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SOUHRN 

Autoři popisují případ 33letého muže s mnohočetnými projevy histologicky prokázané folikulární mucinózy. Léčba lo-
kálními kortikoidy vedla pouze k mírnému zlepšení projevů. Celkové vyšetření neprokázalo ani po 14 měsících sledování 
známky lymfoproliferace. Práce poskytuje přehled současných poznatků o tomto onemocnění.
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SUMMARY 
Follicular Mucinosis. Case report

The authors present a case of a 33-year old man with multiple lesions of histologically confirmed follicular mucinosis. 
Treatment with topical corticosteroids led only to mild reduction of the lesions. Overall physical examination did not 
prove any signs of lymphoproliferation even after 14 months of follow-up. The paper provides an overwiev of current 
knowledge of this disease. 
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mucin je složený z glykosaminoglykanů kyselých a ne-
utrálních. Nachází se ve vlasových folikulech, potních 
žlázách a ve žlázových tumorech [16]. Příčina abnor-
mální produkce mucinu dermálními fibroblasty není 
známá. Důležitou roli ve stimulaci fibroblastů, které 
vedou k syntéze glykosaminoglykanů hrají různé látky 
(např. imunoglobuliny, cytokiny – tumor nekrotizující 
faktor, interleukin-1 aj.). Depozita mucinu se dají his-
tologicky prokázat speciálním barvením, např. alciáno-
vou modří (kyselé glykosaminoglykany), toluidinovou 
modří, koloidním železem nebo metodou PAS (ne-
utrální glykosaminoglykany) [3, 13, 16, 18]. Mucinózy 
rozdělujeme na kožní mucinózy primární a sekundární 
[3, 5, 13] (tab. 1, tab. 2). U primárních mucinóz je hlav-
ním histologických znakem změn nález mucinu a tomu 
odpovídající charakteristický klinický obraz. Tyto kož-
ní mucinózy jsou způsobeny zánětlivě-degenerativní-
mi nebo nádorově-hamartogenními procesy [3, 13]. 
U sekundárních mucinóz je nález mucinu náhodným 
a  doprovodným znakem jiných dominantních změn. 
Za nejdůležitější asociované nálezy se považují para-
proteinémie (skleromyxedém), diabetes mellitus (skle-
redém) a  nemoci štítné žlázy (pretibiální myxedém,  
difuzní myxedém). 

ÚVOD						           

Kožní mucinózy přestavují heterogenní skupinu one-
mocnění, která je charakterizována hromaděním mu-
kopolysacharidů (glykosaminoglykanů) v kůži [3, 16].  
Mucin je bazofilní jemně granulovaný a vláknitý ma-
teriál [19]. Je to rosolovitá, amorfní směs kyselých gly-
kosaminoglykanů, které s  polysacharidy tvoří složitý 
polysacharidový komplex [3]. Glykosaminoglykany, 
mohou být více (kyselé glykosaminoglykany – např. 
kyselina hyaluronová, chondroitin-6-sulfát, heparin, 
dermatansulfát) či méně (neutrální glykosaminoglyka-
ny – např. kyselina sialová) sulfurované [3, 16]. Mucin 
je normální součástí mnoha lidských orgánů [13]. Je 
produkován v kůži za fyziologických podmínek v ma-
lém množství, patologicky pak u  celé řady chorob, 
kromě mucinóz je prokazován také u řady zánětlivých 
dermatóz [13, 17, 18]. Může se hromadit v  pojivové 
tkáni dermis (dermální mucinózy), v epidermis a z ní 
odvozených tumorů (epiteliální mucinózy) nebo v pi-
losebaceózních folikulech (folikulární mucinóza) [19]. 
Dermální mucin je produkován fibroblasty, dobře váže 
vodu a odděluje od sebe vazivové snopce koria [3, 16]. 
Je složený z  kyselých glykosaminoglykanů. Epitelový 

kazuistiky 
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na pažích, ramenou a mírně na hrudníku (obr. 1, obr. 2). 
Léčba antimykotiky a  kortikosteroidními externy byla 
bez efektu a vznikla nová ložiska na těle i ve vousaté části 
obličeje. Byla odebrána probatorní excize. Histologické 
vyšetření ukázalo vlasové folikuly s hyperkeratoticko-pa-
rakeratotickým čepem, výraznou dezintegraci epiteliální 
stěny s depozity mucinu (alciánová modř), perifolikulár-
ně nevelký infiltrát lymfocytů s malými monomorfními 
jádry s mírnou imigrací do stěny folikulu, interfolikulární 
epidermis s  hyperkeratózou, parakeratózou, akantózou, 
papilomatózou a spongiózou, horní korium s perivasku-
lárně malými infiltráty malých monomorfních lymfocytů 
bez epidermotropismu (obr. 3).

POPIS PŘÍPADU				          

Autoři popisují případ 33letého muže, který byl vy-
šetřen pro asi dva měsíce trvající projevy na těle. Datum 
vzniku prvních projevů neudával. Původně byl pacient lé-
čen v místě bydliště zevními externy, po odhojení projevů 
však došlo k recidivě. Názvy zevních extern a délku léčby 
si pacient nepamatoval. Pacient se s ničím trvale neléčil, 
neužíval žádné léky, rodinná anamnéza byla negativní. 
Subjektivně byly projevy bez potíží. Při vstupním vyšetře-
ní byla patrná lichenifikovaná růžovočervenohnědá, mír-
ně infiltrovaná a mírně se šupící numulární ložiska různé 
velikosti s maximem na zádech v oblasti lopatek, ale také 

Tabulka 1. Primární mucinózy 

Dermální mucinózy

• Při nemocech štítné žlázy
   a) difuzní myxedém (hypotyreóza)
   b) pretibiální myxedém (hypertyreóza)
• Lichen myxedematosus
   a) difuzní (překrývá se se skleromyxedémem)
   b) �lokalizovaný (papulózní mucinóza, akrální perzistující mucinóza, mucinóza v dětství, papulózní mucinóza u HIV 

pacientů)
• Skleredém
• �Ložiskovitá kožní mucinóza (mucinóza rtů, AESOP syndrom („Adenopathy and extensive skin patch overlying a 

plasmacytoma syndrome”), ložiskovitá mucinóza s mílii)
• Retikulární erytematózní mucinóza
• Nádory a névy

Folikulární mucinózy Neoplastické/Hamartomatózní mucinózy

• Folikulární mucinóza
• Urtikarii podobná folikulární mucinóza

• Mucinózní névus
• Angiomyxoma

(podle [3, 13])

Tabulka 2. Sekundární mucinózy 

Dermální mucinózy Folikulární mucinózy Epitelové mucinózy

Lupus erythematodes
Dermatomyositis
Scleroderma
Granuloma annulare
Pachydermoperiostosis
Hypertrofická jizva
Aktinická elastóza
Acanthosis nigricans
Hereditární progresivní mucinózní 

histiocytóza
Epitelové tumory (např. bazaliom, 

ekrinní tumory)
Mezenchymální tumory (např. 

fibrom, maligní fibrózní 
histiocytom)

Neurální tumory (např. neurofibrom)

Lymfom
Pseudolymfom
Kožní leukémie
Spongiotická dermatitida
Lupus erythematodes
Hypertrofický lichen planus
Kousnutí hmyzem
Angiolymfoidní hyperplazie 

s eozinofilií
Lichen striatus
Sarcoidosis
Světlem indukované erupce
Familiární retikuloendotelióza
Pityrosporum folliculitis

Mycosis fungoides
Spongiotická dermatitida
Bazaliom
Verruca vulgaris
Keratoacanthoma
Spinocelulární karcinom

(podle [13])
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a ke zmírnění deskvamace. Nová ložiska se již netvořila. 
Kontrolní laboratorní odběry byly bez patologie, sono-
grafické vyšetření břicha bylo beze změn. Pacient je na-
dále dispenzarizován v kožní ambulanci.

DISKUSE					         

Folikulární mucinóza je vzácná kožní mucinóza, která 
byla poprvé popsána v roce 1957 Pinkusem u 6 případů 
lokalizované alopecie jako alopecie způsobená folikulár-
ní degenerací s akumulací mucinu kolem pilosebaceóz-
ních žláz a byla pojmenována alopecia mucinosa [1, 9, 
12, 14]. V  roce 1959 byla přejmenována na folikulární 
mucinózu (FM), protože se ukázalo, že alopecie nemusí 
být vždy přítomna [1, 12]. Jedná se o zánětlivé onemoc-
nění charakterizované klinicky více či méně infiltrova-
nými ložisky se šupením a  ztrátou vlasů či ochlupení 
a  histologicky akumulací mucinu v  epitelu vlasových 
folikulů a mazových žláz [9, 14, 16]. FM je doprovázena 
perifolikuárním a perivaskulárním zánětlivým buněčným 
infiltrátem lymfocytů, histiocytů a  eozinofilů. Patoge-
neze do značné míry zůstává neznámá. Jde o  tkáňovou 
reakci systému [19]. Předpokládá se, že dochází k  bu-
něčným změnám v postižených strukturách, které vedou 
k následné produkci mucinu. Roli pravděpodobně hraje 
i buněčně zprostředkovaná imunitní reakce v postiženém 
folikulu (kdy nacházíme velké množství T lymfocytů, 
makrofágů a Langerhansových buněk) [1]. Klinicky se 
většinou jedná o růžové, relativně ostře ohraničené, leh-

Závěr: folikulární mucinóza benigní subakutní formy, 
kdy přesvědčivé známky folikulotropní mycosis fungoi­
des nejsou přítomny. Bylo doplněno podrobné labora-
torní vyšetření. Kompletní biochemické vyšetření krve, 
C-reaktivní protein, hormony štítné žlázy, onkologické 
markery (CA 19-9, CEA, PSA, beta-2-mikroglobulin, 
alfa-1-fetoprotein) a antiborreliové protilátky byly nega-
tivní. 
V  krevním obraze byl nález leukocytózy 15,2∧9/l  

(4-9 ∧9/l) – pacient udával dlouhodobé nachlazení, jinak 
byl krevní obraz bez patologie. Z patologických nálezů 
byly zvýšené hodnoty IgE 426,3 kIU/l (35–200 kIU/l).  
Dále byl doplněn RTG snímek srdce a  plic, který byl 
bez patologického nálezu, a sonografické vyšetření bři-
cha, které prokázalo cholecystolithiázu a steatózu jater. 
Pacient byl o diagnóze řádně poučen a byly doporučeny 
pravidelné ambulantní kontroly. Pacient zevně nadále 
aplikoval kortikosteroidní externa a  emoliencia, kte-
rá byla bez většího efektu. Po jedenácti měsících došlo 
k  tvorbě nových ložisek na čele, krku, trupu, horních 
a místy i dolních končetinách. Po dalších třech měsících, 
kdy pacient nadále aplikoval stávající zevní léčbu došlo 
k mírnému zlepšení stavu, k lehkému problednutí ložisek 

Obr. 1. Mucinosis follicularis

Obr. 2. Detail ložiska mucinosis follicularis

Obr. 3. Pozitivita mucinu (modře) ve folikulu (alciánová modř)
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k rozvoji mycosis fungoides, vyskytne se většinou do 5 
let, ale jsou popsány i případy, kdy došlo ke vzniku až 
po 15 letech [12]. Mycosis fungoides spojená s FM mívá 
agresivnější průběh a horší prognózu než klasické formy 
[4]. Také má odlišný klinický vzhled. Pravidelně bývá to-
tální alopecie a jsou popisována infiltrovaná ložiska v ob-
lasti obočí se ztrátou ochlupení. Kožní tumory vznikají 
de novo nebo v místech předchozích ložisek [15]. Přežití  
5 let je 80% [10, 15]. Neexistuje standardní postup léč-
by, přestože se běžně používá několik způsobů léčby  
[7, 12]. U  primárních forem můžeme pacienty jen sle-
dovat, často dochází během 2–24 měsíců ke spontánní 
remisi [1, 12]. Používají se topické, intralezionální i sys-
témové kortikosteroidy, perorální isotretinoin, dapson, 
indometacin, minocyklin, cyklofosfamid, metotrexát, 
topický bexaroten, interferon alfa, antimalarika, PUVA 
terapie, UVA záření či RTG záření [1, 4, 7, 9, 12, 20]. 
Žádný lék nemá jednotný výsledek a zhodnocení je ob-
tížné i  vzhledem k  možné spontánní regresi. U  léčby 
sekundárních forem se jedná zejména o terapii základní 
choroby [12]. U dětí, i když je FM asociována s mycosis 
fungoides, se předpokládá benigní neagresivní průběh, 
neměla by být srovnávána s folikulotropní mycosis fun-
goides, a proto by u této věkové skupiny měl být volen 
méně agresivní terapeutický přístup [1, 6]. V případech, 
u nichž existují v  této věkové kategorii pochybnosti, je 
rozumné pacienta pečlivě sledovat [6].

ZÁVĚR						         

Folikulární mucinóza je onemocnění, při kterém do-
chází k hromadění hlenovitých substancí. Klinické pro-
jevy jsou často necharakteristické, definitivní diagnóza 
proto vychází z histologického nálezu a klinicko-patolo-
gické korelace. Nutná je dlouhodobá dispenzarizace pa-
cientů, protože vždy musíme počítat s možným rizikem 
vzniku maligního lymfomu.
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