PROTOCOL DE DIAGNOSTIC SI TRATAMENT PENTRU PEMFIGUS

1. Introducere

1.1. Definitie

Termenul de pemfigus include un grup de boli autoimune caracterizate:

e clinic prin vezicule si bule ce apar pe piele si mucoase,

® histologic prin acantoliza care determina vezicule intraepidermice,

¢ iar imunologic prin autoanticorpi orientati impotriva unor structuri desmozomale
prezenti atat in epiderm cat si in circulatie.

1.2. Importanta medico-sociala

¢ incidenta bolii 0,5-1,6 1la 100 000 de locuitori

e debut la varsta productivitdtii maxime (40-60 de ani)
¢ mortalitate semnificativa (10% din pacienti In 10 ani)

2. Criterii de diagnostic

2.1. Simptome si semne clinice esentiale

e eroziuni dureroase la nivelul mucoaselor
® bule flasce pe piele

2.2. Explorari diagnostice

2.2.1. Minimale

e (itodiagnostic Tzanck : celule acantolitice

¢ Examen histopatologic: bula situata intraepidermica

¢ Imunfluorescenta directd: depunerea de imunglobuline (IgG) si componenta C3 a
complementului in spatiul intercelular epidermic (aspect “de retea”).

Nota : Pentru diagnostic examenul clinic combinat cu examenul histopatologic au o

sensibilitate de doar 66%, fiind esentiald efectuarea imunfluorescentei directe.

2.2.2. Optionale

¢ Imunfluorescenta indirecta: titrul se coreleaza cu activitatea clinica a bolii si permite
monitorizarea terapiei

e ELISA : permite detectarea anticorpilor impotriva desmogleinei 1 si 3, asigurand
diferentierea dintre pemfigusul vulgar si foliaceu

2.2.3. Forme clinice
e Pemfigus vulgar - cea mai frecventd forma
- varianta clinica clasica,
- histologic: bula situata profund,suprabazal
- ELISA : anticorpi impotriva desmogleinei 3 si 1

¢ Pemfigus vegetant: clinic - eroziuni 1n pliuri cu exces de tesut de granulatie
histologic — acantoza, papilomatoza, abcese intraepidermice cu
eozinofile
e Pemfigus foliaceu: clinic: bule flasce si eroziuni acoperite de scuame §i cruste



Histologic: bula situata superficial, sub stratul cornos
ELISA: anticorpi impotriva desmogleinei 1
e Pemfigus eritematos: asociaza si criterii de diagnostic pentru lupusul eitematos
® Pemfigus cu IgA — 2 subtipuri:
- dermatoza pustuloasa subcornoasa
- dermatoza intraepidermica neutrofilica cu IgA
Imunfluorescenta directa : depuneri intercelulare de IgA
e Pemfigus paraneoplazic
¢ Pemfigus postmedicamentos: mai frecvent penicilamina, captopril.

2.2.4 Complicatii

¢ Suprainfectia leziunilor

e Tulburari hidroelectrolitice

® Imunosupresie indusa de terapie

3. Atitudine terapeutica
3.1. Principii generale
Internare obligatorie in spital
Obiective terapeutice
® remisiune completa
e prevenirea recidivelor
® monitorizarea atentd a efectelor secundare ale terapiei
Tratament medicamentos
e corticosteroizii - tratamentul principal
localizare pe mucoase : 60-80 mg/zi
localizare cutaneo-mucoasa: 100-200 mg/zi
Doza eficientd = nu mai apar leziuni noi, iar cele existente au tendinta la remisie (medie
4-6 sapt.). Apoi se scade treptat spre o dozd de Intretinere de 5-15 mg/zi (de preferat
administrarea alternativa — la 2 zile). Se va incerca evitarea administrarii de
corticosteroizi pe perioade lungi din cauza efectelor secundare, prin asocierea unui
imunosupresor.
Efecte secundare: imunosupresie (creste susceptibilitaea la infectii), osteoporoza,
hipertensiune arteriala, ulcer peptic, glaucom, sindrom Cushing, psihoza.
Monitorizare: Rx toracic la debut, examen oftalmologic

TA, glicemie - saptamanal
e azatioprina 100-150 mg/zi
Efecte secundare: depresie medulara (excesiva in deficit de tiopurin- metiltransferaza),
hepatite idiopatice, teratogenitate, risc malignitate
Monitorizare: hemoleucograma, functia hepatica si renald la 2 saptamani interval, Tn
primele 2 luni, apoi lunar.
¢ ciclofosfamida oral - 2-2,5 mg/kg/zi
Efecte secundare: cistita hemoragica, neutropenie, sterilitate, risc malignitate
Monitorizare: : hemoleucograma, functia hepatica si renala, examen de urina la 2
saptdamani interval, In primele 2 luni, apoi lunar.

e ciclosporina 5-8 mg/zi



Efecte secundare: nefrotoxicitate, HTA, hepatotoxicitate, cresc lipidele serice, risc de
malignitate, hiperplazie gingivala, hipertricoza.
Monitorizare: TA, hemoleucograma, functia hepatica si renala, lipide, - la 2 saptdmani.

Pentru forme rezistente la tratament:

corticosteroizi - puls terapie : 1g/zi iv metilprednisolon , 5 zile.
ciclofosfamida in doze mari - 50 mg/kg/zi - iv - 4 zile
fotochimioterapie extracorporala

imunoafereza

micofenolat mofetil

imunglobuline in doze mari, intravenos

3.2 Dispensarizare (sarcinile medicului de familie)

e dirjjarea spre internare a cazurilor de pemfigus

® monitorizarea efectului sau reactiilor adverse ale tratamentului

® masuri pentru (re)incadrarea bolnavului in profesie, familie si societate



