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Pacientkou byla 58letá Ïena. Její otec zemfiel v 70 le-
tech na komplikace diabetu, matka v 51 letech na cirhózu
jater, rovnûÏ trpûla cukrovkou. Pacientka se léãila s diabe-
tes mellitus druhého typu s angiopatií a chronickou renál-
ní insuficiencí, ischemickou chorobou srdeãní, ischemic-
kou chorobou dolních konãetin, chronickou obstrukãní
plicní nemocí, hypertenzí s mitrální regurgitací. Recentnû
prodûlala non-Q infarkt myokardu, pfied 5 lety amputaci
levé dolní konãetiny pod kolenem pro diabetickou gan-
grénu. V dal‰ích diagnózách byla obezita, hepatopatie, hy-
perlipidémie, vertebrogenní algick˘ syndrom. Trvale uÏí-
vala inzulin, spironolakton, metoprolol, furosemid, ator-

vastatin, pantoprazol, kyselinu acetylsalicylovou, rami-
pril, trimetazidin, izosorbid mononitrát, klopidogrel.
Alergii udávala na bromazepam, molsidomin, sertralin.
Abúzus negovala, v minulosti koufiila. 

KoÏní onemocnûní zaãalo v záfií 2010 jako silnû svûdící
papulózní exantém na zádech, kter˘ nereagoval na léãbu lo-
kálními kortikosteroidy, sírovou mastí a promethazinem. Pfii
vy‰etfiení mûla pacientka generalizovan˘ v˘sev desítek pa-
pul hnûdavého zbarvení, kryt˘ch Ïlutou krustou vzhledu ãe-
pu velikosti 3–8 mm (obr. 1). Byla provedena excize jedné
papuly z pravé paÏe (obr. 2–3). Na pravém bérci a amputaã-
ním pah˘lu byly patrny projevy mikrobiálního ekzému. 

Obr. 1. Obr. 3.

Obr. 2b.Obr. 2a.
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HISTOPATOLOGICK¯ NÁLEZ

V biopsii z projevu byla zachycena ohraniãená nekróza
epidermis, zasahující do horního koria. Kromû zbytkÛ zá-
nûtliv˘ch bunûk a keratinu obsahovala ãetné fragmenty
i dlouhá vlákna kolagenu, které dosahovaly aÏ k povrchu
nekrotického ãepu. Cévy s edémem, zánûtliv˘ infiltrát pe-
rivazálnû byl minimální. Barvení PAS, elastika orcein,
Giemsa, Gram byla negativní (obr. 2, 3). 

Vy‰etfiení pfiímou imunofluorescencí (antiIgG,A,M,C3,
fibrin) a nepfiímou imunofluorescencí (antiIgG, A, M) by-
la negativní.

Závûr
Reaktivní perforující kolagenóza pfii diabetu s angiopa-

tií a renálním selháváním.

PRÒBùH

Pfii terapii lokálními stfiednû úãinn˘mi steroidy a krémy
s ureou se koÏní nález stabilizoval, projevy se pomalu ho-
jily s jizvením. Progredovala ale dekompenzace srdeãní,
hepatopatie, retence dusíkat˘ch látek, elevace leukocytÛ
a CRP. Cévní vy‰etfiení ukázalo kritickou poruchu pro-
krvení pravé dolní konãetiny, proto byla elektivnû prove-
dena perkutánní transluminární angioplastika arterií pra-
vého bérce. Následnû byla pacientka pfieloÏena na spádo-
vé interní oddûlení, kde v lednu 2011 zemfiela.

DISKUSE

Reaktivní perforující kolagenóza (RPK) byla popsána
v roce 1967 Mehreganem [8]. Je to vzácné onemocnûní,
u kterého se v souãasnosti rozli‰ují dvû formy. První je velmi
vzácná a projevuje se jiÏ v dûtství obãasn˘mi recidivami v˘-
sevÛ neãetn˘ch papul s ãepem, které se hojí jizvou. V̆ sevy
pfietrvávají do dospûlosti. B˘vá spojována s Downov˘m syn-
dromem, mÛÏe se objevit po traumatu. Typick˘m místem v˘-
sevu jsou dorsa rukou a pfiedloktí. PovaÏuje se za hereditární
onemocnûní. Byly popsány autosomálnû dominantní i rece-
sivní dûdiãnost i sporadické pfiípady [14].

Druhá forma, tzv. získaná forma (RPK acquisita), se ob-
jevuje v dospûlosti, typicky u pacientÛ s renálním selhává-
ním a diabetem. Projevy jsou diseminované, na konãetinách
na extenzorov˘ch plochách, na trupu, vzácnûji i na hlavû,
mohou spl˘vat i do vût‰ích loÏisek. RPK byla popsána spo-
radicky u fiady dal‰ích onemocnûní – u jin˘ch renálních
selhávání neÏ u diabetu, u lymfomu, myelo  d ys plastického
syndromu, hypothyreózy, hyperparathyroidismu, hepatopa-
tií, a hepatálního karcinomu, karcinomu Vaterské papily,
karcinomu ‰títné Ïlázy, revmatoidní artritidy, dermatomyozi-
tidy, Wegenerovy granulomatózy, u HIV pacientÛ aj. [5, 6,
7], dále v asociaci se svûdiv˘mi dermatózami jako lichen
amyloidosus, scabies a atopick˘ ekzém [1]. Získanou for-
mou podle nûkter˘ch studií trpí aÏ 10 % pacientÛ podstupu-
jících hemodial˘zu [10].

Dermatózy, u kter˘ch nacházíme defekt epidermis s vy-
luãováním degenerovaného vaziva a bunûãného detritu
Patterson navrhl rozdûlit do tfií skupin:
1. perforace jako náhodn˘ nález v biopsii,
2. sekundární perforace (napfi. u granuloma annulare,

pseudoxanthoma elasticum a chondrodermatitis nodu-
laris chronica helicis),

3. primární perforující dermatózy [11]. 
Skupina primárních perforujících dermatóz zahrnuje

kromû ãasné a získané RPK morbus Kyrle seu hyperkera-
tosis follicularis et parafollicularis in cutem penetrans,
elastosis perforans serpiginosa Lutz-Miescher a perforují-
cí folikulitis. Weedon sem fiadí i perforující veruciformní
kolagenom, asociovan˘ s traumatem [14].

U v‰ech tûchto jednotek bylo popsáno transepidermál-
ní vyluãování degenerovan˘ch kolagenních a/nebo elas-
tick˘ch vláken. V klinické diferenciální diagnóze je nutno
odli‰it kromû dal‰ích perforujících dermatóz i prurigo no-
dularis, infekãní projevy virové, bakteriální i mykotické,
ãi keratoakantomy. U na‰í pacientky jsme v poãátku one-
mocnûní uvaÏovali o pruriginózních projevech, pityriasis
lichenoides et varioliformis acuta a vaskulitidû.

Pfii RPK dochází po neznámém podnûtu, spolu s me-
chanick˘m faktorem (trauma, ‰krábání), k degradaci kola-
genu a zánûtliv˘m zmûnám koria a k vytvofiení transepi-
dermálního tunelu v hyperplastické epidermis, kter˘m se
vyluãují vlákna kolagenu a bunûãn˘ detritus. Doprovod -
n˘m jevem je intenzivní pruritus, po ‰krábání se objevuje
KöbnerÛv fenomén. 

Histologicky je v poãáteãních fázích patrná hyperpla-
zie epidermis s tvorbou akantotick˘ch ãepÛ. V dal‰í fázi
dochází k vyluãování degradovan˘ch kolagenních vláken
transepidermálnû, typické tunely v epidermálních ãepech
nebo v miskovitém defektu epidermis. V pozdní fázi je
epidermis atrofická, uprostfied s ulcerací, hyperplazie je
patrná pouze v okrajích defektu, s hyperkeratotick˘m
a parakeratotick˘m ãepem, tvofien˘m keratinem, se zbyt-
ky zánûtliv˘ch bunûk a kolagenem, kter˘ lze detekovat
barvením podle Massona nebo van Giesona. Mohou b˘t
detekována i elastická vlákna, v okrajích defektu byly
identifikovány receptory 67 kDa pro elastin na keratino-
cytech [2]. V infiltrátu jsou pfieváÏnû neutrofily.

Vyluãovan˘m materiálem u perforujících kolagenóz je
pfiedev‰ím kolagen, u elastosis perforans serpiginosa
(EPS) se jedná o po‰kozená elastická vlákna, i kdyÏ je
kromû elastiky patrno i po‰kození kolagenních vláken. Je
otázkou, nakolik jsou jednotlivé jednotky specifické a na-
kolik je mechanismus po‰kození epidermis a koria s vylu-
ãováním materiálu jednotícím faktorem v‰ech tûchto der-
matóz. Byla popsána fiada pfiípadÛ kombinujících znaky
nûkolika perforujících dermatóz [12]. Velmi podstatn˘m
se jeví trauma epidermis i koria, aÈ uÏ zpÛsobené ‰krábá-
ním nebo tlakem. U chondrodermatitis nodularis helicis
bylo popsáno po‰kození boltce pfieleÏením ve spánku i tla-
kem mobilního telefonu. Vazivo ale mÛÏe b˘t po‰kozeno
ãi abnormálnû syntetizováno u metabolick˘ch chorob
a poruch vaziva (diabetes, urémie, syndrom Ehlers
Danlos) nebo po‰kozeno léky (EPS indukovaná penicila-
minem) [15]. 
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Kolagenní vlákna ve vyluãovaném materiálu jsou ele-
kronmikroskopicky normální, pravdûpodobná je proto
biochemická alterace [10, 14]. Imunofluorescenãnû byl
detekován kolagen VII i kolagen IV [4].

Gambichler provedl imunohistochemické studie s nále-
zem zv˘‰ené aktivity proteinÛ extracelulární matrix a TGF
beta 3 v lézích, které hrají dÛleÏitou roli v reparaci vaziva,
byla detekována i zv˘‰ená koncentrace fibronektinu v sé-
ru i v loÏiscích [3, 9].

Diagnostická kritéria získané RPK navrhl Faver v roce
1994 [1].
1. Histologicky – vyluãování nekrotického bazofilního ko-

lagenu ve shlucích do miskovitého defektu epidermis
2. Klinicky – papuly a noduly s centrálním kráterem a lpí-

cím keratotick˘m ãepem
3. Poãátek po 18. roku Ïivota

Pro stanovení diagnózy je nezbytná biopsie. V dal‰ích
vy‰etfieních je nutné stanovení hladin cukru, kreatininu
a urey a doplÀková vy‰etfiení k do‰etfiení pruritu (anémie,
thyreopatie, hepatopatie, atopie apod.).

Terapie RPK je obtíÏná. Projevy se po nûkolika t˘d-
nech odhojují jizvou, recidivy jsou ale ãasté. Úãinnost lo-
kálních kortikosteroidÛ nûktefií autofii hodnotí jako dob-
rou, jiní je povaÏují za neúãinné, popsán je dobr˘ úãinek
allopurinolu v nûkolika pfiípadech (uvaÏuje se o interakci
s glykovan˘m kolagenem a antioxidaãním úãinku allopu-
rinolu – hladiny kyseliny moãové b˘vají v normû), po-
psán je i efekt doxycyklinu a lokálních i systémovû po -
dan˘ch retinolÛ [5, 13]. Lokálnû se pouÏívají emolientia
a pasty ke zklidnûní pruritu. Svûtloléãba PUVA a UVB je
vhodná u pfiípadÛ spojen˘ch s renálním selháním.

Reaktivní perforující kolagenóza je onemocnûní, které
pacienta obtûÏuje siln˘m pruritem a v˘sevy papul s jizve-
ním. U získané formy je moÏná úprava stavu pfii kompen-
zaci ãi úãinné léãbû souvisejícího onemocnûní. MÛÏe po-
stihnout i nemocné se závaÏn˘mi komplikacemi základ-
ních onemocnûní, a signalizovat tak ‰patnou prognózu
quad vitam. 
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