reagiraju i s endomizijem glatke muskulature te sa
submukoznim vezivom jejunuma. Promjene na sluznicama
izuzetno su rijetke (12, 13).

Linearna IgA-dermatoza bolest je koja, klinicki uzevsi, nije
jedinstven entitet, a karakterizirana je linearnim depoziti-
ma IgA duz epidermodermalnog spojista. Etiopatogenetski,
rijec je o pojavi autoantitijela prema BPAG 2, interginu .6 i
B4, lamininu, kolagenu tipa VIl te prema BPAG 1.

Tijekom posljednjih nekoliko godina opisano je vise novih
buloznih dermatoza s klinickom slikom nalik buloznom
pemfigoidu, a u kojih su imunoseroloski dokazana auto-
antitijela prema proteinima zone bazalne membrane, koji
nisu karakteristicni za bulozni pemfigoid poput plektina,
laminina 5, 105 kDa proteina lamina lucida te 200 kDa
dermalnog proteina (1, 8, 12).

Terapija auntoimunih buloznih
dermatoza

Autoimune bulozne dermatoze kroni¢ne su bolesti nepred-
vidiva tijeka. Neke od tih bolesti, ponajprije vulgarni pem-
figus, mogu biti letalne, dok druge, unato¢ boljoj prognozi
zbog ucestale pojave recidiva zahtijevaju Ceste kontrole i
katkad dozivotnu terapiju.

Nakon postavljanja dijagnoze potrebno je Sto je moguée
ranije zapoceti terapiju (1, 7, 10, 14).

Skupina pemfigusa

Lijek izbora u terapiji pemphigusa vulgarisa su kortikoste-
roidi koji su sredinom 20. stolje¢a znatno izmijenili posto-
tak letaliteta bolesnika s ovom boleScu. Postoje razliCite
sheme doziranja i nacina primjene kortikosteroida, no mi
se priklanjamo misljenju da pocetna doza prednizolona
(ili ekvivalenta) treba iznositi 1 mg/kg tjelesne tezZine na
dan, u jednoj dozi, i to ujutro. Neki autori savjetuju primje-
nu lijeka podijelienog u 2-3 dnevne doze. U bolesnika s
izrazenijom klinickom slikom, a osobito u onih u kojih je
dominantno zahvaéena sluznica usne Supljine doza pred-
nizolona (ili ekvivalenta) moze se povisiti do 2 mg/kg tjele-
sne tezine na dan, s time da je ovu dozu potrebno, Sto je
moguce ranije sniziti na 1 mg/kg tjelesne tezine na dan.
Nakon Sto se prestanu pojavljivati novi mjehuri te nakon
pocetne epitelizacije doza se treba postupno snizavati do
doze odrzavanja, koja je za svakog bolesnika individualna,
a obi¢no iznosi 5-15 mg prednizolona (ili ekvivalenta) na
dan. Nakon prijelaza na dozu odrzavanja, preporucuje se
radi ublazavanja popratnih pojava uzimanje lijeka svako-
ga drugog dana, ujutro. S obzirom na to da je, kao Sto je
veé navedeno, u veceg dijela bolesnika terapija doZivotna,
potrebno je posebnu pozornost u pogledu nuspojava obra-
titi na pojavu steroidnog dijabetesa, gastrointestinalnih
tegoba, hipertenzije, osteoporoze, asepticke nekroze gla-
ve femura i humerusa te na pojavu katarakte, glaukoma,
tromboembolije i bakterijskih, virusnih i gljivicnih infekcija.
U svrhu prevencije i otkrivanja navedenih popratnih poja-
va preporucuje se primjena antacida (H2-antagonista) te
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kontrola krvne slike, glukoze u krvi i elektrolita jedanput
na tjedan, kontrola krvnog tlaka, primjena dijete sa sma-
njenom koli¢inom natrija i ugljikohidrata, a bogate protei-
nima. Jednom na godinu potrebna je kontrola oftalmologa
te denzitometrija. Napomena: u pogledu primjene antacida
(zastita zeluCane sluznice) u literaturi se nalaze podaci koji
takvu zastitu preporucuju, no ima i podataka u kojima se
navodi da takva zastita nije potrebna. Medutim, proizvo-
daci lijekova takvu zastitu uvijek preporucuju, a tako dugo
dok se stavovi ne ujednace, preporucujemo je i mi.

Sa svrhom smanjenja nuspojava kortikosteroidne terapije
uvijek se preporucuje i adjuvantna terapija. Danas se u tu
svrhu najcesce primjenjuju citostatici (ciklofosfamid, me-
totreksat, azatioprin) te imunosupresivi (mikofenolat mofe-
til). Od citostatika najceSce se primjenjuje azatioprin (anti-
metabolit). S obzirom na to da lijek pocinje djelovati 4-6 tje-
dana nakon uvodenja u terapiju, azatioprin se obi¢no uvodi
istodobno s kortikosteroidima, i to u dozi od 1 do 3 mg/
kg tjelesne tezine na dan. Kod primjene azatioprina treba
obratiti pozornost na moguce nuspojave lijeka, kao Sto su
leukopenija, anemija, trombocitopenija, pojava atipi¢nih in-
fekcija zbog imunosupresije te postojanje povecanog rizika
od nastanka malignih bolesti. Potrebno je kontrolirati krvnu
sliku, urin, jetrene i renalne funkcije te elektrolite.

Ciklofosfamid (alkiliraju¢i agens) djelotvorniji je, ali i tok-
sicniji od azatioprina te se u praksi primjenjuje nesto rjede,
i to u dozi od 2 do 3 mg/kg tt na dan (20-200 mg/dan).
Uz nuspojave navedene kod primjene azatioprina, ovaj lijek
mozZe jos uzrokovati sterilitet, amenoreju te hemoragicni ci-
stitis, a laboratorijski je potrebno kontrolirati iste parame-
tre kao i kod primjene azatioprina.

Mikofenolat mofetil danas se sve ¢eSée primjenjuje, i to
2 g/dan, podijeljeno u dvije doze. Od nuspojava navode se
gastrointestinalni poremecaji, dok su hematoloski poreme-
¢aji rijetki. Nema dokaza o njegovoj nefrotoksi¢nosti, kao ni
hepatotoksicnosti. Medutim, njegova dugotrajna primjena
povecéava vjerojatnost za pojavu limfoma.

Rjede se kao adjuvantna terapija primjenjuje metotreksat
u dozi od 15 do 30 mg/tjedan, te ciklosporin u dozi od 2 do
8 mg/kg tt na dan.

U teSkih oblika pemphigusa vulgarisa koji ne reagiraju na
visoke doze kortikosteroida preporucuje se pulsna terapija
s 500 mg ciklofosfamida i 100 mg deksametazona, intra-
venski, tri uzastopna dana. Cikluse takve terapije treba po-
navljati u razmacima od 2 do 4 tjedna uz dozu odrzavanja
izmedu pojedinih ciklusa s 50 mg ciklofosfamida i 30-40
mg prednizolona na dan peroralno. Pulsna terapija moze
se provoditi i s 500 do 1000 mg metilprednizolona na dan,
intravenski, tijekom 2-3 sata, 5 dana uzastopno. Uz pulsnu,
intravensku terapiju kortikosteroidima potrebno je izmedu
ciklusa provoditi i peroralnu terapiju srednjim dozama kor-
tikosteroida.

Osim pulsne terapije u rezistentnih slucajeva pemphigusa
vulgarisa dolazi u obzir pokuSati intravensku primjenu imu-
noglobulina (IVIg) u dozi od 250 do 400 mg/kg tjelesne
tezine na dan tijekom tri dana u 3 do 5 ciklusa. Izmedu
pojedinih ciklusa potrebno je peroralno primjenjivati imu-
nosupresive u kombinaciji sa srednje visokom dozom korti-

kosteroida, jer imunoglobulini kao monoterapija u lijecenju
vulgarnog pemfigusa nisu ucinkoviti.

Osim IVIg, u rezistentnih sluCajeva bolesti dolazi u obzir i
primjena plazmafereze s ciljem odstranjenja cirkulirajucih
protutijela. Ovom metodom mogu se procistiti 2 litre plaz-
me na dan (postupak se obi¢no provodi tri dana u tjednu,
svaka 4-8 tjedana), a izmedu pojedinih postupaka potreb-
no je peroralno primjenjivati srednje visoke doze kortiko-
steroida (radi sprjeCavanja rebound efekta), te azatioprin.

Osim sistemske, vaznost ima i lokalna terapija, kojoj je pri-
marni cilj prevencija superinfekcije, kao i poticanje epiteli-
zacije.

U bolesnika s pemphigusom herpetiformisom terapija iz-
bora je dapson u dozi od 1 do 2 mg/kg tjelesne tezZine na
dan (100-300 mg/dan). Prije pocCetka terapije potrebno je
iskljuciti deficit glukoza-6-fosfat dehidrogenaze, kontrolira-
ti methemoglobin te nalaze KKS, funkcije bubrega, jetre i
elektrolite. U nekih se bolesnika uz dapson primjenjuju i
srednje visoke doze kortikosteroida.

U bolesnika s pemphigusom vegetansom, kao i u onih
s pemphigusom foliaceusom terapijski je pristup slic¢an
onom u vulgarnom pemfigusu.

U bolesnika s pemphigusom erythematosusom, uz sred-
nje visoke doze kortikosteroida preporucuje se i istodobna
primjena antimalarika (hidroksiklorokin u dozi od 200 mg
2 puta na dan), te lokalna primjena fotoprotektivnih sred-
stava.

U IgA-pemphigusa (IgA-pemphigus) lijek izbora je dapson,
a samo ako on nije djelotvoran, u terapiju se uvode korti-
kosteroidi.

Promjene u paraneoplastickom pemfigusu izrazito su ot-
porne na terapiju. Dolazi u obzir pokusati terapiju preporu-
¢enu za vulgarni pemfigus, medutim rezultati takve terapije
u paraneoplastickog pemfigusa vrlo su skromni. Katkad u
paraneoplastickog pemfigusa moze biti uspjeSna intraven-
ska primjena imunoglobulina (1, 7, 14).

Skupina pemfigoida

Terapija pemphigoida bullosusa obi¢no se zapocinje pred-
nizonom u dozi od 0,5 mg/kg na dan uz moguénost povi-
Senja doze do 1 mg/kg na dan. Radi smanjenja nuspojava
kortikosteroidne terapije preporucuje se Sto je moguce
ranije zapoceti s primjenom terapije svaki drugi dan. Uz
kortikosteroidnu, moze se primijeniti i adjuvantna terapi-
ja azatioprinom, mikofenolat mofetilom, klorambucilom ili
metotreksatom. U nekih se bolesnika pokazala uspjeSnom
primjena tetraciklina te makrolidnih antibiotika, samih ili u
kombinaciji s nikotinamidom.

Danas se u literaturi sve ¢es¢e navodi moguénost terapije
buloznog pemfigoida iskljucivo lokalnom primjenom poten-
tnih kortikosteroidnih pripravaka. Do redukcije titra auto-
antitijela i klinickog poboljSanja moze dovesti i primjena
plazmafereze.

U terapiji herpesa gestationis, koji se pojavljuje u drugom ili
treCem tromjesecju trudnoce, ovisno o tezini klinicke slike,
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primjenjuje se 20-40 mg prednizona na dan, koji se kao i
antihistaminik difendihidramin mogu u navedenim stadiji-
ma trudnoce primjenjivati bez opasnosti od pojave malfor-
macije ploda. Prije poCetka terapije potrebno je savjetovati
se s ginekologom.

Terapija cikatricijalnog pemfigoida Cesto je, zbog loSijeg
odgovora na terapiju, problem. U sistemskoj terapiji, kao
lijek izbora Cesto se preporucuju ciklofosfamid i mikofeno-
lat mofetil, a moze se primijeniti i kombinacija azatioprina
i kortikosteroida. Lokalno se primjenjuju kortikosteroidi u
obliku adhezivnih pasta te intralezionalno triamcinolon
acetonid. LijeCenje promjena na oku potrebno je prepustiti
oftalmologu.

U terapiji epidermolysis bullosa acquisita obicno se pri-
mjenjuje prednizolon u dozi od 1 mg/kg/dan, ¢esto u kom-
binaciji s nekim od ovih lijekova: ciklosporin, dapson, IVIg,
kolhicin, vitamin E. U nekih slu¢ajeva primjenjuje se plaz-
mafereza.

U terapiji dermatitisa herpetiformisa lijek izbora je dapson
u dozi od 50 do 150 mg na dan. Prije poCetka i tijekom
terapije dapsonom potrebno je pridrZzavati se uputa za pri-

Literatura

mjenu dapsona navedenih u terapiji herpetiformnog pem-
figusa. Vazno je napomenuti da striktno pridrzavanje dijete
bez glutena moze dovesti do remisije promjena na koZi i
bez primjene dapsona.

U terapiji linearne IgA-dermatoze postoji dvojaki pristup, i
to: u bolesnika u kojih postoji klinicka slicnost s buloznim
pemfigoidom preporucuje se terapija kao u buloznog pem-
figoida, dok se u bolesnika u kojih postoji klinicka slicnost
s herpetiformnim dermatitisom preporucuje nacin lijeCe-
nja kao u dermatitisu herpetiformisu. Medutim, u praksi
se najcesce primjenjuje kombinacija srednje visokih doza
kortikosteroida i dapsona (1, 10, 14).

Na kraju, potrebno je naglasiti da su ovdje navedene samo
smjernice u terapiji autoimunih buloznih dermatoza te da u
lijeGenju tih bolesti ne postoje strogo odredena pravila, tj.
algoritmi terapijskih postupaka. Naime, u svakog bolesni-
ka potrebno je prije uvodenja terapije procijeniti sve para-
metre vazne za odredivanje vrste i doze lijeka. Uza sve to,
u lijeenju ovih bolesnika od neprocjenjive su vrijednosti
iskustvo lijecnika na ovome podrucju te timski rad.
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