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Souhrn
KoZni mucinézy

Kozni mucinézy jsou heterogenni skupinou chorob, u kterych se najde v kiizi abnormalni mnozstvi
mucinu. Je produkovan v kuzi za fyziologickych podminek v malém mnozstvi, patologicky pak u celé Fady
chorob. Produkuji jej fibroblasty a keratinocyty. KoZni mucinézy se rozdéluji na skupinu primarnich muci-
noz, kde jsou depozita mucinu hlavnim histopatologickym znakem, a sekundarnich mucinéz, kde jsou pou-

ze vedlejsim nalezem. Clanek prinasi piehled primarnich mucinéz posuzovanych z hlediska klinického,
histopatologického, diferenciilné diagnostického, terapeutického a prognostického.

Kli¢ovd slova: mucin — mucinézy — Kklasifikace — klinicky obraz — histopatologie — terapie

Summary

Cutaneous Mucinoses

Cutaneous mucinoses are heterogenous group of diseases characterized by the presence of abnormal
amount of mucin in the skin. Mucin is physiologically produced by keratinocytes and fibroblasts in a small
amount, pathologically it is present in various diseases. Cutaneous mucinoses are divided in a group of pri-
mary diseases where the mucin deposits represent the major histopathological sign and secondary diseases
where they represent only minor finding. Paper reviews the primary mucinoses considering their clinical,
histopathological, differential diagnostic, therapeutic and prognostic features.

Key words: mucin — mucinoses — classification — clinical picture — histopathology — therapy

Tab. 1. Puvod mucinu

UvOoD

keratinocyt fibroblast

N __ /S

KoZni mucinézy jsou heterogenni skupinou chorob,
u kterych se najde v kiZi abnormalni mnoZstvi mucinu.
Mucin je amorfni, Zelatiné podobna substance, ktera je
normélni souc¢asti mnoha lidskych organt. Je produkovan
v kiZi za fyziologickych podminek v malém mnoZstvi,
patologicky pak u celé fady chorob. V kiZi jej produkuji
fibroblasty (tzv. dermdlni mucin, ktery je soucasti zaklad-
ni substance koria) a keratinocyty (v epidermis i vlaso-
vych folikulech, tzv. epitelovy mucin) (tab. 1) (46).
Zdkladni charakteristiky mucinu shrnuje tab. 2. « patologicky u fady chorob

¢ fyziologicky v malém mnozstvi
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Tab. 2. Zakladni vlastnosti mucinu

Vlastnosti:

* BIOCHEMICKE — kyselé glykosaminoglykany (dfive oznacované za mukopolysacharidy) napf.: kys. hyaluronova,
dermatansulfat, heparin

* MAKROSKOPICKE - rosolovitd hmota

* MIKROSKOPICKE - v HE §edomodrd vldknité struktura, barvi se alcidnovou modii, toluidinovou modii a koloidalnim
Zelezem. PAS barvi heparin, nikoliv kys. hyaluronovou
« FUNKCNI — soucdst zakladni substance koria, pravdépodobné usnadiiuje extravaskuldrni vyménu metabolitli
a pohyb mediatorit humordalni a buné¢né imunity.
e primdrni — depozita mucinu jsou hlavnim histologic-
KLASIFIKACE

kym znakem, ktery zaklada klinicky vyhranénou 1ézi
(tab. 3) (46);

Ko#ni mucinézy miizeme délit na primérni a sekundar- sekunddrni — depozita mucinu jsou pouze vedlejSim
ni: ndlezem (tab. 4) (46).

Tab. 3. Primarni mucinézy

Degenenerativni zanétlivé mucinozy — dermalni Degenenerativni zanétlivé mucinozy — folikularni

1 Lichen myxoedematosus (papul6zni mucindza) 1
Generalizovany (scleromyxoedema) 2
2 Retikularni erytemat6zni mucinéza
3 Scleroedema
4 Mucindza z dysfunkce Stitné Zlazy
Lokalizovany (pretibibdlni) myxedém
5 Papulézni-nodularlni mucinéza spojend s lupus erythematodes
6 Samo se hojici juvenilni koZni mucinéza
7 Toxicka koZni mucindza
Papulézni mucinéza pfi syndromu toxického oleje
Papulézni mucindza pti eozinofilni myalgii
8  Akralni perzistentni papul6zni mucinéza
9  KoZzni mucinéza détského véku
10 KoZni fokdlni mucinéza
12 Digitalni mukoézni cysta
13 SmiSené mucindzy

Folikularni mucinéza (Pinkus)
Urtikarii podobna folikuldrni mucinéza

Neoplastické / Hamartomatézni mucinézy

1 Mucin6zni névus
2 Angiomyxoma

Tab. 4. — Sekundarni mucinézy

Epitelové mucinézy Folikularni mucinézy Dermaélni mucinézy

Spinocelularni karcinom

Hypertroficky lichen planus

Kousnuti hmyzem

Angiolymfoidni hyperplazie s eozinofilii
Lichen striatus

Sarcoidosis

Svétlem indukované erupce

Familidrni retikuloendoteliéza
Pityrosporum folliculitis

Mycosis fungoides Lymfom Lupus erythematodes
Spongiotickd dermatitida Pseudolymfom Dermatomyositis
Bazaliom KoZzni 1éukémie Scleroderma

Verruca vulgaris Spongioticka dermatitida Morbus Degos
Keratoacanthoma Lupus erythematodes Granuloma annulare

Pachydermoperiostosis

UVA a PUVA

Hypertrofickd jizva

Aktinick4 elastéza

Acanthosis nigricans

Hereditarni progresivni mucindzni
histiocytéza

Epitelové tumory (napf. bazaliom,
ekrinni tumory)

Mezenchymélni tumory (napf. fibrom,
maligni fibrézni histiocytom)
Neuralni tumory (napf. neurofibrom)
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CHARAKTERISTIKA
JEDNOTLIVYCH NEMOCI

DEGENERATIVNE ZANETLIVE
MUCINOZY - DERMALNI

Lichen myxoedematosus (LM)

LM (téZ skleromyxedém) je vzicné chronické one-
mocnéni nezndmého puvodu. Klinicky se projevuje
lichenoidnimi papulami, noduly a/nebo infiltrovanymi
loZisky v disledku hromadéni dermélniho mucinu a vari-
abilniho stupné fibrozy. Shluky papul a diftzni infiltrova-
nd loZiska mohu splyvat dohromady nebo se vyskytovat
oddélené. Papuly, jsou-li pfitomny, jsou barvy kuze,
1-3 mm v priméru. Typicky jsou na dorzalnich stranach
rukou a prstil rukou, nad extenzory paZzi, koncetin i na
obliceji (obr. 1) mohou byt uskupeny i do linedrni konfi-
gurace. Diftizn{ infiltrovana loZiska mohou byt velmi roz-
sdhla aZ generalizovand, spojend s erytémem i hnédavou
pigmentaci (41). Generalizovana forma byva oznacovéina
jako skleromyxedém, lokalizovana jako lichen myxoede-
matosus. Lichen myxoedematosus je obvykle chronické
neletdlni onemocnéni, skleromyxedém je vétSinou spojen
s paraproteinémii (83,2 %) (15) a se systémovymi choro-
bami. Pfehlednou klasifikaci poskytuje tabulka 5. Atypic-
ké podtypy LM shrnuje tabulka 6 (47).

Z hlediska koZni manifestace je moZné chorobu rozdé-
lit do 4 typu (tab. 5).

Histopatologicky 1ze nalézt difuzni depozita mucinu
mezi novotvorenymi kolagennimi snopci se zmnoZeny-
mi, zvétSenymi fibroblasty (obr. 2). Zanétlivé infiltraty
lymfocyti, pokud jsou pfitomny, jsou malé.

Tab. 5. Klasifikace a diagnosticka kritéria LM

1. Skleromyxedém (generalizovany LM)
2. Generalizovand papuldzni a sklerodermoidni erupce
a) mikroskopicka tridda: depozita mucinu, proliferace fibro-
blasti, fibroza
b) monoklondlni gamapatie
¢) absence nemoci §titné zlazy
3. Lokalizovany LM
a) papulozni erupce (nebo noduly a/nebo infiltrovana loZiska
vznikajici splyvanim papul)
b) depozita mucinu s variabilni proliferaci fibroblasti
¢) absence monoklondlni gamapatie
d) absence nemoci §titné z1azy
4. Atypické podtypy nevyhovujici uvedenym kritériim

Tab. 6. Atypické podtypy LM

¢ Skleromyxedém bez monoklondlni gamapatie

¢ Lokalizovany LM s monoklondlni gamapatii a/nebo systémovy-
mi symptomy jinymi neZ HIV infekce

e Lokalizovany LM se smiSenymi rysy riznych podtypt

¢ Jiné nespecifické pripady

b

Obr. 1. Lichen myxoedematosus.

Y

e
e

Obr. 2. Lichen myxoedematosus — histopatologicky nalez
(a — HE, zvéts. 40x, b — HE, zvéts. 400x, ¢ — alciAnova modfr,
zvéts. 40x).
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Tab. 7. Souhrn nejcastéjsich extrakutannich manifestaci spojenych s LM (43)

PostiZeny systém Nejtypic¢téjsi manifestace

Krevni paraproteinémie, vét§inou monoklondlni 1gG A

Gastrointestindlni dysfagie, poruchy motility jicnu

Nervovy CNS: encefalopatie, koma, iktus, kfece a akutni psychdzy
PNS: syndrom karpdlniho tunelu, periferni neuropatie

Svalovy slabost, proximdlni i generalizovana

Plicni dyspnoe pfi zvySené nimaze

Srde¢ni jednotlivé zpravy o infarktu myokardu

Renalni zadné, pokud jsou vyrazné, pak je tfeba zvazit nefrogenni fibrézni dermopatii

Malignity iatrogenni z terapie melfalanem a jiné terapie

Oc¢ni zkaleni rohovky a ektropion

Kloubni sklerodaktylie, Raynaudiv fenomén, artritida, artralgie

Kromé kiiZze miiZe byt postiZena fada vnitinich orgdnt
(tab. 7).

Prognéza onemocnéni je nejistd, pacienti mohou zem-
fit — nejCastéji na hematologické malignity a septické
komplikace (15, 22).

V diferencidlni diagnéze je tfeba odlisit nefrogenni
fibrotizujici dermopatii (31, 40), scleroedema adultorum
Buschke a sklerodermii. Nefrogenni fibrotizujici dermo-
patie miZe byt klinicky i histopatologicky shodna, u LM
v8ak nebyva rendlni postiZeni. Scleroedema adultorum
Buschke je bez barevnych zmén, postihuje horni Cast
trupu, nebyva provdzeno papulami ani extrakutdnnimi
pfiznaky a histopatologicky nejsou zmnoZeny fibroblasty
ani neni patrnd fibroprodukce. Sklerodermie neni prova-
zena papulami, systémova je provdzena Raynaudovym
fenoménem, histopatologicky jsou zesilené, vzdjemné
komprimované kolagenni snopce.

Terapie je obtiZnd, byly pouZity retinoidy, kortikoidy
(27), PUVA, plazmaferéza, dermabraze, ozafeni proudem
elektron, extrakorpordlni fotoferéza, cyklofosfamid,
metotrexat, melfalan, transplantace autolognich kmeno-
vych bunék v kombinaci s melfalanem (19), betametazon
v mistnim podani a dimetylsulfoxid (6), hydroxychloro-
chin, cyklosporin (50). Byla ov§em popséna i spontdnni
regrese (20, 4).

Retikularni erytematézni mucinéza (REM)

VétSina pacientdt s REM jsou Zeny stiedniho véku,
onemocnéni v§ak bylo hlaSeno i u déti (48). Klinické
koZni projevy jsou lokalizovany v centrdlni partii pfedni
strany hrudniku i na zddech v podobé riZovych azZ Cerve-
nych retikularnich ploch s infiltraci, které pomalu zvétSu-
ji svlij rozsah. Obvykle neni Zadny pruritus (obr. 3).

Prilezitostné byla hlidSena koexistence s jinymi one-
mocnénimi véetné hypertyreoidismu, hypotyreoidismu,
lupus erythematodes chronicus, karcinomu, HIV infekce
(13) a trombocytopenické purpury (8).

Histopatologicky je onemocnéni prezentovano dvéma
hlavnimi znaky: mucinem v dermis a fidkymi aZ stfedné
hustymi infiltraty mononukledrti pfevazné kolem krev-
nich cév a vlasovych folikult. Infiltraty jsou tvofeny pfe-
vazné pomocnymi, Th-lymfocyty (9) (obr. 4).

Obr. 3. Retikularni erytematézni mucinéza.

Mucin miZe byt nalezen i v rutinn€ barvenych fezech,
je-li ho vétsi mnozstvi (32). V makularnich 1ézich je
mucinu mélo a miZe byt prehlédnut v hematoxylin-eozi-
nu, zatimco se stdvd zfejmym v barveni alcidnovou
modii. V nékterych pripadech vSak ani timto barvenim
neni mucin prokdzan, miZe byt v§ak pozitivni v nefixo-
vanych zmraZenych fezech (1). Pokud je i zde negativni,
diagnéza je zaloZena na pfitomnosti mononukledrniho
infiltratu, klinickém vzhledu a odpovédi na 1é¢bu antima-
lariky (32).

V diferencialni diagnéze je tieba zvazovat lymfocy-
tarni infiltraci kiZe Jessner-Kanof a lupus erythematodes.
U lymfocytarni infiltrace kiZe je lymfocytirni infiltrat
obvykle podstatné hust$i neZ u REM a depozita mucinu
chybi. Lupus erythematodes téméf vzdy vykazuje vakuo-
larni degeneraci stratum basale epidermis a epitelu vlaso-
vych folikuldi. Ve vzacnych piipadech tumidnich 1€ézi je
v8ak vakuolarni degenerace stratum basale nendpadna
a v téchto pfipadech miiZe byt nemozné odlisit spolehlivé
tato dvé onemocnéni (42). V nékterych piipadech se zjis-
ti granuldrni uloZeniny IgM podél bazalni vrstvy (14).
Etiologie REM je nezndma. Fotosenzitivita se uplatiiuje
u nékterych ptipadil klinicky i experimentdlné (48). REM
miZe byt spojena s produkci monoklondlniho paraprotei-
nu, coz svéd¢i pro moznost poruchy imunitnich mecha-
nismu (58). Imunofenotypické studie poukdzaly na moz-
nost prekryvani REM a Jessnerovy lymfocytarni infiltra-
ce (9).
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Obr. 4. Retikularni erytematézni mucinéza — histopatologicky obraz (a — HE, zvéts. 40x, b — alciAnova modr, zvéts. 200x).

Terapie. Aplikace steroidnich extern je obvykle ne-
ucinnd, antimalarika vSak téméf vZdy jsou dostatecné
efektivni (48).

Scleroedema adultorum Buschke

Klinicky se projevuje jako prknovité tvrdé edematdz-
ni zdufeni kiZe, které se §ifi od §ije, oblieje a ramen na
trup a proximdlni ¢ast koncetin (obr. 5). Horni ¢ést trupu
je daleko castéji postizena neZ dolni ¢ast trupu a dolni

koncetiny. Na rozdil od sklerodermie jsou pfi skleroedé-

Obr. 5. Scleroedema adultorum Buschke.

mu v distalni ¢asti koncetiny nepostiZeny, je akcentace
postiZzeni Sije, na rozdil od systémové sklerodermie
nejsou postiZzeny plice a popt. dalsi orgdny v podobném
rozsahu.

Histopatologicky je zfetelné rozSifeni dermis. Kola-
genni snopce jsou rozsifeny a vzijemné oddéleny prazd-
nymi prostorami, ve kterych lze nalézt hojné mnoZstvi
mucinu (obr. 6).

S onemocnénim miZe byt asociovina dysfagie (pro
infiltraci jazyka, faryngu, popf. i horniho ezofagu muci-
nem). Dal$i extrakutdnni manifestace je spiSe vzacnad —
napt. poruchy pohybu oc¢i, polyneuropatie, pleurdlni
a perikardidlni vypotek, postiZeni kosterniho a srde¢niho
svalu. Nekdy je pfitomna IgG a IgA paraproteinémie
(54). Z hlediska prognozy lze pacienty rozdélit do 3 sku-
pin:

1. u pacientd, u kterych vznikd onemocnéni po akutni
virové nebo bakteridlni infekci dojde obvykle ke spontan-
ni regresi béhem 6 mésict az 2 let;

2. u pacientl bez spojeni s infekci a

3. u pacientl s asociaci s diabetes mellitus je pribéh
chronicky a vicelety.

Etiopatogeneze je nezndma.

Terapie neni efektivni — pouzivaji se UV fototerapie,
systémové kortikoidy, antibiotika, metotrexat, estradiol,
hyaluroniddza, proud rychlych elektronl, cyklosporin,
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PUVA, extrakorporilni fotoferéza a fyzikdlni postupy

v podobé 1é¢ebné gymnastiky, masazi a lymfodrenaze (7,
48, 54).

Pretibialni myxedém

Pretibidlni myxedém (PM) je klinicky charakterizo-
vén pretibidlnimi difiznimi dermalnimi uloZeninami gly-
koaminoglykani nej¢astéji u pacientil s hypertyre6zou —
nékdy s erytémem, jindy barvy ktZe (obr. 7). Na antero-
laterdlnich stranach bércti se tvofi infiltrovand loZiska
s hladkym povrchem, nékdy s prominujicimi vlasovymi
folikuly, které davaji kZi vzhled pomerancové kury.
Neékdy jsou spojena s lokalizovanou hypetrich6zou
a hyperhidrézou (48). Klinicky lze rozlisit 3 typy:

1. ostfe ohrani¢end, nodularni a tuberdzni loziska;

2. diftizni edém;

3. elafantiaticky typ, u kterého je edém i nodularni pro-
jevy (48).

Je jednou z komponent Gravesovy choroby vedle
difizniho zvétseni §titné Zlazy, exoftalmu, suchosti kiize,
hyperhidrézy, ztenceni vlast, onycholyzy a dalSich (48).

Histopatologicky je hlavni zndmkou edém koria zpa-
sobeny ukldddnim mucinu mezi kolagennimi snopci
vedouci k rozsiteni koria (obr. 8). Pocet fibroblastii neni
zvySen, nékteré z nich v8ak v mist€ depozit mucinu naby-
vaji hvézdicovitého tvaru a jsou pak oznacovany jako
mukoblasty (32). Epidermis i papildrni dermis jsou obvyk- ~ Obr. 7. Pretibidlni myxedém.
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Obr. 8. Pretibiani myxedém - histopatologicky obraz (a — HE, zvéts. 200x, b — alcianova modf, zvéts. 100x).

le normdlni. PM muZe predchazet, vzniknout soucasné
nebo nésledovat rozvoj choroby §titné Zlazy a jeji terapii
(48). Exoftalmus i PM casto po strumektomii nemizi (10).

Mechanismus vzniku exoftalmu i PM je totoZny, v obou
pfipadech v diisledku zvySené stimulace fibroblastii k pro-
dukci mucinu pravdépodobné protilitkami proti TSH
receptorim. Tento autoimunitni mechanismus se rozviji
a projevuje nezavisle na terapii klasickych symptomd thy-
reotoxikozy a Casto i fadu let po jejich kompenzaci (33).

Ne v kazdém ptipadu dochazi k ustupu PM po odpovi-
dajici terapii onemocnéni Stitné Zlazy. Patrné jsou také
recidivy (10).

V diferencialni diagnéze je tfeba odliSit pretibidlni
mucinézu spojenou s venostazou. V téchto pfipadech se
mucin uklada v roz§ifené papildrni dermis a je provdzen
angioplazii a siderofagy (51).

Terapeuticky se doporucuji kortikoidy vnitiné, které
mohou mit morbidistaticky efekt, popf. cyklosporin
A a steroidni externa v okluzi, injekce steroidni, hyaluro-
niddza a kompresivni obvazy (10). HldSeny jsou dobré
terapeutické vysledky pfi uziti oktreotidu, potentniho
dlouho ptisobiciho analogu somatostatinu (39).

Papulézni a nodularni mucinéza asociovana
s lupus erythematodes

Tato forma mucindzy neni pfili§ vzacnd, vyskytuje se

v 1,5 % vsech pfipadt lupus erythematodes (45). Klinic-
Ky jsou 1éze pfitomny na krku, trupu a hornich konceti-
nach, v podobé asymptomatickych papul a noduld barvy
ktze nékdy s centralni depresi, jen ojedinéle se stav zhor-
Suje po slune¢ni expozici. V nékterych pifipadech one-
mocnéni predchdzi lupus erythematodes, zatimco
v jinych se vyskytuje soucasné. V 80 % pfipadu je lupus
erythematodes systémovy.

Histopatologicky jsou depozita mucinu vdzidna na
papilarni a stfedni dermis, jsou roztpylena mezi kolagen-
ni snopce a provdzena jen malymi perivaskularnimi infilt-
raty lymfocytd v papildrni dermis. Mikroskopické zndm-
ky lupus erythematodes nejsou v té€chto 1ézich pfitomny.
Pfimd imunofluorescence muZe prokazat typickou linedr-
ni nebo granuldrni pozitivitu ve frakci IgG, IgM a C3 na
dermoepidermalni junkci.

Terapie. Onemocnéni je pfiznivé ovlivnéno chlorochi-

Mooz

nem. V opacném piipadé se pouziva kortikoidni terapie.
Spontanné se hojici juvenilni koZni mucinéza

Byla poprvé popsana v roce 1980 Bonerandim a spo-
lupracovniky (5). Projevuje se u déti klinicky rychlym
vysevem asymptomatickych papul, které splyvaji do
infiltrovanych erytematdéznich loZisek dévajicich kazi
zvlnény vzhled. Onemocnéni je lokalizovano na obliceji,
krku, kuzi kstice, trupu a stehnech. Histopatologicky
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jsou depozita mucinu v hornim retikularnim koriu s mir-
nym zmnoZenim fibroblastd a mastocytd. V papilarnim
koriu jsou perivaskularné lymfocytirni infiltraty. One-
mocnéni spontanné regreduje (11).

Papulézni mucinéza pri syndromu toxického oleje

Tento syndrom byl popsdn poprvé v roce 1981 jako
epidemickd choroba navozend poZzitim znehodnoceného
oleje. Postizeno bylo 22 000 osob, z nichz 360 zemielo.
Presné toxickd slozka nebyla dosud identifikovana (45).

Postizeni mélo akutni febrilni pribéh se svédivymi
erupcemi a intersticidlni pneumopatii. Chronickd faze
choroby byla spojena s neuromuskuldrnimi chorobami
a sklerodermoidnimi koZnimi zménami. KoZni projevy se
objevily v pozdni fazi syndromu jako asymptomatické
bilé nebo Zluté nesplyvajici papuly 1-5 mm v priméru,
lokalizované na paZich, predloktich, stehnech a dolnich
koncetinach.

Histopatologicky byla pfitomna depozita mucinu
intersticidlné v koriu. Onemocnéni miZe spontdnné
regredovat, miZe vSak byt i nahrazeno sklerodermoidni-
mi zménami.

Papul6zni mucinéza u syndromu myalgia—eozinofilie

Syndrom myalgia—eozinofilie vznikd poZzitim 1éka
obsahujici L-tryptofan. Kozni projevy zahrnuji diftizni
morbiliformni erupci, urtikarii a angioedém, dermografis-
mus, alopecii, koZni induraci a papul6zni mucinézu. Ta
muZe pretrvdvat i pfi pomalé regresi ostatnich koZnich
priznakt po vynechdni L-tryptofanu. Projevy jsou prova-
zeny slabosti, nevolnosti, artralgiemi a pneumonii. (48).

AKralni perzistentni papulézni mucinéza

Erupce je tvorena klinicky cetnymi diskrétnimi pra-
svitnymi papulami slonovinové barvy 2-5 mm v primé-
ru, lokalizovanymi vyhradné na hibetu rukou a extenzo-
rové strané zapésti, nékdy i s postizenim distalniho pred-
lokti. KdyZ se papula propichne, miiZe z ni vytéci prisvit-
nd viskozni tekutina. Onemocnéni perzistuje a zvolna
progreduje, mizZe trvat i 12 let (44, 45). Nebyva s nim
asociovana choroba §titné Zlazy ani monoklondlni gama-
patie. Onemocnéni postihuje pfevazné Zeny.

Histopatologicky je pfitomna v horni retikularni der-
mis velkd akumulace mucinu rozptylend mezi tenké kola-
genni fibrily. Depozita mucinu nepostihuji subepidermal-
ni Grenz Zone a nikdy se neSifi do dolni retikularni der-
mis. ZvySeny pocet fibroblastll byva pfitomen jen vyji-
mec¢né. Choroba by méla byt odliSena od papulézni formy
LM. U LM jsou postiZena obé€ pohlavi stejné, papula jsou
vétsi, depozita mucinu jsou vétSinou difizni a ne fokalni
a proliferace fibroblasti je vEtsi.

Prognoéza akrdlni perzistentni papulézni mucinozy je
prizniva, nejsou asociovina Zadna systémova onemocné-
ni (45, 24).

o

Kozni mucinéza détského véku

Onemocnéni bylo poprvé popsino v roce 1980 (36).
Objevuje se pri narozeni nebo nékolik mésicli po ném
(48). Klinicky se jevi jako symetrické vysevy tésné
nahromadénych opaleskujicich pevnych papul 1-2 mm
v priméru na loktech s izolované roztrouSenymi papula-
mi na hibetu rukou a pazich.

Histopatologicky jde o fokdlni akumulaci mucinu
v papilarnim koriu bez proliferace fibroblastil. Perivasku-
larn€ mohou byt infiltraty lymfocyt v papildrnim koriu.
Onemocnéni nejevi tendenci ke spontdnni regresi. Nékte-
ré piipady jsou zfejmé détskou formou LM (48).

Kozni fokalni mucinéza

Klinicky jde o benigni solitdrni papulu nebo nodulus
barvy ktZe, ktery mize byt kdekoliv na téle, zvlasté nad
klouby rukou a nohou. Diagnéza je pouze histopatolo-
gicka. V rozsahu celého koria je velké depozitum muci-
nu, nad kterym je bud nezménénd nebo vzacnéji hyperke-
ratotickd epidermis. V rozsahu léze jsou vietenité a stelat-
ni fibroblasty (46). Kozni fokdlni mucinéza miZe byt
soucasti Birt-Hogg-Dubé syndromu, kde je ptidruZena
k mnohocetnym fibrofolikulomiim, s dispozici k renalni-
mu karcinomu (34).

Neuropaticka kozni mucinéza

Byl popsan pouze 1 pfipad mladého muze s livedoid-
nimi lézemi na dolnich koncetinich doprovazenymi
hyperestézii.

Histopatologicky jsou hypertrofické intradermalni
nervy uzavieny do fokalnich, dobfe ohrani¢enych depozit
mucinu (55).

Digitalni mukoézni cysty

Klinicky se projevuji papulonoduly nad distalnimi
interfalangealnimi klouby prsti. Existuji dva hlavni zdro-
je mucinu — synovidlni buiiky a dermdlni fibroblasty.
Cysty derivované ze synovidlnich bunék jsou lokalizova-
ny nad klouby, z fibroblastd derivované cysty pak mezi
interfalangedlnimi klouby.

Histopatologicky nejde o pravé cysty, nybrZ o pseu-
docysty obsahujici velké depozitum mucinu mezi stelat-
nimi fibroblasty a dilatovanymi cévami. Epidermis nad
nimi miZe byt ztenCend nabo naopak akantoticka (46).

Terapie spociva v excizich.

SmiSené mucinézy
Jde o koZni mucindzy v rdmci zanétlivé degenerativ-

nich procest, které nevyhovuji Zaddnym z vySe definova-
nych jednotek.
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DEGENERATIVNE ZANETLIVE
MUCINOZY - FOLIKULARNI

Folikularni mucinéza

V roce 1957 popsal Pinkus onemocnéni folikularni
mucinézu (FM), které se oznacuje téZ jako alopecia muci-
nosa (38). Jde o zanétlivé onemocnéni charakterizované
klinicky vice nebo méné infiltrovanymi loZisky se Supe-
nim a ztrdtou vlast ¢i ochlupeni a histologicky akumula-
ci kyselych mukopolysacharidii v mazovych Zzldzach
a zevni pochvé vlasového folikulu (10).

Obr. 9. Folikularni mucinéza subakutni.

FM lze rozdélit na idiopatickou a symptomatickou
(10). V té souvislosti se pouZziva téZ oznaceni benigni
a maligni. Idiopaticka forma miZe mit prib&h bud suba-
kutni, nebo chronicky (tab. 8).

Subakutni forma je nejcastéjsi, byva u déti a mladych
dospélych (16) a pacienti pfi ni maji klinicky solitarni
nebo pouze necetnd loZiska, kterd se spontidnné zhoji
v dobé od 2 mésict do 2 let (obr. 9, 10). U chronické
formy, kterd se vyskytuje u star§ich pacientd, jsou loZiska
pocetnéjsi, maji dosti polymorfni vzhled — v podobé
infiltrovanych loZisek aZ uzll se zanétlivou infiltraci,
kterd mohou splyvat (obr. 11). Chronickd forma pretrva-
va i mnoho let.

Nejcastéjsi lokalizaci FM je kstice, §ije a ramena,
méné ¢asto mohou byt loZiska na trupu a hornich konce-
tindch. LozZiska jsou pomérné ostfe ohranicend, vétSinou
mirn€ infiltrovand, se Supinkami na povrchu. Folikularni
usti prominuji a mohou byt vyplnéna hyperkeratotickymi
Cepy (10). Wittenberg a spol. popsali 4 pfipady aknei-
formnich erupci FM (56).

Symptomaticka forma je spojena s riiznymi chorobami
— malignim lymfomem (obzvl4sté mycosis fungoides, ale
i s dalS§imi lymfomy vcetné morbus Hodgkin) (3, 52),
s angiolymfoidni hyperplazii (57), kozZni histiocytézou
(21), lupus erythematodes (25), Goodpastureovym syn-
dromem (29) a s lentigo maligna (37). Sumner a spol.
popsali vznik FM u pacienta, ktery pozdéji onemocnél
akutni myeloblastickou leukémii (53). Histologicky pri-
kazny lymfom miZe byt soucasné pii vzniku FM, FM
vSak jeho rozvoj miZe i predchédzet (10). Soucasné exis-

Obr. 10. Folikularni mucinéza subakutni — histopatologicky obraz (a — HE, zvéts. 200x, b — alcianova modr, zvéts. 200x ).
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Tab. 8. Folikulidrni mucinézy — klasifikace

Idiopatické ——— > Subakutni

« solitarni nebo necetné léze
» mladsi pacineti
* spontanni zahojeni od 2 mésici do 2 let

Chronické —<%

vy

* starsi pacineti

* starsi pacienti

Mevs

¢ vice rozsirené, pocetnéjsi léze
* variabilni morfologie

e mnohalety prabéh

Symptomatické ——> Asociace s lymfomem

e cca 15 % vSech pripadi
e Castéjsi lymfom z T-bunék nez z B-bunék

Jiné asociace — viz tab. 4

podobnosti

Mevs

tujici lymfom s FM byl zji§tén v 15 % ptipadt (16). Kli-
nicky symptomatickou formu nelze spolehlivé odliSit od
formy idiopatické chronické. Toto odliSeni nemusi byt
uplné jisté ani histopatologicky (35). Obecné plati, Ze
vétsi pocet eozinofilll sv&dc¢i spiSe pro formu benigni,
zatimco lymfocytarni epidermotropismus a denzni perifo-
likulérni infiltrat s atypickymi buiikami pro formu symp-
tomatickou.

Histopatologicky je pro FM charakteristickd muci-
n6zni degenerace zevni vlasové pochvy vlasovych foliku-
I a mazovych 7laz (38) (obr. 10). Ve vlasovych foliku-
lech a mazovych 7Zlazach a v okoli folikulu je rizné husty
infiltrat lymfocytl spojeny s retikuldrni degeneraci epite-
Iu (10). Riazné velkd pfimés eozinofild byva zvlasté
u formy idiopatické.

Pficina FM neni zndma. Imunopatologické studie
dokazuji, Ze se v patogenezi tohoto onemocnéni uplatiiu-
ji zmény bunééné imunity. Pfedpoklada se, Ze cytokiny
uvolnéné T-lymfocyty mohou stimulovat epitel k tvorbé
mucinu (2, 49, 53).

Prognéza onemocnéni zavisi na tom, zda jde o benig-
ni nebo maligni formu, zv14sté u star§ich pacient. Bohu-
Zel neexistuje zadné jednoznacné kritérium pro odliSeni
benigni a maligni formy. Cerroni s kol. je nenalezli ve
skupiné 28 pacientt, u kterych se snazili nalézt odliSnost
vzhledem k véku, lokalizaci, poctu 1ézi, hustoty lymfoid-
niho infiltratu, vyskytu eozinofilii, PCR analyze infiltra-
tu, vyskytu atypickych lymfocytd v ném a v epidermotro-
pismu (12).

Proto je nutné u starSich pacientl pfi vétsi infiltraci,
CetngjSich 1ézich s delsi perzistenci provést vétsi pocet
biopsii, aby bylo mozné zachytit pfipadny dodatecny roz-
voj maligniho lymfomu ¢i jinych asociovanych chorob.

Terapie zavisi na zdkladnim onemocnéni. Pokud se
potvrdi diagnéza maligniho lymfomu, pacient se 1&c¢i
podle standardnich protokold. Fotochemoterapie, peroral-
ni retinoidy, interferon o, elektronové zareni patii do

schémat 1é¢by koZnich lymfomut (23, 30). U benignich
forem se uZivaji kortikoidni externa. VEtSi a hlubsi loZzis-
ka na tuto 1é¢bu reaguji jen velmi $patné, proto je nékdy
tieba pfistoupit k intraléziondlni aplikaci kortikosteroidii
nebo perordlni 1é¢bé (vétSinou se doporucuje 2040 mg
prednizonu denné) (10). Zkousi se také PUVA 1écba
a dapson (26).

Urtikarii podobna folikularni mucinéza

Byla poprvé popsdna v roce 1980 (18) a jevi se jako
specifické onemocnéni muza stfedniho véku. Klinicky se
projevuje rekurentnimi erupcemi papul a infiltrovanych
lozisek urtikaridlniho charakteru spojenych se svédénim
na hlavé a krku. Béhem nékolika malo tydnii odezniva se
zanechinim Cervené perzistujici makuly. Pokud postihne
ovlasenou partii kiZe, pak nevytvari folikularni hyperke-
ratézu ani nezpisobuje alopecii. Onemocnéni miZe trvat
2 mésice az 15 let. Systémové postiZzeni nebyva pfitomno.

Histopatologické zmény jsou totozné s folikularni
mucinézou (FM) vyjma folikularni hyperkerat6zu.

Terapeuticky mohou byt nékdy ¢inna antimalarika.
Prognéza je dobrd, ale s dlouhym prib&hem.

NEOPLASTICKE / HAMARTOMATOZNI
MUCINOZY

Mucindzni naevus

Jde o benigni hamartom, ktery miiZe byt vrozeny nebo
ziskany. Klinicky je tvofen pruhem papul nebo infiltro-
vanym loZiskem s linedrni unilaterdlni névoidni konfigu-
raci. Histopatologicky jsou v hornim koriu depozita
mucinu. Epidermis miiZe byt normalni nebo hyperkerato-
tickd s akant6zou, kterd miZe pfipominat naevus epider-
malis (46).
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Angiomyxoma

KozZni angiomyxom miiZe byt solitdrni nebo vicecetny.
Pokud je viceCetny, pak mlZe predstavovat projev Carne-
yova komplexu (koZni myxomy, kardidlni myxomy, skvr-
nité pigmentace a endokrinni hyperaktivita). Mnohocetny
koZzni angiomyxom vSak mlZe byt i bez vztahu ke Carne-
yovu komplexu. Klinicky mé4 podobu nodulu bez barev-
nych zmén. Histopatologicky jde o dobie ohranicené
multilobuldrni 1éze s mucinem lokalizovanym v dermis
a subcutis. Kromé vietenitych fibroblastli a mastocyt
mohou byt pfitomny i bizarni mnohojaderné buiiky.
Typickym nalezem jsou ndpadné dilatované kapilary. Na
rozdil od kozni fokalni mucinézy je angiomyxom obvyk-
le vétsi, dobie ohraniCeny, Casto s hlubSim postizenim
a vyraznou cévni komponentou. V diferencidlni diagnoze
je nutno vyloucit myxoidni varianty malignich nadori
(myxoidni liposarkom, maligni fibrézni histiocytom
a chondrosarkom) (46).

ZAVER

Patologické nahromadéni mucinu miZe byt cennym
voditkem z hlediska histopatologického vy3etieni. Casto
je v8ak nutné vnimat jej v kontextu dalSich klinickych
udajii, nebot skupina mucinéz je rozsihld a nékteré
jednotky se histopatologicky do urcité miry prekryvaji.
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DOSKOLOVANI LEKARU - KONTROLNI TEST

KOZNI MUCINOZY

1. Mezi extrakutdnni manifestaci lichen myxoedemato-
sus nepatii:
a) katarakta
b) encefalopatie
¢) rendlni onemocnéni
d) dysfagie

2. Typickou lokalizaci pro REM jsou:
a) bérce
b) oblicej
¢) extenzory hornich koncetin
d) predni strana hrudniku

3. Efektivni terapii u REM jsou:
a) kortikoidni externa
b) antimalarika
c¢) fototerapie
d) sulfony

4. Predilekci koZnich projevil u scleroedema adultorum
Buschke jsou:
a) akralni Casti koncetin
b) dolni ¢4st trupu
¢) horni ¢ast trupu
d) zada

5. Exoftalmus je soucasti nasledujici choroby:
a) lichen myxoedematosus
b) pretibidlni myxedém
¢) kozni fokalni mucindza
d) Quinckeho edém

. Folikularni mucinéza chronickd je ve srovndni s for-

mou subakutni pro rozvoj maligniho lymfomu:
a) méné vyznamna

b) Zadna z forem nema vyznam

¢) vyznamng;jsi

d) u obou je riziko stejné

. Nalez folikuldrni mucindzy histopatologicky:

a) je vzdy klicem k diagnéze

b) vZdy znamena riziko mycosis fungoides
¢) miZe byt nahodilou asociaci

d) vzdy je spojen s loziskovitou alopecii

. Pretibidlni myxedém je spojen s:

a) hypofunkci §titné zZlazy

b) karcinomem S§titné Zlazy
¢) hyperfunkci §titné Zlazy
d) s eufunk¢ni Stitnou Zlazou

. Nefrogenni fibrotizujici dermopatie vstupuje do dife-

rencidlni diagndzy s:

a) papulézni a noduldrni mucinézou asociovanou
s lupus erythematodes

b) s pretibidlnim myxedémem

¢) se scleroedema adultorum Buschke

d) s lichen myxoedematosus

10. Scleroedema adultorum Buschke miiZe vznikout:

a) po poziti 1éku

b) po bakteridlni infekci

¢) jako paraneoplasticky projev
d) jako autoimunitni onemocnéni

Pozn. Sprdavnym zodpovézenim otdzek kontrolniho testu ziskdte 6 kreditii kontinudlniho vzdéldvdni lékaii CLK.
Sprdvné odpovédi na otdzky kontrolniho testu budou uverejnény v pristim cisle casopisu. Ti z vds, kteri chtéji ziskat 6
kreditit a byt zarazeni do slosovdni o ceny 81. rocniku casopisu roku 2006, necht zaslou sprdavné odpovédi na kontrol-
ni test na adresu redakce (Kozni klinika 1. LF UK, U Nemocnice 2, 128 08 Praha 2) vZdy nejpozdéji do jednoho mési-

ce od vyddni daného cisla.

Spravné odpovédi na otazky kontrolniho testu k ¢lanku:

M. Salavec: Virova onemocnéni kiiZe a sliznic piisobena herpes simplex viry a lidskymi papilomaviry

Spravné odpovédi: 1a, 2¢, 3a, 4a, 5a, 6d, 7b, 8d, 9d, 10b
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