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POPIS PRIPADU

19-ro¢nd pacientka s koznym fototypom I podla Fitz-
patricka bola prijata s rozsiahlymi prejavmi v oblasti lavej
dolnej koncatiny. Prvé priznaky spozorovala pred 9 rok-
mi v podobe malych cervenych bodiek v posterolateralnej
Casti stehna, ktoré postupne vznikali aj vo fossa poplitea
a v oblasti lytka. Neskor dochadzalo k vyraznému zvyse-
niu poctu jednotlivych 1ézii, ktoré sa zvicsovali, splyvali
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do lozisk a v niektorych oblastiach sa pokryvali zhrubnu-
tou pokozkou. Pacientka pocitovala lokdlnu bolestivost
v mieste postihnutia. Stav sa komplikoval epizédami kr-
vacania chorobnych lozisk, vyrazny pocit znepokojenia
nastal po zvicSeni centralne lokalizovanej 1ézie. Psychicka
alteraciu charakterizovali pocity smutku, menejcennosti
a beznadeje, vyplyvajuce z dlhodobého priebehu choroby
bez tendencie k tstupu, ¢o sa konstatovalo aj klinicko-
-psychologickym vySetrenim. Osobnad, alergicka, lieko-
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va, gynekologickd, pracovna a venerologickd anamnéza
bola bez pozoruhodnosti, 1ézie vznikli za plného zdravia,
traumu pacientka vylacila, podobné prejavy sa v rodine
nevyskytli. V predchadzajicich vysetreniach bol stav na
zaklade angiologického konzilia hodnoteny ako kozny
hemangiém. V inom zariadeni bolo vykonané probatérne
laserové osetrenie Nd:YAG laserom v oblasti Iytka (cca 2
cm?), v ktorom sa z dévodu vzniku jazvy nepokracovalo.
Odporacant radikdlnu chirurgicka exstirpaciu chorob-
nych prejavov s naslednou transplantaciou koze pacientka
odmietla. Pri vstupnom vysetreni kozny nalez pozostaval
z rozsiahlych geografickych chorobnych ploch, ktoré po-
kryvali posterolateralnu oblast lavého stehna, zakolennu
jamu a proximélnu &ast lytka (obr. 1 a,b). Rozdiely dizky
kon¢atin, ako aj dyskrepancie ich obvodov, pripadne iné
makroskopické abnormality sa nezistili. Chorobné prejavy
pozostavali z mnohopocetnych makul a papul variabilnych
priemerov 0,5-7 mm v réznych $tadiach vyvinu, miesta-
mi loZiskovito konfluujtice, ako aj centrélne lokalizovany
nodulus s hyperkeratézou priemeru 9 mm (obr. 2). Far-
ba morf variovala od sytocervenej cez tmavofialovi az
k modrociernej. V niektorych oblastiach boli pritomné
hemoragické krustoskvamy. Bolo vykonané dermatosko-
pické a histologické vysetrenie (obr. 3, 4).

DERMATOSKOPICKY NALEZ

Dermatoskopicky obraz charakterizovali ¢ervené tma-
vé lakdny, vyskyt hemoragickych krust, belavého zavojo-
vania a periférneho erytému (obr. 3). Bola odobrata hlbo-
ka biopsia z koze stehna.

Histopatologicky nalez

Ektatické krvné cievy v povrchovej asti dermis, loka-
lizované bezprostredne subepidermalne. Epiderma vyka-
zuje akantdzu, papilomatézu a nad loziskom ortokerato-
zu (obr. 4). Nalez zodpoveda angiokeratomu.

Zaver
Angiokeratoma circumscriptum.

PRIEBEH

Vysetrenim pomocou magnetickej rezonancie sa zis-
tili vaskuldrne ektazie lokalizované len v povrchovych
oblastiach dermis, bez propagicie do podkozia. Oftal-
mologickym vySetrenim $trbinovou lampou sa vyludili
abnormality oka. Mutacie GLA génu, ako aj patologické
metabolity v leukocytoch sa nezistili. Interné a gyneko-
logické vysetrenie bolo bez patologického nalezu. Kozné
prejavy ochorenia boli odstranené 595-nm pulznym far-
bivovym (pulsed dye) laserom v 9 sedeniach v 4-8-tyzd-
novych intervaloch (ziarivy tok/energy density/ 6,5-15J/
cm?). Nodularna lézia bola eliminovana 755-nm alexan-
dritovym laserom s dlhym pulzom 3 o$etreniami v me-
sa¢nych intervaloch (ziarivy tok 30 J/cm?). Celkova ku-
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Obr. 5a, b. Koza po laserovej terapii AC s nalezom minimaélne-
ho jazvenia

mulativna davka laserového Ziarenia bola 13 177,5 J/cm?
(obr. 5a, b).

DISKUSIA

Termin angiokeratoma, odvodeny z gréckych slov,
ktoré znamenaju cievy (ayyewwv), roh (kepag) a tumor
(wpa), zaviedol Mibelli v roku 1889 [23]. Angioke-
ratémy (AK) su vaskularne lézie, ktoré su histopatolo-
gicky definované pritomnostou jednej, alebo viacerych
dilatovanych krvnych ciev, nachadzajucich sa v povr-
chovych castiach dermis, bezprostrene subepidermaélne
[17]. Na rozdiel od hemangiéomov st AK cievnymi ekta-
ziami existujucich krvnych ciev [8, 19]. Etiopatogenéza
je nezndma, vznik by mohol byt podmieneny kongeni-
talnou malformdciou, zniZenym vendznym odtokom,
tehotenstvom, traumou, podkoznymi hematémami,
pripadne tkanivovou asfyxiou [5, 19]. Prevalencia AK
sa udava 0,16% [17]. Jednotlivé skupiny AK vykazuja
rozdielne epidemiologické charakteristiky, pricom an-
giokeratoma circumscriptum (AC) je najzriedkavej$im
z 5 typov ochorenia [15].

Prvy opis AC pochddza od Fabryho z roku 1915 [15].
Charakteristickymi prejavmi ochorenia st zoskupenia
hyperkeratotickych erytematéznych papul az nodulov,
ktoré mozu splyvat do lozisk s verukéznym povrchom,
nadobudajuce zosteriformnu konfiguraciu [13, 15].
Najcastejsie byva postihnuta distdlna cast dolnej konca-
tiny, zvycajne unilaterdlne, ale aj stehno, glutealna ob-
last, pripadne sa lézie prejavia kdekolvek na tele [13].
Velkost lozisk dosahuje niekolko centimetrov v prieme-
re, bola pozorovana aj gigantickd forma AC postihuju-
ca rozsiahle plochy kozného povrchu [17]. Ochorenie je
velmi zriedkavé, na zaklade publikovanych ojedinelych
pripadov sa predpokladd vyssi vyskyt u zien [15] hlavne
v intervale 10-40 rokov [4, 6]. Je opisana asociicia AC
(tzv. angiokeratoma circumscriptum naeviforme) s inymi
vaskularnymi malformaciami, ako st syndrémy Cobb
a Klippel-Trénaunay, s kapildrnou malformaciou (nae-
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vus flammeus), s kavernéznym hemangiémom, pripadne
s posttraumatickou artériovenéznou fistulou [5, 6].

V désledku progresivnych zmien eflorescencii do-
chadza k ich postupnému tmavnutiu a zvic$ovaniu,
chorobné loziska nadobudajt hrbolaty charakter s vysky-
tom verukdznych hyperkeratotickych papul az nodulov.
Trombdza vaskularnych $truktar AC vedie k vyraznému
stmavnutiu ézii, ktoré mézu imitovat maligny melaném.

Vzhladom na podobnost s inymi zdvaznymi ochorenia-
mi je AK nutné diferencovat v prvom rade od maligneho
melanému, melanocytovych névov, virusovych papi-
lémov, seboroickych keratdz, hemangiomov, kapilarnej
aneuryzmy, kapilarneho lobularneho hemangiému (gra-
nuloma pyogenicum) [18], angiosarkému [10], naevus
Spitz, bazocelularneho karcindmu s pigmentom a inych
pigmentovych 1ézii [1, 11, 19]. Najzavaznej$ou diferen-
cidlnou diagnézou je maligny melaném, ktory rovnako
ako angiokeratdm, nemusi predstavovat iba solitarnu
1éziu. Morty, z ktorych uvedené ochorenia pozostavaju,
sa mozu zvac$ovat, menit farbu, vytvarat satelitné 1ézie,
loziskovito splyvat a krvacat.

Dermatoskopické vysetrenie vyrazne prispieva v dife-
renciacii melanému od AK a inych vaskuldrnych 1ézii
[16, 22, 23]. Charakteristickym obrazom AK je pritom-
nost krvnych lakan, po obvode ktorych sa vyskytuje okro-
vy lem, korespondujuci histopatologicky s akantotickou
epidermis a hyperkeratézou [16, 22]. Na zaklade rozsiah-
lej multicentrickej $tudie [23], v ktorej sa sledoval vyskyt
dermatoskopickych charakteristik solitirneho AK, autori
pozorovali 6 Struktur: tmavé lakuny, belavé zavojovanie,
erytém, periférny erytém, cervené lakuny a hemoragické
krusty. Tmavé lakuny histopatologicky zodpovedaju di-
latovanym cievam v dermis, ktoré byvaju Casto ¢iasto¢ne
az uplne trombotizované. Belavé zavojovanie zodpoveda
akantoze a kompaktnej ortokeratdze.

V podozrivych pripadoch, hlavne v ramci diferencialnej
diagnostiky AK oproti malignemu melanému, angio-
sarkomu, bazoceluldirnemu karcindmu s pigmentom
a inych malignit, je nevyhnutné odobrat biopticka vzorku
s naslednym histopatologickym vy$etrenim.

Makroskopické morfologické znaky AC su podobné
s verukéznym hemangiomom (VH), ktory charakte-
rizuju ohranic¢ené loziska usporiadané v linedrnej ale-
bo serpigindznej konfiguricii, tvorené papulami s ve-
rukdznym povrchom [9, 20]. VH predstavuje zriedkavu
kongenitalnu vaskuldrnu malforméciu s pritomnostou
kapilarneho alebo kavernézneho hemangiéomu v dermis
a v hibkovych $truktirach podkozného tkaniva, asocio-
vanu s reaktivnou epidermélnou akantdzou, papilomatd-
zou a hyperkeratézou [15, 20]. U VH sa mézu vyskytnuit
aj trofické zmeny kosti kompatibilné so syndromom
Klippel-Trénaunay. Prejavy VH byvaju komplikované
¢astymi potraumatickymi epizédami krvacania a sekun-
darnymi infekciami. Vzhladom na podobnost oboch
klinickych entit je potrebna ich diferenciacia zobrazova-
cimi metdédami (pocitacovou tomografiou alebo vhod-
nejs$ie magnetickou rezonanciou) a histopatologickym
vy$etrenim. Na zachytenie proliferativnych vaskuldrnych
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zmien v hlbokych $truktirach podkozia sa méd vykonat
¢o najhlbsia biopsia. U VH st na rozdiel od AC pritom-
né okrem dilatovanych subepidermalnych krvnych ciev
aj proliferativne angiomatdzne zmeny v dermis a v hlbo-
kych $truktarach tela subcutanea, konzistentné s heman-
giomom [9, 21].

Vyskyt angiokeratomov mozu sprevadzat aj zavainé
metabolické ochorenia - angiokeratoma corporis dif-
fusum (ACD), morbus Fabry seu Anderson-Fabry, pa-
netnické ochorenie viazané na chromozém X s defici-
enciou a-glaktoziddzy A (GLA), autozomadlne recesivnu
fukozidézu, sialidézu a autozomalne recesivnu Kanzakiho
chorobu [1, 14]. Typickymi koznymi prejavmi Fabryho
choroby st bodkovité tmavocervené az modrocierne ma-
kuly a mierne elevované papuly, predilekéne lokalizované
medzi umbilikom a kolenami (,,plavkova” lokalizacia), na
perach, bukalnej sliznici a v palmoplantarnej lokalizacii
[7]. Enzymovy deficit je pri¢inou akumulacie globotriao-
sylceramidu (Gb3) v lyzozémoch, ¢o vedie k naslednému
oslabeniu stien kapilar a k vzniku sekundarnych vasku-
larnych ektazii [11, 14]. Angiokeratdém moze byt prvym
varovnym signalom upozoriiujicim na toto zriedkavé
a nie vidy v¢as diagnostikované ochorenie [7, 14].
V suspektnych pripadoch sa vykonava oftalmologické vy-
$etrenie $trbinovou lampou s charakteristickym nalezom
pokrutenych a aneuryzmatickych ciev spojivky a retiny,
kornealnych opacit — cornea verticillata [11]. V bunkach
endotelu, hladkej svaloviny, epitelu potnych Zliaz, pericy-
toch, makrofagoch a vo fibroblastoch je mozné vizuali-
zovat lamelarne elektréon-denzné inklizne telieska pred-
stavujuce depozity lipidov v lyzozémoch [11]. Analyzou
DNA sa vylu¢uju mutacie GLA génu [7]. V liecbe ACD sa
uplatiiuje enzymova substitu¢na terapia [7, 12].

Terapia AK, zamerand na odstranenie chorobnych 1ézii
koze a sliznic, je indikovana v pripade krvacania alebo
z estetickych dévodov. Liecba je destruk¢na, konzerva-
tivna terapia neexistuje. Klasické metédy zahrnaju chi-
rurgicka exstirpaciu, kryoterapiu, a elektrokauterizaciu.
Aplikovala sa aj metéda chemickej sklerotizacie a ra-
diofrekvenc¢nej ablacie [1]. V eliminacii AK sa vyuziva
laseroterapia. S uspechom sa pouzili laserové systémy
(uvedené st vo vzostupnom poradi podla vinovej dizky
a hlbky prieniku Ziarenia) ako argénovy laser (488-514,5
nm), 532-nm KTP (potassium-titanyl-phosphate) laser,
578-nm copper vapour laser, 585-nm a 595-nm pulsed
dye laser, 755-nm alexandritovy laser, 810-nm a 940-
-nm diédové lasery, ako aj 1064-nm Nd:YAG (Neody-
mium:yttrium-aluminium-garnet) laser s dlhym pulzom
[2]. Mechanizmus uc¢inku vaskuldrne selektivnych lase-
rov je zaloZeny na principoch selektivnej fototermolyzy.
Destrukcia patologického vaskularneho tkaniva sa dosa-
huje selektivnou absorbciou davky laserového Ziarenia
v hemoglobine, v dosledku ¢oho dochddza k destrukcii
patologického vaskuldrneho tkaniva s minimalnym po-
$kodenim okolitého tkaniva [3]. Je mozna aj vaporizacia
chorobného tkaniva pomocou 10 600-nm CO, lasera,
pripadne ablacia Er:YAG (Erbium: yttrium-aluminium-
garnet) laserom, aj v kombindcii s KTP laserom [2]. La-
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seroterapia je vyznamnou terapeutickou metédou pri
rozsiahlych prejavoch charakterizovanych mnohopodet-
nymi patologickymi eflorescenciami, v oblasti sliznice
ustnej dutiny, ako aj v esteticky vyznamnych topogra-
fickych lokalizaciach. Kombinované osetrenie pomocou
dvoch vlnovych dizok, 595-nm pulzného farbivového
a 755-nm alexandritového lasera, umoznilo optimalizovat
transkutannu penetraciu laserového Ziarenia a dosiahnut
destrukciu patologického vaskuldrneho tkaniva pozosta-
vajuceho z morf variabilnych priemerov lokalizovanych
v roznych hibkach dermis. Prognéza ochorenia quoad
vitam je vzhladom na benigny charakter 1ézii priazniva,
v pripade recidivy je vhodna elimindacia vznikajucich
chorobnych prejavov vo véasnom §tadiu vyvoja.
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