dermatologie 5.09:Sestava 1

16.10.2009

£

13:46 sStranka 275 g‘\
e} -

Repetitorium

Ces-slov Derm, 2009, 84, No. 5, p. 275=-277

Klinicky pripad: Linedrne papul6zne zmeny na hornej

koncatine

Szép Z.12

ICYTOPATHOS, spol. s r.o., bioptické, cytologické a skriningové laboratérium, Bratislava
veduci spolo¢nosti doc. MUDr. Dusan Dani$, CSc.
2Kozna klinika a Katedra dermatovenerolégie, Nemocnice Ministerstva obrany SR a Slovenskej

zdravotnickej univerzity, Bratislava

prednosta kliniky a vedtca katedry doc. MUDr. Klaudia Kolib4aSova, Ph.D., mim.prof.

Pacientkou bolo 15-ro¢né dievca, ktoré bolo odoslané
na naSu ambulanciu za t¢elom diagnostického dorieSenia
kozného ndlezu. Rodicia po narodeni spozorovali na pra-
vej pazi pacientky linedrne, SirSie loZisko, ktoré sa sklada-
lo z drobnych papuliek farby koze. Prejavy v priebehu
detstva nespOsobovali Ziadne zdravotné problémy.
V uplynulych 2 rokoch vSak nastal postupny rast, vyvyso-

Obr. 2

vanie sa papuliek nad droven okolitej koZe. LoZisko tvo-
rili malé, linearne usporiadané papulky farby koze alebo
mierne Zltkastej farby (obr. 1). V loZisku bolo vidiet aj
Cierne keratotické hmoty v centre viacerych papuliek (obr.
2). Odobrali sme vzorku koZe za t¢elom histopatologic-
kého vySetrenia. Mikroskopické ndlezy prezentujeme na
obrazoch 3 a 4.

Obr. 3
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MIKROSKOPICKY NALEZ

NajdolezitejSim mikroskopickym ndlezom st velké,
hyperplastické, zmnozZené lobuly mazovych Zliaz v hornej,
strednej a miestami aj v dolnej derme (obr. 3). Niektoré st
viazané na abortivne vlasové folikuly, iné leZia v derme
zdanlivo bez sivisu s folikulami. Lobuly st tvorené zrely-
mi sebocytmi, bez cytologickych znakov malignosti.
Nezavisle od mazovych Zliaz vidiet invagindcie epidermy
vo forme rozsirenych infundibulov abnormélnych abortiv-
nych folikulov, ktoré su dilatované, otvorené smerom
k povrchu epidermy a st vyplnené keratinovymi hmotami
(obr. 4). Epiderma nevykazuje akantoticko-papilomatéz-
ne zmeny.

ZAVER

Naevus sebaceus linearis

Po upresneni diagn6zy sme odportcali plasticko-chi-
rurgické konzilium a dispenzarizédciu pacientky na odo-
sielajtcej spadovej koZnej ambulancii. O¢né, neurologic-
ké a dalSie priznaky neboli pritomné.

DISKUSIA

Naevus sebaceus je komplexny kongenitdlny hamartom
— organoidny névus, ktory sa skladd z epidermy a jej
adnex. NajdoleZitejSimi Struktdrami si mazové Zlazy,
v menSej miere sa na jej stavbe podielaju aj abnormalne,
abortivne folikuly a ektopické apokrinné Zlazy (7, 8).
Vyskyt naevus sebaceus v populécii novorodencov je oko-
10 0,3 % (1).

Klinicky obraz naevus sebaceus sa meni v priebehu
Zivota (7). Naevus je pritomny uZ pri narodeni vo forme
1-6 cm oranzového, prip. ruZzového ovalneho plaku alebo
vo forme skupin linedrne usporiadanych papuliek.
V priebehu prvych 3 mesiacov Zivota vdaka vplyvu
materskych horménov sa moZe rozvinit mierna hyperpla-
zia, ktord v8ak zanedlho ustdpi. Tento fenomén rodicia ¢as-
to nespravne interpretuji ako spontdnnu regresiu prejavu.
V priebehu puberty — opit pod vplyvom horménov — 1ézia
zacne rast, zhrubne, stile viac sa vyvySuje nad troven oko-
litej koZe, jej povrch sa stdva nerovnym, papilomatéznym.
V rozsahu lézie vlasy nerastd. Typickou predilek¢nou loka-
liz4ciou je kapilicium, ¢elo a tvdr, v inych lokalitich je
zriedkava.

Klinicky vyznam naevus sebaceus spo¢iva mimo iné-
ho aj v tom, Ze — hlavne v dospelosti — m6Zu sa v fiom roz-
vinut benigne a maligne nddory. Riziko ich vzniku odha-
duji rozni autori rdzne, vacSinou na 10-15 %, niektori aj
na 30 %. Novsie prieskumy na velkych siboroch uvadza-
ju menSie cisla (2, 3). NajcastejSie diagnostikovanym
nadorom je trichoblastom a bazaliom. Vzacne opisali aj
vznik syringocystadenoma papilliferum, hidradenému,
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syringému, spiradendmu, spinaliomu, porokarcinému,
keratoakantomu a dalSich tumorov (2,3). Vznik uzlov,
ulcerdcii a chrast moZe signalizovat nddorovi premenu.

Naevus sebaceus (Jadassohn) je vdcSinou izolovanym
koZnym nélezom, bez dalSich orgdnovych zmien. Na dru-
hej strane naevus sebaceus je sucasfou aj tzv. syndromu
(linedrneho) sebaceozneho névu (Schimmelpenningov-
Feuersteinov-Mimsov syndrom) (5). Tento syndrém tvo-
ri jednu z podskupin tzv. syndromu epidermdlneho névu.
Schimmelpenningov syndrém je charakterizovany viacpo-
cetnymi systematizovanymi sebacedéznymi névami (su
rozsiahle, lokalizované hlavne v oblasti hlavy, na krku
a trupe), neurologickymi zmenami (mentélna retardécia,
kf¢e), o¢nymi zmenami (kolobom, lipodermoid spojovky)
a prejavmi na kostiach (4, 5, 7). Preto tento syndrém zara-
dujeme medzi neurokutdnne syndromy.

Etiopatogenéza sebacedzneho névu nie je objasnend,
ale boli dokdzané muticie (delécie) v PTCH génu. Delécie
v tomto géne boli objavené aj v bunkach Iézii syndromu
bazocelularneho névu a v niektorych bazaliémoch (9).
Syndrém sebacedzneho névu je pravdepodobne ndsledok
somatického mozaicizmu.

Histopatologicky obraz naevus sebaceus zavisi od
veku, v ktorom sa realizuje biopsia (8). U malych deti
mozno pozorovat nezrelé mazové Zlazy, abortivne folikuly
a ektopické ekrinné Zlazy. Epidermalne zmeny s mini-
malne. V puberte je mikroskopicky obraz charakterizo-
vany hyperplastickymi, zrelymi mazovymi Zlazami,
a Casto je pritomnd aj akant6za a papilomatéza epidermy.

V diferencialnej diagnostike treba odlisit naevus seba-
ceus Jadassohn novorodencov od skupiny ohrani¢enych
alopécii: aplasia cutis congenita, defekty neurdlnej trubi-
ce — meningocele, encephalocele, heterotopické meninge-
xanthom, xanthogranuloma juvenile, nezdpalovy typ (line-
drneho) epidermdlneho névu (17). U Schimmelpennin-
govho syndromu linedrneho naevus sebaceus je potreb-
né vylucit ostatné formy syndromu epidermdlneho névu
a niektoré dalSie zriedkavé choroby: Haberlandov synd-
rom, Dellemanov-Qorthuysov syndrom, Goltzov syndrom,
Goldenharov syndrom.

Liecba naevus sebaceus je chirurgickd. Dovodom moze
byt riziko vzniku malignych tumorov (2, 6), ale nie st
s alopéciou alebo pri lokaliz4cii na tvari. VacSina autorov
doporucuje preventivne excizie, kym ini autori spochybiiu-
ju potrebu takychto zdkrokov (6). Velké 1ézie, ktoré su
lokalizované v kapiliciu alebo v kozmeticky doleZitych
oblastiach (tvar) sa doporucuje excidovat eSte v doj-
¢eneckom-batolacom veku v celkovej narkéze, odportca-
na doba excizie je 6-12 mesacny vek dietata. Ako dovod
sa uvadza velk4 flexibilita koZe v prvom roku Zivota, pri
ktorom je mozné primdrne excidovat rozsiahle 1ézie, Cas-
to bez nutnosti pouZitia expandérov a bez rizika vzniku
progredujuicich jaziev (7). MenSie 1ézie je moZné excido-
vat v 7-10. roku Zivota v lokdlnej anestéze (7). Podla
rozsahu lézie sa voli vhodna metdda: jednordzova excizia
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alebo opakované opericie, prip. pouZitie expandérov.
Laserové zakroky nie s vhodné, lebo neodstrania hlbsie
uloZené Zlazové lobuly, preto moZno ofakavat recidivy. 6.
Naviac tieto zakroky nezniZia ani riziko rozvoja nadorov
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ATLAS KOZNIHO MELANOMU
Color atlas of cutaneous Melanoma

Melanom patfi mezi velmi zavazné kozni nadory. Jeho prognéza pfitom
zcela zasadné zavisi na tom, v jakém stadiu je stanovena diagndza, resp.
na tom, kdy Iékar vyslovi na tuto diagnézu podezreni. Pravé v pocatec€nich
stadiich mGze byt rozpoznani melanomu dosti obtizné a vyzaduje velkou
vizualni zkusenost. S cilem pomoci dermatologiim i praktickym lékafim
v zékladni diagnostice tohoto velmi zhoubného onemocnéni nyni vychazi
dvojjazy€ny obrazovy atlas obsahujici nékolik set fotografii, které doku-
mentuji nejriznéjsi typy a stadia melanomu. Autorkou atlasu je nase pred-
ni odbornice v dermatoonkologii. Zakladni orientaci v problematice mela-
nomu ¢tenaf mlze najit v monografii této autorky Melanom, (nakladatelstvi
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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 dozvédéli.
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