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SOUHRN

Autoti popisuji pfipad muze, véku 34 let, s 11 let recidivujicimi kaseifikujicimi granulomy na obliceji a $iji, hodnocené
zpocitku jako lupus vulgaris. Lécba antituberkulotiky trvajici 1 rok vedla ke zhojeni projevii jizvami. Po ¢tyfech letech
doslo k recidivé se stejnym histologickym nélezem, hodnocenym jako lupus miliaris disseminatus faciei. Vy$etteni plicni,
kultivace sputa na mykobakteria, vySetfeni bioptické tkané metodou PCR na mykobakteria species, test QuantiFERON TB
Gold byla v§echna negativni, Mantoux test byl priméru 20 mm. Terapie minocyklinem v davce 200 mg/den vedla témér
k Gplnému zhojeni projevi, pro stagnaci nalezu byl v§ak po 18 mésicich 1é¢by vysazen. Tti roky po ukonceni 1é¢by, pii po-
sledni kontrole, bylo patrno nékolik novych papul na $iji, obli¢eji a pazi. Podle telefonického sdéleni dalsi 2 roky dochdzelo
ke vzniku solitarniho, spontdnné odeznivajiciho projevu jednou za Sest mésict. Posledni ¢tyfi roky je nemocny bez recidiv.
Onemocnéni tak odeznélo po 18 letech trvani.

Kli¢ovd slova: lupus vulgaris — lupus miliaris disseminatus faciei — extrafacidlni postiZeni — antituberkulotika - minocy-
klin - spontanni remise po 18 letech trvani

SUMMARY
Lupus Miliaris Disseminatus Faciei. Case report

The authors describe a case of a 34-year-old man, who developed caseous granulomas on his face and nape that kept re-
lapsing for 11 years and were diagnosed as lupus vulgaris at first. Anti-tuberculosis treatment that lasted one year led
to healing of the lesions with scars left behind. After 4 years the lesions relapsed with the same histologic picture
and were diagnosed as lupus miliaris disseminatus faciei. Pulmonary examination, TB culture test, PCR test of
tissue sample for mycobacterium species and QuantiFERON TB Gold test were all negative, Mantoux test was 20
mm in diameter. Minocycline in dose of 200 mg a day led to nearly complete healing of the lesions, however the
treatment was stopped after 18 months because of stationary clinical picture. During the last check-up, 3 years
after the end of the treatment, a few new papules on the nape, face and arm are were noted. According to phone
conversation, a solitary, spontaneously subsiding lesion kept coming back every six months for 2 years, but there
was no recurrence of lesions for the last four years. So, the disease resolved after 18 years of duration.

Key words: lupus vulgaris — lupus miliaris disseminatus faciei — extrafacial manifestation - antituberculosis drugs - mino-
cycline - spontaneous remission after 18 years
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zované vznikem granulomt s kasedzni nekrézou, které bylo

UvVOoD dfive povazovano za granulomatdzni formu rosacey. Vzhle-

dem k tomu, Ze se jedna o pomérné vzacné onemocnéni,

Lupus miliaris disseminatus faciei (acne agminata, lupoid- uvadime pripad nemocného s 18 let trvajicim pribéhem
ni rosacea) je granulomatdzni onemocnéni kiize charakteri- onemocnéni priznivé reagujiciho na lé¢bu minocyklinem.
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POPIS PRIPADU

Pacientem byl muz véku 34 let s nevyznamnou ro-
dinnou i osobni anamnézou, ktery trvale neuzival
zadné léky. Nemocny se dostavil k vySetfeni pro 11
let trvajici recidivujici projevy, zpocatku pfitomné na
hibetu nosu a levém uchu. Provedend biopsie vykaza-
la granulomatézni zanét charakteru TBC. Na odd¢leni
tuberkuldézy a respira¢nich onemocnéni tuberkuléza
nebyla prokazana. Béhem lécby antituberkulotiky po-
dévané po dobu jednoho roku doslo ke zhojeni projeva
vtazenymi bélavymi jizvami. Po dalSich ¢tytech letech
doslo k recidivé projevii na §iji a pravém rameni. Opa-
kovana biopsie prokazala nekrotizujici granulomatoz-
ni zanét nejbliz§i obrazu lupus vulgaris, bez histolo-
gického prikazu mykobakterii. VySetfeni sérologie na
lues, mo¢ i sputum na BK byla negativni. Pfi vySetfeni
byly v okoli o¢i bilateralné na dolnich vickach a zev-
nich o¢nich koutcich, s mirnym prechodem na horni
vi¢ka, na $iji vpravo patrné ¢ervenohnédé, polokulo-
vité, misty kénické papuly, které pfi vitropresi zlutavé

prosvitaly, misty byly patrné bélavé splyvajici vkleslé
depigmentace (obr. 1, 2). Histologické vysetieni pa-
puly lokalizované periorbitalné prokazuje v hornim
az stfednim koriu granulomy s rozsahlou centralni
nekrézou vaziva s fragmenty jader, misty zasahujici az
do epidermis, ktera v téchto mistech vykazuje para-
keratézu a lymfocytarni exocytézu a nejspise dochdzi
k transepitelidlni eliminaci téchto hmot (obr. 3, 4, 5).
V okrajich jsou patrné obrovské mnohojaderné bui-
ky, ¢asto Langhansova typu a histiocyty, které misty
prostupuji celé horni korium. V okoli je mirny lymfo-
cytarni infiltrat. Uzliky se tvoii v blizkosti vlasovych
folikulti. Barveni metodou Ziehla-Neelsena na BK je
negativni, houbové struktury metodou PAS neproka-
zany. Zavér: granulomatézni zanét s kaseifikujicimi
granulomy nejblizsi obrazu lupus miliaris dissemina-
tus faciei, nutné klinické vylouceni tuberkulozy. Vyset-
feni metodou PCR z odebrané tkdné, Quantiferon TB
Gold, kultivace tkané na tuberkuldzni i atypickd my-
kobakteria byla negativni, RT'G hrudniku byl v normé,
Mantoux test byl priméru 20 mm. Lokalni lé¢ba ta-
crolimem 0,1 % a stfedné silnymi lokdlnimi kortikoidy

Obr. 3. Lupus miliaris disseminatus faciei: kaseifikujici granu-
lomy (HE 40x)
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Obr. 4. Lupus miliaris disseminatus faciei: okraj kaseifikujiciho
granulomu s kaseifikujici nekrézou a lemem z histiocytt, i vi-
cejadernych (HE 400x)
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Obr. 5. Transepithelialni eliminace nekrotickych hmot
(HE 40x)

byla bez vyrazného efektu. Celkové byl nasazen mino-
cyklin v davce 100 mg/den, ktery byl po mésici lécby
navy$en na 200 mg/den. Béhem 1é¢by doslo ke zhojenti
projevt v obliceji, na §iji byly patrné pouze ojedinéle
ploché papuly, proto po 6 mésicich 1é¢by byl vysazen.
Pro recidivu projevii po 5 mésicich bez 1é¢by, byl mi-
nocyklin znovu nasazen v davce 100 mg/den navysené
po dvou mésicich na 200 mg/den. Doslo k dalsimu vy-
raznému zlepSeni projevi na $iji a zhojeni projevti na
obliceji, ale po dal$im roce 1é¢by pro stagnaci klinické-
ho nalezu byl vysazen. Dva mésice po ukonceni lé¢by
se objevila papula na levé pazi, ktera vykazala obdobny
histologicky nélez svéd¢ici pro lupus miliaris dissemi-
natus faciei s extrafacidlni lokalizaci. Na pretrvavajici
projevy byl lokalné aplikovan adapalen. Plicni kontrola
zahrnujici RTG hrudniku, vy$etfeni krevniho obrazu
a biochemie byla v normé, quantiferonovy test byl ne-
gativni, spirometrie prokdzala mirnou kombinovanou
ventila¢ni poruchu. Pti posledni kontrole, tfi roky po
prvnim vyS$etfeni, bylo patrno nékolik novych papul
pod pravym okem, nékolik shlukt cervenych papul
na $iji, které se pri lokalni 1é¢bé adapalenem udajné
zlepsovaly. Na dalsi kontroly se pacient nedostavil.
Podle telefonického sdéleni pacient od posledni kon-
troly pozoroval tvorbu jednoho solitarniho, spontanné
odeznivajictho projevu lkrat za $est mésicti po dalsi 2
roky. Posledni 4 roky je zcela zhojen bez recidiv, takze
onemocnéni celkem trvalo 18 let.

DISKUSE

Lupus miliaris disseminatus faciei (ddle LMDE, syn.
lupoidni rosacea, acne agminata) je velmi vzacné kozni
onemocnéni, které se vyznacuje symetrickym vysevem
papul ¢i papulopustul priméru 1-3 mm v oblasti ob-
liceje (Celo, okoli o¢i, tvare), vzacné muze postihnout
zatylek ¢i axily. Publikovan byl ptipad izolovaného vy-
sevu v nuchalni krajiné [9]. Choi publikoval recidivu
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LMDF na kazi dlané [3]. Toto onemocnéni bylo popr-
vé popsano Foxem v roce 1878. Dosud bylo v literatute
publikovano ptiblizné 200 pripadii. LMDF se vysky-
tuje zejména u pacientd v mlad$im ¢i sttednim véku,
u muzi a zen ve stejném poméru. Podle literatury se
jedna o ,self limited disease®, spontanné odeznivajici
v horizontu 1-2 let, hojeni vS§ak muzZe probihat formou
jizveni. Recentné je tato choroba téz oznacovana akro-
nymem FIGURE (Facial Idiopathic Granulomas with
Regressive Evolution), i kdyZ tento ndzev zatim neni
$iroce vyuzivan [2].

Histologicky obraz se odviji od stadia choroby [1, 9,
10]. V pocate¢nim stadiu nachazime v koriu perivas-
kuldrni a periadnexdlni lymfohistiocytarni infiltrat.
V plné rozvinutém stadiu dominuji epiteloidni granu-
lomy, s variabilni ptitomnosti abscest ¢i kaseifika¢ni
nekrézy. V koriu je dale ptitomen nespecificky zanét-
livy infiltrat. V pozdnim stadiu nachazime perifoliku-
larni fibrézu. Bakterioskopicka vysetfeni (PAS, Ziehl-
-Neelsen) jsou negativni [2, 8].

Etiologie tohoto onemocnéni neni jasnd. Néktefi au-
tofi tuto chorobu povazuji za variantu granulomatoz-
ni rosacey (proti této teorii svéd¢i fakt, ze LMDF neni
doprovazen telangiektaziemi a vyskytuje se u pacientt
mlads$ich vékovych skupin) ¢i za granulomatézni re-
akci na samotnou pilosebacedzni jednotku (proti této
teorii vSak svédéi pripad vyskytu LMDF v kuzi tlus-
tého typu) [3], rupturovanou epidermoidni cystu ¢i
pritomnost Demodex folliculorum. Souvislost s TBC se
zda byt prakticky vyloucena, nebot pritomnost infek¢-
niho agens kultiva¢né ¢i molekuldrné-biologickymi
metodami nebyla dosud prokdzéna. Z téchto davodt
je LMDF povazovana za svébytnou nozologickou jed-
notku.

Terapeutické zkuSenosti jsou omezené vzhledem
k vzécnosti onemocnéni a spontannimu odeznivéni.
Je vSak znamo, Ze u¢inek terapie se lisi podle stadia
onemocnéni. Peroralni 1é¢ba minocyklinem (v dav-
ce 100-200 mg denné) ¢i dapsonem je doporucovana
v ¢asnych stadiich nemoci [10]. Dal$imi moZznostmi
jsou: clofazimin, celkova kortikosteroidni terapie, met-
ronidazol, hydroxychlorochin, intralezionalni aplikace
triamcinolonu [11], perordlni isotretinoin (1 mg/kg/
den), doxycyklin, antimalarika, tranilast [6], laserote-
rapie (1450 nm diodovy laser) [4]. Sardana publikoval
uspé$nou lé¢bu LMDF cyklosporinem (50 mg 2krat
denné) [10]. Jizvy byly uspésné léceny 100 % trichlor-
octovou kyselinou a CO2 laserem [5].

V diferencialni diagnéze zvazujeme granulomatdz-
ni rosaceu, akné, sarkoidézu, hlubokou mykoézu,
netuberkulézni mykobakteridlni infekce, periordlni
dermatitidu, elastosis perforans serpiginosa ¢i ad-
nexalni tumory (napf. periorbitalni syringomy ¢i ge-
neralizované eruptivni syringomy). Brito uvadi v di-
ferencidlni diagnéze nozologickou jednotku FACE
(Facial Afro-Caribbean Childhood Eruption), jinak
téz zvanou CGPD (Childhood Granulomatous Peri-
orificial Dermatitis) [1].
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