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Pacientkou byla zdrava sedmileta divka z druhé fyzio-
logické gravidity bez pozoruhodnosti v osobni, alergic-
ké a rodinné anamnéze, ktera byla vysetfena pro asi dva
tydny trvajici exantém. Nejdfive se objevil erytém dlani
a chodidel, ktery se v priibé¢hu nékolika dnd rozsifil na
celou hlavu, krk a trup. Na dlanich se pozdéji objevila
tvrda kize s tvorbou bolestivych ragad. Lokalni terapie
betametazonem dipropiondtem, a masti s vitaminem
A a D2 vedla k nepatrnému zmenseni intenzity erytému
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v obli¢eji. Pti vySetfeni byl na dlanich a ploskach patrny
ostfe ohraniceny oranzové Cerveny erytém presahujici je-
jich hrany, kryty platovitou difuzni hyperkeratézou. Na
vétsiné plochy trupu, hornich koncetin a stehen byly pii-
tomné folikularné vazané papuly splyvajici do rozséhlych
erytematoskvamoznich ploch, hlava a krk vykazovaly
souvisly erytém s lamelézni deskvamaci (obr. 1, 2). Na
trupu a bfie byly patrné drobné ostriivky nepostizené
kiize. Byla provedena biopsie ktize stehna (obr. 3, 4).

Obr. 1.

Obr. 3.
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Obr. 2.
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HISTOLOGICKY NALEZ

Epidermis s mirné nepravidelné protazenymi ¢epy, ne-
vyraznou spongiozou a ojedinélou lymfocytarni exocy-
tézou byla kryta hyperkeratézou s parakeratézou, misty
prerusenou useky ortokeratdzy (viz obr. 3, 4). V hornim
koriu byly ptitomny nevyrazné perivaskularni lymfocy-
tarn{ infiltraty.

Zdver: Superficidlni perivaskularni dermatitida pti-
poustéjici diagndzu pityriasis rubra pilaris. Pfima imu-
nofluorescence byla ve véech frakcich (IgG, IgA, IgM, C3,
fibrinogen) negativni.

Zaveér
Pityriasis rubra pilaris.

PRUBEH

Vsechny laboratorni vysledky byly v mezich normy.
Byla zahajena celkova 1é¢ba acitretinem v davce 10 mg/
denné. Lokalni terapie pokracovala v aplikaci korti-
koidnich extern a keratolytik. Pro mirné svédéni bylo
nasazeno antihistaminukum desloratadin v davce 2 x
2,5 ml/denné. Laboratorni vySetfeni bylo opakovano
v mési¢nich intervalech a nadale bylo bez odchylek.
Po dvou tydnech 1é¢by doslo k vymizeni erytému v ob-
liceji, dstupu na pazich, vymizeni hyperkeratéz dlani
a plosek, kde byla nadale patrna pouze suchd olupu-
jici se kize. V osmém tydnu 1é¢by probledavala i lo-
ziska na trupu, 13. tyden se objevila suchost rti. Ve
22. tydnu byla davka acitretinu snizena na 8 mg/denng,
na kuzi jiz byla patrna pouze rezidualni svétle ¢ervena
loziska. Ve 27. tydnu se objevila mirnd elevace hladi-
ny bilirubinu bez alterace jaternich testu, také hrani¢ni
leukocytdza, na kuzi byla patrna pouze dvé erytemato-
skvamoézni loziska na levém predlokti a stehné. Dav-
ka acitretinu byla sniZena na 8 mg obden. Vzhledem
k moznému neptiznivému tcinku retinoidd na pred-
¢asné uzavirani riistovych $térbin bylo provedeno RTG
vysetfeni ruky, na kterém osifikace odpovidala véku.
Ve 34. tydnu byla postupné snizena davka acitretinu
(10 mg obden, ob dva dny a 2krat tydné) a ve 37. tydnu
byla lé¢ba acitretinem ukoncena. Pacientka byla 3. mé-
sic po ukonceni terapie bez projevii onemocnéni.

DISKUSE

Pityriasis rubra pilaris (PRP) je poprvé zminovana
v prvni poloviné 19. stoleti, kdy byla povazovano za va-
riantu psoriazy. O nékolik desetileti pozdéji byla vyclené-
na jako samostatna jednotka pityriasis rubra (Devergie,
1856) a v roce 1889 Besnier doporudil nazev ,pityriasis
rubra pilaris®. Nazev vychdzi z typického klinického ob-
razu charakteristického ptitomnosti folikularné vazanych
hyperkeratotickych papul az cervenooranzovych ostte
ohrani¢enych lozisek s pityriaziformnim olupovanim
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a typicky ,,lososovym® zbarvenim. PRP nema rasovou ani
pohlavni predilekei, i kdyz v rtiznych zemich se li$i napt.
incidenci ¢i zastoupenim jednotlivych forem [10]. One-
mocnéni je pomérné vzacné, ve Velké Britanii je postizen
asi jeden z 5 000 obyvatel, v Indii jeden z 50 000. Véko-
va distribuce je bimodalni: nemoc nejc¢astéji propukne
v prvnich dvou dekadach Zivota, druhy vrchol incidence
je v dekadeé Sesté. Etiologie PRP je neznama. V roce 1933
byl histologicky nélez z kiize u véznti s deficitem vitaminu
A v Ugandé prirovnan k nalezu PRP, proto se uvazovalo
o souvislosti této nemoci s deficitem vitaminu A, ktera
vSak nebyla potvrzena [7]. Uvazuje se o abnormalni imu-
nitni odpovédi na nezndmy antigenni stimul - jedna z fo-
rem PRP je asociovana s HIV infekci, kazuistiky popisuji
vznik onemocnéni v névaznosti na streptokokovou ¢i
virovou infekei (zejména u détskych forem) nebo v aso-
ciaci s myastenia gravis, celiakii, hypothyreézou a jinymi
autoimunitnimi onemocnénimi, ¢i nadory vnitfnich or-
gant (ledviny, plice, jatra). Naprosta vétsina pripadu je
sporadickych, existuji vSak i familiarni formy (zejména
u atypické détské formy PRP) s autozomalné dominantni,
méné Casto autozomalné recesivni, ¢i X vdzanou dédic-
nosti, které reprezentuji asi 6,5 % pripadd. U rodin s au-
tozomalné dominantni dédi¢nosti byla popsana mutace
genu CARD 14, ktery je hojné zastoupen pravé v kuzi
a je soudasti signalni drdhy vedouci k aktivaci nuklear-
niho faktoru kappa B. Tato drdha hraje roli v imunitni
odpovédi a zanétlivych procesech a také v ochrané bunék
pred apoptdzou [3]. Vzhledem k tomu, Ze u této mutace
je inkompletni penetrace a variabilni expresivita, neby-
va postizeni vSech pacienttl v rodiné stejné intenzity, ale
charakteristicky je nastup ptiznakua v Gtlém véku. Mutace
CARDI14 byla detekovana i u familidlnich ptipadii psori-
azy. U sporadickych pfipadit PRP v$ak vyznamné mutace
v tomto genu zatim popsany nebyly [1].

Diagnodza vyplyva z typického klinického obrazu a cha-
rakteristického histologického nalezu. Pro PRP je typicka
oranzové ervend — lososova barva projevii na téle i pal-
moplantarné. Primarnim projevem je folikularné vazana
papula s keratotickym ¢epem pripominajici ,,struhadlo na
muskétové ofisky* (viz obr. 2). Charakteristicky je nacha-
zime napt. na dorzalni plose proximalnich ¢lanka prsta,
na dorzélni plose rukou, ale i na ktizi téla, tzv. pseudocu-
tis anserina. Od prvnich projevii mize uplynout tyden az
nékolik mésicti, nez za¢nou splyvat do vétsich erytema-
toskvamoznich lozisek az ploch, které jsou typicky pre-
ruSovany ostruvky nepostizené kiize. Erytrodermie miize
vzniknout ndhle nebo pozvolna. Ktize dlani a plosek byva
postizena vyraznou bolestivou keratodermii popisova-
nou jako karnaubsky vosk (jihoamericka palma, vosk ma
bilozluté zbarveni), na pozadi oranzové ¢erveného otoku.
PRP v oblasti kstice a obli¢eje je charakteristicka eryté-
mem s difuznim drobnym pityriaziformnim olupovanim
a mize pripominat seboroickou dermatitidu, ale Supiny
nemaji mastny vzhled - tyto lokalizace byvaji typicky ini-
cidlnim postizenim v dospélém véku. V obo¢i a nazola-
bidlnich ryhdch se také mohou objevovat nanosy $upin.
Subjektivné jsou projevy vétsinou bezptiznakové, nékdy
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mirné svédi, zejména pii vzniku erytrodermie. Nékdy
jsou pritomny zmény nehtd: distalni zluto-hnéda dysko-
lorace (half-and-half nail), subungualni hyperkeratdzy,
podélné ryhovani, tfiskovité hemoragie. Postizeni sliznic
miize byt bolestivé, Ize pozorovat krajkovita bild loZiska,
bilo-$edé papuly, erytém anebo eroze. Postizeni spojivky
vyvola pocit suchosti nebo neostrého vidéni, v zavaznéj-
$ich ptipadech je pritomno ektropion. V diferencialni
diagndze prichdzi nej¢astéji v uvahu psoriaza. U PRP ne-
jsou pritomny typické zmény nehtti charakteru olejovych
skvrn a dolickovani a neni pozitivni rodinna anamnéze
pro psoriazu, nejsou typické bilo-stfibrné $upiny. Pfi po-
stizeni ktice a obli¢eje zvazujeme jiz zminénou seboroic-
kou dermatitidu, na rozdil od klasické seboroické derma-
titidy je PRP rezistentni k 1é¢bé. V diferenciélni diagnoze
muizeme zvazovat i lichen planopilaris, rozséhlejsi formy
keratosis pilaris, phrynoderma (kozni projevy deficitu
vitaminu A). V pfipadé erytrodermie je nutné dale zva-
zovat kozni T-lymfom, erytrokeratodermia variabilis et
progressiva, lékovou reakci, atopicky ekzém. Akutni na-
stup projevii u déti muze pripominat Kawasakiho nemoc.

PRP muze byt doprovazena artopatii, vétsinou se jed-
na o séronegativni polyartritidu s postizenim kolennich
kloubti a drobnych kloubt ruky a zapésti. Objevuje se
i u détskych pacientt v druhé dekadé zivota. K podrob-
nému objasnéni této asociace jsou nutné dalsi studie [6].

Je popisovano pét zakladnich klinickych forem one-
mocnéni podle Griffithse [4] (tab. 1), ale v praxi existuji
i intermediarni nebo tranzitni formy.

I klasickd dospéld forma je nej¢astéjsi (> 50 % pacienti),
postupuje od hlavy dold, az prechdzi v erytrodermii. Je
ptritomno palmoplantarni postizeni. Ma nejlepsi prognd-
zu, do 3 let se zhoji u 80 % pacientt. U zbylé mensiny je
pravdépodobné chronicky mnohalety pribéh. Ziidka je
tato forma paraneoplasticka.

II. atypickd dospéld forma reprezentuje pouze 5 % ptipa-
dti a trva i desetileti, jenom u 20 % pacientl mizi do 3 let.
Je pritomna palmoplantdrni keratodermie s lameléznim
olupovanim, projevy na téle jsou ichtyoziformni, kryty
vyraznéj$i hyperkeratézou a mize byt pritomna i alopecie.

I klasickd détskd forma (10 % pacienttl) je generalizo-
vana, ptipomina klasickou dospélou formu, ale progrese
onemocnéni je obvykle rychlejsi, objevuje se i u déti do 2
let nebo ve $kolnim a adolescentnim véku, u vétsiny pa-
cientt mizi rychleji nez klasicka dospéla forma - do 12
mésicd.

Tabulka 1. Formy pityriasis rubra pilaris

Typ Typicky rozsah postizeni

L Kklasicka generalizovand
dospéla . .
II. atypicka generalizovana
IIL Kklasicka generalizovand
Iv. détska  ohranicena lokalizovana
V. atypicka generalizovana
VI u HIV pozitivnich hlava, trup
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IV. ohranicend détskd forma (25 % pacientl1) se objevuje
v prepubertalnim obdobi, je ohrani¢ena na kolena a lok-
ty, holené, muze byt par erytematoskvamodznich lozisek
na téle, olupovani ve kstici, dolickovani nehtu, ztidka pal-
moplantarni keratodermie. Vétsinou se zlep$uje ke konci
puberty, ziidka progreduje. U této formy byl popsan na-
hly vyskyt u nékolika pacientti v¢etné sourozenct v sou-
vislosti se streptokokovou infekei [8].

V. atypickd détska forma (5 % pacienttl) pripomind
atypickou dospélou formu vyraznéj$im ichtyoziformnim
olupovanim, mens$im podilem erytému a chronickym
celozivotnim pribéhem. Dokonce dochazi az ke sklero-
deriformnim zméndm dlani, chodidel a prstt. Familiarni
ptipady jsou pravé nejéastéjsi u této podskupiny, méné
i u atypické dospélé formy.

VI. HIV asociovand forma byla popsana pozdéji. Ma-
ximalni postizeni je v oblasti obli¢eje, hrudniku a horni
poloviny zad a je charakteristické vyraznymi folikularni-
mi hyperkeratézami pripominajicimi lichen spinulosus
a Casto asociované s nodulocystickym akné a hidradenitis
suppurativa. Je otazkou, jestli se jednd o formu PRP.

Histologicky obraz neni patognomonicky, ale umozni
vyloudit jina erytematoskvamézni onemocnéni. V hyper-
keratotickém stratum corneum se $achovnicovité sttidaji
useky ortokeratozy a parakeratdzy. Epidermis je nepra-
videlné akantoticka se $irokymi kratkymi epidermalnimi
vybézky, fokalni ¢i souvislou hypergranulézou; folikulér-
ni hyperkeratdza je lemovana parakeratotickymi useky. Je
pfitomen nevyrazny pervaskularni lymfocytarni infiltrat
v hornim koriu. Nékdy byvé pozorovana pritomnost eo-
zinofili a fokalni akantolyzy [9].

Lokalni 1é¢ba onemocnéni zahrnuje emoliencia, ke-
ratolytika, retinoidy, kortikosteroidy, analoga vitaminu
D. Lze zkusit fototerapii Sirokopasmové i tzkopasmové
UVB, UVAL, PUVA, ale ¢asto neni uspésna. Pred zaha-
jenim terapie se doporucuje fototest, jelikoz mutize dojit
k agravaci projevii. U déti byl popsan efekt uzkopasmo-
vého UVB v kombinaci s acitretinem. Systémova terapie
u dospélych i u déti je nejcastéji indikovana u erytroder-
mie a tézkych forem. Retinoidy jsou lékem prvni volby,
je preferovan acitretin, starsi zdroje udavaji i 1é¢bu izo-
tretinoinem. Ke zlepseni dochazi vétsinou po 3-6 mé-
sicich terapie, po 1é¢bé nejsou casté recidivy, takze léky
pravdépodobné zkracuji prubéh onemocnéni. Otazkou
je jejich efekt u familidlnich forem, které jsou pomérné
rezistentni k 1é¢bé. Kratkodobd terapie u déti bez komor-
bidit se zda dobfe tolerovana a bezpe¢na, samoziejmé je
monitorovani hladiny krevnich lipida. Pti 1é¢bé delsi nez
6 mésict je potfeba RTG vysetteni dlouhych kosti a pa-
tefe vzhledem k moznosti pred¢asného uzavirani risto-
vych chrupavek a tvorby hyperost6z. Vzhledem k tomu,
ze retinoidy dlouhodobé perzistuji v tukové tkani organi-
smu, je u postpubertalnich divek nutna antikoncepce az
3 roky po ukonceni terapie. [zotretinoin se uziva v dav-
ce 0,75-1,5 mg/kg/den i u déti, acitretin v davce 35-50
mg/den u dospélych, u déti 0,5 mg/kg/den (10-25 mg/
den) po dobu dvou az péti mésict. Je moznd kombina-
ce s fototerapii, popisovana davka acitretinu v kombinaci
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s izkopdsmovym UVB je 0,5-0,75 mg/kg/den [5]. Lékem
druhé volby u dospélych je metotrexat. Odpovéd na 1é¢-
bu je pozorovana asi u poloviny pacientti a projevi se do
3-4 mésicti. Davkovaci rezimy jsou rtizné od 5-30 mg
jedenkrat tydné. U déti je podle dostupnych udajii tento
1ék relativné neefektivni, vyzkousené jsou davky 0, 3 mg/
kg/tydné po dobu 6-10 tydnt, maximalné vsak 22,5 mg/
tydné. Je vhodna suplementace kyseliny listové. U refrak-
ternich pfipadit je mozna kombinace retinoiddt s me-
totrexdtem, je nutné zvazit riziko hepatotoxicity. U déti
zatim tato kombinovana lé¢ba popsana nebyla. Celkova
lé¢ba cyklosporinem neni popsana u vétsiho mnozstvi
pacient, odpovida asi 50 % lécenych, Gc¢innou se zda
davka 5 mg/kg/den. Je zejména nutna kontrola krevni-
ho tlaku a renalnich funkci. Nedoporucuje se 1é¢ba delsi
nez 1-2 roky. Je alternativou u pacientti refrakternich na
1é¢bu retinoidy a metotrexatem. U klasické détské formy
se osveédcil kratkodoby nizkodavkovy rezim (3 mg/kg/
den po dobu 18 tydnti) [11]. V soucasné dobé se zkousi
terapie biologiky, predev$im inhibitory TNF alfa: inflixi-
mabem (5 mg/kg, u déti 3,5-5 mg/kg ve 2 az 4tydennich
intervalech) a etanerceptem (50 mg 2krat tydné, u déti
0,8 mg /kg, maximalné vSak 50 mg v jdené davce tydné
po dobu 6 mésicti) a monoklonalni protilatkou proti
IL-12 a IL-23- ustekinumabem. Zatim neexistuji standar-
dizované lé¢ebné rezimy, pocet pacientu je maly, u déti se
jedna o ojedinélé pripady, ale pfizniva odpovéd je rychla
v intervalu 2-7 tydni, je popisovana asi u 50 % pacientii
lé¢enych TNF alfa inhibitory. Uvazuje se proto o mozné
ucasti TNF alfa v patogenezi onemocnéni. Pred 1é¢bou
je samoztejmé nutné celkové vysetfeni véetné vylouce-
ni TBC (QuantiFeron TB Gold test) a demyeliniza¢nich
a nadorovych onemocnéni. U 1é¢by infliximabem existu-
je riziko vzniku malignity zejména hepatosplenického
T lymfomu, v tomto sméru se povazuje mezi biologiky
kombinovat s metotrexatem (12,5-22,5 mg/tyden) a aci-
tretinem (25 mg/den) [2]. Vyuziti této kombinace u déti
zatim popsano nebylo. Kazuistiky jesté popisuji efekt
extrakorporalni fotoferézy, azathioprinu, bexarotenu, fu-
maratd, ¢i adalimumabu. Systémové kortikosteroidy jsou
vét§inou malo u¢inné a nevhodné pro dlouhodobou 1é¢-
bu a mohou vést k rebound fenoménu. Mohou byt pouzi-
ty v kombinaci s retinoidy. HIV asociovana forma reaguje
spise na antivirovou terapii.
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