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K vysetreni se dostavila 17letd pacientka pro asi 1 rok
trvajici lozisko na levé pazi. Rodinna i osobni anamné-
za byla u pacientky bez pozoruhodnosti, udévala pouze
alergii na prach a kocici srst, neuzivala Zddnou chronic-
kou medikaci. Samotny projev vznikl na levé pazi bez
zjevné pri¢iny asi pred rokem, poté byl jiz beze zmény.
Lokélni terapie fluocinolonem byla podle pacientky bez
efektu. Pfi vysetfeni bylo na levé pazi v lateralnim ohbi
kubity pritomné nekompletné anularni lozisko na okraji

tvofené lemem splyvajicich drsnych tmavé ¢ervenych pa-

Obr. 1.
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pul, v centru s nazna¢enou mirnou depigmentaci (obr. 1).
Byla provedena biopsie z projevu (obr. 2-4).
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HISTOPATOLOGIE

V centru excize je epidermis nepravidelné akantoticka,
vykazuje pfitomnost bazofilniho materidlu s pfimési neu-
trofiltl, mononukledri a ojedinélych nekrotickych kerati-
nocytu s pritomnosti vlaknitych struktur (obr. 2), které se
pri dolnim okraji ¢ept barvi na elastiku metodou podle
Weigerta (obr. 3, 4). Tento materidl v jinych fezech pro-
chazi epidermis az na povrch. V prilehlém koriu nevy-
razny infiltrat z mononukledrt a ojedinélych neutrofila.
Barveni metodou PAS, alcidnovou modii a trichromem
bez pozoruhodnosti.

Zavér

Elastosis perforans serpiginosa.
Prabéh

Pacientce byl vydan vysledek histologického vysetfeni.
Na kontrolni vysetfeni se jiz nedostavila.

DISKUSE

Elastosis perforans serpiginosa (Elastoma perforans,
Elastoma intrapapillare perforans) je vzacné onemocné-
ni nezndmé etiologie ze skupiny primarné perforujicich
dermatdz. Tato skupina onemocnéni, kromé elastosis
perforans serpiginosa (EPS), zahrnuje reaktivni perfo-
rujici kolagendzu, folliculitis perforans, morbus Kyrle.
Tato onemocnéni, na rozdil od EPS, se uvadi v souvislosti
s chronickou renélni insuficienci a diabetes mellitus [1].
EPS se vyznacuje transepidermalni eliminaci elastickych
vlaken, ale pravdépodobné i jinych komponent vazivové
tkané, ktera se klinicky projevuje tvorbou drobnych sply-
vajicich papul s anularnim uspofadanim, casto s hyper-
keratotickym c¢epem [2, 7, 13]. EPS byla poprvé popsédna
v roce 1927 Fisherem, ktery vSak onemocnéni zaradil
podle klinického vzhledu mezi hyperkeratotickd one-
mocnéni. V roce 1955 byla Miescherem prokdzana trans-
epidermalni eliminace elastickych vlaken a onemocnéni
bylo oznaceno jako elastomer intrapapillare perforans
veruciforme, v roce 1958 bylo onemocnéni Dammetem
a Putkonem preklasifikovano na EPS [2, 13].

Incidence a prevalence u EPS neni znama, postihuje spi-
$e déti a dospivajici, spiSe muze nez zeny (3 : 1) vSech ras
ve véku 5-20 let. Podle asociace s jinymi onemocnénimi
1ze EPS rozdélit do 3 podtypi. V prvnim podtypu je zahr-
nuta téméf polovina vSech postizenych jedinct s EPS, pro
které je typicka asociace s hereditdrnimi onemocnénimi
pojivové tkané, jako je acrogeria, Ehlerstiv-Danlostv
syndrom, Marfaniiv syndrom, osteogenesis imperfekta,
pseudoxanthoma elasticum nebo Rothmundtv-Thomso-
navsyndrom, pripadné se uvadisdruzeny vyskyts cutislaxa
amorfeou [7,9, 12, 13]. Do této skupiny patti i EPS aso-
ciovand s Downovym syndromem, i kdyz jasna souvislost
nebyla doposud jednoznacéné vysvétlena, uvadi se moz-
né postizeni vazivové tkané v ramci nadmeérné flexibility
kloubti a imunologicka dysfunkce v ramci abnormalni
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fagocytarni aktivity [11, 15]. Ve druhém podtypu se dis-
kutuje o souvislosti EPS s uzivanim penicilaminu. EPS se
objevuje nejc¢astéji béhem prvniho roku lécby u priblizné
1 % pacientti lé¢enych penicilaminem [5, 8]. Tteti podtyp
je oznacovan jako idiopaticky s moznou formou autozo-
malné dominantni dédi¢nosti, i kdyz klicovy gen nebyl
doposud jednozna¢né identifikovan [13].

Patogeneze onemocnéni neni doposud jasna, pred-
poklada se vliv lokalniho zdnétu, ktery indukuje tvorbu
perifolikuldrnich a intraepitelidlnich tuneld, kterymi se
vylucuji abnormalni elastickd vldkna [7]. U EPS byla pro-
kazana pritomnost peptidii o molekulové hmotnosti 67
kDa s vlastnostmi elastinovych receptort na keratinocy-
tech, které pravdépodobné umoznuji migraci elastickych
vlaken. Je popsan mozny vliv drobného traumatu nebo
abraze [3, 45].

V Klinickém obraze dominuji drobné splyvajici tuhé,
¢asto hyperkeratotické papuly, erytematézni nebo barvy
kize, utvarejici anularni nebo plos$na loziska, ktera ze
sttedu mohou pozvolna regredovat. Lozisko je vétsinou
solitarni, ale v blizkosti mohou byt drobnéjsi satelitni
projevy. Vicecetna loziska jsou vzacnéjsi a postizeni miize
byt i symetrické. Onemocnéni typicky postihuje horni
koncetiny, oblicej a krk [2,7,13]. Uvadi se i vzacnéjsi vy-
skyt v oblasti axil, trupu a na glans penis [18].

Diagnostika se vedle klinického obrazu opira zejména
o histopatologické vysetieni biopsie z papulézniho okraje
léze. Histopatologicky je patrna hyperplazie epidermis,
kterd obklopuje a pohlcuje vazivo s obsahem elastickych
vlaken, ztracejicich postupné barvitelnost, a umoznuje
tak jejich postupnou eliminaci na kozni povrch (obr. 2).
V plné rozvinuté 1ézi jsou v akantotické epidermis pri-
tomny transpepidermalni kanaly komunikace povrchu
s vazivem koria, které jsou vyplnéné amorfnim materid-
lem ve spodni ¢asti kanalu s ¢astmi vlaken zachovavajici-
mi si barvitelnost na elastiku (obr. 3, 4). V dermis je ¢asto
pritomna zanétliva reakce nékdy s pfitomnosti mnohoja-
dernych bunék typu z cizich téles [13].

V diferencialni diagnostice ptipada v Givahu porokera-
tosis Mibelli, familidrni reaktivni perforujici kolagendzu
nebo perforujici granuloma anulare, ptipadné i kozni sar-
koiddza nebo infekce vyvolané dermatofyty [7, 13].

V 1é¢ebnych moznostech EPS jsou popsany spise jed-
notlivé ptipady nez jednoznacné doporuceni ucinné te-
rapie. V lokalni terapii byl pozorovan efekt s vétsim ¢i
mensim uspéchem po aplikaci 0,1% tazarotenu v gelu
nebo krému s izotretinoinem [10] a po aplikaci imiqui-
modu [6]. Z fyzikdlni terapie se nejvice uplatriuje kryote-
rapie, odetfeni léze pomoci CO, laseru nebo YAG laseru,
elektrokoagulace nebo UVB fototerapie [13,14]. Pfiznivy
uc¢inek muze vykazovat kombinace lokalni a fyzikdlni
terapie napf. aplikace 0,1% tazaroten gelu 2krat denné
s naslednou kryalizaci projevu [16]. Byla popsana tspés-
na aplikace fotodynamické terapie s 5-aminolevulonovou
kyselinou u pacienta s indukovanou EPS pii terapii pe-
nicilaminem [17]. V systémové terapii se zkousi celkové
podéavany izotretinoin nebo intraleziondlné aplikované
kortikoidy, zevné aplikované kortikosteroidy byvaji bez
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vétsiho efektu [13, 16]. U mensich projevil Ize zvazit i chi-
rurgickou lé¢bu, v podobé excizi do zdravé tkané, kyre-
taz, nebo dermabrazi [1, 13].

Onemocnéni vykazuje sklon ke spontannimu odhojeni
jizevnatou tkani béhem mésicti az let a neni provazeno
jinym orgdnovym postiZenim.
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