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Neobvykly plucny nalez masivheho vyplnenia
alveolov penovitymi makrofagmi pri kongenitalnej
epidermolysis bullosa po aspiracii sucasti plodovej
vody u novorodenca prezivajuceho 15 dni bez
akychkolvek priznakov poskodenia dychacich funkcii
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SUHRN

Epidermolysis bullosa predstavuje skupinu mechanobul6znych ochoreni, ktoré su najcastejsie dedi¢ne podmienené. V ¢lanku opisujeme pripad 15-dhového
novorodenca zenského pohlavia s kongenitalnou epidermolysis bullosa postihujicou priblizne 1/3 povrchu koze. Dieta zomrelo v désledku nezvlddnutelnej
sepsy s multiorganovym zlyhanim. Predmetom nasho prispevku je popis neobvyklého plticneho nalezu s masivnym vyplnenim alveolov penovitymi makrofag-
mi po aspirdcii sucasti plodovej vody obsahujuicej nadmerné mnozstvo odlucenych epitélii pokozky. Prezentovany pripad poukazuje na vyraznu diskrepanciu
negativneho klinického a zavazného histopatologického nalezu.
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Unusual lung finding of massive alveolar filling with foamy macrophages in congenital epidermolysis
bullosa after amnion fluid aspiration in 15-day-old newborn without any clinical signs of respiratory
impairment

SUMMARY

Epidermolysis bullosa represents a group of mechanobullous diseases which are most commonly genetically determined. We describe the case of a 15-day-old
female newborn with congenital epidermolysis bullosa which was inflicted on aproximately 1/3 of her skin surface, who died because of incorrigible sepsis
with multiorgan failure. The main topic of our report is a description of an unusual pulmonary finding of massive alveolar filling with foamy macrophages after
amnion fluid aspiration, which contained a excessive amount of desquamated epidermal cells. Introduced case shows outstanding discrepancy of negative
clinical finding on one side and massive histopathological finding on the other.
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Epidermolysis bullosa (EB) zahfna viaceré klinickopatologic-
ké varianty mechanobul6éznych ochoreni, ktoré st najcastej-

Sie podmienené dedi¢nymi mutaciami génov kdédujucich bud

strukturdlne proteiny bazalnych keratinocytov (simplexné for-
my EB), sucasti bazalnej membrany (junkény typ EB) alebo pro-
teiny zény sublamina densa papilarnej dermis (dystroficky typ
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EB) (1).V suc¢asnom obdobi je zndmych minimalne 14 génovych
mutdcii, ktoré vedu k tomuto ochoreniu (2). Patofyziologicky su
zmeny indukované minimalnou traumou, ktora vedie k posko-
deniu mimoriadne fragilnej koze. Predmetom nasho prispevku
je opis neobvyklého plicneho nalezu u 15-dnového novoro-
denca s kongenitalnou formou epidermolysis bullosa zo skupi-
ny EB simplex, u ktorého negativny klinicky ndlez a anamnestic-
ké udaje nezodpovedali zdvaznému plicnemu nalezu v zmysle
masivneho vyplnenia alveolov penovitymi makrofagmi.

OPIS PRIPADU

Jednalo sa o lahko hypotrofické dieta (2630 g, 47 cm) z prvej
gravidity, Zenského pohlavia, bielej rasy, narodené v 40. tyzdni
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