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Suhrn

Popisujeme pripad mladej pacientky, u ktorej doslo k vzniku ulcerécii na pravej nohe v teréne
15 rokov trvajucej loziskovej sklerodermie (LS, morfey). Podla CT vysetrenia a RTG bol nalez
zhodnoteny ako osteomyelitida a pacientka bola lie¢ena kombinaciou antibiotik. Opakované
histologické vysetrenia zo spodiny vredu preukazali granula¢né tkanivo, chronické zépalové
zmeny a pseudoepiteliomatéznu hyperplaziu. Stav ale progredoval a bolo nutné pristupit
k amputécii pod kolenom. S odstupom troch mesiacov bola diagnostikovana metastaza spino-
celulareho karcindmu v lymfatickej uzline v triesle. Aj napriek kombinovanému pristupu (chi-
rurgickej liecbe, radioterapii a systémovej chemoterapii) sa tvorili dalSie metastazy a pacientka
po niekolkych mesiacoch ochoreniu podlahla. Pripad bol uzatvoreny ako spinocelularny kar-
cindm maskovany osteomyelitidou. Spinocelularny karcindm v teréne loziskovej sklerodermie
je velmi vzacny a obvykle vzniké prave na dolnych koncatinach u pacientov s dlhotrvajucou,
pansklerotickou ¢i generalizovanou morfeou.
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Summary

We present a case of a young 26-year-old woman, who has been suffering from localised scle-
roderma (morphea) for 15 years. Recently, a lesion on the dorsum of her right foot ulcerated.
Based on a CT scan and X-ray a diagnosis of ulcerative osteomyellitis was established. The
patient was treated with a combination of antibiotics. Subsequent histological examinations
showed granulomatous tissue and chronic inflammatory changes on top of pseudoepitelioma-
tous hyperplasia. The patient’s status was deteriorating, which resulted in a limb amputation
under the knee. Three months later, there was a metastasis of squamous cell carcinoma found
in the patient’s inguinal lymph node. In spite of combined therapy (surgery, radioterapy and
systemic chemotherapy), new metastases occurred and the patient succumbed to the disease
several months afterwards. The case was concluded as a squamous cell carcinoma camouf-
laged by osteomyelitis. Malignant turn of localised sclerodema is very rare. It usually occurs
on the lower extremities of patients with a long course of the disease and is associated with
pansclerotic or generalised variants of morphea.
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Popis pripadu
V juli 2011 bola odoslané pacientka vo
veku 26 rokov na |. dermatovenerolo-
gicku kliniku pre mesiac trvajuce ulcera-
cie v lozisku cirkumskriptnej skleroder-
mie (morfey). Udavala, ze morfeu mala
od 11 rokov, v minulosti uzZivala predni-
son, vitamin E, absolvovala elektroliecbu.
Dalej bola sledovana na gynekolégii pre
HPV infekciu ¢ipku maternice. Inak bola
anamnéza bez pozoruhodnosti.
Ulceracie boli lokalizované dorsola-
terdlne na narte pravej nohy, velkosti
4x3cma2x1cm,nepravidelného tvaru,
spodina bola povlecena, hrbolatd, okraje
navalité so zédpalovou reakciou v okoli
(obr. 1). Na nohe dalej pretrvavali znamky
loZiskovej sklerodermie, koza bola tuhg,
leskla, nafialoveld, nebolo mozné vytvo-
rit riasu. Vzhladom k atypickému lokal-
nemu nalezu u pacientky mladého veku
bola doporucena hospitalizacia. Vstupné
laboratérne odbery boli s elevéciou
CRP 35,1 mg/l, ostatné biochemické vy-
Setrenia boli v medziach normy, v krv-
nom obraze sme zachytili trombocytézu
(553 x 10%/1), dalej bola vyssia aj sedimen-
tacia 91/99 mm, koagula¢né parametre
boli bez patolégie. Pre elevéciu CRP a pri-
tomnost loziskovej sklerodermie bola lie-
¢end prokain penicilinom G, neskor ce-
furoximom parenteralne. Sicasne bola
aplikovand miestna liecba vredov. Aj na-
priek komplexnému pristupu dochadzalo
k dalSiemu rozpadu, vzniku hlbokych, za-
pachajucu tekutinu secernujucich pisteli,
opuchu nohy a vyraznej bolestivosti ob-
medzujucej chddzu. V mikrobiologickych
odberoch bola vykultivovana rada pa-
togénov (Staphylococcus koagulaza ne-
gativny, Enterobacter species, Klebsiella
pneumoniae, Pseudomonas aeruginosa),
mykoldgia, odbery na aktinomycéty
a mykobaktérie boli negativne. Pri his-
tologickom vysetreni tkaniva z ulceracie
bol zachyteny Usek nespecifickej ulcera-
cie s miernou proliferaciou granula¢ného
tkaniva a edémom a pseudoepitelioma-
téznou hyperplaziou (obr. 2), farbenie na
Ziehl-Neelsen bolo negativne. Pacientka
dalej absolvovala angiologické vysetre-
nia, ktoré zachytili vazoneurotické zmeny,
CT angio odhalilo vyrazné zizenie a. fibu-
laris, pri druhom ¢itani boli navyse zis-
tené zmeny, ktoré viedli k podozreniu
na osteomyelitidu os cuboideum i oko-

litych kibov cuboideometatarzalnych,
ktord bola neskér potvrdena i rentgeno-
logickym vySetrenim (obr. 3, 4). Pacientka
bola transferovana na ortopedickd kli-
niku, kde sa pokracovalo v kombinovanej
antibiotickej terapii cefuroxim + cotrimo-
xazol + ciprofloxacin, neskér ambulantne
dlhodobo v monoterapii klindamicin, ¢i
ciprofloxacin, vymeny krytia rany v lo-
kalnej i v celkovej anestézii, a aplikaciu
VAC systému. Pre progredujuci rozpad

tkaniva boli doplnené dalsie histolo-
gické vysetrenia k vyliceniu nadorového
procesu s nasledujicim zdverom - frag-
menty novotvoreného riedkeho vazivo-
vého tkaniva s loziskami zmieSanej za-
palovej celulizécie, s pocetnymi fokusmi
reaktivnej osteoplazie, capmi diferenco-
vaného dlazdicobunkového epitelu s ke-
ratinizaciou, miestami viditelnou gra-
nuldrnou vrstvou, bez cytonukledrnych
atypii a bez mitotickej aktivity. Floridné
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Obr. 1. Vstupny klinicky obraz - ulkusy na dorze pravej nohy.
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Obr. 2. Spodina ulkusu. Histologicky nalez, farbenie HE.
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Obr. 3. Viditelna osteolyza pri CT angiologickom vysetreni pra-

vej nohy.

chronické zapalové zmeny, pseudoepi-
teliomatdzna hyperplazia dlazdicového
epitelu. Odlisenie velmi dobre diferenco-
vaného dlazdicobunkového karcinému
v teréne osteomyelitidy moze byt tazké,
az nemozné, bolo preto odporucané dal-
Sie sledovanie. Po vycerpani moznosti te-
rapie a pre progresiu lokadlneho néalezu
bolo v januéri 2012 prikro¢ené k am-
putdcii predkolenia. Histologické vy-
Setrenie uz nebolo prevedené. S odstu-
pom troch mesiacov vznikla rezistencia
na pravom stehne, v UZ obraze bolo za-
chytené hypoechogénne lozZisko s vy-
raznou patologickou vaskularizaciou.
V histologickom vysetreni boli ndjdené
v stene Utvaru pruhy dlazdicobunko-
vého epitelu s pseudoepiteliomatdznou
hyperplaziou, s defektnou maturaciou,
spinajuce kritéria high-grade dyspla-
zie, v centre potom infiltracia lymfatic-
kej uzliny stredne diferencovanym dlaz-
dicobunkovym karcin6mom (obr. 5).
Pacientka bola predana do starostlivosti
onkologického ustavu, kde boli zistené
pocetné metastazy v poplitedlnej, ingui-
nalnej a iliackej oblasti vpravo s nasled-
nou disekciou. Absolvovala sedem frak-
cii paliativnej radioterapie (RT) na oblast
podkolenia vpravo, pravé stehno me-
didlne a femoroinguindlnu oblast vpravo,
velkoobjemovu RT na oblast poplitedlnej

Obr. 4. Osteolyza os cuboideum a okolitych cuboideometatar-

zélnych kibov na RTG pravej nohy.

-

J

Obr. 5. Infiltracia inguinalnej lymfatickej uzliny spinoceluldrnym karcinémom. Histolo-

gicky nalez, farbenie HE.

jamky, medidlnej strany stehna, ilioingui-
nélnej oblasti, konkomitantnu RTG boost
na kozné MTS loziska v konkomitancii so
Styrmi sériami chemoterapie - cDDP (cis-
diamindichlorplatina) rezim, s efektom
progresie ochorenia — metastazy v plu-
cach a skelete. Nasledne bola zavedend
2. séria paliativnej chemoterapie v rezime
paclitaxel 3-krat tyzdenne a paliativna ra-

dioterapia na oblast stavcov Th12-L3.
Pacientkin stav bol v priebehu lie¢by
komplikovany zmie$anym algickym syn-
dromom triesla a pravej dolnej konca-
tiny, raddiodermatitidou, nauzeou, se-
kundérnou obstipaciou, hypochromnou
mikrocytdrnou anémiou a mykotickou
ezofagitidou s nutnostou hospitalizacie.
Od novembra 2012 bola pre klinicku
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progresiu onkologického ochorenia indi-
kovana symptomaticka terapia.V decem-
bri 2012 pacientka ochoreniu podlahla.

Diskusia

U pacientky bolo diagnostikované onko-
logické ochorenie ako metastaza dlazdi-
cobunkového karcindmu v pravej ingui-
nalnej uzline. Pre jej lokalizaciu - pravé
trieslo, sa zvazoval i pévodny tumor v gy-
nekologickej oblasti, kde vsak nado-
rovy proces nebol preukazany. Vzhladom
k anamnéze, klinickému obrazu, i histolo-
gickému popisu a neskorsej pritomnosti
metastdz, okrem inguindlnych i v popli-
tedlnych uzlindch, sa priklaname k zaveru,
ze primdrny nadorovy proces bol lokali-
zovany do oblasti pravej dolnej koncatiny
pod obrazom nehojacich sa koznych de-
fektov. Histologické vysetrenie zo spodiny
ulcerdcii odhalilo v koZi pseudoepitelio-
matoznu hyperplaziu, ¢i neSpecifické za-
palové zmeny a granula¢né tkanivo. Mik-
roskopicky obraz mohol byt modifikovany
prebiehajucou osteomyelitidou, event.
kostné zmeny mohli byt vyvolané inva-
ziou karcinému, pripadne sa mohlo jednat
o dobre diferencovany spinocelularny kar-
cinébmsneskorsoutransformécioudoagre-
sivneho dlazdicobunkového karcinému,
¢i neboli odobrané dostatoc¢ne reprezen-
tativne vzorky tkaniva, kde by bol spino-
celuldrny karciném diagnostikovatelny.
To, ze amputdcia pravej koncatiny pred-
chédzala diagnostike karcinému, znemoz-
nilo daldi odber reprezentativnych vzo-
riek. Vyskyt spinoceluldrneho karcindmu
je popisovany u chronickych zapalovych
dermato6z ako ulkusy, rddiodermatitida,
popaleniny, lupus vulgaris i erythemato-
sus, v mieste HPV infekcie [1,2], rovnako
i u lokalizovanej a systémovej skleroder-
mie. Freyom et al bol prvy krat popisany
v roku 1952 na nohach u 43-ro¢nej pa-
cientky s generalizovanou morfeou tr-
vajulcou 22 rokov [3]. Patomechanizmus
vzniku nie je objasneny, predpoklada sa
podobny vyvoj ako u popalenin — od mar-
jolinského typu ulceracii cez pseudoepi-
teliomatéznu hyperpléziu k spinoceluldr-
nemu karcindmu [4,5]. Tu mOze zohravat
rolu slabé cievne i lymfatické zasobovanie,
ktoré vedie znizenému imunologickému
dohladu a zlej vyzive spadovej oblasti [6].
Pri vzniku sa zvazuje aj podiel imuno-
supresivnej medikacie [2], ¢i terapia UV

svetlom [7], avsak dlazdicobunkovy kar-
cindm bol popisany aj u pacientov, ktori
takuto lie¢bu nemali [7]. Dal3im rizikom
je dlhoro¢ny priebeh ochorenia [1], ge-
neralizovana ¢i pansklerotickd varianta
LS (u pansklerotickych variant sa inciden-
cia pohybuje az u 6,7 %) [1,8,9], a tak ako
ulceracie v teréne sklerodermie aj vznik
dlazdicobunkového karcindmu je naj-
CastejSie popisovany na nohach a dol-
nych koncatinach [1,10], aj ked' sa nevy-
hyba ani inym lokalitdm ako brucho, ¢i
oblast tvére, alebo pier. Klinicky byva po-
pisovany chronicky prebiehajuci ulceru-
juci proces, menej Casto vegetujuce tu-
morézne hmoty, vynimkou nie je vyskyt
viacerych fokusov karcinému u jedného
pacienta. Histologické zmeny mozu preu-
kazovat agresivne varianty s jadernymi
atypiami a pocetnymi mitézami, i stredne
diferencovany typ nadoru, ktory by mohol
mylne napovedat o miernejSom priebehu
ochorenia [5]. Terapeuticky sa uplatiuju
hlavne chirurgické metédy - ¢i uz jedno-
duchd excizia, alebo pri rozsiahlych tu-
moroch Siroka excizia s nutnostou plas-
tickej rekonstrukcie, v pripade lokalizacie
na dolnych koncatinadch nebyva zriedkava
amputacia [7]. Pokial je nador pokrocily,
nastupuje onkologicka terapia s obmed-
zenim radioterapie ako potencidlneho fak-
toru pre vznik sklerodermie. Nie zriedka
byva priebeh ochorenia fatdlny pre me-
tastaticky rozsev karcindmu [5]. Na no-
héch a v miestach chronického drézdenia
sa déle vyskytuje i varianta verukézneho
karcinomu epitelioma cuniculatum, ktory
vytvéra exofyticky rastuce Utvary, ¢i,zaja-
¢iu noru” pripominajtice defekty, a velmi
Casto invaduje do kosti nohy. Pri histolo-
gickom vysetreni je popisovany exofyticky
i endofyticky rast, papilomatdza, hyper-
keratéza [11,12]. Tumor modzZe zasahovat
hlboko do dermis, ¢i subkutannej vrstvy,
vytvarajuc hlboké sinusy vyplnené kerati-
nom. Bunkova atypia, zvysend mitoticka
aktivita, ¢i iné znamky malignity velmi
casto chybaju, v okolitej strome byva za-
palovy infiltrdt pozostavajuci z lymfocytov,
histiocytov, eosinofilov a plazmatickych
buniek. Jednym z moznych etiologickych
faktorov je HPV infekcia [12]. Povrchovo
odobratd vzorka pre histologické vyse-
trenie nie je zvycajne pre stanovenie tejto
diagnézy dostato¢na a moze viest k myl-
nému zaveru ako napriklad vulgarna ve-

ruka, ¢i pseudoepiteliomatézna hyper-
pldzia. Tumor je lokdlne destruktivny, ale
metastaticky potencial je povazovany za
nizky.

Zaver

Vyskyt spinoceluldrneho karcinému
v loZisku lokalizovanej sklerodermie je
velmi zriedkavy, riziko pre jeho vznik
stipa s dizkou trvania sklerotizacie.
Aj ked'sa tvrdi, Ze loZiskova sklerodermia
neohrozuje pacientov na zZivote, tato jej
komplikacia moze mat pre pacienta fa-
télne nasledky. Preto je nutné pacien-
tov s tymto ochorenim dlhodobo sledo-
vat, pri vzniku vredu na tuto komplikaciu
véas mysliet i u mladych pacientov a ne-
vadhat s opakovanymi a dostato¢ne re-
prezentativnymi odbermi tkaniva zo
spodiny i okraja lézie k histologickému
vysetreniu.
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