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SOUHRN

Autori popisuji ptipad 67leté Zeny, u které se v pribéhu dvou let postupné vyvinuly hnédavé asymptomatické noduly. His-
tologické vysetfeni prokazalo Rosai-Dorfmanovu nemoc, celkovym vySettenim bylo vylouceno postizeni jinych organd.
Lécebné byla dostate¢nd totalni excize projevil. Je uvadén soucasny prehled literatury kozni varianty Rosai-Dorfmanovy
nemoci.

Kli¢ovd slova: morbus Rosai-Dorfman - kozni forma

SUMMARY
Rosai-Dorfman Disease — Cutaneous Form

The authors describe case of a 67-year-old woman, who successively developed asymptomatic brownish cutaneous no-
dules during a two year period. Histological examination disclosed a Rosai-Dorfman disease, while an thorough examina-
tion ruled out other organ involvement. Total excision of lesions was an effective treatment. The article mentions a recent
literature review on cutaneous variant of a Rosai-Dorfman disease.
Key words: Rosai-Dorfman disease - cutaneous form
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UvVOoD Bowen genitalni oblasti. V anamnéze pacientka udévala
lé¢bu kompresi a venofarmaky priméarniho varikézniho

Rosai-Dorfmanova nemoc je klasifikovana jako histio- syndromu dolnich koncetin a operaci pravého prsu pro

cytoza z non-Langerhansovych bunék, ktera byla popsana
v roce 1965 Destombesem [3]. Rosai a Dorfman ji v roce
1969 ur¢ili jako nozologickou jednotku pod nazvem ,,si-
nusova histiocytéza s masivni lymfadenopatii [7]. One-
mocnéni postihuje lymfatické uzliny a v nékterych pti-
padech soucasné i jiné organy, jako napt. respira¢ni nebo
urogenitalni trakt, ustni dutinu, gastrointestinalni oblast.
Kozni postizeni byvé asi v 10 % ptipadi [1, 6]. Cisté koz-
ni forma byla popsdna v roce 1978, je extrémné vzacna
a predstavuje méné nez 3 % pripadd Rosai-Dorfmanovy
nemoci [10]. Do roku 2015 bylo celosvétové publikovano
priblizné 100 piipadi [4, 12], v nasi dermatologické lite-
ratufe je uvedeny pripad prvni.

POPIS PRIPADU

K dermatologickému vysetfeni se v roce 2015 dostavila
67leta zena s nékolik mésictl trvajicim asymptomatickym
hnédocervenym c¢aste¢né prominujicim kozni nodulem
na levé hyzdi velikosti 15 mm. Klinicky byl zvazovan
poinjekéni granulom nebo panikulitida. Pacientka byla
v pé¢i nasi ambulance od roku 2014 po operaci morbus
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tumor v roce 2009 s naslednou radioterapii a nékolik
roku trvajici 1é¢bou letrozolem. Pro esencidlni hypertenzi
uzivala losartanum kalicum.

Obr. 1. Difuzni infiltrace koria bunéénymi elementy s nékolika
lymfoidnimi folikuly
(hvézdicky, ptivodni zvétseni 40krat)
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Obr. 2. Infiltrat je tvoren velkymi, histiocytim podobnymi
burikami, které obsahuji fagocytované lymfocyty (tlustsi Sip-
ka) a polynukledry (ten¢i $ipka)

(pavodni zvétseni 200krat)

R E

Obr. 4. Histiocyty jsou také S100 pozitivni

Emperipolesis lymfocytti (horni $ipka) a polynukledra (dolni
$ipka).

(ptvodni zvétSeni 200krat)

Byla provedena totalni excize. Histologicky nalez vyka-
zal v dolnim koriu az subcutis pomérné ostte ohranic¢eny
husty infiltrat s ¢etnymi zarode¢nymi lymfoidnimi foli-
kuly. V tomto infiltratu byly pfitomny pomérné rozsah-
1¢é oblasti s velkymi bunkami s eozinofilni cytoplazmou,
okrouhlymi velkymi jadry, které obsahovaly v cytoplaz-
mé fragmenty jader pravdépodobné polynukleart, misty
i lymfocyti a celé plazmocyty. Slo tedy o obraz charakte-
ru emperipolesis. Tyto bunky byly CD64 a S100 pozitivni,
CD1a negativni, kolem nich se nachazely hojné infiltraty
tvorené plazmocyty (ty byly polyklonalni — kappa, lamb-
da v poméru 1 : 1), lymfocyty, loziskovité i polynukledry,
misty s extravazalnimi erytrocyty a xantomovymi burika-
mi (obr. 1, 2, 3, 4).

Nasledné probéhla excize dvou podobnych uzlt z le-
vého stehna velikosti 10 a 8 mm, histologické vysetfeni
prokézalo také Rosai-Dorfmanovu nemoc (obr. 5).
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Obr. 3. Velké buniky jsou CD68 pozitivni
(ptvodni zvétseni 100krat)

Obr. 5. Dva zanofené uzliky na vnitfni strané levého kolena

Klinicky nalez - lymfatické uzliny tfisel, axil, krku a $ije
nebyly zvétseny, jatra byla v oblouku, dalsi kozni nélez
negativni, fyzicky byla pacientka ve velmi dobrém stavu.

Sonografické vysetieni prokazalo steatdzu jater,
oboustranné uzly $titné zlazy, nezvétSené lymfatické uz-
liny krku, axil a t¥isel benigniho vzhledu. Nélez rentgeno-
vého vySetfeni nitrohrudnich organt byl v rdmci normy.
VySetfeni na virus Ebstein-Barrové a parvovirus B19 pro-
kazalo pritomnost jen anamnestickych protilatek, pro-
tilatky proti cytomegaloviru byly negativni, HHV6 IgG
slabé pozitivni. Beta 2 mikroglobulin 2,23 mg/l (ref. do
2,0 mg/1), anti-streptolyzin O, C-reaktivni protein, krevni
obraz s diferencialnim rozpoctem bilych krvinek a bio-
chemické vySetfeni séra byly v normeé.

Pti kontrole za ¢tyfi mésice byla pacientka bez proje-
v nemoci. Za sedmndact mésicti se dostavila na pozvani
k dalsi kontrole, pozorovala asi dva mésice v okraji jizvy
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Obr. 6. Recidiva v jizvé na levé hyzdi

na levé hyzdi drobny ¢astecné zanofeny asymptomaticky
nodulus hnédocervené barvy (obr. 6). Lymfatické uzliny
nebyly zvétSeny, pacientka byla v celkové dobrém stavu.
Nodulus byl excidovan, histologické vySetfeni prokazalo
lokalni recidivu Rosai-Dorfmanovy nemoci. Sonografic-
ké vysetfeni spadovych i mimospadovych lymfatickych
uzlin, nitrobfi$nich organu a retroperitonea bylo nega-
tivni.

DISKUSE

Kozni forma Rosai-Dorfmanovy nemoci postihuje
Castéji zeny v poméru 2 : 1 v primérném véku 43,5 rokd,
ma tedy pozdéjsi vyskyt nez forma lymfadenopaticka,
ktera se objevuje kolem 20. roku zivota. Vyssi preva-
lence je u Asiatii a kavkazského etnika, naopak lymfa-
denopaticka forma se vyskytuje o néco castéji u muzi
a Africanu [2, 4, 5, 6].

Jedna se o reaktivni proces, jehoz etiologie neni znama,
zvazuji se virové a imunitni pfic¢iny [2, 4, 12, 13]. Labora-
torni nalezy - normocytarni ¢i mikrocytarni anémie, po-
lyklondlni gamaglobulinémie byvaji spiSe u systémového
lymfadenopatického postizeni, dale se literarné udava
pozitivita EBV nebo HHV-6 viru [5, 6, 11, 13].

Klinické ptiznaky cisté kozniho postizeni jsou varia-
bilni, neni pfitomna lymfadenopatie. Jedna se o solitar-
ni ¢i viceCetné papuly, noduly, plaky nebo jejich kombi-
nace, byly popsany i akneiformni a granulomatézni 1éze,
pustuly, projevy napodobujici panikulitidu ¢i vaskuliti-
du[1, 4,11, 13].

V histologickém nalezu nebyva epidermis postizena,
v dermis se nachazeji difuzni infiltraty histiocytd, lym-
focytti a plazmocytt. Typicky je fenomén emperipolesis
- vyskyt zejména intaktnich lymfocyti, ale i plazmocytd,
neutrofili a erytrocytt v histiocytech. Mitdzy a buné¢éné
atypie jsou fidké, nebyvaji ani nekrézy. Histiocyty jsou
S100 a CD68 pozitivni, CD1a negativni. Histiocyty mo-
hou byt usporadany ve shlucich, které pfipominaji sinusy
lymfatické uzliny. V elektronové mikroskopii se neproka-
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zuji Bierbeckova granula, tim je vyloucena histiocytoza
z Langerhansovych bunék [1, 2, 4, 5, 6, 12, 13].

Diferencialni diagndza klinickd zahrnuje Hodgkintiv
lymfom, histiocytézu z Langerhansovych bunék, his-
tiocytarni sarkom, tezaurizmézy (Gaucherova nemoc),
infekce - histoplazmoézu, mykobakterialni infekty, dale
metastazujici melanom ¢i karcinom a sarkoiddzu.

Histologicka diferencidlni diagndza zahrnuje xantom,
xantogranulom, fibrohistiocytom, histiocytdzu z Langer-
hansovych bunék, maligni histiocytdzu, dermatofibrosar-
koma protuberans [11].

Léc¢ba u poloviny pacientt neni nutna, protoze dochdzi
ke spontannim remisim.

U lymfadenopatické formy jsou spontanni remise uda-
vany pouze v 5-11 % pripadt. Prognéza kozni formy je
dobrd, byly vSak popsany asociace s lymfomem, revma-
toidni artritidou, HIV infekci, hypothyreoidismem, sys-
témovym lupus erythematodes ¢i uveitidou [4, 6]. Lé¢ba
je chirurgickd - excize, mize byt vyuzZita radioterapie
a kryoterapie. Dal$imi moznostmi lé¢by jsou sulfony, in-
tralezionalné nebo systémové podavané kortikosteroidy,
retinoidy, eventudlné metotrexat [4, 5, 6,9, 11, 13].

ZAVER

Popsany ptipad mél necharakteristické klinické ptizna-
ky, diagndza byla stanovena na zakladé histologického
vy$etfeni. Postupné byly excidovany uzly na hyzdi, stehné
a recidiva na hyzdi. Ve vSech histologickych nélezech byl
popsan stejny charakteristicky obraz. Pacientka béhem
dvouletého sledovani neméla znamky systémového po-
stizeni.
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