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I BULOZNIH DERMATOZA
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Deskriptori: Kozne bolesti, vezikulobulozne — dijagnostika

Sazetak. Vezikulozne i bulozne dermatoze etiopatoloski su razli¢ite kozne bolesti kojima je temeljna promjena mjehuric¢ ili
mjehur. Razlikujemo nasljedne i ste¢ene vezikulozne i bulozne dermatoze. Dijagnoza se postavlja na temelju anamneze, der-
matoloskog statusa i laboratorijskih pretraga koje se navode detaljno u radu. Cilj ovog rada je upozoriti na postupnik kojeg se
treba pridrzavati posebice pri akutno nastalim vezikuloznim i buloznim promjenama na kozi i sluznici. To¢na dijagnoza preduvjet

je adekvatnog lijecenja i bolje prognoze u oboljelih.

Descriptors: Skin diseases, vesiculobullous — diagnosis

Summary. Vesicular and bullous dermatoses are etiopathologically different dermatoses, whose basic manifestations are vesicles
or bullae. There are hereditary and acquired vesicular and bullous dermatoses. The diagnosis is based on the anamnesis, derma-
tologic status and laboratory findings, which are presented in detail. The aim of this paper is to show a diagnostic algorithm for
vesicular and bullous diseases of the skin and mucous membranes. Correct diagnosis is the precondition an adequate treatment

in patients as well as for a better prognosis.

Vezikulozne i bulozne dermatoze etiopatogenetski su razli-
cite dermatoze kojima je zajednicka primarna promjena mjehu-
ri¢ (vezikula —slika 1), ili mjehur (bula — slika 2). Razlikujemo
nasljedne i stecene vezikulozne i bulozne dermatoze, odnosno
skupinu nasljednih epidermoliza, skupinu pemfigusa, skupinu
pemfigoida, skupinu herpetiformnog dermatitisa, kroni¢ne der-
matoze djecje dobi, infektivne vezikulozne i bulozne bolesti
koze, vezikulozne i bulozne kontaktne reakcije, dismetabolic-
ke, paraneoplasticke i druge vezikulobulozne dermatoze. Po-
stoje razlicite klasifikacije buloznih dermatoza i dijagnosticki
postupci. Dijagnoza se postavlja na temelju anamneze, derma-
toloskog statusa (koznih promjena) te laboratorijskih pretra-
ga. Primjerice citoloski pregled dna mjehura i mjehuri¢a (Tzan-
ckov test), histoloski pregled svjezeg mjehura, direktna i indi-
rektna imunofluorescencija te elektronskomikroskopske pre-
trage — immunobloting i antigenmapping prijeko su potrebne
kod autoimunih i nasljednih buloznih dermatoza.

Bula (mjehur), odnosno vezikula (mjehuri¢) eflorescencije
su iznad razine koze ispunjene tekuc¢im (bistrim ili gnojnim ili
sukrvavim) sadrzajem. Razlikuju se samo u veli¢ini. Vezikule
variraju od veli¢ine glavice gumbasnice do 1 cm u promjeru,
dok su bule vece od 1 cm u promjeru.' S obzirom na lokaliza-
ciju razlikujemo intraepidermalne (dno i pokrov mjehura ¢ini
epidermis), subepidermalne (dno mjehura ¢ini dermis, a po-
krov epidermis) i dermalne mjehure (dno i pokrov mjehura je
u dermisu).!

Sjediste procesa moze biti u epidermisu, na epidermoder-
malnoj granici ili u gornjem dermisu. Mjehuri mogu biti ma-
nifestacija brojnih kongenitalnih ili ste¢enih poremecaja. Kon-
genitalni poremecaji nastaju zbog genskih defekta u struktur-
nim proteinima koze, dok steceni mogu biti primarni autoimuni
poremecaji uzrokovani djelovanjem autoantitijela protiv struk-
turnih komponenata epidermisa i zone bazalne membrane te
sekundarni uzrokovani drugim ¢imbenicima kao npr. infekci-
jom, metabolickim uzrocima, fizikalnim ¢imbenicima i drugo.’

Dijagnostika buloznih bolesti kompleksna je i predstavlja
kombinaciju klinickih i laboratorijskih (histopatoloskih, imu-
nofluorescentnih, mikrobioloskih, metabolickih) parametara.
Neke od tih bolesti ugrozavaju zivot bolesnika, stoga je potreb-
no dijagnozu postaviti u kratkom vremenu, a lijecenje zapoceti
Sto ranije.
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Pri postavljanju dijagnoze vazno je razmisljati i o moguc-
nosti istodobne pojave dviju razli¢itih buloznih dermatoza kod
istog bolesnika, npr. herpes simpleks virusna infekcija i erite-
ma eksudativum multiforme, ili bulozna genodermatoza i bu-
lozni impetigo.’

Zeljeli smo prikazati dermatoze kod kojih se bula i/ili vezi-
kula pojavljuju kao primarna eflorescencija, prikazati njihovu
dijagnostiku, odnosno odrediti postupnik u dijagnostici.

Podjela vezikuloznih i buloznih
bolesti koze

Dermatoze kod kojih mogu nastati mjehuri i mjehurici prika-
zane su na tablici 1.2

Primarne autoimune bulozne bolesti nastaju kao posljedica
djelovanja autoantitijela protiv strukturnih komponenata epi-
dermisa i zone bazalne membrane. S obzirom na lokalizaciju
mjehura razlikujemo intraepidermalne autoimune bulozne der-
matoze ili skupinu pemfigusa i subepidermalne autoimune bu-
lozne dermatoze ili skupinu buloznog pemfigoida, dermatitis
herpetiformis, linearna IgA-dermatoza, nasljedna bulozna epi-
dermoliza. U skupinu pemfigusa (autoantitijela su usmjerena
protiv strukturnih komponenata epidermisa) ubrajamo pemfi-
gus vulgaris, pemfigus herpetiformis i pemfigus vegetans;
pemfigus foliaceus, pemfigus brazilienzis i pemfigus eritema-
tozus; pemfigus paraneoplastikus i IgA-pemfigus.' Patohisto-
loski ova skupina bolesti karakterizirana je akantolizom, tj.
gubitkom medustani¢nih sveza (dezmosoma) koji mehanicki
povezuju stanice epidermisa. U skupini buloznog pemfigoida
(autoantitijela su usmjerena protiv zone bazalne membrane)
jesu: bulozni pemfigoid, cikatricijski pemfigoid, gestacijski
pemfigoid, dermatitis herpetiformis Duhring i linearna IgA-
dermatoza.**

Hereditarne bulozne epidermolize nasljedne su bolesti karak-
terizirane pojavom mjehura na kozi i sluznicama kao posljedica
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Slika 1. Skupina vezikula
Figure 1. Group of vesicles

Slika — Figure 2. Bule/Bullae

genskih defekata u strukturnim proteinima koze. Mjehuri mogu
nastati djelovanjem mehanicke traume ili spontano. Razlikuju
se tri skupine bolesti: epidermolysis bullosa hereditaria simplex
(epidermoliticke), epidermolysis bullosa hereditaria junctio-
nalis (junkcijske) 1 epidermolysis bullosa hereditaria dystrophica
(dermoliticke). Unutar svake skupine ima vise podskupina.'’

Od drugih genodermatoza koje su karakterizirane pojavom
bule 1/ili vezikule bitne su incontinentio pigmenti Bloch-Sulz-
berger, morbus Hailey-Hailey te erythrodermia ichtiosiformis
congenitalis bullosa. Ova skupina bolesti zahtijeva poseban
terapijski postupak, a dijagnosticki postupak odreduje i prog-
nozu bolesti, koja je dubiozna, posebice u distroficnog oblika
bulozne epidermolize.

Vezikule, odnosno bule mogu biti manifestacija virusnih
infekcija uzrokovanih skupinom herpes virusa /HSV tip 112,
virus varicella-zoster, citomegalovirus (CMV)/, coxsackie viru-
sa (»hand-foot-and mouth disease«), enterovirusa (herpangi-

Tablica 1. Dermatoze u kojima se stvaraju vezikule i bule*
Table 1. Dermatoses with vesicular and bulllous manifestations*

—

. Bulozne genodermatoze/Bullous genodermatoses
epidermolysis bullosa hereditaria, incontinentio pigmenti itd.
2. Autoimune bulozne bolesti/Autoimmune bullous diseases
Intraepidermalne (skupina pemfigusa)
Intraepidermal (pemphigus group)
Subepidermalne (skupina pemfigoida, DHD, IgA-linearna dermatoza,
EBA itd.)
Subepidermal (pemphigoid group, DHD, IgA linear dermatosis, EBA, etc)

w

. Infekcije/Infections
Virusne/Viral (HV, V/Z, CMV)
Bakterijske (streptokokne, stafilokokne, 7. pallidum)
Bacterial (streptococcal, staphylococcal, 7. pallidum)
Gljivicne/Fungla (tinea)
Parazitarne (usljivost, svrab)/Parasital (pediculosis, scabies)
4. Metabolicke bolesti/Metabolic diseases
pelagra, porfirija, dijabetes
pellagra, porphyria, diabetes. etc.

W

. Fizikalni ¢imbenici/Physical factors
Toplina i hladnoca (opekline, smrzotine)
Heat and cold (combustio, congelatio)
Ioniziraju¢e zracenje (radiodermatitis acuta)
Tonizing radiation (radiodermatitis acuta)
UV zracenje (dermatitis solaris, PMLE, hydroa vacciniforme itd.)
UV radiation (dermatitis solaris, PMLE, hydroa vacciniforme, etc)
Elektri¢na energija/Electrical injury

(=)

. Mjehuri kao posljedica ishemije/Ischemic bullae
Neupalni (coma blisters)/Non inflammatory (Coma blisters)
Upalni (vaskulitis)/Inflammatory (vasculitis)

~

. Ostalo (kontaktni alergijski i nealergijski dermatitis, ubodi insekata,
ME, mastocitoze)
Other (contact allergic and nonallergic dermatitis, insects bites,
EM, mastocitosis)

* modificirano prema Powel AM et al’’modification after Powel AM et al?

Legenda/Legend:

DHD — Dermatitis herpetiformis Duhring/Dermatitis herpetiformis Duhring;
EBA - ste¢ena bulozna epidermoliza/epidermolysis bulllosa acquisita; EM —
erythema multiforme; ME — multiformni eritem; PMLE — polimorfna svjetlo-
sna erupcija/polymorphic light eruption

na), streptokoknih i stafilokoknih bakterijskih infekcija (impe-
tigo contagiosa, staphylococcal scalded skin syndrome — SSSS,
erysipelas vesiculosum et bullosum, scarlatina-miliaria scar-
latinosa), gljivi¢nih infekcija (tinea pedis dyshidrotica), para-
zitarnih infekcija (scabies, pediculosis capitis et corporis) te
Treponema pallidum (syphilis connatalis recens).® U ranom
konatalnom sifilisu na dlanovima i tabanima medu ostalim mogu
biti prisutne i promjene vezikulobuloznog karaktera, tzv. »pem-
phigus syphiliticus«.’

Metabolicki poremecaji mogu biti praceni stvaranjem bula,
odnosno vezikula: poremecaj metabolizma porfirina (porfirije),
avitaminoza uzrokovana manjkom nikotinamida i drugih vita-
mina skupine B-kompleksa (pellagra, pellagroid), autosom-
no-recesivno uvjetovana gastrointestinalna malapsorpcija cinka
(acrodermatitis enteropathica), idiopatska sistemska amiloi-
doza (amyloidosis bullosa) te dijabetes melitus (bullosis dia-
beticorum), glukagonomski sindrom i hyalinosis cutis.'*'?

Fizikalni ¢imbenici koji mogu dovesti do pojave mjehura
su toplina (combustio — vatra, vrela smola, metal, tekucina,
para) i hladnoca (congelatio), ionizirajuce zracenje (radioder-
matitis acuta), ultraljubicasto (UV) zracenje (dermatitis sola-
ris acuta, polymorphic light eruption (PMLE), hydroa vacci-
niforme, berloque dermatitis, phytophotodermatitis i ostecenja
izazvana elektricnom energijom.

Mjehuri se mogu pojaviti i kao posljedica ishemije. »Coma
blisters« javlja se u osoba predoziranih opijatima, kod trovanja
ugljicnim monoksidom te nekih drugih vrsta koma gdje bole-
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snici, izgubivsi svijest, leze satima bez pomaka ekstremiteta.
Pritisak izaziva ishemiju i nekrozu tkiva, sto dovodi do stvara-
nja mjehura.”

Dalje se mjehuri mogu pojaviti kod akutnog alergijskog i
iritativnog kontaktnog dermatitisa, kod reakcija na ubode in-
sekata, kod medikamentnih egzantema, eksudativnog eritema,
buloznog oblika sistemnog lupusa eritematozusa (SLE bullo-
sus), bulozne varijante lihen planusa (lichen planus bullosus,
lichen planus pemphigoides), kod mastocitoze (urticaria pig-
mentosa bullosa, mastocitosis bullosa) te bolesti ekrinih zli-
jezda znojnica (miliaria, dyshidrosis).

Dijagnoza vezikuloznih i buloznih
bolesti koze

Dijagnoza buloznih bolesti kompleksna je i ukljucuje klini¢-
ku i laboratorijsku evaluaciju bolesti.>*

Klinicka evaluacija bolesti

Anamneza ukljucuje dob bolesnika (tablica 2); obiteljsku
anamnezu; osobnu anamnezu (druge udruzene bolesti — ma-
ligne bolesti, sistemske autoimune bolesti, prethodne i sadasnje
infekcije); trajanje, tijek, velicinu, ucestalost i lokalizaciju mje-
hura, dosadasnji dijagnosticki postupci, dosadasnja terapija;

Tablica 2. Autoimune bulozne dermatoze javljaju se u svim dobnim sku-
pinama (kao i infekcije i reakcije na lijekove)
Table 2. Autoimmune blistering occurs at all ages (as do infections and
drug induced blisters)

Starija dob/Elderly
1. EREF, osobito lijekovi/EREF esp. drugs
2. Infekcije/Infection
3. Autoimune, osobito PB/Autoimmune esp PB
Srednja starija dob/Older middle age
1. EREF, PCT izazvan lijekom/EREF esp. drugs induced, PCT
2. Infekcije/Infection
3. Autoimune, osobito EBA/Autoimmune esp EBA
Srednja dob/Middle age
1. EREF, osobito lijekovima/EREF esp. drugs induced
2. Infekcije/Infection
3. Autoimune, osobito pemfigus/Autoimmune esp pemphigus
4. Paraneoplasticke bolesti/Paraneoplastic
Mladi odrasli/Young adult
1. Infekcije/Infection
2. EREF, SJS/EM izazvan lijekom / EREF drug induced SJS/EM
3. Autoimune, osobito LAD, DH, PG/Autoimmune esp LAD, DH, PG
4. Morbus Hailey-Hailey/Mb Hailey Hailey
5. Paraneoplasticke bolesti/Paraneoplastic
Adolescenti/Infancy
1. Infekcije/Infection
2. Bulozne genodermatoze, osobito EB/Bullous genodermatosis esp EB
3. Autoimuni transplacentarni, osobito PG ili PV
Autoimmune esp transplacental PG or PV
Djecja dob/Childhood
1. Infekceije/Infection
2. Autoimune, osobito LAD/Autoimmune esp. LAD
3. EREF, izazvan lijekovima/EREF drug induced

Legenda/Legend:

EFER - reakcije izazvane vanjskim ¢imbenicima/endogenous reaction to en-
vironmental factors; PB — bulozni pemfigoid/pemphigoid bullosus; PCT —
porfirija/Porphiria cutanea tarda; EBA — ste¢ena bulozna epidermoliza/epi-
dermolysis bullosa acquisita; EB — bulozna epidermoliza/epidermolysis bul-
losa; PG — gestacijski pemfigoid/pemphigoid gestationis; PV — vulgarni pem-
figus/pemphigus vulgaris; DH — dermatitis herpetiformis/Dermatitis herpeti-
formis; LAD — linearna IgA-bolest/linear IgA disease; SIS — Stevens-Johnso-
nov sindrom; EM — medikamentni egzantem/exanthema medicamentosum
Powell AM, Black A. A Stepwise Approach to the Diagnosis of Blisters in the
Clinic. Clin Dermatol 2001;19:598-606.
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moguci provocirajuci faktori (trauma, sunce, lijekovi); prisut-
nosti drugih simptoma (svrbez i bol); simptomi od strane dru-
gih organskih sustava (respiratornog, gastrointestinalnog, geni-
tourinarnog trakta, ocni simptomi), febrilitet; te geografska i
etnicka pripadnost.* Nakon anamneze slijedi somatski i der-
matoloski status. Dermatoloski status ukljucuje detaljan pre-
gled cijele koze, svih vidljivih sluznica, posebice sluznice usne
Supljine, zahvacenost adneksa: nokti, kosa, zubi. Potrebno je
opisati veli¢inu, lokalizaciju i karakter mjehura te ispitati feno-
men Nikolskog i pseudonikolskog. Pod fenomenom Nikol-
skog razumijeva se mogucnost odljustenja epidermisa (stva-
ranje mjehura) nakon trljanja klinicki nepromijenjene koze
bolesnika u blizini mjehura. Karakteristi¢an je za skupinu pem-
figusa, no moze biti pozitivan i kod bolesnika s buloznim pem-
figoidom, toksi¢nom epidermalnom nekrolizom, SSSS-om te
nekih oblika epidermoliza.

Fenomen Nikolskog IT ili fenomen pseudonikolskog (Asboe-
Hansenov znak) oznac¢ava rubno $irenje mjehura pritiskom na
njegovo srediste.!

Laboratorijska evaluacija bolesti

Za postavljanje ispravne dijagnoze buloznih bolesti, pose-
bice onih koje spadaju u skupinu autoimunih, kao i genoderma-
toza potrebno je uciniti citoloski obrisak dna mjehura, direktnu
(DIF) i indirektnu imunofluorescenciju (IIF), histoloski pregled
mjehura te eventualno i elektronsku mikroskopiju ako sumnja-
mo na neku od nasljednih bolesti, primjerice bolesti iz skupi-
ne epidermoliza te ostale imunoloske pretrage (slika 3).

Citoloskim obriskom sa dna mjehura (Tzankov test) mogu
se kod intraepidermalnih autoimunih buloznih dermatoza, mi-
kroskopskom pretragom utvrditi akantoliticke (pemfigusne sta-
nice), a u bula odnosno vezikula koje su uzrokovane herpes
virusima vide se multinuklearne orijaske stanice. Indirektnom
imunofluorescencijom odreduje se (kod pozitivnih nalaza) titar
protutijela koja mogu biti parametar za pracenje aktivnosti bu-
loznih bolesti iz skupine pemfigusa. Temelj laboratorijske dija-
gnostike buloznih bolesti je utvrditi pravo mjesto probatorne
ekscizije. Za direktnu imunofluorescenciju preporucuje se uci-
niti probatornu eksciziju perilezijske (naizgled nepromijenjene)
koze uz rub mjehura. Ovisno o poremecaju, nadu se depoziti
imunoglobulina 1/ili komplementa intercelularno, odnosno duz
epidermodermalne granice. Za histolosku pretragu preporuca
se probatornom ekscizijom odstraniti manji, svjezi mjehur u
cijelosti. Od uvodenja elektronske mikroskopije u dijagnozu
buloznih bolesti dokazani su ultrastrukturni poremecaji u broj-
nih buloznih bolesti, posebice autoimunih te genodermatoza.
Od ostalih dijagnostickih metoda koje se rabe u dijagnostici
buloznih, posebice autoimunih dermatoza te genodermatoza,
navodimo »Salt-split-skin«, »immunobloting« i ELISA test.

Da bismo shvatili ultrastrukturne poremecaje, potrebno je
poznavati gradu dezmosoma, odnosno zonu bazalne membra-
ne.'! Nasljednim poremecajima keratina 5 i 14, koji se nalazi
na tonofilamentima bazalnih stanicama nastaje epidermolysis
bullosa simplex. Dezmosomi su intercelularni spojevi izmedu
stanica spinoznog odnosno bazalnog sloja stanica (keratinocita)
epidermisa. Sastoje se od plakinskih proteina smjestenih in-
tracelularno i transmembranskih komponenata koje ¢ine dez-
moglein 1 i 3, te dezmokolini. Plakinski proteini ¢ine dezmo-
plakin 11 2, dezmokalmin, envoplakin, plakoglobin i peripla-
kin. Ako nastanu protutijela na plakin, javlja se paraneoplasticki
pemfigus, dok stvaranje autoantitijela na transmembranske pro-
teine uzrokuje pemphigus vulgaris, odnosno njegovu varijantu
pemphigus vegetans, pemphigus herpetiformis, pemphigus pa-
raneoplasticus. Stvaranjem autoantitijela na dezmoglein 1 na-
staje 1 pemphigus foliaceus, dok na dezmoglein 3 nastaje in-
traepidermalni, neutrofilni tip IgA-pemphigus. Hemidezmo-
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Klini¢ki nalaz

Clinical finding
/ v v
Citologija Histologija Elektronska mikroskopija
DIF IIF
Cytology Histology Electron microscopy
v i v v
Akantoliticke Lokalizacija Dokaz tkivnih Dokaz cirkulirajucih Ultrastrukturni
stanice mjehura autoantitijela autoantitijela stani¢ni elementi
Tissue
Acantholytic Blister autoantibodies Circulating Ultrastructural
cells localization confirmation autoantibodies confirmation cellular elements

)

Dokazivanje metodama: ELISA,
Imunobloting, Imunoprecipitacija

Confirmation using methods: ELISA,
Immunoblotting, Immunoprecipitation

Legenda / Legend

v

DIF: Direktna imunofluorescencija

Direct immunofluorescency
DIJAGNOZA < IIF: Indirektna imunofluorescencija
o Indlirect immunofluorescency
Ll . .
Diagnosis ELISA: Enzyme-linked immunosorbent Assay

Slika 3. Postupnik za dijagnozu autoimunih buloznih bolesti — vlastita modifikacija
Figure 3. Diagnostic algorithm of autoimmune bullous diseases — our modification

Klini¢ki nalaz

|

Citologiia Clinical finding Histologiia
Cytology Histology
Serologija Alergoloska v
obrada
Lokalizacija
Serology mjehura
Allergologic tests
A .
Hematologko-biokemijska — - ) l?”ffe;
analiza Mikrobioloska analiza localizatio
Microbiological analysis Medikamenti
Haematological and Kontaktni
biochemical analysis # alergeni
v Izolacija Ubodi ir}sekata
mikroorganizama Fotopec
Multinuklearne
balonske stanice
Isolation of Drugs
Muiltinuclear giant cells microorganisms Contact Allergens
Insects bytes
v i Photopatch
L | DIJAGNOZA <
Diagnosis |

Slika 4. Postupnik za dijagnozu ostalih buloznih bolesti — viastita modifikacija
Figure 4. Diagnostic algorithm of autoimmune bullous diseases — our modification
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somi se nalaze na donjim dijelovima bazalnih keratinocita, a
sastoje se od intracelularnog i intercelularnog dijela. Ako dode
do stvaranja autoantitijela na intracelularni bulozni pemfigoid
1 antigen (BPAG, protein od 230 kDa), nastaju bulozni pem-
figoid, herpes gestationis i linearna IgA-dermatoza, dok na-
sljednim defektima na plektin nastaje epidermolysis bullosa
simplex s misicnom distrofijom. Stvaranjem autoantitijela na
intracelularni (transmembranski) antigen BPAG, (BP180),
poznat kao kolagen tipa XVII koji povezuje hemidezmosome
s laminom densom, mogu nastati bulozni pemfigoid, herpes
gestationis, linearna IgA-dermatoza, cikatricijski pemfigoid,
dok se nasljednim defektima na isti antigen moze javiti gene-
ralizirana atrofi¢na benigna (junkcijska) bulozna epidermoli-
za. U transmembranski dio hemidezmosoma ukljucen je inte-
grin o 3,, na koji ako se stvaraju autoantitijela, nastaje linear-
na IgA-dermatoza te cikatricijski pemfigoid. Ako dode do na-
sljednih defekata na integrin o 3,, nastaju junkcijske bulozne
epidermolize s atrezijom pilorusa. Ostale sastavnice zone ba-
zalne membrane nalaze se u lamini lucidi (laminin 1, nidogen,
p105, p200) i lamini densi (tip kolagena IV, perlekan) te u
sublamini densi (lamina fibro-reticularis) usidrena vlakanca
(»anchoring fibrils«) koja su sastavljena od kolagena tipa VII
i usidreni plakovi (»anchoring plaques«). Stvaranjem autoan-
titijela na laminin 5 moze se javiti linearna IgA-dermatoza,
cikatricijski pemfigoid i bulozni pemfigoid, dok se nasljed-
nim defektom na laminin 5 javlja junkcijska bulozna epider-
moliza (Herlitzov tip i druge). Autoantitijela na uncein izazi-
vaju sindrom preklapanja cikatricijskog pemfigoida i ste¢ene
bulozne epidermolize, dok autoantitijela na kolagen tipa IV
uzrokuju kroni¢nu buloznu bolest u djece, a na kolagen tipa
VII stec¢enu buloznu epidermolizu, bulozni sistemski eritema-
tozni lupus, porfiriju i linearnu IgA-dermatozu. Nasljedni de-
fekti u kolagenu tipa VII uzrokuju javljanje distrofi¢ne buloz-
ne epidermolize.

Za dijagnozu ostalih buloznih dermatoza vazno je klinicko
iskustvo, anamneza, klini¢ki nalaz, kao i laboratorijska obra-
da (slika 4). Ako klini¢ki posumnjamo na neki od kontaktnih
dermatitisa, na medikamentni egzantem, kao i na reakciju na
ubode insekata, potrebno je bolesnika uputiti alergologu na
odgovarajuce alergolosko testiranje. Pomislimo li na neki mi-
krobni agens kao uzrok nastanka bule ili vezikule, potrebno je
uciniti mikrobiolosku analizu i ciljano lijecenje prema izola-
ciji mikroorganizma. Na slikama 3. i 4. prikazan je Postupnik
za postavljanje dijagnoze u autoimunih i ostalih buloznih bole-
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sti, modificirano prema Hertl et al.'* Skupina pemfigusa pose-
bice zahtijeva ranu dijagnozu i lijecenje zbog bolje prognoze i
manje stope smrtnosti.'?

Zakljuéak

Usvajanje Postupnika za dijagnozu vezikulo-buloznih koz-
nih bolesti nuzno je radi utvrdivanja raznolikosti i sli¢nosti
klinickih slika vezikuloznih i buloznih dermatoza (posebice
udruzenih bolesti), etiopatogenetskih raznolikosti, potrebe spe-
cificne laboratorijske obrade (kao npr. imunopatoloskih nala-
za koze, sluznice, seruma), kao i brojnih faktora okolisa. Rano
potvrdivanje tocne dijagnoze, kao i pravodobno i adekvatno
lijecenje vezikulo-buloznih dermatoza, utjecu na prognozu
bolesti.!?
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