dermatologie_4.09:Sestava 1

13.8.2009 10:55 sStranka 211

= —{r—-

Repetitorium

Ces-slov Derm, 2008, 84, No. 4, p. 211-213

Klinicky pripad: Mnohopocetné anularne loZiska

na koncatinach

Szép Z.1.2.3

ICYTOPATHOS, spol. s r.0., bioptické, cytologické a skriningové laboratérium, Bratislava

veduci spolo¢nosti doc. MUDr. Dusan Dani$, CSc.

2Dermatovenerologické oddelenie Nemocnice Ministerstva obrany SR, Bratislava

vedici oddelenia prim.MUDr. Lubomir Zaujec

3Katedra dermatovenerologie FZSS SZU v Bratislave
vedica katedry doc. MUDr. Klaudia Kolib4dSova, PhD., mim.prof.

Pacientom bol 70-ro¢ny muz, ktory bol odoslany na nasu
ambulanciu za tcelom diagnostického dorieSenia koZného
nélezu. U chorého sa v priebehu niekolkych rokov postup-
ne vytvorili mnohopocetné anuldrne, mierne atrofické lozis-
k4 s jemnym keratotickym okrajom na extenzorovych plo-
chéch hornych a dolnych koncatin (obr. 1-2). Maximum

zmien sme nasli na predlaktiach a predkoleniach, ojedinelé
1ézie boli aj na trupe. Prejavy nesposobovali Ziadne subjek-
tivne taZkosti. V anamnéze pacient udaval celoZivotnu solar-
nu expoziciu. Zrealizovali sme biopsiu z mierne vyvySené-
ho keratotického okraja anuldrnej lézie predkolenia.
Histologické nélezy prezentujeme na obr. 3—4.

Obr. 2.

Obr. 3.

Obr. 4.
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MIKROSKOPICKY NALEZ

Rezy boli farbené hematoxylinom-eozinom. Epidermu
kryje vyraznd siefovitd ortohyperkeratéza. V hyper-
keratéze na jednom mieste nachddzame parakeratoticky
stipec (parakeratotickd hyperkeratéza), tzv. kornoidni
lamelu (obr. 3-4). V z6ne pod ortohyperkeratdzou je str.
granulosum stencené, ale zachovalé, kym pod kornoidnou
lamelou tplne chyba. Epiderma je po celej dizke atrofic-
k4. V zbéne pod kornoidnou lamelou str.spinosum obsahu-
je vakuolizované bunky. V hornej derme st pritomné mier-
ne lymfocytové infiltraty (obr. 3).

ZAVER

Porokeratosis actinica superficialis disseminata

Biopticka rana sa zahojila bez komplikécii. Pacient bol
pouceny o podstate ochorenia a s vysledkom histologic-
kého vySetrenia sa hlasil na kontrolu u svojho odosielaju-
ceho spadového dermatoldga.

DISKUSIA

Porokeratdzy st vzacne, chronické, vacSinou autozomal-
ne dominantné keratiniza¢né poruchy. Ich klasifikacia je
relativne zloZit4 (tab.1). Prakticky dve najdoleZitejSie nozo-
logické jednotky st porokeratosis Mibelli a diseminovand
superficidlna aktinickd porokeratoza (5,10).

Tab. 1. Klasifikacia porokeratéz (podla Schachnera, 2003,
cit.10)

¢ Porokeratosis Mibelli

¢ Porokeratosis actinica superficialis disseminata
¢ Porokeratosis linearis

* Porokeratosis palmaris, plantaris et disseminata
* Porokeratosis punctata palmaris et plantaris
e Porokeratosis ptychotropica
e CAP syndroma (CAP = Craniosynostosis,
Anal anomalies, Porokeratosis)

Klinicky obraz diseminovanej superficidlnej aktinic-
kej porokeratézy (DSAP) je charakterizovany symetricky
lokalizovanymi léziami v oblasti solarnej expozicie (10,
11). Predilekénymi lokalizaciami st extenzorové plochy
hornych a dolnych koncatin (predovSetkym predlaktia
a predkolenia), menej Casto trup. Primarnou morfou je
centrifugilne sa §iriaca papula, z ktorej tak vznikne anular-
na lézia. Anuldrne 1ézie su viacpocetné (aZ niekolko sto-
viek 1€zii), s atrofickym centrom, okrajova zéna je vyvy-
Send vdaka keratotickému golieru. V strednej casti
keratotického goliera moze prebiehat Zliabok. Lézie su
velkosti od niekolkych milimetrov aZ do niekolkych cen-

timetrov. Sliznice, vlasy a nechty nie s postihnuté. DSAP
sa moOZe spolu vyskytovat s linearnou porokerat6zou.
kovane opisany aj u mladSich. Priebeh je charakterizova-
ny chronicitou, spontdnne regresie sa mozu vyskytnut, ale
recidivy st redlnou hrozbou aj napriek liecbe. Malignu
transformdciu (spinaliom) je mozné ofakavat u menej
nez 10 % postihnutych (7, 10). Preto je potrebna liecba
a dispenzarizicia pacientov.

Etiopatogenéza a geneticky podklad diseminovanej
superficidlnej aktinickej porokeratézy nie je objasneny.
Pravdepodobne ide o proliferaciu mutantného klonu kera-
tinocytov. Proliferdcii moZu napoméhat rozne spustacie
faktory: imunosupresia, UV-Ziarenie, traumy (10, 11).
Vplyvom imunosupresie nastane proliferdcia keratinocyto-
vych klonov, pripadne ich neskorSia maligna transforma-
cia. Na molekulovej urovni bola dokdzand nadmerna
expresia proteinu kdédovaného tumorsupresorovym génom
p53 v bunkovych jadrach bazalnych keratinocytovych kl6-
nov, pod zénou kornoidnej lamely (7). TaktieZ boli odha-
lené hlbSie poruchy reguldcie bunkového cyklu
v spomenutych keratinocytovych klénoch so sniZenou
expresiou regulatnych molekdl mdm2 a p21WVaf-1 (9).
DSAP je autozomilne dominantné ochorenie s vysokou
genetickou heterogenitou. Najnovsie boli identifikované 3
lokusy (DSAPI1, DSAP2 a DSAP3) na chromozémoch
12q, 15q a 1p s viacerymi kandidatnymi génmi (6).

V histologickom obraze je najcharakteristickejSim
nalezom tzv. kornoidnd lamela: ide o stipcovitti parakera-
toticki hyperkeratézu. Ostatny povrch epidermy kryje
ortohyperkerat6za. V pripade DSAP Casto pozorovat dve
kornoidné lamely. Pod kornoidnou lamelou chyba str. gra-
nulosum, v oblasti str. spinosum a str. basale mozZu byt pri-
tomné vakuolizované alebo dyskeratotické bunky.
V pripade DSAP je epiderma atrofickd. V derme mozu byt
dilatované kapilary s perivaskularnymi lymfocytovymi
infiltratmi (10, 11). Za diagnostickym tcelom realizova-
nu koZnu biopsiu treba odobrat z anuldrneho okraja 1ézie,
ktora zahriiuje aj vyvySeny keratoticky val, lebo len takto
moZeme dokazat pritomnost kornoidnej lamely.

Diferencialne-diagnosticky musime odliSit aktinické
kerat6zy, granuloma anulare, lichen ruber anularis, basali-
oma superficiale, psoriasis anularis (5, 10, 11). V ich odli-
Seni okrem klinickej morfoldgie a priebehu je najviac
niapomocné histopatologické vySetrenie.

Liecba porokerat6z nie je vyrieSend. V miestnej liecbe
boli dosiahnuté tspechy pouZzitim lokdlnych retinoidov
(tretinoin), S-fluorouracilu (3), derivatov vitaminu D3
(takalcitol, kalcipotriol) (8). Najnov§im, nadejnym lieceb-
nym prostriedkom sa zda byt imiquimod, ktory by mohol
posobit preventivne aj na malignu premenu 1€zii (4).
Z fyzikalnych liecebnych prostriedkov sa skusa kryotera-
pia, laserovd terapia (585 nm pulzny farbivovy laser, CO,-
laser) (1), fotodynamickd fototerapia (s kyselinou amino-
levulovou) (2), prip. menSie lézie sa moZu odstranit
chirurgickou exciziou. Zo systémovych prostriedkov moz-
no skusit retinoidy (10).
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KOZNI PROJEVY
PRI CHOROBACH VNITRNICH ORGANU

Laszl6 Torok

Kozni projevy
pri chorobach | Lis:o 1orok
vnitinich organi
— . ¢ Cesky preklad prirezové publikace pro dermatology, pediatry, internisty
: i Iékafe prvniho kontaktu
e 228 tiskovych stran B5 v brozované vazbé, 215 nazornych barevnych
fotografii, 56 tabulek, literarni odkazy pro dalSi studium, vécny rejstfik
e z némciny prelozil prof. MUDr. Pavel Bartak, CSc.

,KU0Ze je snadno pfistupna veskerému vySetfovani, znalosti, zejména imu-
nitni, rostou kosmickou rychlosti. Kize jako souéast organismu zrcadli
patologické stavy vnitfnich organ(, a tak je mozno objevit zavazné vnitfni
& BTSSR L choroby dfive, nez se plné rozvinou a ohrozi svého nositele. A pravé v tom
eskd lékaiskd spole¢nost J. E. Purkyné . .y S . o as . Lo . sy s

je hlavni pfednost Térdékovy knihy. Na kuzi se objevuji signaly vnitfnich

nemoci — dermadomy — které krvacenim pod nehtem v€as upozorni na
infekéni endokarditidu, intravialni ,mrtvolné skvrny“ signalizuji krvaceni do vnitfnich organ(, centrofacialni
lentiga jsou soucéasti vazné vyvojové poruchy. Vétsina dermatologli to véechno vi, zna i souvislosti, jenom si
je v€as nevybavi. Térékova kniha je vSak vybavuje okamzité a nezapomina ani na nejzapadlejSi syndomy.
Nejen dermatolog, ale i pediatr, internista nebo rodinny Iékar v denni praxi oceni rychlou diferencialni diag-
nézu, na které mlize zaviset nejen uzdraveni, ale i Zivot pacienta.” (PB)

Vydalo nakladatelstvi J. A. Barth Verlag Heidelberg ve spoluprdci s Ceskou lékai'skou spolecnosti JEP v roce 1998. ISBN
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Objednavky miiZete posilat na adresu: Nakladatelské a tiskové stiedisko CLS JEP, Sokolska 31, 120 26 Praha 2,
fax: 224 266 226, e-mail: nts@cls.cz.

Na objednavce laskavé uvedte i jméno casopisu, v némz jste se o knize dozvedéli.
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