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K vySetfeni na naSe pracovisté se dostavil 35-lety muz,
jehoZ rodinnd anamnéza byla nevyznamnd. V osobni ana-
mnéze uvedl, Ze prodélal operaci periandlni piStéle
anasledné ve v€ku 29 let u néj byla stanovena diagnéza m.
Crohn, proto uzival n¢kolik let mesalazin a doplnék stra-
vy s komplexnim obsahem vitaminii, mineralt a stopovych
prvku.

Pacient od détstvi pozoroval, Ze pokoZka obli¢eje byla
drsna a lehce zarudla. Zhrubé€la loZiska byla nejprve na tva-
fich, pozdé&ji se rozsifila i na ¢elo. Presnéji dobu néstupu prv-
nich projevi ale nedokazal stanovit. Subjektivné pacient uda-
val obCasné, nevyrazné svédéni ktize obliceje. Soucasné si
byl védom lehce tmavéji pigmentované a pohmatoveé drsnéj-

Obr. 1.

§i k0iZe na pazich, na hyzdich a stehnech. Jinde podobné
zhrubéni nepozoroval. Nemocny byl poslan k vySetfeni pro
erytém v obliceji, ktery se zvyraziioval po oslunéni, ¢i tepel-
né stimulaci, k vylouceni lupus erythematodes.

Pti vySetfeni byly nad jairmovymi oblouky a dale fron-
talné s maximem nad Celnimi hrboly a v oboci, zejména
lateralné, patrné folikuldrné vazané, erytemat6zni, drsné
mikropapuly s centrdlné naznacenymi Cepy a lehky ery-
tém tvafi a Cela. Zevni tfetina oboci byla profidla (obr. 1,
2). KSstice postiZzena nebyla. Nad extenzory koncetin, hyz-
dich a hrudniku byly pfitomny folikularné vdzané drsné
papuly. Ostatni ndlez na kaZi a sliznicich byl normalni.
Byla provedena biopsie papuly na tvéfi (obr. 3, 4).

Obr. 3.
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Obr. 4.
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HISTOLOGICKY NALEZ

V biopsii byla zastizena epidermis beze zmén. V usti
nékterych folikulil bylo patrné jejich rozepéti hyperkerato-
zou a v okoli infundibula byla patrnd mirna perifolikular-
ni fibr6za s mirnym perivaskuldrnimi lymfocytarnimi
infiltraty, mirnd dilatace cév v hornim koriu, zbytek exci-
ze byl beze zmén (obr. 3 a 4).

ZAVER:
Keratosis pilaris rubra atrophicans faciei

Po zjisténi diagndézy byl pacient poucen o benignim
charakteru zmén a byla mu ddna emolientia v kombinaci
s adapalenem, 1é¢ba ovSem byla bez vyrazné&jsiho tispéchu
a pacient ji posléze prestal uzivat.

DISKUSE

Keratosis pilaris rubra atrophicans faciei je pomérné
méné zndma a literarné jen fidce popisovand jednotka (4).
Patii do ramce keratosis pilaris atrophicans, tedy mezi
choroby charakterizované folikuldrni atrofii, ¢i dokonce
alopecii, kam spadd zejména ulerythema ophryogenes,
atrophoderma vermiculatum a keratosis follicularis spi-
nulosa decalvans. Samotna Keratosis pilaris rubra atrophi-
cans faciei je Casto povazovina za podtyp ulerythema
ophryogenes, se kterym sdili vét§inu klinickych i histo-
patologickych ryst, ale 1i8i se lokalizaci prvnich projevil
a jejich rozsahem.

Onemocnéni postihuje muZe i Zeny, nejsou zndmy pies-
néjsi idaje o predominanci nékterého pohlavi. Pacienti
byvaji Casto postiZeni jiZ od velmi Casného détstvi. Epide-
miologické tdaje o incidenci nejsou znamy, jeji vyskyt ale
miiZe byt vyrazné vyssineZ by odpovidalo necetnym literar-
nim popisiim, ¢asto tedy spiSe zlstava nediagnostikovana.

V klinickém obraze ¢astéjSiho ulerythema ophryogenes
(7) dominuje dobfe ohrani¢eny erytém a drobné folikular-
né vazané papuly piedev§im v oblasti oboci (z feCtiny:
ophryos = oboci). Pozdéji se miZe §ifit a postihovat ¢elo
i tvare. U keratosis pilaris rubra atrophicans faciei za¢ina-
ji obdobné zmény diive na tvéfich a na cele, oboci byva
postiZeno az druhotné. PostiZeni byva u obou variant sko-
ro vZdy bilaterdlni, symetrické. S postupem doby lateral-
ni tfetina obodi fidne, azZ mizi — v tomto misté jde tedy
v podstaté o jizvici alopecii (ulerythema -z fectiny: oule =
jizva). Erytém muzZe byt v pozdéjsich fazich (hlavné po
puberté) nendpadny, dominuje obraz kone¢nych atrofic-
kych zmén. Rasy a kitice byvaji v&tSinou normalni. Vzac-
né, zejména v rdmci nékterych syndromi, mohou byt pfi-
tomny vinité (,,wooly*) vlasy, nékdy i jen lokalizovang.
Subjektivné pacienti vnimaji postiZeni jako esteticky han-
dicap, jen n€kdy je udavano mirné svédéni projevu.

V histologii je pfitomna folikularni hyperkerat6za pro-
vazend atrofii folikuldi a mazovych 7ldz, nékdy
s piitomnosti milii a komedoni, a rizné€ vyjadienou peri-
folikularni fibrézou, kterd miize zasahovat azZ do retikular-
ni dermis v podobé& horizontdlni vrstevnaté fibrozy. Pfi-
tomno byvd 1 rozSifeni povrchnich cév v koriu
a perivaskularni infiltrat (6). Pigmentace a angiektazie
mohou byt navic vysledkem chronické expozice a¢inkiim
solérniho zafeni.

Velmi casto byva u téchto pacientl zastiZena
v predilek¢nich oblastech nad extenzory koncetin
i klasicka keratosis pilaris. Je zndm i familiarni vyskyt
obou takto asociovanych jednotek. Mezigenera¢ni pienos
nejvice odpovidd autosomdlné dominantnimu zpusobu
dédicnosti. Zda se, Ze keratosis pilaris rubra atrophicans
faciei a keratosis pilaris nemusi v takto postiZzenych rodi-
nich vykazovat ve vSech generacich ani stejnou, ani upl-
nou penetranci (1). Mutace v mnohych piiapdech nejspi-
Se vznikaji de novo.

Keratosis rubra pilaris atrophicans faciei by méla byt
diferencidlné diagnosticky odliSena od keratosis follicula-
ris spinulosa decalvans (Siemens), kterd také zacina
v détstvi, ale postihuje prevazné kstici, dale i dorza rukou,
nékdy i trup. S postupem véku kolem puberty mohou foli-
kularni papuly i u této jednotky mizet a jsou nahrazeny
pouze jizevnatou atrofickou tkani.

Diferencidlné diagnosticky dale odliSujeme i atro-
phoderma vermiculatum, kterou charakterizuje dolickovi-
t4 atrofie pfipominajici vceli plastev, postihujici nejcasté-
ji tvafe. OdliSena by dale méla byt i poikiloderma Civatte,
kterd postihuje Zeny stfedniho véku jako retikularni hyper-
pigmentace s teleangiektdziemi na fotoexponovanych ¢as-
tech t€la, zejména na tvafich a krku. Nejsou zde ale pfi-
tomny folikuldrné vazané papuly a v&k nastupu je ve
srovndni s keratosis pilaris rubra atrophicans vyS$si. Eryth-
romelanosis folicularis faciei et coli je zase odliSitelna
absenci atrofickych zmén, nepostihuje oboc¢i a zanechava
pigmentace (1). Z jinych chorob, kromé klasické keratosis
pilaris, existuje pro keratosis pilaris rubra atrophicans faci-
ei, potazmo ulerythema ophryogenes, mnoho asociaci se
vzacnymi geneticky determinovanymi syndromy (5).
Z nejcastéjsich se jednd o CFC syndrom (Cranio-Facio-
Cutaneous syndrome), ddle o syndromy Cornelia de Lan-
ge, Rubenstein-Tayby a Noonan. Nékdy byva u pacientl
s deleci kratkého raménka chromosomu 18.

Terapie keratosis pilaris rubra atrophicans faciei
i ulerythema ophryogenes je nevdécna (2). V inicidlni fazi
mohou erytém tlumit lokalné€ podavané kortikoidy, ptipad-
né kalcineurinové inhibitory. Rozvoji atrofie ale nejspiSe
nemohou zabranit, navic jejich dlouhodobé uZiti v obliceji
je nevhodné. V terapii se uplatiiuji pfedevSim emolientia
a lokalné aplikované retinoidy. Keratolytické koncentrace
aplikované salicylové kyseliny ¢i urey musi byt do jisté
miry titrovany u kazdého pacienta individudlné, vétSinou
v obou piipadech koncentrace 5% je Gi€inna k odstranéni
drsnych papul a nedrazdi. Celkova terapie retinoidy (izot-
retinoin) pfinesla podle literdrnich tdaji v ojedinélych

226



publikovanych pfipadech zlepSeni, které pietrvavalo
i mésice po jejich vynechani. Otazkou ziistavd, zda jejich
potencidlni neZadouci Gcinky tuto 1é¢bu ospravedliiuji.
Z fyzikalnich metod urcitou moZnost piedstavuje terapie
pulznim laserem (3).
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Ekzémy a dermatitidy patfi mezi nejcastéjSi kozni choroby v ordinaci der-
matologa, ale i praktického Iékafe pro dospélé a déti. Mezi nejznaméjsi,
ale také terapeuticky nejnaro¢néjsi, patfi atopicka dermatitida, seboroicka
dermatitida, mikrobidlni ekzém a statis dermatitida u chronické Zilni insu-
ficience. Z pohledu koznich chorob z povolani jsou to pfedevsim kontakt-
né alergickeé Ci iritativni dermatitidy. V druhém akualizovaném vydani zamé-
feném na praxi jsou uvedeny zakladni diagnostické a diferencialné
diagnostické algoritmy, rozebrany zasady komplexni IéCby a prevence,
a podrobnéji rozvedeny kapitoly zevni |é€by — z koplementarnich 1éCiv pfe-
dev8im emoliencia a balneoterapie, z diferentnich IéCiv pak pravidla
a rezimy lé¢by kortikosteroidy a lokalnimi imunomodulatory. V pfehledu jsou uvedeny i dalSi, méné obvyklé Ci
vyzkumné moznosti [éCby.
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Objednavky zasilejte e-mailem nebo postou: 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 ¢asopisu,
v némz jste se o knize dozvédéli.
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