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SOUHRN
Autoři popisují případ 60leté pacientky v preventivních kontrolách po excizi melanomu před osmi lety, s náhodně zjiště-
ným vedlejším nálezem roky trvajících četných pigmentovaných makul na trupu a končetinách. Histologicky nález od-
povídal diagnóze morbus Dowling-Degos s méně obvyklým nálezem rohových pseudocyst. Nález akantolýzy při revizi 
biopsie vedl k závěrečné diagnóze morbus Galli-Galli, považované za variantu genodermatózy morbus Dowling-Degos. 
V přehledu jsou uvedeny současné poznatky o tomto onemocnění. 
Klíčová slova: morbus Dowling-Degos (retikulární pigmentovaná anomálie flexur) – morbus Galli-Galli – klinickopato-
logická korelace – genodermatóza

SUMMARY
Morbus Dowling-Degos and Morbus Galli-Galli. Case Report
The authors present a case of  60-year-old woman, followed-up for melanoma removed eight years ago, with incidental 
findings of years-long numerous pigmented macules on the trunk and limbs. Histology suggested the diagnosis of morbus 
Dowling-Degos, with less common finding of horn cysts. The presence of acantholysis during the revision of biopsy led to 
the final diagnosis of morbus Galli-Galli, which is considered to be a subtype of genodermatosis morbus Dowling-Degos. 
The review provides current knowledge about this disease. 
Key words: Dowling-Degos disease – reticulate pigmentary disorders – Galli-Galli disease – clinical-pathological 
correlation – genodermatosis
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byly patrné četné, bezpříznakové, makulózní, místy splý-
vající pigmentace na trupu, krku a na končetinách, kte-
ré byly přítomné roky bez výrazné progrese, hodnocené 
v  minulosti klinicky jako lentigo, urticaria pigmentosa 
a porokeratosis superficialis actinica (obr. 1a, b). Podob-
né projevy, údajně, měla její matka a bratr. Byla provede-
na biopsie z projevu na zádech. Histologicky byly patrné 
úseky epidermis s  prstovitě vybíhajícími anastomozu-
jícími hyperpigmentovanými čepy, místy obsahujícími 
rohové okrouhlé útvary, které byly přítomné ojediněle 
jak v rozšířené ortokeratotické rohové vrstvě, tak i volně 
v horním koriu v pruhu mononukleárního infiltrátu. Ná-
lez, vzhledem k udanému rodinnému výskytu, umožnil 
zvážit diagnózu morbus Dowling-Degos (retikulární pig-
mentovanou anomálii flexur) s  rohovými cystami (obr. 
2a, b). Současně byla revidována biopsie provedená před 
třemi roky, která byla zaslána s průvodkou udávající dia-
gnózu „pigmentace v blízkosti jizvy po excizi melanomu” 
s  požadavkem vyloučení recidivy nádoru (bez uvedení 
výskytu monohočetných projevů), jejíž histologický nález 

ÚVOD						           

Morbus Dowling-Degos (MDD) a morbus Galli-Galli 
(MGG) jsou vzácné, převážně autosomálně dominantní 
genodermatózy patřící do skupiny retikulárních pigmen-
tových poruch kůže [5]. Přesná incidence nemoci není 
známa, v  literatuře bylo popsáno kolem 50 případů ce-
losvětově [19]. Vzhledem k tomu, že jsme dosud nenašli 
zmínku o tomto onemocnění v naší  literatuře, uvádíme 
případ naší nemocné s touto vzácnou dermatózou.

POPIS PŘÍPADU				        

Pacientkou byla 60letá žena osm let dispenzarizovaná 
pro superficiálně se šířící melanom na zádech, stadium 
IA (pT1a N0 M0). Dlouhodobě byla léčena pro arteriál-
ní hypertenzi (metoprololem, amlodipinem, kombino-
vaným preparátem perindoprilu a  indapamidu), jinak 
osobní anamnéza byla bez pozoruhodností. Při vyšetření 

kazuistiky
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Obr. 1a, b. Hnědé diseminované makuly místy naznačeně síťovitě splývající

Obr. 2a, b. Epidermis s prstovitě vybíhajícími anastomózují-
cími hyperpigmentovanými čepy, místy obsahujícími roho-
vé okrouhlé útvary přítomné ojediněle jak v rozšířené or-
tokeratotické rohové vrstvě, tak v infiltrátu v horním koriu 

Obr. 3a, b. Obraz obdobný jako na obrázku 2
V centru excize patrná intraepidermální štěrbina s akantolýzou.
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li u  skupiny pacientů s  morbus Dowling-Degos mutaci 
KRT5, a naznačili tak klíčovou roli keratinů při organiza-
ci buněčné adheze, vychytávání melanozomu, transportu 
organel a jaderného ukotvení [4]. 

Další jsou mutace POFUT1, který kóduje protein  
O-fucosyltransferase 1 a  mutace POGLUT1, který kó-
duje protein O-glucosyltransferase 1. Mutace POFUT1  
a  POGLUT1 jsou spojeny s  variantou MDD, která vy-
nechává flexurální oblasti [3, 15]. V roce 2017 byla dále 
identifikována mutace genu PSENEN u MDD a v případě 
přítomnosti spouštecích rizikových faktorů, nikotinismu 
a obezity, byla tato mutace přítomna také u sdruženého 
výskytu MDD s  hidradenitis suppurativa [18]. Tyto 
mutace narušují signální dráhy NOTCH, které hrají vý-
znamnou roli v udržování homeostázy regulováním pro-
liferace a diferenciace melanocytů a keratinocytů a jejich 
vzájemné interakce [3, 18].

Klinický obraz vykazuje hnědé makuly o průměru kolem 
3 mm splývající v typických případech v místě flexur v re-
tikulární hyperpigmentace. Zpravidla vznikají počínající 
projevy v axilách a v tříslech s pozdějším výskytem na krku, 
trupu, či vnitřní straně končetin. Erytémové a hnědé papuly 
s variabilní hyperkeratózou mohou být také přítomny. Ně-
kteří pacienti udávali svědění postižených oblastí. Léze po-
dobné komedonům na šíji a zádech, jamkovité periorální 
jizvy, epidermoidní cysty, či hidradenitis suppurativa jsou  
další projevy přítomné u některých pacientů [5]. Vzácně 

byl hodnocen jako suspektní lentigo solaris. Po dalším 
prokrájení tohoto vzorku byly pozorovány stejné změny 
s  prstovitě protaženými hyperpigmentovanými epider-
málními čepy, navíc však byla prokázána suprabazální 
akantolýza (obr. 3a, b). Tento nález vedl ke stanovení zá-
věrečné diagnózy morbus Galli-Galli.

Pacientka byla poučena o povaze onemocnění a nepro-
jevila zájem o léčbu, ani o genetické vyšetření.

DISKUSE					          

Morbus Dowling-Degos (retikulární pigmentovaná ano-
málie flexur) je vzácná, autosomálně dominantní nemoc 
postihující stejně obě pohlaví, s výskytem prakticky v kaž
dé generaci [5], výjimečný je sporadický výskyt [8, 17]. 

První zmínky o  nemoci jsou z  roku 1938, kdy byla 
popsaná jako retikulární pigmentovaná anomálie flexur 
Dowlingem a Freudenthalem a následně popsaná Dego-
sem a Ossipowskim v roce 1954 [7, 9]. Onemocnění vzni-
ká jak v časné adolescenci, tak i v dospělosti s postupnou 
pomalou progresí klinického nálezu. Přesná incidence 
není známa [5]. 

U  MDD byly prokázané mutace v  několika genech. 
Ztrátová mutace genu keratin 5 (KRT5) byla identifi-
kována jako první v  roce 2006. Betz et al. identifikova-

Tabulka 1. Nemoci s retikulární pigmentací kůže, přehled klinickopatologických charakteristik 

Nemoc Dědičnost Klinické projevy Vznik Histologie

Morbus Galli 
Galli

autosomálně  
dominantní/
sporadická

retikulární pigmentované 
makuly a papuly, zejména 
flexur

puberta  
a časná 
adolescence

protažené čepy,  
pseudocysty, suprabazální 
akantolýza epidermis, 
melanocyty nezmnoženy

Morbus  
Dowling-Degos

autosomálně  
dominantní/
sporadická

retikulární pigmentace flexur, 
hyperkeratické folikuly, dír-
kovité perioralní jizvy, léze 
podobné komedonům

puberta  
a časná 
adolescence

analogický s MGG,  
bez akantolýzy

Syndrom Haber autosomálně  
dominantní

verukózní papuly trupu, 
obličejový erytém  
a teleangiektazie,  
hyperkeratotické folikuly

dětství protažené epidermální 
čepy, pseudocysty,  
bez akantolýzy +  
proliferace kapilár, edém

Symetrická 
akropigmentace 
Dohi

autosomálně  
dominantní

hyper- a hypopigmentované  
makuly dorzální strany 
rukou a nohou

stadium batolete, 
časné dětství

protažené epidermální 
čepy, bez akantolýzy  
+ zvýšená pigmentace  
u hyperpigmentovaných 
lézí, snížená nebo  
chybějící melaninová 
pigmentace  
u hypopigmentovaných lézí

Retikulární 
akropigmentace 
Kita[16]mura

autosomálně  
dominantní

akrální retikulární  
pigmentace s atrofií,  
palmární jamky 
s přerušovanou papilární 
lištou

první až druhá 
dekáda

protažené epidermální 
čepy, bez akantolýzy, + 
atrofie epidermis

(upraveno podle [16])
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I když MDD má benigní povahu, bylo popsáno několik 
případů koexistence kožních malignit včetně spinocelu-
lárního karcinomu, keratoakantomu i  amelanotického 
melanomu u pacientů s MDD. Přesný patomechanismus 
za touto asociací zatím není úplně znám, nicméně autoři 
vyslovili spekulace o možné spojitosti MDD a těchto ma-
lignit s  poruchou folikulární proliferace a  keratinizace, 
anomálií pilosebaceózní jednotky a s mutací KRT5 [10, 
11, 13, 21].

Terapie ve většině případů nemá žádoucí výsledek. Lo-
kální kortikosteroidy, tretinoin, adapalen, kyselina azea-
lová a hydrochinon byly zkoušeny s různým efektem [5]. 

Jsou známe případy, kde byla úspěšná léčba s Er: YAG 
laserem v kombinaci s lokálním kortikosteroidem a kyse-
linou fusidovou [22, 23]. Kožní postižení může být příči-
nou psychických obtíží se snížením kvality života vyža-
dující spolupráci s psychologem či psychiatrem [2, 19].

Případ naší nemocné, i  když nevykazoval převažující 
postižení flexur, vzhledem k  rodinnému výskytu, typic-
ké histologii, popsaným výskytem rohových pseudocyst 
i případů bez postižení flexur dostatečně svědčí pro dia-
gnózu morbus Galli-Galli. V  rutinní praxi též ukazuje 
na význam poskytnutí dostatečných klinických údajů na 
průvodce k  histologickému vyšetření, které mohou na-
vést k diagnóze tohoto vzácného onemocnění.   
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