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Pacientkou byla 58letd Zena. Jeji otec zemfel v 70 le-
tech na komplikace diabetu, matka v 51 letech na cirh6zu
jater, rovnéZ trpéla cukrovkou. Pacientka se 1é¢ila s diabe-
tes mellitus druhého typu s angiopatii a chronickou renél-
ni insuficienci, ischemickou chorobou srde¢ni, ischemic-
kou chorobou dolnich koncetin, chronickou obstrukéni
plicni nemoci, hypertenzi s mitrdlni regurgitaci. Recentné
prodélala non-Q infarkt myokardu, pfed 5 lety amputaci
levé dolni koncetiny pod kolenem pro diabetickou gan-
grénu. V dalSich diagnézach byla obezita, hepatopatie, hy-
perlipidémie, vertebrogenni algicky syndrom. Trvale uZi-
vala inzulin, spironolakton, metoprolol, furosemid, ator-
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vastatin, pantoprazol, kyselinu acetylsalicylovou, rami-
pril, trimetazidin, izosorbid mononitrat, klopidogrel.
Alergii uddvala na bromazepam, molsidomin, sertralin.
Abuzus negovala, v minulosti koufila.

KoZni onemocnéni zacalo v zéii 2010 jako siln€ svédici
papuldzni exantém na zadech, ktery nereagoval na 1é¢bu lo-
kéalnimi kortikosteroidy, sirovou masti a promethazinem. Pfi
vySetfeni méla pacientka generalizovany vysev desitek pa-
pul hnédavého zbarveni, krytych Zlutou krustou vzhledu Ce-
pu velikosti 3-8 mm (obr. 1). Byla provedena excize jedné
papuly z pravé paZe (obr. 2-3). Na pravém bérci a amputac-
nim pahylu byly patrny projevy mikrobidlniho ekzému.
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HISTOPATOLOGICKY NALEZ

V biopsii z projevu byla zachycena ohrani¢end nekréza
epidermis, zasahujici do horniho koria. Kromé& zbytkt z4-
nétlivych bunék a keratinu obsahovala ¢etné fragmenty
1 dlouhd vldkna kolagenu, které dosahovaly aZ k povrchu
nekrotického Cepu. Cévy s edémem, zanétlivy infiltrit pe-
rivazalné byl minimdlni. Barveni PAS, elastika orcein,
Giemsa, Gram byla negativni (obr. 2, 3).

Vysetfeni pfimou imunofluorescenci (antilgG,A,M,C3,
fibrin) a nepfimou imunofluorescenci (antilgG, A, M) by-
la negativni.

Zavér
Reaktivni perforujici kolagendza pri diabetu s angiopa-
tif a rendlnim selhdvanim.

PRUBEH

Pii terapii lokalnimi stfedné G¢innymi steroidy a krémy
s ureou se kozni nalez stabilizoval, projevy se pomalu ho-
jily s jizvenim. Progredovala ale dekompenzace srdecni,
hepatopatie, retence dusikatych latek, elevace leukocyti
a CRP. Cévni vySetieni ukédzalo kritickou poruchu pro-
krveni pravé dolni koncetiny, proto byla elektivné prove-
dena perkutdnni transluminédrni angioplastika arterii pra-
vého bérce. Nésledné byla pacientka preloZzena na spado-
vé interni oddéleni, kde v lednu 2011 zemfela.

DISKUSE

Reaktivni perforujici kolagen6za (RPK) byla popsina
v roce 1967 Mehreganem [8]. Je to vzacné onemocnéni,
u kterého se v soucasnosti rozliSuji dv€ formy. Prvni je velmi
vzé4cnd a projevuje se jiz v détstvi obCasnymi recidivami vy-
sevll neCetnych papul s Cepem, které se hoji jizvou. Vysevy
pretrvavaji do dospélosti. Byva spojovana s Downovym syn-
dromem, miiZe se objevit po traumatu. Typickym mistem vy-
sevu jsou dorsa rukou a predlokti. Povazuje se za hereditarni
onemocnéni. Byly popsiny autosomalné dominantni i rece-
sivni dédic¢nost i sporadické ptipady [14].

Druhd forma, tzv. ziskand forma (RPK acquisita), se ob-
jevuje v dospélosti, typicky u pacientl s rendlnim selhdva-
nim a diabetem. Projevy jsou diseminované, na koncetinich
na extenzorovych plochich, na trupu, vzacnéji i na hlavé,
mohou splyvat i do vétSich lozisek. RPK byla popsana spo-
radicky u fady dal§ich onemocnéni — u jinych rendlnich
selhavani neZ u diabetu, u lymfomu, myelodysplastického
syndromu, hypothyredzy, hyperparathyroidismu, hepatopa-
tif, a hepatalniho karcinomu, karcinomu Vaterské papily,
karcinomu $titné Zlazy, revmatoidni artritidy, dermatomyozi-
tidy, Wegenerovy granulomatézy, u HIV pacientu aj. [35, 6,
7], dale v asociaci se svédivymi dermatdzami jako lichen
amyloidosus, scabies a atopicky ekzém [1]. Ziskanou for-
mou podle nékterych studii trpi az 10 % pacientli podstupu-
jicich hemodialyzu [10].
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Dermatézy, u kterych nachdzime defekt epidermis s vy-
luc¢ovanim degenerovaného vaziva a bunécéného detritu
Patterson navrhl rozdélit do tii skupin:

1. perforace jako ndhodny nalez v biopsii,

2. sekundérni perforace (napf. u granuloma annulare,
pseudoxanthoma elasticum a chondrodermatitis nodu-
laris chronica helicis),

3. primarni perforujici dermatézy [11].

Skupina primérnich perforujicich dermat6éz zahrnuje
kromé Casné a ziskané RPK morbus Kyrle seu hyperkera-
tosis follicularis et parafollicularis in cutem penetrans,
elastosis perforans serpiginosa Lutz-Miescher a perforuji-
ci folikulitis. Weedon sem fadi i perforujici veruciformni
kolagenom, asociovany s traumatem [14].

U vSech téchto jednotek bylo popsdno transepidermal-
ni vyluCovani degenerovanych kolagennich a/nebo elas-
tickych vldken. V klinické diferencidlni diagndze je nutno
odliSit kromé dalSich perforujicich dermat6z i prurigo no-
dularis, infek¢ni projevy virové, bakteridlni i mykotické,
¢i keratoakantomy. U naSi pacientky jsme v poc¢atku one-
mocnéni uvazovali o pruriginznich projevech, pityriasis
lichenoides et varioliformis acuta a vaskulitidg.

Pii RPK dochézi po nezndmém podnétu, spolu s me-
chanickym faktorem (trauma, Skrabani), k degradaci kola-
genu a zanétlivym zméndm koria a k vytvofeni transepi-
dermalniho tunelu v hyperplastické epidermis, kterym se
vylucuji vldkna kolagenu a buné¢ny detritus. Doprovod-
nym jevem je intenzivni pruritus, po Skrdbani se objevuje
Kobnertiv fenomén.

Histologicky je v pocate¢nich fazich patrna hyperpla-
zie epidermis s tvorbou akantotickych ceptl. V dalsi fazi
dochazi k vylucovani degradovanych kolagennich vlaken
transepidermalné, typické tunely v epidermalnich ¢epech
nebo v miskovitém defektu epidermis. V pozdni fazi je
epidermis atrofickd, uprostfed s ulceraci, hyperplazie je
patrnd pouze v okrajich defektu, s hyperkeratotickym
a parakeratotickym Cepem, tvofenym keratinem, se zbyt-
ky zanétlivych bunék a kolagenem, ktery Ize detekovat
barvenim podle Massona nebo van Giesona. Mohou byt
detekovana i elastickd vldkna, v okrajich defektu byly
identifikovany receptory 67 kDa pro elastin na keratino-
cytech [2]. V infiltratu jsou pfevdzné neutrofily.

Vylu€ovanym materidlem u perforujicich kolagenéz je
predev§im kolagen, u elastosis perforans serpiginosa
(EPS) se jedna o poSkozend elasticka vldkna, i kdyZ je
kromé elastiky patrno i poSkozeni kolagennich vldken. Je
otazkou, nakolik jsou jednotlivé jednotky specifické a na-
kolik je mechanismus poSkozeni epidermis a koria s vylu-
¢ovanim materidlu jednoticim faktorem vSech téchto der-
mat6z. Byla popsédna fada piipadii kombinujicich znaky
nékolika perforujicich dermat6z [12]. Velmi podstatnym
se jevi trauma epidermis i koria, at uZ zptsobené Skraba-
nim nebo tlakem. U chondrodermatitis nodularis helicis
bylo popséno poskozeni boltce pteleZenim ve spanku i tla-
kem mobilniho telefonu. Vazivo ale miZe byt poSkozeno
¢i abnormdlné syntetizovdno u metabolickych chorob
a poruch vaziva (diabetes, urémie, syndrom Ehlers
Danlos) nebo poskozeno 1éky (EPS indukovana penicila-
minem) [15].
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Kolagenni vldkna ve vylu¢ovaném materidlu jsou ele-
kronmikroskopicky normélni, pravdépodobnd je proto
biochemicka alterace [10, 14]. Imunofluorescencné byl
detekovan kolagen VII i kolagen IV [4].

Gambichler provedl imunohistochemické studie s nale-
zem zvySené aktivity proteinll extracelularni matrix a TGF
beta 3 v lézich, které hraji duleZitou roli v reparaci vaziva,
byla detekovéna i zvySend koncentrace fibronektinu v sé-
ru i v loZiscich [3, 9].

Diagnosticka kritéria ziskané RPK navrhl Faver v roce
1994 [1].

1. Histologicky — vylu¢ovani nekrotického bazofilniho ko-
lagenu ve shlucich do miskovitého defektu epidermis

2. Klinicky — papuly a noduly s centralnim kraterem a Ipi-
cim keratotickym ¢epem

3. Pocatek po 18. roku Zivota

Pro stanoveni diagndzy je nezbytna biopsie. V dalSich
vySetienich je nutné stanoveni hladin cukru, kreatininu
a urey a doplitkova vySetieni k doSetfeni pruritu (anémie,
thyreopatie, hepatopatie, atopie apod.).

Terapie RPK je obtiZznd. Projevy se po nékolika tyd-
nech odhojuji jizvou, recidivy jsou ale ¢asté. U€innost lo-
kalnich kortikosteroidd néktefi autofi hodnoti jako dob-
rou, jini je povaZuji za netucinné, popsin je dobry ucinek
allopurinolu v nékolika piipadech (uvaZzuje se o interakci
s glykovanym kolagenem a antioxida¢nim tcinku allopu-
rinolu — hladiny kyseliny mocové byvaji v norm¢), po-
psan je i efekt doxycyklinu a lokélnich i systémové po -
danych retinolt [5, 13]. Lokaln€ se pouZivaji emolientia
a pasty ke zklidnéni pruritu. Svétlolé¢ba PUVA a UVB je
vhodna u pfipadl spojenych s rendlnim selhanim.

Reaktivni perforujici kolagendza je onemocnéni, které
pacienta obtéZuje silnym pruritem a vysevy papul s jizve-
nim. U ziskané formy je moZna tprava stavu pfi kompen-
zaci ¢i ucinné 1é¢bé souvisejiciho onemocnéni. MiZe po-
stihnout i nemocné se zdvaznymi komplikacemi zaklad-
nich onemocnéni, a signalizovat tak $patnou prognézu
quad vitam.
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