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KLINICKÝ PŘÍPAD	

Pacientem byl 66letý muž. Matka pacienta zemřela 
na karcinom slinivky, otec trpěl blíže nespecifikovanými 
osteopenickými obtížemi. Další členové rodiny (dvě ses-
try, dcera a syn) byli bez chronických chorob. Pacient asi 
před 15 lety prodělal boreliózu, rok poté prodělal dvakrát 
erysipel. Před dávnou dobou utrpěl sériovou zlomeninu 
žeber a zlomeninu obratle. Alergie pacient neudával, tr-
valou medikaci neužíval. Pacient byl ve starobním důcho-
du, dříve pracoval jako truhlář. Byl celoživotní nekuřák.

Před 10 měsíci pacient prodělal cévní mozkovou pří-
hodu, projevující se náhlou poruchou vizu a diplopií při 
pohledu doleva. V obdobné době zaznamenal brnění 
v oblasti levé dolní končetiny a příznaky chabé parézy. 

Klinicky byla zvažována polyneuropatie. Pacient byl ve 
sledování neurologa.

Před 16 měsíci (tedy půl roku před cévní mozkovou 
příhodou) pacient pozoroval výsev postupně přibývají-
cích, mírně svědivých projevů na trupu a končetinách, 
které údajně začínaly jako puchýřek. Lokální a protra-
hovaná celková antibiotická terapie byla bez efektu. 
Lokální kortikosteroidy vykázaly pouze mírný efekt.

Při klinickém vyšetření byly patrné generalizované di-
seminované erytematózní makulopapuly, místy v cen-
tru s  krustou či s  tužším porcelánově bílým středem 
a  s  periferním lemem ektatických kapilár (obr.  1–3). 
Klinickému obrazu odpovídal i  obraz dermatoskopic-
ký (obr. 3). Provedena byla excize jedné léze s bělavým 
centrem (obr. 4).
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HISTOPATOLOGICKÝ NÁLEZ 	

Úsek mírně akantotické epidermis v  centru excize 
chybí. Pod tímto úsekem je patrná klínovitá nekróza 
vaziva s  intersticiálními depozity mucinu znázorňu-
jícími se v  alciánové modři s  vrcholem dosahujícím 
středního koria, kde je přítomen perivaskulární lym-
focytární infiltrát. Jednoznačné známky vaskulopatie 
či vaskulitidy nebyly ani v prokrojených řezech proká-
zány.

Závěr
Maligní atrofická papulóza (Köhlmeierova-Degosova 

choroba).

Průběh
U  pacienta následně došlo k  pocitům bušení srdce 

a zhoršenému dýchání. Zároveň pacient udával občas-
né průjmy. Další symptomy (bolesti, hubnutí, B přízna-
ky) nebyly přítomny.

Kardiologické vyšetření prokázalo fibrilaci síní s rych-
lou odpovědí komor a  drobnou poruchu intraventri-
kulárního vedení. Nastavena byla medikace apixaban 
5 mg 2krát denně, metoprolol 50 mg 2krát denně, furo-
semid 40 mg denně a spironolakton 25 mg denně.

Neurologické vyšetření odhalilo frustní levostrannou 
hemiparézu, parézu n. abducens vlevo a  reziduální 
polyneuropatický syndrom dolních končetin. Pravdě-
podobná byla kardioembolizační etiologie prodělané 
cévní mozkové příhody.

Magnetická rezonance mozku s  angiografií vykáza-
la postmalatická ložiska kortikosubkortikálně fronto-
parietálně vpravo, stenotické úseky a. cerebri media 
a a. cerebri anterior, zesílení leptomening a chronický 
subdurální hematom. Nález odpovídal diagnóze Dego-
sovy choroby.

Přibližně za 2 měsíce byl pacient po pádu přijat na in-
terní lůžko pro celkové zhoršení stavu, ztrátu soběstač-
nosti, imobilitu a dyspneu. Krátce nato pacient umírá.

DISKUSE A STRUČNÝ PŘEHLED	

Generalizované makulopapuly s bělavým středem 
– maligní atrofická papulóza. Stručný přehled

Maligní atrofická papulóza (MAP), syn. Degosova či 
Köhlmeierova-Degosova choroba, je extrémně vzácné 
onemocnění postihující kůži i vnitřní orgány, řadící se 
mezi okluzivní vaskulopatie malých cév. Onemocnění 
bylo poprvé popsáno v roce 1941 Köhlmeierem a o rok 
později, v  roce 1942, Degosem [3, 8]. O  6 let později, 
v roce 1948, Degos zavádí pro toto onemocnění pojem 
„papulose atrophiante maligne“ [9].

Onemocnění postihuje obě pohlaví, poněkud častě-
ji ženy, poměr muži : ženy činil 1 : 1,6 [5]. Vyskytuje se 
především u mladých dospělých mezi druhou a čtvrtou 
dekádou života, zejména kavkazské rasy. Průměrný věk 
pacientů v  době vzniku je 34 let [7]. Známy jsou pří-

pady familiárního výskytu, podle některých zdrojů byl 
familiární výskyt zaznamenán v  8,1  % analyzovaných 
případů [5]. Dosud bylo v  literatuře popsáno řádově 
několik stovek případů.

Klinicky se MAP vyznačuje přítomností mnohočet-
ných projevů, které mají v  iniciální fázi charakter ery-
tematózních makulopapul velikosti do 5 mm. V rozme-
zí 2–4 týdnů se v  centru těchto projevů tvoří bělavá 
vtažená jizva, která nadále perzistuje jako porcelánově 
bílá tuhá makula s  periferním lemem telangiektazií. 
Klinicky mohou léze připomínat projevy livedoid-
ní vaskulopatie typu „atrophie blanche“. Projevy jsou 
lokalizovány na trupu a  končetinách, obvykle s  ma-
ximem v  oblasti břicha a  typicky vynechávají oblast 
dlaní a  chodidel. Nejčastěji jsou asymptomatické [7]. 
Dermatoskopický obraz se odvíjí od stáří léze. V plně 
rozvinuté fázi má obraz „trnové koruny“ s bělavým ji-
zevnatým centrem a  periferním lemem lineárních či 
vlásenkovitých cév [1].

Kromě kůže se MAP manifestuje zejména postiže-
ním gastrointestinálního traktu a  centrálního nervo-
vého systému. Postižení gastrointestinálního traktu 
je přítomno v 70 % případů [2]. Projevit se může ná-
hlými bolestmi břicha, hematemézou či přítomností 
krve ve stolici. Postižení může vyústit až do perforace, 
nejčastěji tenkého střeva [10]. Právě perforace střeva 
s následným rozvojem peritonitidy je častou příčinou 
smrti. Postižení CNS je přítomno u 45 % pacientů, do-
provázeno je bolestmi hlavy, mozkovou příhodou, 
epilepsií, diplopií, poruchami paměti či čití [2]. MAP 
může negativně ovlivnit i  další orgány (oko, ledviny, 
srdce či játra).

Kožní postižení obvykle předchází vzniku systémo-
vého postižení. Robustní analýza 357 publikovaných 
případů prokázala průměrnou dobu od vzniku kožních 
lézí do rozvoje systémových příznaků 2 roky, pohybují-
cí se od 0 do 28 let. Mortalita činila 57 % [7].

Vedle klasické (maligní, systémové) formy byla pro-
kázána i  existence benigní (nesystémové) formy atro-
fické papulózy (tzv. benigní atrofická papulóza, BAP). 
Při ní onemocnění postihuje pouze kůži, bez postižení 
vnitřních orgánů [9]. Pravděpodobnost benigního prů-
běhu onemocnění v době vzniku kožních lézí je dle ně-
kterých prací udávána přibližně 70 %, po 7 letech bez 
systémového postižení tato pravděpodobnost dosahu-
je 97 % [11].

Etiologie MAP není dosud zcela ozřejměna. V součas-
nosti je onemocnění považováno za formu okluzivní 
vaskulopatie. Zvažována je genetická příčina v genech 
pro složky komplementu či koagulační faktory. Někte-
rými autory je zvažována souvislost MAP s autoimunit-
ními onemocněními charakteru lupus erythematosus 
či antifosfolipidového syndromu. Laboratorní markery, 
které by byly schopné upozornit na MAP či monitoro-
vat její vývoj, dosud nebyly popsány. Provedena byla 
dosud pouze jedna studie hodnotící hladinu zánětli-
vých a trombo-okluzivních markerů u 6 případů benig-
ní atrofické papulózy [12].
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Histopatologický obraz kožních lézí se odvíjí od je-
jich stáří. V časné fázi je patrný obraz pouhé junkční 
(interface) dermatitidy a  edém koria s  přítomností 
mucinu. V plně rozvinuté fázi nález vykazuje přítom-
nost klínovité nekrózy se světle se barvícími snopci 
kolagenních vláken, doprovázenou řídkým perivas-
kulárním smíšeným zánětlivým infiltrátem na periferii 
nekrotického úseku. Při spodině nekrotického okrsku 
může být zastižen obraz trombotické vaskulopatie 
či lymfocytární vaskulitidy [6]. Povrchová epidermis 
je atrofická, kryta hyperkeratózou, případně též ne-
krotická. V  pozdní, finální fázi jsou přítomny klínovi-
té jizevnaté změny se sklerotizací postiženého koria 
a  inkontinence melaninu [2]. Histopatologický obraz 
pozdní fáze může připomínat obraz lichen sclerosus 
[6].

V  klinické diferenciální diagnóze zvažujeme ostatní 
onemocnění provázená okluzivní vaskulopatií, zejmé-
na antifosfolipidový syndrom, lupus erythematosus či 
dermatomyozitidu. Degos-like léze byly popsány u pa-
cientů se SLE a  některými autory je z  tohoto důvodu 
zvažována souvislost či možný překryv MAP se systé-
movými onemocněními pojiva [4].

Terapeuticky nejlepšího efektu dosahují antiagre-
gancia (kyselina acetylsalicylová) [7]. Experimentálně 
byl zaznamenán efekt treprostinilu (analogu prosta-
cyklinu) či v  ČR neregistrovaného dipyridamolu. Te-
rapeutický efekt vykázala monoklonální protilátka 
eculizumab. Eculizumab je namířen proti C5 složce 
komplementu, čímž blokuje její rozštěpení C5 konver-
tázou na C5a a C5b. C5a je silný anafylatoxin s protrom-
botickými a proinflamatorními vlastnostmi. C5b je sou-
částí terminálního komplexu komplementu C5b-9, jenž 
má obdobné biologické vlastnosti. Zaznamenány byly 
případy efektivní léčby kortikosteroidy, dalšími imuno-
supresivy, antimalariky či intravenózními imunoglobu-
liny [2]. V případech postižení gastrointestinálního trak-
tu se uplatňuje chirurgická léčba.

SOUHRN
Generalizované makulopapuly s bělavým středem 
– maligní atrofická papulóza. Stručný přehled

Autoři prezentují případ 66letého pacienta s  kožní-
mi projevy charakteru diseminovaných makulopapul 
s porcelánově bílým středem a s lemem ektatických ka-
pilár na periferii. Šest měsíců po vzniku kožních proje-
vů došlo k neurologickému postižení charakteru cévní 
mozkové příhody, s diplopií a levostrannou hemiparé-
zou. Kožní biopsie a magnetická rezonance mozku pro-
vedené 16 měsíců od vzniku kožních projevů odpoví-
daly diagnóze maligní atrofické papulózy. Progredující 
postižení CNS vedlo k úmrtí nemocného 18 měsíců od 
vzniku kožních projevů. Autoři uvádí současný přehled 
poznatků o tomto onemocnění.
Klíčová slova: maligní atrofická papulóza – patogno-
mické klinické projevy – histopatologie – neurologické 
postižení – diferenciální diagnóza

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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