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Pacientkou bola 36-ro¢na Zena, ktora bola odoslana na nasu
Kkliniku pre kozny nalez na hornej polovici tela — na tvari, krku,
hornych koncatinach, trupe, chrbte. Osobna a rodinna anamné-
za boli bezvyznamné, pacientka bola zdrava, lieky neuzivala ziad-
ne. V alergologickej anamnéze mala pacientka precitlivenost na
nikelsulfét, kathon CG, merkaptobenzothiazol, sesquiterpén lak-
ton mix, ktord bola potvrdena aj epikutannymi testami.

Pacientka uddvala asi 9-mesa¢nu tvorbu pocetnych splyva-
vych drobnych papuldéznych prejavov za oboma u$nicami
s postupnym roz$irovanim na $iju, chrbét (obr. 1, 2), extenzo-
rové plochy hornych koncatin, dekolt, brucho a naposledy tvar.
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Papuly mali velkost od 2 do 3 mm, boli voskovej farby a pal-
pacne boli tuhsej konzistencie, pri¢om najmé retroaurikularne
a na Cele mali tendenciu k linedrnemu usporiadaniu. Zhrub-
nutim koZe na tvari doslo k zvyrazneniu glabely a folikularnych
usti centrofacidlne, na pohmat bola pokozka tuhsia. Tvér nado-
budla obraz facies leontina (obr. 2). Subjektivne udavala
pacientka pocit napnutia koze tvare, ostatné lézie boli bez pre-
javov. Celkovo nemala Ziadne tazkosti, citila sa dobre. Pocas
hospitalizacie bola realizovana priebojnikova biopsia z papuly
z hornej Casti chrbta (obr. 3, 4) za i¢elom histolopatologického
vySetrenia.

Obr. 1.

Obr. 2.
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HISTOLOGICKY NALEZ

V probatoérnej biopsii z hornej ¢asti chrbta (obr. 1) bola epi-
derma bez napadnych patologickych zmien (obr. 1, obr. 4).
Bazalna membrana nebola zhrubnutd, mierne bolo zmnozené
jemnovlaknité PAS+ vizivo pozdlz bazdlnej membrany. V hor-
nej derme boli neostro ohranic¢ené ovalne loziska so zmnoze-
nymi fibroblastmi (obr. 1) a zmnoZenou substanciou (muci-
nom) farbiacou sa alcidnovou modrou (obr. 4). Elastické vlakna
st v loziskach fragmentované alebo chybaju, fibrin nie je pri-
tomny. Imunohistochemicky sme nedokazali pritomnost imu-
noglobulinov v loziskach, perivaskuldrne ulozené plazmocyty
boli polyklonélne s kappa aj lambda expresiou.

Zaver
Scleromyxoedema (syndroma Arndt-Gottron).

Imunofixdciou bielkovin séra bola potvrdend pritomnost
monoklonalneho gradientu triedy IgG typu lambda retazcov.
Sérové hladiny horménov $titnej zlazy boli v norme. Elektro-
myografickym vySetrenim bola konstatovana pritomnost chro-
nickej myogénnej lézie (musculus quadriceps femoris l.dx.
a musculus extensor digiti communis l.sin.) bez subjektivnych
tazkosti pacientky. RTG hrudnika, oftalmologické a interné
vySetrenie bolo v norme. Odporucili sme doplnit reumatolo-
gické vysetrenie ambulantne. U pacientky sme nasadili celkovo
izotretinoin v inicidlnej davke 40 mg/den pri telesnej hmotnos-
ti 60 kg. Na dalsiu kontrolu sa pacientka doposial nedostavila.

DISKUSIA

Skleromyxedém je chronické idiopatické ochorenie charak-
terizované vyraznou depoziciou mucinu a fibrézou [9]. Termin
skleromyxedém zaviedol Gottron (1954), aby zddraznil klinic-
ka podobnost so sklerodermiou: tvar vzhladu masky, sklero-
daktylia a na druhej strane depozicia mucinu v kozi [7].
V anglickej medicinskej literattre je opisanych priblizne 150
pacientov so skleromyxedémom [1, 11]. Toto ¢islo je tazké inter-
pretovat, pretoZe terminoldgia tohto ochorenia sa casom meni-
la, a tak vela pripadov mohlo byt zle klasifikovanych. Napriklad
rané pripady nefrogénnej systémovej sklerdzy boli zle diagnos-
tikované ako skleromyxedém, ktory este v tom Case nebol defi-
novany. Novi terminolégiu navrhol Rongioletti v r. 2001, ktory
definoval lichen myxedematosus ako $irs$i pojem, ktory zahrna
skleromyxedém (diftizna a systémova forma) a papuléznu muci-
nézu (fokdlna forma) [1].

Ochorenie zvyc¢ajne postihuje dospelych v 3.-5. dekade Zivo-
ta, bez predilekcie pohlavia [11, 14]. V literattre nebol hlase-
ny vzniku skleromyxedému v detstve [1].

Etiolégia skleromyxedému nie je znama [1, 8, 11, 13]. Exi-
stuju vak rozne hypotézy, z ktorych jedna predpoklada, ze nie-
ktory cirkulujuci faktor, a nie je to paraprotein [8] - ako pred-
pokladali predchadzajuce $tadie [11] - stimuluje fibroblasty
k nadprodukcii proteoglykanov [3, 11]. Ina hypotéza hovori, Ze
kysly mucin je primarnou abnormalitou a Ze paraproteinémia
predstavuje vlastne odpoved klonu (alebo niekolkych klonov)
B lymfocytov na depozity mucinu v kozi [13].

Okrem kozného postihnutia m6zu mat pacienti so sklero-
myxedémom rozne extrakutanne prejavy [1, 15]. U viac ako
80 % pacientov so skleromyxedémom je pozorovana sti¢asne

58

monoklonalna gamopatia typu IgG s lahkymi retazcami lamb-
da [11, 14, 15, 18]. Taktiez sa mozu ndjst iné izotypy imunoglo-
bulinov ako IgG-k, polyklondlna hypergamaglobulinémia,
biklonalna IgG/IgA [14, 15] a IgG/IgM gamopatia [9]. Napriek
tomu, pravdepodobnost progresie do mnohopocetného myelo-
mu je mensia ako 10% [14, 15]. Postihnutie gastrointestinalne-
ho traktu sa opisuje v 31,6 % pripadov a klinicky sa prejavuje
dysfagiou, ktord vznika v dosledku dysmotility ezofagu [15].
Myopatia postihuje 27 % pacientov so skleromyxedémom [15,
17, 18]. Postihnutie pltic (16,7 % pripadov) sa prejavuje klinic-
ky ako dyspnoe, ktoré vznikd v dosledku restrikcie a obstrukcie
plic a redukcie alveolo-kapildrnej diftzie [15]. Postihnutie cen-
trdlneho nervového systému je zriedkavé, vznika u 15 % pacien-
tov [15, 17] a zahfna encefalopatiu, cerebrdlnu trombézu, kon-
vulzie, psychoézu [15]. Postihnutie kardiovaskularneho systému
(10 % pripadov), rezultujtce z aterosklerotickych zmien, sa pre-
javuje akatnym infarktom myokardu, pripadne tvorbou peri-
kardialneho vypotku [15]. V literature sa opisuju i aterosklero-
tické zmeny o¢ného pozadia [2].

Klinicky sa ochorenie prejavuje difiznym zhrubnutim koze
na tvari, krku a trupe [3, 9] a byva prirovnavana k slonej kozi. Na
koncatindch, najmaé na ich akralnych castiach, byva koza skle-
roticka, pripominajica systémovu sklerodermiu [3]. Zhrubnu-
tim koze na tvari vznika obraz facies leontina (ako pri lepre) [3,
14]. Sucastou klinického obrazu st aj mnohopocetné tuhé liche-
noidné papuly, velkosti od 2 do 3 mm, voskovej farby, ktoré sa
symetricky Siria na rukdch, predlaktiach, hlave, v oblasti krku,
hornej casti trupu a stehnach [9, 11], pricom najmai retroauri-
kularne, na cele a licach maju tendenciu k linearnemu usporia-
daniu [3].

Histopatologické vysetrenie odhaluje tri klucové znaky: roz-
siahlu intersticidlnu depoziciu mucinu v derme so zhrubnutim
zvazkov kolagénnych vldkien, roz$irenim interkolagénnych
priestorov, zvySeny pocet fibroblastom podobnych buniek
(fibrocytov) a nahromadeny zapalovy infiltrat [1].
Diagnostické kritéria skleromyxedému st nasledovné:

1. generalizovand papuldzna erupcia sklerodermoidného cha-
rakteru;

2. histologické ¢rty, zahfnajuce depoziciu mucinu, proliferaciu
fibroblastov a fibrézu;

3. monoklonalna gamopatia;

4. absencia ochorenia §titnej zlazy [9, 14, 18].

Diferencialne diagnosticky je potrebné odlisit lichen amyloi-
dosus, lichen ruber planus, sklerodermiu [16], scleroedema
adultorum Buschke, nefrogénnu fibrotizujucu dermopatiu [12].

Priebeh ochorenia je chronicky, progredujuci [2, 14, 15], len
vzicne dochadza k spontannej remisii [2, 8, 14]. Casto dochad-
za k umrtiu pre druhotné dovody, ako je bronchopneumonia,
¢i kardiovaskularne [2, 18] alebo cerebrovaskularne prihody [1,
2,15].

Kauzalna lie¢ba nie je znama [9]. V symptomatickej lie¢be sa
pouzivaju rézne terapeutika s roznym uspechom [1]. Feldman
et al. (1969), Harris et al. (1979) lie¢ili pacientov uspesne mel-
falanom [4, 5]. Melfalan, ako cyto-reduk¢né chemoterapeuti-
kum, sa uz po desatrocia povazuje za liek prvej volby, aj napriek
jeho vyznamne castej toxicite [1, 14, 15]. V 30 % dochadza totiz
k amrtiu na druhotné septické komplikacie a hematologické
malignity [14]. V literatire sa opisuje Gspesné pouzitie talido-
midu [10, 15, 18], aj ked jeho teratogénny tcinok [10, 15] a rizi-
ko vzniku ireverzibilnej periférnej neuropatie limituju jeho
pouzitie [1, 15]. S roznym terapeutickym efektom sa v lie¢be
pouzivaju systémové retinoidy, ktoré inhibuju proliferaciu fibro-
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blastov a tym produkciu mucinu [6, 14]. Dal$ou terapeutickou
modalitou je plazmaferéza, ktora sa zda byt rezervovana pre
pacientov so sucasnym postihnutim centralneho nervového
systému [13]. Novsie udaje zaznamendvaju benefit autolognej
transplantacie periférnych kmenovych buniek (ASCT) v pripa-
doch refraktérnych na inu terapiu [1]. Sporadicky je v literatd-
re opisované uspesné pouzitie IVIg lie¢by. Vo vacsine pripadov
boli podévané podla vysoko-davkového protokolu (tj. 2 g/kg
telesnej hmotnosti, 1-krat mesac¢ne), pricom podavanie podla
nizko-davkového protokolu (tj. 0,4-0,5 g/kg telesnej hmotnos-
ti, 1-krat mesac¢ne) md porovnatelne dobré vysledky. IVIg tera-
pia sa ukdzala ako uc¢inna u pacientov, ktori nereagovali na iné
v ¢lanku uvedené terapeutické moznosti [9]. V liecbe sa dalej
pouzivaju hyaluroniddza (lokélne a intralezionalne), kortikoidy
(lokalne, intralezionalne, celkovo), PUVA terapia, ozarovanie
linedrnym urychlovacom elektrénov, extrakorporalna fotoche-
moterapia, interferon-a (IFN-a) [13], cyklofosfamid a meto-
trexat [2].

Na zaver si dovolujem podakovat prof. MUDr. P. Babalovi
z Ustavu patologickej anatomie LF UK a UNB za zhotovenie
a poskytnutie fotografii histologickych preparatov.
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