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SOUHRN

Autori popisuji dva pripady pityriasis lichenoides et varioliformis acuta. Pfipad 70letého muze uspé$né lé¢eného stiednimi
davkami prednisolonu a UVA fototerapii a pripad 8letého chlapce s recidivujicimi akutnimi vysevy po dobu ¢tyt let, ktery
byl 1é¢en tizkopasmovou fototerapii UVB 311 nm, antibiotiky a zevnimi kortikosteroidy. Autoti poskytuji prehled soucas-
nych poznatkil o tomto onemocnéni.
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SUMMARY
Pityriasis Lichenoides et Varioliformis Acuta. Two Case Reports and Literature Review

The authors present two cases of pityriasis lichenoides et varioliformis acuta. The first case of a 70-year-old man successfully
treated with medium dose of prednisolon and UVA phototherapy. In the second case, an 8-year-old boy, acute eruptions
were relapsing for four years. He was treated with narrow-band UVB phototherapy, antibiotics and topical corticosteroids.

The authors overview current knowledge on this disease.

Key words: pityriasis varioliformis — histological findings — UVA and UVB 311 nm phototherapy

UvVoD

Pityriasis lichenoides et varioliformis acuta (PLEVA)
patti do skupiny papuloskvamoéznich onemocnéni. Ful-
minantnim podtypem PLEVA je febrilni ulceronekrotic-
ka forma (FUMHD - febrile ulceronecrotic Mucha-Ha-
bermann disease). Pityriasis lichenoides chronica (PLC)
predstavuje druhy konec spektra onemocnéni. Pityriasis
lichenoides et varioliformis acuta ma fadu synonym -
PLEVA, akutni gutatni parapsoridza, parapsoriasis acuta,
pityriasis lichenoides acuta, morbus Mucha-Habermann.
Onemocnéni oddélil v roce 1916 rakousky dermatolog
Viktor Mucha od Neisserem a Jadassonem (1894) popsa-
né skupiny nemoci, ktera zahrnovala akutni i chronickou
formu. Jako pityriasis lichenoides et varioliformis acuta ji
v roce 1925 pojmenoval némecky dermatolog Rudolf Ha-
bermann [1, 2, 6, 7, 15]. Maximum vyskytu onemocnéni
v détstvi je kolem 7.-8. roku, v dospélosti kolem 40. roku,
20 % piipadi se vyskytuje v détském véku. Castéji posti-
huje muze nez zeny, nejsou rasové ani geografické rozdily
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vyskytu. O incidenci a prevalenci choroby neexistuji pres-
na data [1, 2, 6]. Onemocnéni ma charakteristicky klinic-
ky obraz, jeho znalost je dilezita z hlediska diferencialni
diagndzy.

POPIS PRIPADU

Pripad 1

Pacient, 70lety muz s bezvyznamnou rodinnou i osob-
ni dermatologickou anamnézou mimo epizody mikro-
bidlniho ekzému bérct pred 10 lety, 1éceny pro diabetes
mellitus II. typu a esencidlni hypertenzi metforminem,
perindoprilem a rilmenidinem. Pacient se dostavil na vy-
$etfeni pro svédici generalizované projevy - hladké ma-
kuly a papuly ¢ervené az lividni barvy na trupu i konce-
tinach, exkoriace, hemoragické krusty. Pro anamnesticky
udaj cisténi kurniku tyden pred vysevem byla stanovena
pracovni diagnoéza acarodermatitidy, pacient byl 1écen
sirnou masti, celkové uzival antihistaminika. Pfi kontrole
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Obr. 1. Klinicky obraz pacienta s PLEVA

po nékolika dnech byly zjistény nové mnohocetné cerve-

né makuly i drobné vezikuly a hemoragické krusty, do-

$lo k vyrazné progresi stavu s varioliformnim vzhledem
kozniho postizeni (obr. 1). Byla ordinovana zinkova pasta

s kloroxinem a betametazon v cutilanu, pacient byl pfijat

k hospitalizaci na kozni lizkové oddéleni s podezienim

na PLEVA. V biopsii ze dvou floridnich projevti byly po-

psany tyto nalezy:

« V prvni biopsii v centru loziskovité chybi epidermis,
v jinych mistech je diskrétni hyperkeratéza s parake-
ratézou pod normalnim stratum corneum, dosti vy-
raznd akumulace polynukleart a lymfocytt na Grovni
stratum granulosum, v rozsahu celého koria stfedné
husté infiltraty lymfocytd s vyraznou exocytézou do
epidermis. Zastizen i kratky usek nekrotické epidermis,
ojedinéle i individudlné nekroticky keratinocyt. Zdvér:
nalez neni nozologicky vyhranény, nese urcité rysy,
které mohou znamenat velmi ¢asnou morfogenetickou
fazi PLEVA (obr. 2).

« V druhé biopsii je subkornealné pomérné velky pocet
polynukleard, loziskovité pod nimi jsou misty nekro-
tické keratinocyty, v koriu se perivaskularné nachazeji
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Obr. 2. V obsahu vezikuly maly infiltrat lymfocyti a polynuklea-
ri1, na jeji spodiné nékolik jednotlivych nekrotickych keratino-
cytll a exocytoza lymfocyti
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Obr. 3. Fokalni povrchni nekréza epidermis (Cervenéjsi usek),
hydropicka degenerace stratum basale

pomérné husté infiltraty lymfocytl s imigraci do epi-

dermis. Zdvér: muze jit o nerozvinutou, velmi ¢asnou

morfu PLEVA (obr. 3).

Tyto histologické nalezy byly v korelaci s klinickym
obrazem a potvrdily pracovni diagnoézu. Pacient byl
v celkové dobré kondici, afebrilni, klinicky nilez mimo
kozniho postiZeni byl fyziologicky, lymfatické uzliny ne-
byly zvétseny. Vysledky rutinnich laboratornich vysetteni
byly v normé¢, vysetfeni protilatek proti EB viru proka-
zalo jen zvysené IgG protilatky, IgM negativni, protilat-
ky proti cytomegaloviru byly negativni. Byla ordinovéna
lécba prednisolonem v inicidlni davce 40 mg/den, lokalné
zinkova pasta s betametazonem, celkova UVA fototera-
pie v inicialni davce 3,5 J/cm?* v postupné zvySovanych
davkach do 6,0 J/cm? 3krat tydné. Béhem nékolika tyd-
nu doslo k podstatnému zlep$eni stavu. Prednisolon byl
po Sesti tydnech 1é¢by vysazen, bylo pokracovano v UVA
fototerapii 2krat tydné a lokdlnim o$etfovanim betame-
tazonem v cutilanu. Pfi kontrole po dvou mésicich nemél
pacient zadné nové projevy, pokracoval v udrzovaci foto-
terapii UVA 6,0 J/cm? 1krat tydné, po dalsich dvou mé-
sicich ji pro zhojeni ukoncil. Celkova kumulativni ddvka
UVA byla 184,25 J/cm?. Pro nélez pruhovitého stinu ve
stfednim plicnim poli vlevo na rentgenovém snimku plic
byl pacient dale vysetfen bronchoskopicky s negativnim
nélezem, na pocita¢ové tomografii plic byla popsana me-
diastinalni a hilova lymfadenopatie. V kontrolnich labo-
ratornich odbérech nebyly nalezeny mimo lehké elevace
beta 2 mikroglobulinu - 2,96 mg/] (referen¢ni hodnota
1-2,4 mg/l) - Zadné patologické hodnoty. Sonografické
vySetfeni bficha, retroperitonea, axildrnich a inguinal-
nich lymfatickych uzlin bylo bez patologického nélezu.
Vysledek vysetreni klonality T i B lymfocyta (TCR-beta,
TCR-gama, IgH, Igl, IgK) pomoci PCR byl negativni.

Pripad 2

Pacient, 8lety chlapec s negativni rodinnou anamné-
zou, po opakovanych laryngitidach a anginach, se dosta-
vil k vy$etfeni pro jeden mésic trvajici svédivé projevy na
trupu a koncetinach — makuly a papuly se Supinami, né-
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Obr. 4. Hyperkeratoza s parakeratézou a fragmenty jader lym-
focytt, akantoza, infiltrdt lymfocytt s exocytézou do akantotic-
ké epidermis

které kryté hemoragickymi krustami, rizné velikosti do
maxima 5 mm v priméru. Détsky lékar povazoval one-
mocnéni za varicellu. Spadovy dermatolog pro nejasny
klinicky nalez s podezifenim na PLEVA provedl biopsii
z floridni mortfy. V histopatologickém vysetteni byla po-
psana hyperkeratdza, parakeratoza, pravidelna akantéza
a papilomatdza, drobnd souvisla nekréza epidermis, ne-
krotické keratinocyty ve stratum Malpighi, mirnd difuzni
spongio6za, v hornim koriu perivaskularné infiltraty lym-
focyt s malou piimési extravazalnich erytrocytd s in-
tenzivni imigraci do epidermis. Histopatologicky zavér:
PLEVA (obr. 4).

Pacient byl dale vysetfen pri hospitalizaci na pedia-
trickém oddéleni, zakladni biochemické vysetfeni bylo
v normé¢, v krevnim obraze byla zjisténa leukopenie
(3,7 x10°/1, norma 5-12 x 10%/1), v diferencialnim rozpoc-
tu leukocytt byly popsany dva atypické lymfocyty. Otori-
nolaryngologické vysetteni bylo v porddku, sonografické
vyS$etfeni bricha a lymfatickych uzlin bylo bez patologic-
kého nalezu, ve stérech z hrdla byl prokazan Haemophilus
influensae a Staphylococcus aureus. Byla zahajena fotote-
rapie UVB 311nm 3krat tydné - pocateéni davka 0,2 ]
s postupnym zvy$ovanim do maxima 1,0 J/cm® Béhem
nékolika tydnt doslo k postupnému zlepseni, frekvence
zafeni byla snizena na lkrat tydné a po dvou mésicich
ukoncena - celkova kumulativni davka byla 15,2 J/cm™
Za dva mésice po ukonceni fototerapie se vyskytly nové
projevy, byla nasazena lé¢ba masti s mometazonem a pa-
cient byl odeslan k hospitalizaci na Détské kozni oddé-
leni Pediatrické kliniky FN Brno, kde prodélal 1é¢bu in-
tramuskuldrnimi injekcemi prokain benzylpenicilinu 14
dnt a nasledné benzathin benzylpenicilinem, vitaminy
a zevni symptomatickou terapii (tanin a klioquinon v zin-
kové pasté, ichthamol). V priibéhu nékolika tydnt doslo
k postupnému zhojeni. V laboratornich vysetfenich byly
mirné zvysené jaterni testy (ALT, AST, bilirubin pfimy
i konjugovany). Vysledky HBsAg, anti HCV, HAV, VCA,
EBYV, protilatky proti chlamydiim, toxoplazmé¢, antistrep-
tolysin O, imunoglobuliny - IgG, IgA, IgM, antinuklear-
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ni protilatky, cirkulujici imunokomplexy, C3 a C4 slozka
komplementu byly fyziologické, respektive negativni.
Dalsi ataky onemocnéni se objevily za dal$i ¢tyti mésice
a za dva roky vzdy v névaznosti na infekce hornich cest
dychacich, které byly 1é¢eny antibiotiky. K vyléceni vedly
nékolikamési¢ni kary fototerapie UVB 311 nm. Do ny-
néj$i doby (dvanact rokti od prvniho vysevu) je dermato-
logicky i celkové zdrav.

DISKUSE

PLEVA je onemocnéni neznamé etiologie, které posti-
huje nejcastéji mladé dospélé. Existuji tii teorie vzniku:
a) zanétliva reakce spusténa infek¢nim agens (adenovi-
ry, Ebstein-Barrové virus, cytomegaloviry, parvoviry,
stafylokoky, beta-hemolytické streptokoky skupiny A,
HIV, hepatitida B, toxoplasma gondii);

b) relativné benigni forma T-bunééné lymfoproliferativ-
ni choroby;

¢) imunokomplexy zprosttedkovana hypersenzitivni re-
akce [6].

V literatufe jsou popsany také pripady provokované
léky - jodové radiokontrastni latky, astemizol, tegafur,
ojedinély pripad po vakcinaci [2, 6].

Klinické projevy PLEVA jsou charakterizovany vysevy
2-3 mm velkych ¢ervenych makul, které se rychle méni
v papuly. Na povrchu téchto morf byvaji jemné Supiny, ty-
picky centralné ulpivajici (ty byly pritomny u naseho dru-
hého ptipadu, u prvniho nikoliv). Papuly posléze mohou
vykazovat centralni vezikulaci a hemoragické nekrdzy,
ulceruji, hoji se malymi jizvami nebo bez nich s hypo- ¢i
hyperpigmentacemi. Nové 1éze jsou ¢asto asymptomatic-
ké, pripadné mohou byt doprovazeny svédénim ¢i pale-
nim. Postizen je predevs$im trup a flexorové ¢asti stehen
a pazi, mtize dojit ke generalizaci ¢i postizeni sliznic. Pfi
slizni¢nim postizeni v téhotenstvi hrozi riziko pred¢asné-
ho porodu [3]. Dlang, plosky a hlava postizeny nebyvaji.
Typicky je synchronni vyskyt polymorfnich 1ézi ve véech
stadiich vyvoje [1, 2, 6, 9]. Podtypem PLEVA je FUMHD
— febrile ulceronecrotic Mucha-Habermann disease -
vyskytuje se samostatné nebo se vyviji z PLC/PLEVA.
Postizeni jsou v 75 % muzi, nejcastéji ve 2. a 3. dekade.
Onemocnéni bylo popsano v roce 1966 Degosem, Duppe-
ratem a Danielem [4]. Vyznacuje se vysokou horeckou,
velkymi nekrotickymi lézemi, opakujicimi se vysevy po
dobu mnoha mésicti. Byva provazeno celkovou slabos-
ti, myalgiemi, nevolnosti, lymfadenopatii, neuropsy-
chiatrickymi symptomy, bolestmi bficha, pneumonii,
revmatologickymi priznaky, ulceracemi na spojivkach,
postizenim oralnich i genitalnich sliznic. Laboratorné se
nachdazeji zvy$ené znamky zanétu, zvyseni transaminaz,
anémie, hypoproteinémie. Fulminantni ptipady mohou
kon¢it fatalné [1, 2, 6, 8, 11, 13, 14, 22]. Pityriasis liche-
noides chronica (PLC) se vyznacuje malymi papulami
do velikosti 10 mm ¢ervenohnédé barvy, které jsou kryty
pevné Ipéjici slidovitou $upinou. Ta se po oplosténi papul
za nékolik tydnu odlou¢i a zanechd pigmentovanou ma-
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kulu, ktera postupné vybledne, nékdy je naopak pfitomna
pozanétliva hypopigmentace. Jizveni neni obvyklé, mo-
hou se vyskytnout i izolované akralni projevy. PLEVA
a PLC nebyvaji doprovazeny celkovymi priznaky, kozni
symptomy byvaji obvykle jedinym projevem, ale mize je
predchazet horecka, cefalgie, artralgie a nevolnost. Obé
formy se mohou vyskytovat u jednoho pacienta soucasné,
existuji také prechodné formy (klinické i histologické).
Diagndza se stanovuje na zakladé klinického obrazu, his-
tologického nalezu a klinicko-histopatologické korelace.

V histologickém obraze PLEVA se nachdzi v epidermis
fokalni, castéji vSak souvisly usek parakeratézy, nékdy
pod prouzkem normalni rohové vrstvy. V parakeratdze
jsou skupiny jader lymfocyti pfipominajici Munroovy
mikroabscesy u psoridzy. Dulezitym znakem je nekroza
individualnich keratinocytt ve vSech vrstvach epidermis,
u chronické formy spiSe necetnd, u akutni ¢etnéjsi. V né-
kterych ptipadech jde az o souvislejsi nekrézu epidermis,
ze které pochazi az intraepidermdlni vezikuly a eroze
a novou primési jsou pak i polynukleary a jaderny prach
z nich. Casto byva ptitomna i nep#ili§ vyrazna spongiéza
a hydropicka degenerace stratum basale.

V retikularnim koriu je klinovité usporadany perivas-
kularni infiltrat lymfocytt dosti velké hustoty s napad-
nou exocytézou do epidermis. Mensi ptimés tvori his-
tiocyty, extravazalni erytrocyty a u silné akutnich forem
i polynukleary. Charakteristickd je pfitomnost erytrocytt
v epidermis.

Cévy mohou vykazovat dilataci, lymfocytarni infiltra-
ci stény, endoteliadlni proliferaci a okluzi [1, 2, 6, 9, 23].
Imunofenotypizace prokazuje ptrevahu CD8 + T lymfo-
cytd - tyto bunky jsou odpovédné za poskozeni epider-
mis a nekrozu [2, 6]. Nédlez T bunééné klonality predikuje
moznost pfechodu v T buné¢ny lymfom, coz je ale velmi
vyjime¢né [5, 12, 21].

V pripadé PLC jsou histopatologické znaky podobné,
ale méné vyjadrené, chybi zde infiltrace cév zanétlivymi
bunkami, prevladaji CD4 + T lymfocyty. U FUMHD se
nachazi rozsahla nekréza epidermis, prevladaji CD 8+
cytotoxické lymfocyty.

Diferencialni diagndza zahrnuje varicellu, vulnera in-
secti, erythema multiforme, dermatitis herpetiformis,
nekrotické kozni infekce, vaskulitidy, pityriasis rosea,
lymfomatoidni papulézu (v histologickém nalezu velké
CD30 + lymfocyty), sekundarni syfilis, psoriasis guttata
[1,2,6,17].

Terapeutické moznosti jsou - expozice sluneénimu
zafeni, lokalni kortikosteroidy, lokdlni imunomodula-
rory, perordlni antibiotika (erythromycin, tetracyklin),
fototerapie UVB 311 nm nebo PUVA, systémové korti-
kosteroidy, metotrexat, dapson, cyklosporin. U FUMHD
je nutna komplexni péce na intenzivnim oddéleni, anti
TNF alfa, intravenézni imunoglobuliny, extrakorporalni
fotoferéza [1, 6, 8, 10, 13, 16, 18, 19, 20, 22].

Prubéh byva riizny, pti akutnim nastupu trvani v fadu
tydntt az mésicti, recidivy se mohou objevit i za nékolik
let nebo muze pretrvavat chronicita. V jinych pfipadech
jsou vSechny léze od pocatku chronického charakteru
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a vysevy se opakuji ¢as od ¢asu po léta, vzacné i s akut-
nimi atakami. Literarné se uvadi vztah mezi priubéhem
u generalizovaného postizeni (11 mésict) a u perifer-
ni, na koncetindch se vyskytujici formy (33 mésict) [1].
U déti je prabéh delsi, rozsah vétsi a odpovéd na terapii
horsi. Postizeni byva omezeno jen na kuzi, zfidka byvaji
pti vysevech nebo pred nimi chtipkové priznaky, artral-
gie a/nebo lymfadenopatie [1, 6].

ZAVER

Pityriasis lichenoides et varioliformis acuta je relativné
vzacné onemocnéni vyskytujici se zejména u déti a do-
spélych stfedniho véku. Castéji jsou postizeni muzi, one-
mocnéni obvykle nedoprovazeji celkové priznaky. Sta-
noveni diagnézy spociva v klinickém zhodnoceni a his-
tologickém nalezu. Etiopatogeneze neni presné znama,
a proto jsou $iroké i moznosti 1é¢by zahrnujici mimo jiné
fototerapii, lokalni kortikosteroidy, imunomodulatory
a antibiotika. Prubéh byva dosti variabilni a rekurence se
mohou objevovat i nékolik let. Vedle akutni formy stoji
forma chronicka pityriasis lichenoides chronica, kterd se
lisi klinicky a histologicky, nikoliv ¢asovym pribéhem.
Forma FUMHD mtze kondit i fatdlné.
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