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SOUHRN

Terminologie vztahujici se k oznaceni livedo reticularis a livedo racemosa neni jednozna¢né uptesnéna diky nejednotné klasifikaci v minulosti
a také pouzivanim odli$nych oznaceni liveda v riznych zemich a oborech. Autorky podavaji prehled soucasnych poznatki o fyziologii a pato-
fyziologii kozniho cévniho zasobeni, o zdkladnich jednotkach cévniho zdsobeni, angiosomech, které podminuji klinicky vzhled retikularnich
exantému. Poskytuji prehled etiopatogenetickych faktorii a vztah retikularnich exantémi, véetné retiformni purpury, k systémovym onemoc-
nénim a uvadi navod praktického pristupu k jejich diagnostice.
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SUMMARY
Reticulate Eruptions: Pathophysiology, Etiopathogenesis, Classification

Terminology concerning livedo reticularis and livedo racemosa is not uniformly determined due to inconsistent classification in the past and to
the use of different terms in different countries and medical specialties. The authors give a summary of actual knowledge about the physiology
and pathophysiology of skin vascularization, about the main units of vascular supply, and angiosomes which give rise to the appearance of reti-
culate eruptions. They review the etiopathogenetic factors as well as the relationship of reticulate eruptions, inclusive retiform purpura to under-

lying systemic disorders. Practical approach to the diagnotics of reticulate eruptions is presented.
Key words: skin vascularization - livedo reticularis - livedo racemosa - retiform purpura - livedo vasculopathy

UvVOD

Livedo reticularis a racemosa jsou pomérné ¢asté kozni pri-
znaky znacici fialovy sitovity erytém, které mohou byt proje-
vem systémovych onemocnéni. Oba terminy jsou odvozeny
z latinského jazyka: ,livere” znamena ,,modrati se, ,reticula-
ris“ znamena sitovity a ,,racemosus” podobajici se uponu vin-
né révy. I kdyz ubéhlo jiz sto let od doby, kdy Salomon Ehr-
mann popsal klinicky obraz livedo racemosa, jasné ho odlisil
od livedo reticularis a vysvétlil patofyziologické déje v posti-
zené kizi [4], terminologie dodnes neni jednotnd. Cetné
nazvy, které rtizni autofi, ucebnice, rtizné obory a lékarské
slovniky pouzivaji v souvislosti s témito koznimi zménami
(obzvlasté pouzivani obou termint jako synonym) vede v lite-
ratufe k mnohym nejasnostem. V ¢eské, némecké a francouz-
ské literatufe nazev livedo reticularis (LR), pro které je po-
uzivan jako synonymum termin cutis marmorata, oznacuje
pravidelné mramorovani kiaize akralnich oblasti, zejména
u déti a u mladych Zzen, jako reakce na expozici chladu
v disledku funkéni atonie venul a hypertonie arteriol v hlu-
bokém dermdlnim a subkutdnnim plexu. Livedo racemosa
(LRa) oznacuje sitovité nepravidelné modravé zbarveni kiize,
které md bleskovité lomeny prtibéh. Je tvofené prerusovany-
mi ,,oky“ sité, kterd jsou vétsiho priiméru, a byva dulezitym

Ces-slov derm, 87,2012, No. 6, p. 209-256

Ces-slov Derm, 87, 2012, No. 6, p- 211-220

symptomem nékterych zavaznych onemocnéni. V anglosaské
literature se oba tyto klinické stavy shrnuji pod $ir$i nazev live-
do reticularis. Ke koznim zménam se sitovitym usporddanim
nalezi i retikuldrni nebo retiformni purpura, ktera se projevu-
je retikularné usporddanymi petechiemi a ekchymézami [8].
K pochopeni patofyziologickych déju v oblasti téchto koznich
zmén je nutno pripomenout zakladni poznatky o cévnim zéso-
beni kaze.

KOZNI VASKULARIZACE

Kozni vaskularizace se sestavd z tepen a zil v podkozi, kte-
ré tvori hlubokou podkozni cévni pleten (plexus subcutaneus).
Z podkozni pletené vybihaji arterioly, které v dolnich partiich
stratum reticulare koria, tvofi hluboky, subdermalni plexus.
Ze subdermalniho plexu kolmo k povrchu vybihaji arterioly
do koria, vétvi se k zasobovani koznich adnex a subpapilarné
prechazi v povrchovy, subpapildrni plexus tvoreny terminal-
nimi arteriolami. Z tohoto plexu vybihaji kapilarni smyc¢ky do
jednotlivych papil koria, které ve vzestupné ¢asti tvori kapilar-
ni arteriola vétvici se do 6 kapilarnich kli¢ek a prechazejici za
ohybem kli¢ky v kapilarni venuly (obr. 1). Kapilarni venuly
usti do zilniho subapilarniho plexu tvoreného postkapilarnimi
venulami [13].
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Obr. 1. Zakladni jednotka kozni vaskularizace ve tvaru $estitthelniku
(Modifikovano podle PARSI [14])

Podle Unnovy teorie o zakladni jednotce kozni vaskulari-
zace (Paul Gerson Unna, 1896) zasobuje kazda kapilarni arte-
riola oblast kiize ve tvaru kuzele, s nepravidelné okrouhlou
¢i Sestitthelnikovou bazi na povrchu a do hloubky smétujici
$pickou obsahujici pfivodnou ascendentni kapilarni arteriolu.
Na periferii téchto $estitthelnikti se nachazeji arterioven6zni
anastomozy. Vétveni vétsich cév vytvari podobné obracené
kuzely, jednotky cévniho zasobeni (tzv. angiosomy) obsahuji-
ci ve vrcholu ascendentni arterioly dermalni a subukutanni,
které zasobuji na povrchu okrsky tvorené prislusnym poctem
$estitthelnikovych bazi [13]. Vrcholy kapilarnich smycek se
nachazeji v blizkosti dermoepidermalni junkce, vzdalené asi
100 um od bazéalnich keratinocytu, které vyzivuji. V téchto
mistech se odehrava vyména latek a kysliku, a jsou tak nejdis-
talnéj$im mistem cévniho systému, vystaveném kolisani zev-
ni teploty. Kazda kapilarni arteriola obsahuje prekapildrni
sfinkter, ktery ridi prutok krve do kapilar. Kdyz je sfinkter
otevieny, krev proudi pres kapilarni sit do venul, a pfi jeho
uzavreni se krev dostava pres arteriovendzni (AV) anastomo-
zy pfimo do termindlnich venul. Kapildrni klicky venuly jsou
mistem migrace krevnich bunék do extravaskularniho prosto-
ru a vymeény latkové.

REGULACE KREVNIHO ZASOBENI KUZE

Na rozdil od svali, kde priitok krve fidi lokalni metabolic-
ké podminky, pritok krve kazi fidi vegetativni nervovd sou-
stava. Sympaticka noradrenergni vldkna vyvolavaji vazokon-
strikci a sympaticka cholinergni vlakna zptsobuji vazodilataci
prostrednictvim acetylcholinu a vazoaktivntho intestinalniho
peptidu. AV anastomézy maji silnou muskularni sténu pre-
vazné se sympatickou noradrenergni inervaci. V normoter-
mickych podminkdch pritok krve kizi ¢ini ptiblizné 5 %
srde¢niho systolického objemu. Pfi prehrati téla dochazi
k vazodilataci AV anastomdz, zvétSeni krevniho feéisté a pri-
tok krve kazi dosahuje 8 1/min a muize predstavovat az 60 %
srde¢niho systolického objemu. Tim se zvét$uje plocha k odva-
déni tepla z téla. Pti nizkych teplotdch nebo pfi stresu vedou
podnéty z hypotalamu nebo nadledvin k vazokonstrikci v peri-
ferii a snizuji pratok krve kaz{ az na 20-50 ml/min [13].

Rychla dilatace Zil, napf. pti obstrukci, vyvolava venoarte-
ridlni reflex (VAR). Je to reflexni vazospazmus odpovidajici
privodné tepny, aby se snizil pfivod krve do oblasti s preruse-
nym odvodem. VAR tidi sympatické vazokonstriktorni nervy.
Ziln{ tromboéza nebo rychl4 injekce sklerotizujici latky do Zily
vyvolavaji tento reflex. Nasleduje bledost kiize v postizené
oblasti a poté reaktivni hyperémie, kterd se klinicky manifes-
tuje jako erytém. Pfi del$im trvani obstrukce dochazi ke vzni-
ku nekrdzy.

PATOFYZIOLOGIE KOZNICH CEV

V centru jednotek cévniho zasobeni (angiosomtl) tvaru obra-
cenych Sestitthelnikovych kuzeli prevazuje arterialni ¢ast pri-
vadéjici okyslicenou krev, na periférii prevazuje descendentni
zilni slozka s odkyslicenou krvi. Velikost zasobeného okrsku
kozniho povrchu je podminéna velikosti ptislusnych cév.

Patologické zmény v oblasti koznich arterii nebo zil maji za
nasledek zmény v oblasti zakladni jednotky kozni vaskulari-
zace. Okysli¢ena krev proudi z kapildrni arterioly smérem
k periferii, kde je prutok pomalejsi. Kazdé zpomaleni priitoku,
z diivodu stazy nebo vazodilatace, v oblasti kapilar a AV kapi-

Obr. 2. Kozni vaskularizace

a) pravidelna sit u livedo reticularis; b) nepravidelna sit u livedo racemosa; ¢) retiformni purpura

(Modifikovano podle DOWD P. M. [3])
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larnich anastomoz na periferii Sestitthelnikii vede ke stagnaci
odkysli¢ené krve v téchto oblastech, coZ se projevuje vznikem
lividnich prstencti rozmért danych velikosti postizenych cév
(obr. 2).

Pokud je patologicky proces na irovni retikularnich zil sub-
dermadlniho plexu, jsou na kazi patrné vétsi vendzni prstence
podminéné témito Zilami.

Patologicky proces v oblasti postkapilarnich venul se proje-
vuje na kazi makulami a papulami. V ptipadé vaskulitidy
malych cév, zanétlivého postizeni postkapilarnich venul,
dochézi ke vzniku makulopapuloznich 1ézi charakteru, tzv.
»palpovatelné purpury®

Okluzi nebo vazospasmem kapilarni arterioly dochdzi
k zblednuti kuze v centru $estithelniku. V pfipadé spasmu
dermélnich arteriol dochdzi ke vzniku bledych drobnych
makul (Bierovych makul viz nize). Okluzi centralnich arterii
dochazi ke vzniku koagulaéni nekrozy, infarktu, ptislusného
okrsku kozniho povrchu. Uzavér drobnéjsich a povrchovéjsich
tepen ma za nasledek nekrézu ve tvaru Sestithelniku s nésled-
nym jizvenim charakteru bilé atrofie. Uzavér vétsich a hlou-
béji ulozenych tepen vede ke vzniku multihexagonalni, hveéz-
dicovité nekrozy a posléze jizvy rozsahu podle prusvitu
postiZené cévy.

U livedo reticularis se jedna o rozsahlé postizeni krevniho
fecisté se zpomalenim priitoku krve, nejcastéji vlivem chladu,
a proto se manifestuje pravidelnym, stejnomérnym sitovitym
erytémem. Livedo racemosa vznikd v dtsledku bodového,

Obr. 3. Livedo racemosa: obrazce podobajici se figuram blesku,
~roztrhana sit

Obr. 4. Livedo racemosa se sitovitou pigmentaci
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neuplného preruseni krevniho proudu mensiho poctu prsten-
cti a projevuje se nepravidelné se vétvicim sifovitym erytémem
s prerusenymi ,,oky“ (obr. 2, 3).

Retikuldrni, neboli retiformni purpura, je pfiznakem oklu-
ze s naslednou hemoragif v oblasti drobnych a stfedné velkych
cév. Nasledné ukladani hemosiderinu nebo aktivace melano-
cytti vedou ke vzniku sitovitych pigmentaci (obr. 2, 4).

Nezanétliva retikularni purpura, tzn. bez pritomnosti zanét-
livého erytému, svéd¢i pro primérni obliteraéni proces cévni-
ho lumen a okluzi drobnych cév, zanétliva retikularni purpu-
ra provazena casnym vyraznym erytémem ukazuje na
vaskulitidu [14].

HISTOPATOLOGIE

K diagnoze u retikularnich projevti vede spravné provede-
na biopsie, ktera musi zavzit i bledsi centrum prstence livid-
niho erytému [7, 14]. Biopsie z periferniho lividniho erytému
u livedo racemosa je Casto nespecifickd, protoze modravé
zabarveni je dusledkem reaktivni dilatace venul, a tak biopsie
z toho mista, zpravidla neprokazuje patologicky nalez. Bio-
psie ma byt bud vietenovita velikosti 1-2 cm, nebo se dopo-
rucuje provést 2-3 biopsie pribojnikem priméru 4-5 mm
zachycujici podkozni tukovou tkan [1, 11]. Vétsina autord
doporucuje provedeni minimalné 3 biopsii z bledého centra
sitovitého erytému (centrum livedo racemosa) [22]. Histolo-
gicky nalez zélezi na vyvolavajici priciné. V pripadé cutis mar-
morata a zmén podminénych dilataci ¢i cévnim spasmem je
nalez na cévach kiize bez patologie. Zmény, zejména u livedo
racemosa, mohou vznikat v dtsledku vaskulitidy, kdy pri-
marni pri¢inou je zanét cévni stény, ¢i vaskulopatie, kde pri-
marni je proces obliterace cévniho lumen [17] nékdy nasle-
dovany v dal$im pribéhu sekundarnimi zanétlivymi zménami
s obrazem vaskulitidy [6]. Vaskulopatie vznikaji v diisledku
trombotizace (koagulopatie), embolizace (cholesterolova),
depozit kalcia (calciphylaxis), intraluminalni obliterace

Obr. 5. Livedo racemosa: organizované tromby s infiltratem z lym-
focyta a histiocyti

(S laskavym schvalenim doc. MUDr. J. Feita, CSc., Ustav patologic-
ké anatomie FN Brno)
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(monoklonalni kryoglobulinémie), ukladani krystalii (oxalo-
sis) aj.

U Sneddonova syndromu se v inicialni fazi se nachazi
lymfohistiocytarni infiltrat a edém endotelovych bunék (endo-
thelitis), nasledovany ¢aste¢nou anebo kompletni okluzi lumen
¢epem z fibrinu, lymfocytii a histiocytt (obr. 5), po které do
lumen cévy proliferuji subendotelidlni buriky a je pritomna
dilatace kapilar v tunica adventicia postizené cévy. Pozdni faze
vykazuje fibrézu a retrakei postizené cévy [19].

Livedo reticularis (LR)

Livedo reticularis, syn. cutis marmorata, je charakterizova-
no pravidelnym sitovitym lividnim erytémem, kde bledé
makuly (oka sité) jsou pravidelné a namodralé prstence (smy¢-
ky) stejnomérné a neprerusené. Pti vitropresi a v teple nebo
po tieni kiize lividni erytém obvykle mizi, pfi expozici chladu
se zvyraziuje (tab. 1). Kozni zmény jsou usporadany syme-
tricky, lokalizované nejcastéji na bércich a predloktich, kde
mize prechazet v ¢asto sdruzenou akrocyandzu rukou, popt.
na stehnech, pazich, hyzdich a trupu. LR je podminéno kon-
strikei arteriol a zilni dilataci v hlubokych dermalnich a pod-
koznich cévach. Vyskytuje se az u 50 % déti a mladych Zen.
Cutis marmorata v pribéhu dospivani a s pribyvajicim vékem
zpravidla postupné vymizi. Nékteti autofi podle patogeneze
rozli$uji 2 druhy LR, a to vazospastické a venokongestivni
[14, 18].

Vazospastické LR vznika z dtivodu nestability koznich vazo-
motorti a muize byt sdruzeno s Raynaudovou nemoci, akro-

Obr. 6. Pseudoleucoderma angiospasticum
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cyanozou, rosaceou, flushingem, emo¢nim stresem, hyperhi-
drézou, byva castéjsi u kurakd. Projevuje se jako ,,¢ervenofia-
lové zabarveni s okrskovitym probledavanim® oznac¢ované téz
jako pseudoleukodermaangiospasticum [18]. Bélavé okrsky na
podkladé cervenofialového erytému vznikaji pfi vysokém
tonusu v oblasti koznich arteriol a snizené perfuzi v periferii
$estithelniku (obr. 6). Postizena byvaji pfedevsim akra, volar-
ni partie predlokti a hyzdé. Zmény obdobné pseudoleukoder-
ma angiospasticum, oznac¢ované jako Bierovy skvrny (syn.
angiospastické makuly), se jevi jako mnohocetné bledé drob-
né makuly v ¢ervenofialovém pozadi v akralnich oblastech,
nejcastéji na koncetinach mladych osob (obr. 7). Tyto zmény
vznikaji pti vendzni hyperémii béhem méfeni krevniho tlaku
¢i pii svislé poloze konéetin. Po odstranéni manzety tonome-
tru nebo elevaci koncetiny dochazi k vymizeni téchto skvrn.
Byly popsany i na trupu v souvislosti s t¢hotenstvim, kryglo-
bulinémii, u pacienta se systémovou sklerodermii v pribéhu
rendlni krize [14, 15]. U téchto osob se pravdépodobné jedna
o nadmérnou fyziologickou reakci na zilni hypertenzi prova-
zenou vazokonstrikei ascendentnich arteriol v disledku veno-

arteridlniho reflexu.

Obr. 7. Bierovy skvrny

Obr. 8. Cutis marmorata: vendzni prstence

Ces-slov derm, 87,2012, No. 6, p. 209-256



Tabulka 1. Diferencidlni diagnoza livedo reticularis, livedo racemosa, retiformni purpury

Usporadani
Barva
Diaskopie
Rozlozeni

Rozsah

Dynamika

Jiné kozni projevy

Vyznam

Livedo reticularis
stejnosmeérna sit
¢ervenolividni
vymizeni
symetrické
generalizované

teplem mizi, chladem zhorsuje,
vékem mizi

aktocyanoza

vétsinou fyziologicky

Venokongestivni LR vznika z déivodu zpomaleného odtoku
krve z kapilarniho fecisté, predstavuje sitovité modravé zabar-
veni cutis marmorata (obr. 8). Pfi¢iny méstnani krve projevu-

Tabulka 2. Etiologie livedo racemosa

Autoimunitni onemocnéni pojiva

Livedo racemosa

vétveny pribéh

lividn{

castecny ¢i zadny vybled
asymetrické

lokalizované i generalizované

trvalé, teplo miiZze zmirnit chlad,
zhorsit

aktocyanoza, purpura noduly,
ulcetrace, jizvy

vzdy patologicky

Retiformni purpura

sit nebo vétveny pribeh
purpury

castecny ¢i zadny vybled
asymetrické

lokalizované i generalizované

trvalé

aktocyanoza, purpura noduly,
ulcetrace, jizvy

vzdy patologicky
(PARS, K. [14])

jici se LR mohou provézet stavy z intravaskularnich pfi¢in
ovliviujici rhelogické vlastnosti krve obdobné jako u livedo
racemosa (tab. 2), napt. zvySenim krevni viskozity pti kryo-

Etiologie livedo racemosa

systémovy lupus erytematodes, revmatoidni arthritis, Sjogrentiv syndrom

NIy

Intravaskularni pric¢iny ze zpoma

o ZvySeny pocet krvinek

leného priitoku

- trombocytémie, polycytemia rubra vera

o Abnormalni bilkoviny

- kryoglobulinémie, kryofibrinogenémie, chladové aglutininy

- paraproteinémie

« Hyperkoagula¢ni stavy

— antifosfolipidovy syndrom, deficit proteinti C a S, nedostatek antitrombinu III, mutace faktoru V - Leiden,

- hyperhomocystinémie

- disseminovana intravaskularni koagulace

o Trombotickd trombocytopenicka purpura

Patologické stavy cévni stény

o Vasculitis

- polyarteriitis nodosa a polyarteriitis nodosa cutanea

- kryoglobulinémie (podil intraluminalni obstrukce)

o Kalcifylaxe

 Sneddontv syndrom

« Livedoidni vaskulopatie (podil intraluminalni obstrukce)

Cévni obstrukce

« Embolizace

- atridlni myxom, cholesterolové emboly, septické emboly, dusik /dekompresni nemoc/, CO2 /arteriografie/

o Trombdza
» Hyperoxalurie

Ostatni

« Infekce (syfilis, hepatitis C, hepatitis B, mykoplazmova infekce )

« Hormonalni antikoncepce, nikotin?

Idiopatické livedo racemosa

Ces-slov derm, 87,2012, No. 6, p.209-256
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globulinémii provazejici infekci virem hepatitidy C. LR mtize
byt vyvolano léky. Amantadinem (antiparkinsonikum, antivi-
rotikum) vyvolané LR se vyskytuje u 2-28 % pacient, ktefi
byli lé¢eni timto lékem, a to Castéji u Zen [21]. Pfedpoklada se
ze amantadin vyvolava ubytek katecholamint v oblasti peri-
fernich nervovych zakonceni, coz vede k dilataci koznich
venul. LR miize provéazet 1é¢bu norepinefrinem, feochromo-
cytom, karcinoid, endokrinni poruchy (hypthyreoidismus,
Cushingtiv syndrom), pelagru, poruchy CNS (napf. cévni
mozkovou ptihodu, roztrousenou sklerézu, Parkinosonovu
chorobu) aj.

Kongenitélni livedo reticularis, syn. cutis marmorata tele-
angiectatica congenita, je sporadicka vrozend vyvojova vada
koznich cév. Retikularni riZovy erytém postihuje nejcastéji
dolni koncetiny, vétsinou je lokalizovany, muze v§ak postiho-
vat i trup a horni koncetiny. Miize byt pridruzena atrofie kiize,
tvorba ulceraci, kapildrni a kavernézni hemangiomy a je nut-
no vyloucit eventudlni jiné kongenitalni malformace zahrnu-
jici kromé jiného glaukom, makrocefalii, abnormality kostni
a neurologické. Prognéza nemocnych je pfizniva s vyraznym
zlepSenim symptomatologie patrnym béhem prvnich dvou let
Zivota [7].

Livedo racemosa (LRa)

LRa je nazev pro nepravidelné, lividni erytémy ve tvaru roz-
vétveného stromu nebo obrazct blesku, ktery je projevem
patologickych zmén v oblasti koznich cév. Termin livedo race-
mosa uvedl Ehrmann v r. 1907, odliil ho od livedo reticularis
a popsal, ze jen ¢astené miize mizet po vitropresi. Sitovity ery-
tém je hruby, oka sité jsou nepravidelna a smycky prerusené
(roztrhand sit). Erytém je modrofialové barvy na rozdil od live-
do reticularis, kde je patrna pfimés riizové barvy okyslicené
krve (tab. 1).

Z etiologického aspektu LRa muize byt idiopatické nebo cas-
téji symptomatické (tab. 2). LRa se mize projevovat pouze
v urcité oblasti nebo generalizované. Lokalizované formy LRa
vyzaduji stejné rozsahlé vysetfeni jako generalizované formy
k uptesnéni etiologie. Diagndza idiopatického LRa se stanovi
per exclusionem a vyZzaduje dlouhodobé pravidelné sledovani
pacienta. Uvadime nékteré klinické stavy spojené s projevem
livedo racemosa.

Livedo vaskulopatie (LV)

Syn. livedo s letnimi ulceracemi, livedo vaskulitida, live-
doidni vaskulitida, segmentalni hyalinizujici vaskulitida,
PPURPLE (,,painful purpuric ulcers with reticular patterning
of Low extremities, bild atrofie).

LV je tromboticka vaskulopatie drobnych cév dolnich kon-
Cetin, prevazné v oblasti kotnikd, kterou charakterizuje trias:
livedo racemosa, bolestivé recidivujici ulcerace a jizvy typu
atrofie blanche [6]. Etiologicky se uvazuje o trombofilnim sta-
vu, individualni predispozici k tvorbé trombu s lokdlnimi
spoustéjicimi faktory. Onemocnéni probiha v atakach, jako
provokujici faktory se uvadéji: teplo, chlad, namahava dlouha
chiize, drobné trazy v oblasti kotniki. Za¢ind otokem a boles-
tivosti kolem kotnik, a zvyraznénim kresby livedo racemosa,
nékdy i retiformni purpurou. Na jednom nebo vice mistech se
béhem nékolika dni objevuji hemoragické buly, po jejichz roz-
padu vznikaji extrémné bolestivé ischemické nebo hemora-
gicko-nekrotické ulcerace (obr. 9). Béhem nékolika tydna
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dochédzi k demarkaci nekréz a pomalému hojeni defektd
béhem nékolika mésicti. Jizvy a bila atrofie jsou porcelanové
bilé, ovalné, nebo nepravidelné ve tvaru Sestitthelniku (obr. 10).
Zda se, ze atrofie blanche je vyslednd zména po obstrukci
a hyalinizaci drobnych cév u riznych onemocnéni: chronické
zilni insuficience, livedo vaskulopatie a papulosis maligna
atrophicans Degos.

Obr. 9. Livedo vaskulopatie: livedo racemosa, retiformni purpura
a hvézdicovité ulcerace s hemoragickymi krustami

Obr. 10. Bila atrofie u pacientky s livedo vaskulopatii po zhojenych

ulceracich

Histopatologicky se v akutnich 1ézich na arteriich a venulach
v oblasti horni a dolni dermis az po hranici s podkozni tkani
nachazeji tromby z fibrinu, hemoragie a mirny perivaskularni
infiltrat z lymfocytd a ojedinélych neutrofilii. V pozdéjsich sta-
diich dochazi k reorganizaci trombotickych ¢ept, subintimalni
proliferaci a hyalinizaci cévnich stén a dermis [17].

Embolia cutis medica mentosa

Onemocnéni znamé také jako livedo like dermatitis, poprvé
popsal Nicolau v roce 1925 po injekei soli vizmutu v terapii
syfilis. V literature se uvadi tato komplikace i po aplikaci jinych
1ékt1, napt. penicilinu, steroidi, diklofenaku i o¢kovacich latek.
Pfi intraarterialni nebo periarterialni injekci dochazi ke spas-
mu arterie s naslednou nekrézou kize. Prvnim ptiznakem je
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Tabulka 3. Nékteré laboratorni nalezy spojené s livedo racemosa

Vysetfeni u livedo racemosa

Krevni obraz a diferencidlni krevni obraz, natér na sklo

o Anémie, polycytémie, granulocytdza, trombocytodza, poikilocytdza

- znamky myeloprolifera¢niho nebo myelodysplastického onemocnéni

 Fragmentace erytrocytu (schistiocyty)

- Trombotickd trombocytopenicka purpura, purpura fulminans s diseminovanou intravaskuldrni koagulaci (DIC)

o Trombocytopénie

- Heparinové nekrozy, trombotickd trombocytopenickd purpura (TTP) — hemolyticko-uremicky syndrom, purpura fulminans s DIC

o Tézka neutropénie
- Imunodeficience, oportunni infekce
o Eosinofilie
- Emboly cholesterolu
Parcidlni tromboplastinovy ¢as (PTT)
« Prodlouzen pfi pozitivité lupus antikoagulans

o Prodlouzen u purpura fulminans a DIC

Kryoglobuliny (popf. kryofibrinogen a chladové aglutininy), pokud anamnéza a fyzikalni nalez svéd<i pro okluzi cév vyvolanou

chladem

Biopsie

« Upresni mechanismus poskozeni cév (okluze, vaskulitida a jiné)

o Muze zachytit zatky z krevnich desti¢ek nebo fibrinové tromby v cévéch, dale na krystaly cholesterolu nebo oxalatt

o Muze prokazat kalcifylaxi

o Specialni barveni prokazuji bakterie u imunokompromitovanych pacientt

Auto-protilatky
Antinukledrni protilatky, antifosfolipidové protilatky, ANCA

- Pozitivita svéd¢i pro systémové onemocnéni pojiva, AFL syndrom, polyarteriitis nodosa

Zakladni testy jaterni a renalni funkce

- Jaterni dysfunkce ovliviiuje metabolismus vitaminu K a warfarinu

— Rendlni dysfunkce poukazuje na kalcifylaxi

bledost postizené oblasti s naslednym cyanotickym livedo
racemosa. Béhem nékolika dnti dochazi k hemoragicko-nekro-
tickym zméndm s naslednym vznikem priskvaru a ulcerace
s cipatym okrajem.

Warfarinové nekrézy

Nekrozy kize vyvolané warfarinem se vyskytuji u pacientti
s trombofilnim stavem. Jsou to pfevazné obézni pacienti, a to
perimenopauzalni zeny od 1. do 10. dne po zavedeni terapie
warfarinem. Nejc¢astéjsi lokalizaci jsou prsa, stehna a glutealni
oblast. Inicialni zménou je livedo racemosa, které rychle pro-
greduje do purpurickych zmén s naslednou nekrézou kuze.

Kalcifylaxe

Kalcifylaxe je porucha, ktera vede ke kalcifikaci medie
a fibréze intimy koznich arteriol s nasledujici trombotizaci cév
vede k ischemickym nekrézam kiize. Nejcastéji postihuje pa-
cienty s termindlnim renalnim selhanim. Projevuje se prevazné
v oblasti dolnich kondcetin [9, 20].

Sneddontv syndrom (syn. Ehrmanniiv-Sneddontv
syndrom)

Sneddontiv syndrom je varianta generalizovaného livedo
racemosa s ischemickymi lézemi v cerebrovaskularnim systé-
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(Modifikovano podle PIETTE, W. [16])

mu a extracerebralnimi trombdzami arterii a Zil (obr. 11) [10].
Livedo racemosa miize i vice let pfedchazet ostatnim proje-
viim. Incidence v populaci predstavuje 4 pacienty na 1 milion
obyvatel ro¢né, postizeny jsou Castéji zeny. Pfiznaky ze strany

Obr. 11. Livedo racemosa generalisata
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centralniho nervového systému jsou: tranzitorni ischemické
ataky, apoplexie s hemiplegiemi a hemiparézy, epileptické
zachvaty, psychoorganicky syndrom, hemianopsie a vertigo.
Etiologie onemocnéni neni znama, antikardiolipinové proti-
latky (ACLA) se nachdzeji ve 20 % pripadi. Pribéh je progre-
sivni, stav pacienta se postupné zhorsuje v pribéhu nékolika
let, dochazi k poskozeni srdce a ledvin. Histologicky nalez
uspésné biopsie z centra prstencti zahrnuje endotelidlni zanét,
nasledovany myointimalni hyperplazii s naslednou okluzi
lumen, fibrézou a rekanalizaci postizenych malych a stfednich
cév (viz vyse). Lécbu predstavuje predevsim podavani aspiri-
nu, v pfipadé tromboz trvald antikoagulace. Ptiznivéjsi pro-
gnoézu maji nemocni bez pritomnosti antifosfolipidovych pro-
tilatek.

Infekéni agens bylo prvnim predpokladanym etiologickym
faktorem u pacientu s livedo racemosa, a to u 2 pacientt se
syfilis, které popsal Ehrmann 1907. Dalsi infekce v souvislos-
ti s vyskytem LRa je tuberkuldza, v novéjsi literatute borelio-
za a infekce virem hepatitidy B a C. Je zndmo, ze ¢astice HCV
a bilkoviny nukleokapsidy, které nemaji obal, se podileji na
tvorbé imunokomplext.

Vaskulitidy cév stfedni velikosti jsou charakterizovany
depozity imunoglobulinti v cévnich sténdach a intraluminalni-
mi depozity fibrinogenu a komplementu, coz zpomaluje pra-
tok krve a na kiizi se objevuje LRa. Nasledné dochazi k depo-
zici fibrinu, obstrukei lumen ¢epem z fibrinu a trombocytil
a extravazaci ¢ervenych krvinek, coz se projevuje retiformni
purpurou.

Polyarteriitis nodosa (PAN) je systémova nekrotizujici vas-
kulitida stfednich a drobnych arterii. Celkové priznaky jako
zvysena teplota, celkova slabost, malatnost, bolesti hlavy, myal-
gie a artralgie, obvykle predchazeji onemocnéni delsi dobu.
Nejcastéjsi je postizeni ledvin v 70 % ptipadu, dale periferni-
ho a centrélntho nervového systému. U 1/3 pacienttl se one-
mocnéni projevuje polymorfnimi koznimi zménami: LRa,
ulceracemi, multiformnimi erytémy a panikulitidami.

Polyarteriitis nodosa cutanea benigna, syn. livedo s nodu-
ly, je nekrotizujici polyarteriitis bez systémovych projevi
omezend jen na kiizi s pfiznivou prognézou. Thrombangiitis
obliterans, syn. endangiitis obliterans, morbus Winiwarter-
-Buerger, je zanétliva okluzivni nemoc arterii dolnich konce-
tin u mladsich muzt. Inicidlnimi zménami jsou zanétlivé zmeé-
ny intimy s proliferaci endotelu a naslednou tvorbou cepii
z fibrinu a trombocytd, coz postupné vede k arterioskleroze.

Antifosfolipidovy syndrom je autoimunitni onemocnéni,
které se projevuje okluzi il a/nebo tepen v kterémkoliv orga-
nu ¢i tkdni a spontannimi potraty po 10 tydnu gravidity.
Laboratorné se prokazuje pozitivita alespon jedné z nasledu-
jicich protilatek: lupus antikoagulans, antikardiolipinové pro-
tilatky a protilatky proti beta2 glykoproteinu 1, a to v mini-
malnim ¢asovém odstupu 12 tydnt mezi jednotlivymi odbéry
[2, 12]. Tyto protilatky mohou stimulovat endotelové bunky
k produkei prokoagula¢nich latek, jako jsou tkanovy faktor,
inhibitor aktivatoru plasminogenu 1, endotelin, coz vysvétlu-
je trombozy v tepenném a zilnim systému. LRa se vyskytuje
u 17,5-40 % pripada s antifosfolipidovym syndromem.
Uthmann et al. ve studii u 52 pacientek s generalizovanym
LRa zaznamenal potraty a jiné patologické stavy v 63 % pri-
padu [19].

Faktory zvy$ujici trombofilni stavy jako koufeni a hormo-
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nalni antikoncepce se nachdzeji ¢asto u pacientt s livedo race-
mosa.

Diferencialni diagnéza

U lokalizovaného LRa vyloucit erythema ab igne. Sitovité
erytémy se objevujiiu jinych dermat6z, napt. u retikularni ery-
temat6zni mucinédzy (na trupu), pti nékterych virovych exan-
témech (erythema infectiosum), poikilodermie (mycosis fun-
goides, GVHD, dermatomyositis).

Doporuceni pro praxi

Retikularni erytémy mohou byt ptiznakem zavaznych, Zivot
ohrozujicich onemocnéni. LRa mtize ukazovat na zvysené rizi-
ko opakovanych trombdz, proto je nutné nalezité vysetfeni
a sledovani nemocnych s témito priznaky [11]. Pfedpokladem
je dtikladna anamnéza rodinna a osobni cilend na ptiznaky
trombotickych a trombofilnich stavd, systémovych onemocné-
ni pojiva, neurologické, postizeni ledvin a jinych organovych
systémtl. Musi byt zvazen vliv podavanych 1é¢iv, vykont na
cévach, predchazejicich infekei véetné rizik hepatitidy C. Dtile-
zité je vyhodnoceni koznich priznaku retikuldrnich erytémd,
jejich trvani, dynamika, zhors$ujici faktory, lokalizace, dale pri-
tomnost jinych koznich projev, jako jsou ulcerace, noduly,
purpura, které mohou smétovat k diagnéze vaskulitidy. Labo-
ratorni vySetfeni by mélo vychdzet z anamnestickych tdaja
a objektivniho nalezu. U nemocnych s retikularnim erytémenm,
ktery perzistuje a neni vazan na chladovou expozici, by mélo
byt provedeno vysetfeni na lupus antikogulant a antikardioli-
pinové protilatky [7]. Soucasti vySeteni u perzistujicich proje-
vl by méla byt kozni biopsie, ktera by méla zavzit jak periferni
lividni prstenec, tak bledy stfed prstence, ptipadné provést
biopsie vicecetné [7]. Nékteré laboratorni nalezy spojené s live-
do racemosa jsou uvedeny v tabulce 3. U pacientt s LRa bez
prokazaného etiologického faktoru a bez trombézy v anamné-
ze je nutno minimalizovat rizikové faktory (vysadit estrogenni
hormonalni antikoncepci, nekoufit, lé¢it ptipadnou hyperten-
zi, hyperlipoproteinémii). U pacienti s pozitivnimi antifosfoli-
pidovymi protilatkami je mozné zvazit aplikaci nizkych davek
kyseliny acetylsalicylové, i kdyz jednozna¢ny tcinek nebyl
dosud prokazan [5]. U pacientil s trombdzou v anamnéze je
podavana dlouhodoba antikoagula¢ni 1é¢ba.

U v8ech pacientt s projevy LR a LRa je velmi dtilezita sprav-
na diagnoéza, dasledné sledovani pribéhu a casna lécba
moznych zavaznych komplikaci.

LITERATURA

1. BAKER, C., KELLY, R. Other Vascular disorders. In Bolognia, J.
et al. Dermatology. 28d Ed. New York: Mosby Elsevier, 2008,
p- 1615-1626, ISBN 9781416029991.

2. CETKOVSKA, P, PIZINGER, K., STORK, J. Kozni zmény
u internich onemocnéni. Praha: GradaPublishing, 2010, s. 101-
103, ISBN 978- 80 -247- 1004 -4.

3. DOWD, P. M. Reactions to Cold in Rook s Textbook in of Der-
matology. 7th edition, Blackwell science 2004, s. 23.7-23.12, ISBN
0632064293.

4. EHRMANN, S. Ein neues Gefissymptom bei Lues. Wien. Med.
Wochensch, 1907, 16, s. 777-782.

Ces-slov derm, 87,2012, No. 6, p. 209-256



5. FRANCES, C. Dermatological manifestation of Hughes "antifos-
folipidanti body syndrom. Lupus, 2010, 19, p. 1071-1077.

6. FRITSCH, P,, ZELGER, B. Livedo-Vasculitis. Hautarzt, 1995, 46,
s. 215-224.

7. GIBBS, M. B., ENGLISH, J. C., ZIRWAS, M. J. Livedo Reticula-
ris: an up date. J. Amer. Acad. Dermatol., 2005, 52, p. 1009-1019.

8. HERRERO, C. Diagnosis and Treatment of Livedo Reticularis
on the Legs. Actas Dermosifiliogtr, 2008, 99, s. 598-607.

9. HORAKOVA, M., POCK, L., BURES, I. et al. Kalcifylaxe s kozni-
mi ulceracemi. Popis pifpadu. Ces-slov. Derm., 2012, 3, s. 98-
101.

10. KAUFMANN, R. Functional Angiopathies. In Burgdorf, W. H. C.
et al. Braun-Falco’s Dermatology. 3'4 Ed., SpringerVerlag, Hei-
delberg, 2009, p. 890-893.

10. MARTINEZ-VALLE, F, ORDI ROS, J. et al. Livedo racemosa as
a marker of increased risk of recurrent thrombosis in patiens
with negative anti-phospholipid antibodies. Med. Clin. (Barc),
2009, p. 767-771.

11. NYTROVA, P. Antifosfolipidovy syndrom aneb syndrom, jenz
muze napodobit roztrousenou sklerézu. Neurol. Praxi, 2009, 10,
1,s.54-57.

12. PARSL K., PARTSCH, H., RABE, E. et al. Reticulate eruptions:
Part 1. Vascular networks and physiology. Austr. J. Dermatol.,
2011, 52, p. 159-166.

13. PARSI K., PARTSCH, H. RABE, E. et al. Reticulate eruptions:
Part 2. Historical perspectives, morphology, terminology and
classification. Austr. J. Dermatol., 2011, 52, p. 257-244.

14. PEYROT, I Bier’s white spots associated with scleroderma renal
crisis. Clin. Exp. Dermatol., 2007, 32, 2, s. 165-167.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

PIETTE, W. Cutaneous Manifestations of Microvascular occlu-
sion Syndrome. In Bolognia, J. L. et al. Dermatology. 284 Ed. New
York: Mosby Elsevier, 2008, p. 331-345, ISBN 9781416029991.
STEIN, A. Histologie der kutanenVaskulitiden. Hautarzt, 2008,
59,5.363-373.

STORK, J. Choroby z poruch cirkulace. In Stork, J. et al. Derma-
tovenerologie. Praha: Galen 2008, s. 312-313, ISBN 978-80-7262-
371-6.

UTHMANN, I. W. Livedo racemosa: A striking Dermatological
Sign for the Antiphospholipid Syndrome. J. Rheumatol., 2006,
33,12,5.2379-2382.

VASKU, V., VASKU, J. The development of the pathophysiologi-
cal concept of calciphylaxis in experiment and clinic. Pathophy-
siology, 2001, 7, 4, p. 231-244.

VOLLUM, D. I Livedo Reticularis during Amantadine Treat-
ment. BMJ, 1971, 2, s. 627-628.

WORLAB, J. Diagnostic impact and sensitivity of skin biopsies
in Sneddon’s syndrome. A report of 15 cases. Br. J. Dermatol.,
2001, 145, s. 285-288.

Do redakce doslo dne 29. 10. 2012.

Kontaktni adresa

Dr. med. Milica Kovacevicovd
Dermatovenerologickd klinika FN Brno
Jihlavska 20

62500 Brno

e-mail: kmilica@seznam.cz

FDICNI PLAN

Cis
Cis

~

Cis

-

Cesko-slovenskd dermatologie, 88. roé¢nik, rok 2013

Cislo 1: Nehty

o 2: Psoridza u déti
o 3: Pigmentové léze
o 4: Chirurgie nehts

Cislo 5: Lékové reakce

Ces-slov derm, 87,2012, No. 6, p.209-256

219



