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SOUHRN

Porokeratdzy predstavuji heterogenni skupinu onemocnéni, jejichz spoleénym rysem je shodny histopatologicky obraz
charakterizovany pritomnosti tzv. kornoidni lamely. V soucasnosti je znamo 7 nejc¢astéjsich klinickych variant. Etiologie
porokeratdz dosud tplné objasnéna nebyla. Kromé genetické predispozice se na vzniku PK zfejmé podili i zevni faktory.
Doporucené 1é¢ebné postupy pro 1écbu PK dosud nebyly vypracovany, nebot u¢innost jednotlivych pripravka ¢i jejich
kombinaci byla popsdna pouze na jednotlivych pacientech, ¢i malych souborech, a kontrolované klinické studie chybi.
Autorky poskytuji ptehled soucasnych znalosti o téchto onemocnénich.
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SUMMARY
Porokeratoses

Porokeratoses represent a heterogeneous group of diseases which have in common the same histopathologic feature - the
presence of cornoid lamela. Currently, there are seven the most frequent clinical variants. The etiology of porokeratoses
has not been fully elucidated yet. Combination of genetic predisposition and enviromental factors are playing role in the
occurence of porokeratosis. Guidelines for the treatment of porokeratosis have not been drawn up yet as the efficacy of
the individual drugs or their combinations have been reported only in individual cases or small case series and controlled

clinical studies are lacking. The authors give an overview of the current knowledge on porokeratosis.
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UvVoD

Porokeratézy (PK) predstavuji heterogenni skupinu
onemocnéni, jejichz spole¢nym rysem je shodny his-
topatologicky nalez charakterizovany pritomnosti tzv.
kornoidni lamely. Termin PK poprvé pouzil italsky der-
matolog Vittorio Mibelli, ktery v roce 1893 popsal nové
onemocnéni a pojmenoval ho slozenim z feckého poros
(vyvod potni Zlazy) a keratos (rohovéni), porokeratosis
Mibelli [63]. AZ pozdéji se ukdzalo, ze porokeratéza neni
spojena nutné s potni zlazou, ale ,,nespravny* nazev jiz zii-
stal [80]. Nasledné se v literatute objevovaly popisy pfipa-
di réiznych variant onemocnéni s familiarnim vyskytem
¢i ziskanych, s odlisnym klinickym obrazem i pribéhem.
V soucasnosti je znamo 7 nejcastéjsich klinickych variant
PK. Pribyvaji dalsi, i kdyz vymezeni nékterych jednotek
neni vzdy jednoznac¢né. Podle distribuce lozisek mtizeme
PK rozdélit na lokalizované a diseminované formy. Loka-
lizované formy zahrnuji porokeratosis Mibelli (PM), poro-
keratosis linearis (LP), porokeratosis punctata palmaris et
plantaris (PPPP) a porokeratosis ptychotrophica (PPT), di-
seminované formy pak porokeratosis superficialis actinica
disseminata (DSAP), porokeratosis superficialis dissemi-
nata (DSP) a porokeratosis palmaris et plantaris dissemi-
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nata (PPPD). Etiologie PK dosud tplné objasnéna nebyla
[42]. Primérni eflorescenci PK je plocha papula, ktera se
rofii. Okraj je tvofen mirné vyvysenou rohovou listou
nazyvanou téz periferni vlaskovy lem. Vysledné léze jsou
ostfe ohranicené, rizné velikosti od nékolika milimetrt
az po nékolik centimetrti a dosahuji obvykle anularniho
¢i linearniho tvaru. Projevy jsou vét$inou asymptoma-
tické, nékteré klinické varianty ale mohou byt provazeny
svédénim ¢i palpacni bolestivosti. V loZiscich PK se muize
objevit spinoceluldrni karcinom nebo morbus Bowen
[104]. Diferencialni diagndza zahrnuje aktinické kerato-
zy, seboroické keratdzy, psoridzu, Darierovu chorobu, li-
chen planus, lichen nitidus, acrokeratosis verruciformis
Hopf, elastosis perforans serpiginosa, epidermalni névy,
syndrom bazocelularniho névu, hereditdrni palmoplan-
tarn{ keratodermie, acrodermatitis enteropathica, ¢i ne-
krolyticky migrujici erytém [87].

ETIOPATOGENEZE

K vytvoreni kornoidni lamely spojené s pritomnos-
ti lokalizovanych dysplastickych znakd dochazi fokal-
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ni expanzi abnormalnich keratinocyttl. Tato expanze je
pravdépodobné zptisobena chybnym vyzravanim kerati-
nocytd nebo urychlenim epidermopoezy. Zmény kerati-
nocyta v oblasti pod kornoidni lamelou jsou podminény
poskozenou expresi lorikrinu, ktera zptisobuje poruchu
regulace terminalni diferenciace [90].

Genetika

Geneticka predispozice PK se zacala zvazovat, kdyz se
objevil familiarni vyskyt PK. U PM, PPPP, PPPD, DSP
a DSAP byl pak prokazan autozomalné dominantni typ
dédi¢nosti s variabilni penetranci [4, 31, 88,93 ]. Postupné
byli stanoveny 4 lokusy souvisejici s DSAP na chromozo-
mu 12, 15, 1, 16 a byli oznaceny DSAP1, DSAP2, DSAP3
a DSAP4 [53, 55, 109, 110]. Byla zastizena mutace genu
mevalonat kinazy (MVK) u 33 % a 16 % pacienti s fami-
lidrni, respektive sporadickou DSAP, ktera je pravdépo-
dobné specificka pro DSAP, protoze u pacient s jinymi
PK zastizena nebyla. Predpokladd se, ze MVK chrani
keratinocyty pred apoptozou indukovanou ultrafialovym
zafenim A (UVA) [113]. Lokus pro PPPD identifikoval
Wei et al. v ¢inské rodiné na 12. chromozomu (12q24.1-
-24.2) a prekryva se s lokusem DSAP1 [107]. U pacientt
s PM byla zastizena duplikace genu EMILIN2 (elastin
microfibril interfacer 2), kterd se zda byt odpovédna
za abnormalni apoptézu epidermalnich keratinocytt
vyustujici v poruchu keratinizace u PM [76]. Pro DSP
byl analyzou vazby popsan lokus na 18. chromozomu
(18p11.3) [106, 108]. Dalsi analyza 12 gent v tomto re-
gionu prinesla sice negativni vysledek, ale poukazala na
prekryvani této oblasti s lokusem psoridzy na 18. chro-
mozomu (18p11.23). Podobny profil genové exprese
PK a psoridzy ukazaly i dal$i nezavislé genetické stu-
die [6, 36, 114]. Hivnor et al. déle identifikovali nové
markery v porokeratotickych keratinocytech u PM, a to
keratin 16, S-100 A8 a A9, ¢i konexin 26. Tyto molekuly
hraji vyznamnou roli pfi tvorbé cytoskeletu keratinocyt,
epidermalni hyperproliferaci a intercelularni komunikaci
[36, 68]. V roce 2012 Cao et al. lokalizovali druhy lokus
pro DSP, a to DSP2 na 12. chromozomu (12q21.2-24.21)
[13]. Uz jedna defektni alela v genomu heterozygotniho
jedince staci k expresi onemocnéni. VSechny bunky jsou
postizeny, proto je onemocnéni diseminované. K oddale-
né expresi onemocnéni v dospélosti pravdépodobné do-
chazi v dusledku aktivace zevnimi faktory. Lokalizované
formy manifestujici se v détstvi (PM, LP) maji pravdé-
podobné odlisny geneticky zédklad. Tam se abnormalni
klon bunék v ktzi aktivuje béhem embryonalniho vyvoje
na zakladé somatické mutace, projev byva lokalizovan
v Blaschkovych liniich. A mosaicismus muze vysvétlo-
vat, pro¢ PK ma nékdy lokalni ¢i linedrni distribuci [33].
Mnohocetné genové studie zatim tedy ukazaly nékolik
rtiznych typt mutaci v proliferaci a diferenciaci keratino-
cytd, které vedou riznou cestou vzdy ke stejnému vysled-
ku, a to porokeratdze. Klinicky obraz jednotlivych typt
PK potom odpovidé charakteru mutace. Avsak uplné ob-
jasnéni molekuldrni genetiky u jednotlivych typt PK nas
v budoucnu teprve ceka [68].
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Zevni faktory

Kromé genetické predispozice se na vyvolani PK zfej-
meé podili i zevni faktory. K manifestaci ¢i zhor$eni DSAP
dochézi obvykle po predchozi expozici slune¢nimu zare-
ni. Fototerapie ultrafialovym zarenim A (UVA) ¢i ultra-
fialovym zafenim B (UVB), samostatné ¢i v kombinaci
s lokdlnim oxsoralenem (lokdlni PUVA) nebo s dithra-
nolem vyvolala v nékolika popsanych ptipadech DSAP
[3, 14]. Stejné tak radioterapie u pacienta s lymfomem
byla zfejmé vyznamnym etiologickym faktorem u seg-
mentdalni PK v oblasti genitalu [40].

Na druhou stranu studie in vitro na keratinocytech
a fibroblastech nepotvrdily senzitivitu pacienti s PK
k UVB a rentgenovému (RTG) zéafeni. Stejné tak je za-
jimavé, Zze postizeni obliceje, ktery je nejvice slune¢ni-
mu zdfeni exponovan, je u DSAP pouze u 15 % pacientt
[42]. A dokonce PUVA byla uspésné pouzita v 1é¢bé DSP
[76]. Vyznamny pocet pacienttl byl v dobé manifestace
PK imunosuprimovan [9, 50]. Jednalo se zejména o pa-
cienty s imunosupresi po organové transplantaci [58]. PK
se objevila u pacientl s autoimunitnimi onemocnénimi,
onemocnénim jater ¢i s diabetem [21, 67, 71, 97, 103].
Nékolik pripadi PK se objevilo u pacientii se syndromem
ziskané ztraty imunity (AIDS) [44, 82], nékolik se 1écilo
s hepatitidou C [64, 65, 78]. Vyznamnou roli v manifesta-
ci PK hraji zfejmé i léky. Kromé 1ékii s imunosupresivnim
ucdinkem, jako jsou lokalni a systémové kortikosteroidy,
hydroxyurea ¢i antagonisté tumor nekrotizujiciho fak-
toru alfa (certolizumab pegol, adalimumab, etanercept),
byl ptipad DSP zaznamendm i u pacienta lé¢eného furo-
semidem [8, 11, 27, 29, 43, 49, 94, 111]. Také chronicka
expozice karcinogenu benzenu byla zvazovana v etiologii
porokeratdzy 70letého muze v oblasti genitalni, tiiselné
a perianalni [98]. K vysevu PM soucasné s DSP doslo také
nahle u Zeny v 35. tydnu gravidity a po porodu projevy
spontanné vymizely [102]. Z davodu vyskytu 1ézi PK
v misté popaleni kize, ¢i v misté podavani hemodialyzy
je zvazovana i pritomnost spole¢ného rysu s psoriazou,
a to Koebnerova fenoménu [42].

PK a transplantace

Incidence PK u pacientii po transplantacich se lisi od
0,34 % do 3,4 %. Vyssi incidenci - 10,7 % — popsali britsti
autofi v prospektivni studii u pacientll po transplantaci
ledvin. Primérna doba od transplantace k manifestaci
PK byla 4,5 roku. DSAP je nejcastéjsi forma PK, ktera
se vyskytla u pacientti po transplantaci, nasledovana PM
[42]. Byly popsany pripady PK nejen po transplantaci so-
lidnich organt, ale i po transplantaci kostni dfené [1].

PK a maligni transformace

LP ma ze vSech typt PK nejvyssi riziko maligni trans-
formace. Z 281 publikovanych pripadi PK v letech 1964
az 1994 byl vyskyt karcinomu v terénu PK zaznamenan
u 21 pacientt, a to u 19 % pacientti s LP a 7,6 % s PM.
Jednalo se prevazné o spinoceluldrni karcinom ¢i morbus
Bowen a pouze o 2 bazoceluldrni karcinomy [68, 86, 92].
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DIAGNOSTIKA

Histopatologie

V histopatologickém obraze PK dominuje tzv. kornoid-
ni lamela, tvofend uzkym vertikalné orientovanym sloup-
cem parakeratotickych korneocytu. Epidermis pod lame-
lou je vklesld, stratum granulosum je ztencené nebo zcela
chybi. Keratinocyty ve stratum spinosum jsou dyskera-
totické nebo vykazuji vakuolarni degeneraci, stejné tak
jako keratinocyty stratum basale. Kornoidni lamela mtize
byt pritomna i v tsti vlasového folikulu nebo potni zl4-
zy. V horni dermis nachdzime zanétlivy infitrat, prevazné
tvoreny CD4+ lymfocyty, které mohou misty pronikat do
stratum basale. V papildrni dermis jsou pak eozinofily,
koloidni téliska nebo depozita amyloidu epidermalniho
pavodu (obr. 1). Abychom ziskali tento charakteristicky
histopatologicky obraz PK, provddime excizi z okraje
projevu. Pokud odebereme vzorek z centralni ¢asti poro-
keratotického projevu, pak kornoidni lamelu nezachyti-
me. Muzeme vidét jen mirnou hyperkeratézu, atrofické
stratum spinosum a v dermis pak dilatované kapilary
obklopené lymfocytarnim infiltratem. Charakteristicky
histopatologicky obraz je nejlépe vyjadien u PM, zatimco
u jinych forem, obzvlasté téch, které jsou spojeny s imu-
nosupresi, nemusi byt tak vyrazny. Kornoidni lamela neni
vazana striktné k PK. Jeji pfitomnost zjistujeme i u sebo-
roické a aktinické keratdzy, bazocelularniho karcinomu
a vulgarni veruky [41, 42].

DERMATOSKOPIE

V pripadé PK predstavuje dermatoskopie jednodu-
chou, rychlou a neinvazivni metodou k upresnéni klinic-
ké diagndzy. Kornoidni lamela se v dermatoskopickém
obraze zobrazuje jako bélavé-zlutava az hnédava anulérni
struktura, nékdy zdvojend. V centru mizeme zachytit
bilou homogenni oblast, predstavujici atrofické centrum
léze [18]. Nékdy jsou patrné cervené tecky, globule a li-
nie korespondujici s dilatovanymi kapilarami [112]. Kor-
noidni lamelu, ale i folikuly a vyvody potnich Zlaz s kera-
tinovymi zatkami lze zvyraznit pouzitim inkoustu. [99].

Konfokalni mikroskopie (CM) a opticka koheren¢ni
tomografie (OCT)

Techniky s vys$si zobrazovaci schopnosti jako CM
a OCT poskytuji neinvazivni morfologické vysetieni
kiize a zobrazi v ptipadé PK kornoidni lamelu. OCT diky
priniku hloubéji proti CM se zda byt presnéjsi v diagnos-
tice PK, nicméné CM byl uspésné pouzit v diferencidlni
diagnéze DSAP a aktnické keratdzy [66, 100, 101].

KLINICKE VARIANTY
Sedm nejcastejsich klinickych variant PK nepostihuje

celou 8kalu PK. Dalsi varianty se vyskytuji vzacné a ne vzdy
jsou jednozna¢né vymezené od jiz definovanych 7 forem.
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Obr. 1. Histopatologicky obraz kornoidni lamely u porokerato-
sis superficialis actinica z periferie léze

Detail kornoidni lamely tvofené vertikdlnim pruhem parake-
ratdzy s dyskeratotickymi a vakuolarné degenerovanymi kera-
tinocyty v epidermis pod nim (HE, 40 x, 200 x)

Jednotlivé typy PK se u pacientt vyskytuji pfevazné samo-
statné, ale mohou se objevit i sou¢asné [10, 30, 57, 61].

Porokeratosis Mibelli (PM)

PM, prvni popsana PK, patti k druhé nejcastéjsi formé
s vy$sim vyskytem v muzské populaci [87]. Casto se obje-
vuje jiz v détském véku. Zadina jako asymptomatickd nebo
mirné svédiva eflorescence, ktera se pomalu v priibéhu let
zvétSuje. Centrum byva hypopigmentované nebo hyper-
pigmentované, atrofické, mirné se $upici, bez pritomnosti
ochlupeni (obr. 2). Nékdy 1éze dosahuji velikosti az 20 cm
a tato forma je pak oznacovana jako PM gigantea (obr. 3,
4). Nékterymi autory je PM gigantea dokonce povazovana
za samostatnou formu PK [41]. A mtiZe se vyskytnout sou-
¢asné s psoriazou [20]. PM je obvykle lokalizovana unila-
teralné na koncetindch, nékdy i na dlanich a ploskach, ve
kstici, na genitalu ¢i na rtu nebo na sliznici dutiny tstni. Pfi
lokalizaci na prstu muize projev zasahovat i nehtovy aparat
a zptisobit pterygium [47, 62].

Obr. 2. Porokeratosis Mibelli
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Obr. 3. Porokeratosis Mibelli gigantea
V detailu s patrnym tzv. perifernim vlaskovym lemem a atrofii
kiize centralné.

Obr. 4. Porokeratosis punctata palmaris et plantaris

Porokeratosis linearis (LP)

LP je obvykle kongenitdlni, méné castd forma PK.
Miize se objevit i v dospélosti, ¢astéjsi je u Zen. Projevy
jsou unilateralni, ¢ervenava ¢i hnédava vyvysena loziska
nebo linearné usporadané papuly, nékdy splyvaji a jsou
lokalizované podél Blaschkovych linii. Postizeni prstil
muze byt provazeno postizenim nehtd (pterygium, po-
délné ryhovani) nebo dokonce i postizenim kostniho
apardatu. Byly popsany i zosteriformni, segmentalni ¢i ge-
neralizované formy [87]. Linedrni porokerat6za byla do-
sud prezentovéna jako samostatnd forma PK, ackoli dnes
existuji presvédcivé diikazy, Ze tato dermatdza predstavu-
je segmentalni typ 2 mosaicismu DSAP [33, 34].

Porokeratosis punctata palmaris et plantaris (PPPP)
PPPP je velmi vzacnd forma PK, kterou poprvé popsal
Brown v roce 1971 [12]. Oznacuje se také jako palmo-
plantarni keratodermie, punktatni typ II (PPKP2) [93].
Objevuje se obvykle po puberté a v dospélosti. Projevy
dosahuji velikosti pouze 1-4 mm, jsou mnohocetné a lo-
kalizované na dlanich a chodidlech. Jednotlivé eflores-
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Obr. 5. Porokeratosis ptychotropica

cence maji charakter papul s tenkym, vyvy$enym okra-
jem nebo jamek (obr. 5). Toto onemocnéni je obvykle
asymptomatické a kromé estetickych problémt necini
pacientiim jiné obtize [85].

Porokeratosis ptychotropica (PPT)

PPT popsal poprvé v roce 1995 Lucker et al. Oznaceni
vychazi z feckého ptyché (zahyb) a tropé (obrat), ¢imz
zdtiraziiuje flexuralni lokalizaci 1ézi. Onemocnéni pfi-
pominajici inverzni psoridzu je charakterizovano mno-
hocetnymi asymetrickymi vyvysenymi lozisky ¢erveno-
hnédé barvy, ktera jsou ostfe ohranicend, se Supinami na

Obr. 7. Porokeratosis superficialis actinica disseminata
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povrchu. Objevuji se v glutedlni ryze a mohou se $ifit na
hyzdé a genitél (obr. 6, 7). Nékdy loziska dosahuji az ve-
rukdzniho charakteru, proto najdeme i oznaceni poroke-
ratosis verrucosa, nékdy jsou pritomny i eroze [56, 61].

Porokeratosis superficialis disseminata (DSP)

V roce 1937 Andrew popsal novou klinickou variantu
PK, provazenou mnohocetnymi eflorescencemi lokali-
zovanymi na trupu, genitélu, dlanich a na ploskach, kte-
rou nazval DSP [5]. Tato forma PK je charakterizovana
drobnymi ¢ervenymi ¢i hnédavymi papulami s centralni
atrofii objevujicimi se obvykle kolem 5.-10. roku véku,
ale i pozdéji, prakticky kdekoliv na téle a muze byt pro-
vazena svédénim (obr. 8) [95]. Léze se mohou vyskytovat
i na sliznici dutiny ustni [83]. DSP se Castéji vyskytuje
u transplatnovanych, HIV pozitivnich, ¢i jinak imunosu-
primovanych pacientti [87].

Obr. 8. Porokeratosis punctata palmaris et plantaris disseminata

Porokeratosis superficialis actinica
disseminata (DSAP)

V roce 1967 Chernosky a Freeman popsali u 31 paci-
enttt DSAP, onemocnéni klinicky odli$né od dosud zna-
mého PM, ale se shodnym histopatologickym obrazem
[38]. DSAP je klinicky podobna DSP. Objevuje se vsak
pozdéji, obvykle kolem 30.-40. roku, ¢astéji u Zen a na
mistech exponovanych slune¢nimu zafeni, tedy na obli-
¢eji, ale i nad extenzory hornich koncetin, ramenou a na
zadech. Pacienti udévaji zhorSeni onemocnéni béhem
letnich mésicd, ¢i v pfimé navaznosti na oslunéni nebo
na expozici UVA i UVB zdfeni. Projevy u DSAP stejné
jako u DSP mohou byt spojené se svédénim. [15, 35,75 |.

Porokeratosis palmaris et plantaris
disseminata (PPPD)

PPPD je vzacna varianta PK, kterou poprvé popsal
Guss v roce 1971 [31]. PPPD se ¢astéji vyskytuje u muza
a obvykle se objevuje kolem 20. roku véku. Onemocnéni
je provazeno bilateralné se vyskytujicimi razovo-hnédy-
mi keratotickymi papulami na dlanich a ploskach. Pozdé-
ji dochdzi k vysevu ¢asto svédivych projevii na koncetiny
a trup, kde klinicky obraz muze pfipominat DSP ¢i DSAP
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(obr. 13, 14) [39]. Vzacné muiZe postiZeni trupu predcha-
zet postizeni dlani a plosek. PPPD byvé provazena i po-
stizenim sliznice dutiny ustni, kde nachazime anularni
projevy. Postizeni dlani a plosek byva spojeno s bolesti-
vosti pti chtizi [74].

Ostatni typy

Kromé téchto vyse uvedenych nejéastéjsich PK byly po-
psany i dalsi ojedinélé klinicko-patologické varianty s od-
lisnymi rysy. U nékterych je jejich samostatné postaveni
ve skupiné PK diskutabilni, a jsou nékterymi autory pova-
zovany za dosud popsané formy. Porokeratosis follicularis
(PF) s pritomnosti kornoidni lamely vylu¢né folikularné,
se projevuje asymptomatickymi ¢ervenavo-hnédavymi
eflorescencemi, velikosti do 1 cm, které se objevuji ve
stfednim véku [115]. Porokeratosis genitalis (GP) se obje-
vuje téméf vyhradné u muza kolem 30. roku véku v oblas-
ti penisu a skrota. MtiZe byt provazena svédénim [37]. Gu
et al. zahrnuji do této formy i periandlni léze a rozdéluji
ji na 5 podtypti v¢etné PM, PPT [28]. Dalsi formou PK
je porokeratom. Tento ndzev pouzili poprvé Walsh et al.
v roce 2007. Jednd se o hyperkeratotickou papulu, nékdy
iverukézniho charakteru, solitarné se vyskytujici nejc¢astéji
v oblasti konéetin, ale i na hyzdich, v interglutedlni ryze, na
hlavé, s histopatologicky pfitomnou akantdzou, verukdzni
hyperplazii a mnohodetnymi kornoidnimi lamelami
[105]. U 2 pacientti se porokeratom vyskytoval souc¢asné
s ankylozujici spondylartritidou [7, 45]. Porokeratoticky
névus adnexdlnich usti (PAON), zahrnujici porokeratotic-
ky névus ekrinnich usti a dermalnich vyvoda (PEODDN)
a porokeratoticky névus ekrinnich a vlasovych folikult
(PEHEN), je kongenitalni dermatéza s kornoidni lamelou
v histopatologickém obraze, kterd se obvykle vyskytuje
jiz u novorozenctl. Unilateralné v oblasti dlani ¢i plosek
s propagaci na proximalni ¢asti koncetin, trup, krk i hlavu
se tvori keratotické papuly podobné komedontm v linear-
nim usporadani v prabéhu Blaschkovych linii. Onemoc-
néni miize postihovat i nehtovy aparét a eflorescence mo-
hou byt i erozivniho charakteru. U 2 popsanych pripadi
se vyskytla soucasné ipsilateralni hypoplazie prsu, u jed-
noho pacienta se vyvinul morbus Bowen a u 2 pacientti
dokonce invazivni spinocelularni karcinom [26]. Vyskyt
porokeratézy v ramci syndromu CAP (kraniosynostoza,
analni anomalie, porokeratéza) popsal Flanagan et al.
v roce 1998 [23]. Shoimer et al. navrhuji pouzivat termin
eruptivni diseminovana porokeratdza pro nahle vzniklé
formy PK a rozdélit je na 4 podtypy podle asociovanych
stavil, a to na paraneoplastické, imunosupresivni, inflama-
torni a jiné [91].

Déle byly popsany jednotlivé kazuistiky PK vzhledu
benigni lichenoidni keratézy, formy ulcerativni, bulézni
¢i verukdzni [46, 87].

LECBA PK

Terapeutické postupy pro 1é¢bu PK dosud nebyly vy-
pracovany, nebot tc¢innost jednotlivych pripravka ¢i je-
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jich kombinaci byla popsédna pouze na jednotlivych pa-
cientech, ¢i malych souborech, a kontrolované klinické
studie chybi. Zasadni v terapii PK je ochrana pred slune¢-
nim zarenim, pouzivani emoliencii a pravidelné vysetto-
vani pacientt s PK z hlediska prevence malignit. Lokal-
ni lé¢ba keratolytiky muze zlepsit projevy béhem jejich
aplikace, ale nevede ke zhojeni. Podobné je to s aplikaci
lokalnich kortikosteroidu, které béhem aplikace ulevi od
symptomtl. Je vSak tfeba je pouzivat s opatrnosti, nebot
mohou zvysit imunosupresi kiize a usnadnit maligni
transformaci [87]. Omezené jsou zkusSenosti se zevnimi
ptipravky s derivaty vitaminu D. Jejich ptiznivy efekt byl
popsan u nékolika pripadi DSAP, ale az pti dlouhodo-
bém pouziti (6 tydna az 19 mésicti), a to jak samostatné,
¢i v kombinaci s kryoterapii, s betametazonem nebo s lo-
kalnim 5% imiquimoidem [42]. Efekt u DSAP méla kom-
binovana lé¢ba kalcipotriolu a lokalniho retinoidu ada-
palenu [72]. Ale i samostatnd 1é¢ba lokalnimi retinoidy
byla u nékterych pacientt hodnocena pozitivné, napt.
pouziti tazarotenu u DSAP ve kstici ¢i 0,05% tretinoinu
v krému jedenkrat denné 4 tydny a nasledné dvakrat tyd-
né u generalizované LP [19, 70]. 5-fluoruracil v krému
v koncentraci 0,5-5% aplikovany jedenkrat i dvakrat
denné zlepsil projevy u PM, DSAP, LP a DSP [60, 79, 89].
V nékterych ptipadech k usnadnéni penetrace u¢inné lat-
ky byl aplikovan v okluzi nebo v kombinaci se 70% kyseli-
nou glykolovou nebo 17% kyselinou salicylovou [17, 96].
Kombinovana 3tydenni aplikace 5-fluoruracilu a 1 sezeni
fotodynamické 1é¢by vedly ke zhojeni projevu PM u pa-
cienta s AIDS [51]. Dokonce i systémové podany 5-fluo-
ruracil u pacientky s metastazujicim karcinomem prsu
vedl k zanétlivé reakci PK a k naslednému zhojeni [69].
Lokélnim 5% imiquimoidem v krému byli tspésné lécent
pacienti s PM, DSAP, LP a PPPD pti aplikaci 1krat denné
po dobu 3-7 dnt v tydnu, a to 4-24 tydnti, kdy aplikace
v okluzi zlepsovala t¢inek. Lé¢ba byla provazena nékdy
zanétlivou reakei a rezidudlnim jizvenim a hypopigmen-
taci [42]. 3% diklofenak v gelu mél dobré ucinky na pro-
jevy u DSAP [58]. Nadéjné v terapii PM se jevi pouziti
ingenol-mebutatu [48]. Postupné pribyva i pacienti, kteti
uzivali retinoidy systémové (etretinat, acitretin i isotreti-
noin). Vyhodou systémovych retinoidd je jejich protek-
tivni potencidl u nemelanomovych koznich nddort.. Na
druhou stranu je jejich pouziti limitovano nezadoucimi
udinky, jako je teratogenita, hepatotoxicita a elevace séro-
vych lipidt. Casto po jejich vysazeni doslo opét k postup-
nému zhorseni a jeden pacient zaznamenal relaps jiz pii
1é¢bé etretinatem [87]. Pfiznivé u¢inky u jednoho pacien-
ta s DSAP méla kombinace acitretinu s fotodynamickou
lé¢bou (PDT). Samostatné PDT s pouzitim 5 aminolevuo-
vé kyseliny bylo uc¢inné u PM a LP, ale jiz méné u DSAP
[14, 16, 22, 24, 25, 32, 73]. Z dal$ich terapeutickych moz-
nosti s pouzitim zafeni byl popsan ptipad buldézni PK,
kde Buckyho zafeni vedlo ke zlep$eni a ustupu svédéni
[81]. Invazivni metody (kryoterapie, elektrodestrukee,
exkochleace, dermabraze, chirugickd excize, vaporizace
CO, nebo erbiovym laserem) jsou vhodnéjsi pro jednot-
livé projevy nebo tam, kde mame podezieni na maligni
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zvrat. V pripadé kompletniho odstranéni projevu ne-
dochazi k rekurenci [87]. Kromé vaporiza¢nich lasert
bylo popsano efektivni pouziti laseru barvivového 585
nm u LP, Nd:YAG u DSP, Q-switched rubinového laseru
u hyperpigmentovanych 1ézi DSAP, ¢i frakéniho laseru
1927 nm u stejného typu PK [2, 52, 54, 84].
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