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K vy‰etfiení na na‰e pracovi‰tû se dostavil 35-let˘ muÏ,
jehoÏ rodinná anamnéza byla nev˘znamná. V osobní ana-
mnéze uvedl, Ïe prodûlal operaci perianální pí‰tûle
a následnû ve vûku 29 let u nûj byla stanovena diagnóza m.
Crohn, proto uÏíval nûkolik let mesalazin a doplnûk stra-
vy s komplexním obsahem vitamínÛ, minerálÛ a stopov˘ch
prvkÛ.

Pacient od dûtství pozoroval, Ïe pokoÏka obliãeje byla
drsná a lehce zarudlá. Zhrubûlá loÏiska byla nejprve na tvá-
fiích, pozdûji se roz‰ífiila i na ãelo. Pfiesnûji dobu nástupu prv-
ních projevÛ ale nedokázal stanovit. Subjektivnû pacient udá-
val obãasné, nev˘razné svûdûní kÛÏe obliãeje. Souãasnû si
byl vûdom lehce tmavûji pigmentované a pohmatovû drsnûj-

‰í kÛÏe na paÏích, na h˘Ïdích a stehnech. Jinde podobné
zhrubûní nepozoroval. Nemocn˘ byl poslán k vy‰etfiení pro
erytém v obliãeji, kter˘ se zv˘razÀoval po oslunûní, ãi tepel-
né stimulaci, k vylouãení lupus erythematodes.

Pfii vy‰etfiení byly nad jafimov˘mi oblouky a dále fron-
tálnû s maximem nad ãelními hrboly a v oboãí, zejména
laterálnû, patrné folikulárnû vázané, erytematózní, drsné
mikropapuly s centrálnû naznaãen˘mi ãepy a lehk˘ ery-
tém tváfií a ãela. Zevní tfietina oboãí byla profiídlá (obr. 1,
2). K‰tice postiÏena nebyla. Nad extenzory konãetin, h˘Ï-
dích a hrudníku byly pfiítomny folikulárnû vázané drsné
papuly. Ostatní nález na kÛÏi a sliznicích byl normální.
Byla provedena biopsie papuly na tváfii (obr. 3, 4).

Obr. 2.

Obr. 1.

Obr. 4.

Obr. 3.
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HISTOLOGICK¯ NÁLEZ

V biopsii byla zastiÏená epidermis beze zmûn. V ústí
nûkter˘ch folikulÛ bylo patrné jejich rozepûtí hyperkerató-
zou a v okolí infundibula byla patrná mírná perifolikulár-
ní fibróza s mírn˘m perivaskulárními lymfocytárními
infiltráty, mírná dilatace cév v horním koriu, zbytek exci-
ze byl beze zmûn (obr. 3 a 4).

ZÁVùR:
Keratosis pilaris rubra atrophicans faciei

Po zji‰tûní diagnózy byl pacient pouãen o benigním
charakteru zmûn a byla mu dána emolientia v kombinaci
s adapalenem, léãba ov‰em byla bez v˘raznûj‰ího úspûchu
a pacient ji posléze pfiestal uÏívat.

DISKUSE

Keratosis pilaris rubra atrophicans faciei je pomûrnû
ménû známá a literárnû jen fiídce popisovaná jednotka (4).
Patfií do rámce keratosis pilaris atrophicans, tedy mezi
choroby charakterizované folikulární atrofií, ãi dokonce
alopecií, kam spadá zejména ulerythema ophryogenes,
atrophoderma vermiculatum a keratosis follicularis spi-
nulosa decalvans. Samotná keratosis pilaris rubra atrophi-
cans faciei je ãasto povaÏována za podtyp ulerythema
ophryogenes, se kter˘m sdílí vût‰inu klinick˘ch i histo-
patologick˘ch rysÛ, ale li‰í se lokalizací prvních projevÛ
a jejich rozsahem.

Onemocnûní postihuje muÏe i Ïeny, nejsou známy pfies-
nûj‰í údaje o predominanci nûkterého pohlaví. Pacienti
b˘vají ãasto postiÏeni jiÏ od velmi ãasného dûtství. Epide-
miologické údaje o incidenci nejsou známy, její v˘skyt ale
mÛÏe b˘t v˘raznû vy‰‰í neÏ by odpovídalo neãetn˘m literár-
ním popisÛm, ãasto tedy spí‰e zÛstává nediagnostikována.

V klinickém obraze ãastûj‰ího ulerythema ophryogenes
(7) dominuje dobfie ohraniãen˘ erytém a drobné folikulár-
nû vázané papuly pfiedev‰ím v oblasti oboãí (z fieãtiny:
ophryos = oboãí). Pozdûji se mÛÏe ‰ífiit a postihovat ãelo
i tváfie. U keratosis pilaris rubra atrophicans faciei zaãína-
jí obdobné zmûny dfiíve na tváfiích a na ãele, oboãí b˘vá
postiÏeno aÏ druhotnû. PostiÏení b˘vá u obou variant sko-
ro vÏdy bilaterální, symetrické. S postupem doby laterál-
ní tfietina oboãí fiídne, aÏ mizí – v tomto místû jde tedy
v podstatû o jizvící alopecii (ulerythema -z fieãtiny: oule =
jizva). Erytém mÛÏe b˘t v pozdûj‰ích fázích (hlavnû po
pubertû) nenápadn˘, dominuje obraz koneãn˘ch atrofic-
k˘ch zmûn. ¤asy a k‰tice b˘vají vût‰inou normální. Vzác-
nû, zejména v rámci nûkter˘ch syndromÛ, mohou b˘t pfií-
tomny vlnité („wooly“) vlasy, nûkdy i jen lokalizovanû.
Subjektivnû pacienti vnímají postiÏení jako estetick˘ han-
dicap, jen nûkdy je udáváno mírné svûdûní projevÛ.

V histologii je pfiítomna folikulární hyperkeratóza pro-
vázená atrofií folikulÛ a mazov˘ch Ïláz, nûkdy
s pfiítomností milií a komedonÛ, a rÛznû vyjádfienou peri-
folikulární fibrózou, která mÛÏe zasahovat aÏ do retikulár-
ní dermis v podobû horizontální vrstevnaté fibrózy. Pfií-
tomno b˘vá i roz‰ífiení povrchních cév v koriu
a perivaskulární infiltrát (6). Pigmentace a angiektazie
mohou b˘t navíc v˘sledkem chronické expozice úãinkÛm
solárního záfiení.

Velmi ãasto b˘vá u tûchto pacientÛ zastiÏena
v predilekãních oblastech nad extenzory konãetin
i klasická keratosis pilaris. Je znám i familiární v˘skyt
obou takto asociovan˘ch jednotek. Mezigeneraãní pfienos
nejvíce odpovídá autosomálnû dominantnímu zpÛsobu
dûdiãnosti. Zdá se, Ïe keratosis pilaris rubra atrophicans
faciei a keratosis pilaris nemusí v takto postiÏen˘ch rodi-
nách vykazovat ve v‰ech generacích ani stejnou, ani úpl-
nou penetranci (1). Mutace v mnoh˘ch pfiíapdech nejspí-
‰e vznikají de novo.

Keratosis rubra pilaris atrophicans faciei by mûla b˘t
diferenciálnû diagnosticky odli‰ena od keratosis follicula-
ris spinulosa decalvans (Siemens), která také zaãíná
v dûtství, ale postihuje pfieváÏnû k‰tici, dále i dorza rukou,
nûkdy i trup. S postupem vûku kolem puberty mohou foli-
kulární papuly i u této jednotky mizet a jsou nahrazeny
pouze jizevnatou atrofickou tkání.

Diferenciálnû diagnosticky dále odli‰ujeme i atro-
phoderma vermiculatum, kterou charakterizuje dolíãkovi-
tá atrofie pfiipomínající vãelí plástev, postihující nejãastû-
ji tváfie. Odli‰ena by dále mûla b˘t i poikiloderma Civatte,
která postihuje Ïeny stfiedního vûku jako retikulární hyper-
pigmentace s teleangiektáziemi na fotoexponovan˘ch ãás-
tech tûla, zejména na tváfiích a krku. Nejsou zde ale pfií-
tomny folikulárnû vázané papuly a vûk nástupu je ve
srovnání s keratosis pilaris rubra atrophicans vy‰‰í. Eryth-
romelanosis folicularis faciei et coli je zase odli‰itelná
absencí atrofick˘ch zmûn, nepostihuje oboãí a zanechává
pigmentace (1). Z jin˘ch chorob, kromû klasické keratosis
pilaris, existuje pro keratosis pilaris rubra atrophicans faci-
ei, potaÏmo ulerythema ophryogenes, mnoho asociací se
vzácn˘mi geneticky determinovan˘mi syndromy (5).
Z nejãastûj‰ích se jedná o CFC syndrom (Cranio-Facio-
Cutaneous syndrome), dále o syndromy Cornelia de Lan-
ge, Rubenstein-Tayby a Noonan. Nûkdy b˘vá u pacientÛ
s delecí krátkého raménka chromosomu 18.

Terapie keratosis pilaris rubra atrophicans faciei
i ulerythema ophryogenes je nevdûãná (2). V iniciální fázi
mohou erytém tlumit lokálnû podávané kortikoidy, pfiípad-
nû kalcineurinové inhibitory. Rozvoji atrofie ale nejspí‰e
nemohou zabránit, navíc jejich dlouhodobé uÏití v obliãeji
je nevhodné. V terapii se uplatÀují pfiedev‰ím emolientia
a lokálnû aplikované retinoidy. Keratolytické koncentrace
aplikované salicylové kyseliny ãi urey musí b˘t do jisté
míry titrovány u kaÏdého pacienta individuálnû, vût‰inou
v obou pfiípadech koncentrace 5% je úãinná k odstranûní
drsn˘ch papul a nedráÏdí. Celková terapie retinoidy (izot-
retinoin) pfiinesla podle literárních údajÛ v ojedinûl˘ch
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publikovan˘ch pfiípadech zlep‰ení, které pfietrvávalo
i mûsíce po jejich vynechání. Otázkou zÛstává, zda jejich
potenciální neÏádoucí úãinky tuto léãbu ospravedlÀují.
Z fyzikálních metod urãitou moÏnost pfiedstavuje terapie
pulzním laserem (3).
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Anotace:
Ekzémy a dermatitidy patří mezi nejčastější kožní choroby v ordinaci der-
matologa, ale i praktického lékaře pro dospělé a děti. Mezi nejznámější,
ale také terapeuticky nejnáročnější, patří atopická dermatitida, seboroická
dermatitida, mikrobiální ekzém a statis dermatitida u chronické žilní insu-
ficience. Z pohledu kožních chorob z povolání jsou to především kontakt-
ně alergické či iritativní dermatitidy.V druhém akualizovaném vydání zamě-
řeném na praxi jsou uvedeny základní diagnostické a diferenciálně
diagnostické algoritmy, rozebrány zásady komplexní léčby a prevence,
a podrobněji rozvedeny kapitoly zevní léčby – z koplementárních léčiv pře-
devším emoliencia a balneoterapie, z diferentních léčiv pak pravidla

a režimy léčby kortikosteroidy a lokálními imunomodulátory. V přehledu jsou uvedeny i další, méně obvyklé či
výzkumné možnosti léčby.

Objednávky zasílejte e-mailem nebo poštou: Nakladatelské a tiskové středisko ČLS JEP, Sokolská 31,
120 26 Praha 2, fax: 224 266 226, e-mail: nts@cls.cz. Na objednávce laskavě uveďte i jméno časopisu,
v němž jste se o knize dozvěděli.
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