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KLINICKY PRIPAD

Pacientem byl 66lety muz. Matka pacienta zemfela
na karcinom slinivky, otec trpél blize nespecifikovanymi
osteopenickymi obtizemi. Dalsi ¢lenové rodiny (dvé ses-
try, dcera a syn) byli bez chronickych chorob. Pacient asi
pred 15 lety prodélal borelidzu, rok poté prodélal dvakrat
erysipel. Pfed davnou dobou utrpél sériovou zlomeninu
zeber a zlomeninu obratle. Alergie pacient neudaval, tr-
valou medikaci neuzival. Pacient byl ve starobnim dticho-
du, drive pracoval jako truhlar. Byl celozivotni nekurak.

Pfed 10 mésici pacient prodélal cévni mozkovou pfi-
hodu, projevujici se ndhlou poruchou vizu a diplopii pfi
pohledu doleva. V obdobné dobé zaznamenal brnéni
v oblasti levé dolni koncetiny a pfiznaky chabé parézy.
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Klinicky byla zvazovéna polyneuropatie. Pacient byl ve
sledovani neurologa.

Pfed 16 mésici (tedy pul roku pred cévni mozkovou
pfihodou) pacient pozoroval vysev postupné pribyvaji-
cich, mirné svédivych projevl na trupu a koncetinach,
které udajné zacinaly jako puchyrek. Lokalni a protra-
hovana celkova antibiotickd terapie byla bez efektu.
Lokalni kortikosteroidy vykéazaly pouze mirny efekt.

Pri klinickém vysetfeni byly patrné generalizované di-
seminované erytematézni makulopapuly, misty v cen-
tru s krustou ¢i s tuzsim porcelanové bilym stredem
a s perifernim lemem ektatickych kapilar (obr. 1-3).
Klinickému obrazu odpovidal i obraz dermatoskopic-
ky (obr. 3). Provedena byla excize jedné léze s bélavym
centrem (obr. 4).

Obr. 2.
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Obr. 4.
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HISTOPATOLOGICKY NALEZ

Usek mirné akantotické epidermis v centru excize
chybi. Pod timto Usekem je patrnd klinovita nekréza
vaziva s intersticialnimi depozity mucinu znazornu-
jicimi se v alcidnové modfi s vrcholem dosahujicim
stfedniho koria, kde je pfitomen perivaskularni lym-
focytarni infiltrat. Jednoznacné znamky vaskulopatie
¢i vaskulitidy nebyly ani v prokrojenych fezech proka-
zany.

Zavér
Maligni atroficka papuldza (K6hImeierova-Degosova
choroba).

PrGbéh

U pacienta nasledné doslo k pocitim buseni srdce
a zhorsenému dychani. Zaroven pacient udaval obcas-
né prdjmy. Dalsi symptomy (bolesti, hubnuti, B pfizna-
ky) nebyly pfitomny.

Kardiologické vysetifeni prokazalo fibrilaci sini s rych-
lou odpovédi komor a drobnou poruchu intraventri-
kuldrniho vedeni. Nastavena byla medikace apixaban
5 mg 2krat denné, metoprolol 50 mg 2krat denné, furo-
semid 40 mg denné a spironolakton 25 mg denné.

Neurologické vysetfeni odhalilo frustni levostrannou
hemiparézu, parézu n. abducens vlevo a rezidualni
polyneuropaticky syndrom dolnich koncetin. Pravdé-
podobna byla kardioemboliza¢ni etiologie prodélané
cévni mozkové piihody.

Magnetickd rezonance mozku s angiografii vykaza-
la postmalatickd loziska kortikosubkortikalné fronto-
parietalné vpravo, stenotické Useky a. cerebri media
a a. cerebri anterior, zesileni leptomening a chronicky
subdurdlni hematom. Nalez odpovidal diagnéze Dego-
sovy choroby.

Priblizné za 2 mésice byl pacient po padu pfijat na in-
terni lGzko pro celkové zhorseni stavu, ztratu sobéstac-
nosti, imobilitu a dyspneu. Kratce nato pacient umira.

DISKUSE A STRUCNY PREHLED

Generalizované makulopapuly s bélavym stiedem
- maligni atroficka papuléza. Struény piehled

Maligni atroficka papuléza (MAP), syn. Degosova ci
Kohlmeierova-Degosova choroba, je extrémné vzacné
onemocnéni postihujici k(izi i vnitfni organy, fadici se
mezi okluzivni vaskulopatie malych cév. Onemocnéni
bylo poprvé popsano v roce 1941 Kéhimeierem a o rok
pozdéji, v roce 1942, Degosem [3, 8]. O 6 let pozdéji,
v roce 1948, Degos zavadi pro toto onemocnéni pojem
»papulose atrophiante maligne” [9].

Onemocnéni postihuje obé pohlavi, ponékud casté-
ji Zeny, pomér muzi : Zeny ¢inil 1 : 1,6 [5]. Vyskytuje se
predevsim u mladych dospélych mezi druhou a ¢tvrtou
dekddou Zivota, zejména kavkazské rasy. Primérny vék
pacientl v dobé vzniku je 34 let [7]. Zndmy jsou pfi-
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pady familidrniho vyskytu, podle nékterych zdroja byl
familidrni vyskyt zaznamendn v 8,1 % analyzovanych
pfipadl [5]. Dosud bylo v literatufe popsano fadové
nékolik stovek pfipadu.

Klinicky se MAP vyznacuje pfitomnosti mnohocet-
nych projev(, které maji v inicidlni fazi charakter ery-
tematéznich makulopapul velikostido 5 mm.V rozme-
zi 2-4 tydn( se v centru téchto projevu tvofi bélava
vtazena jizva, kterd nadale perzistuje jako porcelanové
bild tuhd makula s perifernim lemem telangiektazii.
Klinicky mohou léze ptipominat projevy livedoid-
ni vaskulopatie typu ,atrophie blanche". Projevy jsou
lokalizovany na trupu a koncetinach, obvykle s ma-
ximem v oblasti bficha a typicky vynechavaji oblast
dlani a chodidel. Nejcastéji jsou asymptomatické [7].
Dermatoskopicky obraz se odviji od staii l1éze. V plné
rozvinuté fazi ma obraz ,trnové koruny” s bélavym ji-
zevnatym centrem a perifernim lemem linedrnich ¢i
vlasenkovitych cév [1].

Kromé kize se MAP manifestuje zejména postize-
nim gastrointestinalniho traktu a centrainiho nervo-
vého systému. PostiZzeni gastrointestindlniho traktu
je ptitomno v 70 % pfipada [2]. Projevit se mGze na-
hlymi bolestmi bficha, hematemézou ¢i pfitomnosti
krve ve stolici. Postizeni mGze vyustit az do perforace,
nejcastéji tenkého stieva [10]. Pravé perforace stieva
s naslednym rozvojem peritonitidy je castou pficinou
smrti. Postizeni CNS je pfitomno u 45 % pacientd, do-
provazeno je bolestmi hlavy, mozkovou pfihodou,
epilepsii, diplopii, poruchami paméti ¢i Citi [2]. MAP
muze negativné ovlivnit i dalsi orgdny (oko, ledviny,
srdce ¢i jatra).

Kozni postizeni obvykle pfedchazi vzniku systémo-
vého postizeni. Robustni analyza 357 publikovanych
pfipadl prokazala primérnou dobu od vzniku koznich
|ézi do rozvoje systémovych pfiznakd 2 roky, pohybuji-
ci se od 0 do 28 let. Mortalita ¢inila 57 % [7].

Vedle klasické (maligni, systémové) formy byla pro-
kazana i existence benigni (nesystémové) formy atro-
fické papuldzy (tzv. benigni atrofickd papul6za, BAP).
Pfi ni onemocnéni postihuje pouze kizi, bez postizeni
vnitinich orgdnu [9]. Pravdépodobnost benigniho pri-
béhu onemocnéni v dobé vzniku koznich 1ézi je dle né-
kterych praci udavana pfiblizné 70 %, po 7 letech bez
systémového postizeni tato pravdépodobnost dosahu-
j€97 % [11].

Etiologie MAP neni dosud zcela ozifejména. V soucas-
nosti je onemocnéni povazovano za formu okluzivni
vaskulopatie. Zvazovana je geneticka pficina v genech
pro slozky komplementu ¢i koagula¢ni faktory. Nékte-
rymi autory je zvazovéna souvislost MAP s autoimunit-
nimi onemocnénimi charakteru lupus erythematosus
¢i antifosfolipidového syndromu. Laboratorni markery,
které by byly schopné upozornit na MAP ¢i monitoro-
vat jeji vyvoj, dosud nebyly popsany. Provedena byla
dosud pouze jedna studie hodnotici hladinu zanétli-
vych a trombo-okluzivnich markert u 6 pfipadd benig-
ni atrofické papulozy [12].
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Histopatologicky obraz koznich 1ézi se odviji od je-
jich stafi. V casné fazi je patrny obraz pouhé junkcni
(interface) dermatitidy a edém koria s pfitomnosti
mucinu. V plné rozvinuté fazi nalez vykazuje pfitom-
nost klinovité nekrdézy se svétle se barvicimi snopci
kolagennich vlaken, doprovazenou fidkym perivas-
kuldrnim smisenym zanétlivym infiltrdtem na periferii
nekrotického Useku. Pfi spodiné nekrotického okrsku
muze byt zastizen obraz trombotické vaskulopatie
¢i lymfocytarni vaskulitidy [6]. Povrchova epidermis
je atrofickd, kryta hyperkeratézou, pfipadné téz ne-
krotickd. V pozdni, findlni fazi jsou pfitomny klinovi-
té jizevnaté zmény se sklerotizaci postizeného koria
a inkontinence melaninu [2]. Histopatologicky obraz
pozdni faze mlze pfipominat obraz lichen sclerosus
[6l.

V klinické diferencidlni diagnéze zvazujeme ostatni
onemocnéni provazena okluzivni vaskulopatii, zejmé-
na antifosfolipidovy syndrom, lupus erythematosus ci
dermatomyozitidu. Degos-like Iéze byly popsany u pa-
cientll se SLE a nékterymi autory je z tohoto divodu
zvazovana souvislost ¢i mozny prekryv MAP se systé-
movymi onemocnénimi pojiva [4].

Terapeuticky nejlepsiho efektu dosahuji antiagre-
gancia (kyselina acetylsalicylova) [7]. Experimentalné
byl zaznamenan efekt treprostinilu (analogu prosta-
cyklinu) ¢&i v CR neregistrovaného dipyridamolu. Te-
rapeuticky efekt vykadzala monoklonalni protildtka
eculizumab. Eculizumab je namifen proti C5 slozce
komplementu, ¢imz blokuje jeji rozstépeni C5 konver-
tazou na C5a a C5b. C5a je silny anafylatoxin s protrom-
botickymi a proinflamatornimi vlastnostmi. C5b je sou-
¢asti termindlniho komplexu komplementu C5b-9, jenz
md obdobné biologické vlastnosti. Zaznamenany byly
pripady efektivni 1é¢by kortikosteroidy, dalSimi imuno-
supresivy, antimalariky ¢i intraven6znimi imunoglobu-
liny [2].V ptipadech postizeni gastrointestinalniho trak-
tu se uplatnuje chirurgicka lécba.

SOUHRN
Generalizované makulopapuly s bélavym stiedem
- maligni atroficka papuléza. Struény piehled
Autofi prezentuji pfipad 66letého pacienta s kozni-
mi projevy charakteru diseminovanych makulopapul
s porcelanové bilym stfedem a s lemem ektatickych ka-
pildr na periferii. Sest mésicd po vzniku koznich proje-
vU doslo k neurologickému postizeni charakteru cévni
mozkové pfihody, s diplopii a levostrannou hemiparé-
zou. Kozni biopsie a magneticka rezonance mozku pro-
vedené 16 mésicl od vzniku koznich projevl odpovi-
daly diagnéze maligni atrofické papulézy. Progreduijici
postizeni CNS vedlo k umrti nemocného 18 mésicl od
vzniku koznich projeva. Autoti uvadi soucasny prehled
poznatkl o tomto onemocnéni.
Klic¢ovd slova: maligni atrofickd papul6za - patogno-
mické klinické projevy - histopatologie — neurologické
postizeni - diferencidlni diagnéza

Ces-slov Derm, 100, 2025, No. 6, p. 209-252

SUMMARY
Generalized Maculopapules with Whitish Center -
Malignant Atrophic Papulosis. Minireview

The authors present a case of a 66-year-old patient
with skin manifestations of disseminated maculo-
papules with a porcelain-white center and a rim of
ectatic capillaries on the periphery. Six months after
the onset of skin manifestation, neurological impair-
ment resembling a stroke occurred, with diplopia and
left-sided hemiparesis. Skin biopsy and brain magne-
tic resonance imaging performed 16 months after the
onset of skin manifestation were consistent with the
diagnosis of malignant atrophic papulosis. Progressive
neurologic involvement led to the patient’s death 18
months after the onset of skin lesions. The authors
present a current overview of knowledge about this
disease.
Key words: malignant atrophic papulosis - patho-
gnomonic clinical signs - histopathology - neurologic
symptoms — differential diagnosis
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