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Pacientem je 21lety muz, student. Z Iékl uziva pouze
cholekalciferol pro hypovitaminézu D, neprodélal zad-
na tézsi onemocnéni nebo operace. V rodinné anam-
néze uvedl pouze vyskyt psoridzy u bratra matky, 1éko-
vé i jiné alergie neudaval.

Pacient asi od 15 let véku (6 let) pozoruje postupné
mékké bezpfiznakové zbytnéni kiize nejdfive v oblasti
proximalniho interfalangeélniho kloubu (PIP) II. prstu
levé ruky, postupné i na ostatnich prstech HK kromé
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palcU. Postizeni je asi 2 roky bez progrese, bez subjek-
tivnich pfiznakl a bez omezeni funkce. Vysetieni na
revmatologii prokdzalo hrani¢ni pozitivitu HLA B27,
RTG rukou byl bez pozoruhodnosti, bylo provedeno
i sonografické vysetreni bez prikazu synovitidy.

Pri vysetieni byla k(ize zejména po stranach PIP klou-
bl mirné zbytnéla s drsnym povrchem, pfi extenzi nad
klouby mirné vklesavala. Zbytnéni misty prechazelo
i na nékteré proximalni ¢lanky prstd (obr. 1, 2). Byla
provedena biopsie kiize proximalniho ¢lanku Il. prstu
pravé ruky (obr. 3, 4).

Obr.3

Obr. 4

Ces-slov Derm, 99, 2024, No. 5, p. 185-228



HISTOLOGIE

Epidermis je nepravidelné akantotickd kryta ortohy-
perkeratézou s Usekem parakeratézy, vazivo koria bylo
tvoreno zhrubélymi kolagennimi snopci s mélo zastou-
penou elastikou s pritomnosti intersticidlnich depozit
mucinu znazornéného alcidnovou modfi. Bez zanétli-
vych zmén. Nalez je slucitelny s diagnézou pachyder-
modaktylie.

Zavér

Pachydermodaktylie.
Prubéh

Pacient byl poucen o povaze onemocnéni, na dalsi
kontroly se nedostavil, |é¢ba nebyla indikovéana.

DISKUSE

Zbytnéla kiize kloubii prstt rukou -
pachydermodaktylie. Stru¢ny piehled.

Pachydermodaktylie (pachy: tlusty, dermis: kize,
dactylos: prsty — PDD) je vzacné benigni onemocnéni
charakterizované asymptomatickym progredujicim
vietenovitym zbytnénim periartikuldrni kiize postihu-
jici predevsim mladé muze [2]. Mékké zbytnéni mize
vsak byt projevem prosaknuti periartikularni mékké
tkané synovidlni tekutinou provazejicim synovitidu
v rdmci zanétlivych revmatickych onemocnéni (napf.
revmatoidni artritidy, psoriatické artritidy, juvenilni
idiopatické artritidy), tvrdé zbytnéni mize byt podmi-
néno vznikem osteofytl pfi osteoartritidé [2]. Chybéni
pfiznakd, napt. bolesti a omezeni funkce, nuti pomyslet
na PDD.

Etiologie PDD neni dosud zcela jasnd, pravdépodob-
né se jedna o puUsobeni vyvolavajicich faktord u ge-
neticky predisponovanych osob [2]. Za nejvyznam-
néjsi vyvolavajici faktor je povazovédno opakované

Tabulka 1. Diferencidlni diagnéza pachydermodaktylie

Systémova onemocnéni pojiva

mechanické drazdéni periartikularni kize PIP kloub

[2]. K opakované mechanické stimulaci této oblasti do-

chazi v zaméstnani (napf. prace na pocitaci, prace v ze-

médélstvi atd.), pfi sportu (napf. horolezectvi, vzpirani,
micové sporty, bojovd uméni atd.), pfi hrani na hudebni
nastroje (napf. kytara, flétna atd.) [2]. Opakované treni,
protahovani a proplétani prstd rukou maze provazet
pacienty s diagnézou obsedantné-kompulzivni poru-
chy, syndromu hyperaktivity — ADHD (,attention defi-
cit hyperactivity disorder”) nebo tikové poruchy véetné

Tourettova syndromu [2]. Jako dalsi mozny vyvolavajici

Cinitel jsou povazovany hormonalni faktory (androge-

ny vzhledem k predominanci muzl a zac¢atku obtizi

v dobé puberty). Jelikoz se PDD nevyvine u vSech ado-

lescentnich chlapcl, ktefi jsou vystaveni opakované

mechanické stimulaci dané oblasti, genetickd predis-

pozice ma pravdépodobné v etiologii svij podil [2].

PDD byla pozorovéna také u pacient( s Ehlers-Danlo-

sovym syndromem nebo s hypermobilitou [4].
Hlavnim klinickym znakem PDD je progredujici ne-

bolestivé periartikuldrni zbytnéni klze PIP kloub(,

které nabyvaji vietenovitého az vakovitého vzhledu.

Nejcastéji postizenym prstem byva Il.-IV. prst. Kize

muze vykazovat znamky hyperkeratézy, lichenifikace

a hyperpigmentace. Zmény obvykle nejsou provazeny

pruritem [2]. Klinicky nepozorujeme palpacni proteple-

ni kiize, erytém ani palpacni citlivost. Samotné klouby
ani jejich funkce nejsou postizeny.
U pachydermodaktylie rozliSujeme 5 rliznych typQ:

1. klasicka PDD, kdy je postizena oblast vice PIP kloub;

2. lokalizovana forma ¢i mono-pachydermodaktylie;

3. transgredietni forma, kdy je postizena mékka tkan
i v jinych lokalizacich (napf. dorsum ruky nebo meta-
karpofalangealni oblasti);

4. familiarni forma (postizeni vice ¢lent rodiny) ¢i

5. PDD spojena s tuberdzni sklerézou [1].

Diagndza PDD je klinickd. Laboratorni vysetfeni je
bez zanétlivych zmén, biochemické vysetieni (vcetné
endokrinologického vysetfeni) je v normé a neni pro-

juvenilni idiopatickd artritida

revmatoidni artritida
dermatomyozitida

Onemocnéni skeletu

Onemocnéni klize

primarni hypertroficka osteoartropatie

Garrodovy uzly provazejici Dupuytrenovu kontrakturu
tylom

lichen simplex chronicus
juvenilni digitalni fiboromatdza akropachydermodaktylie u psoriazy

Endokrinni onemocnéni

akromegalie

akropatie u hyperfunkce stitné zlazy

Tumory fibrom
sarkom

paraneoplastickd acropachydermodaktylie

Genetické pficiny

tuberozni skleréza

primarni pachydermoperiostéza (Touraine-Solente-Golé syndrom)
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[1, 2 - modifikovano]
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kazovana pfitomnost autoprotilatek ani pfitomnost
revmatoidniho faktoru. Rentgenové vysetreni nepro-
kazuje patologii skeletu, magnetickd rezonance po-
tvrzuje fusiformni zdufeni periartikuldrnich tkani bez
postizeni slach, vaz{ ¢i svalstva. Ultrasonografie vylu-
¢uje onemocnéni kloubu. Histopatologické vysetieni
obvykle odhali hyperkeratézu (ztlusténi stratum corne-
um), akantézu (ztlusténi stratum spinosum) a ztlusténi
dermis podminéné zvysenou pfitomnosti kolagennich
vlaken typu lll (méné typu V). Také byla prokazana pfi-
tomnost intersticidlnich depozit mucinu [1, 2].

V diferencidlni diagnostice (tab. 1) je potfeba uva-
zovat o zanétlivych onemocnénich kloubl (nejcastéji
o juvenilni idiopatické artritidé), fiboromu, sarkomu,
tylomu, Garrodovych uzlech provézejicich Dupuytre-
novu kontrakturu [2]. V Gvahu je vhodné vzit i juvenil-
ni digitaIni fibromatézu, onemocnéni stitné zlazy [3],
akropachydermodaktylii u psoridzy, akromegalii a pa-
raneoplastické projevy. PDD by se neméla zaménit za
primarni hypertrofickou osteoartropatii, ktera je dédic-
na a projevuje se palickovymi prsty s pachydermickymi
zménami a hyperostézami na kostech.

Lécba PDD neni nutna. V literatufe se uddva mozna
chirurgickd resekce zbytnélé tkané nebo intralezio-
nalni aplikace kortikosteroid(l. Dale jsou doporucena
rezimova opatieni ve formé prevence mechanické sti-
mulace, nebo zahdjeni farmakoterapie ptipadnych do-
provodnych psychiatrickych onemocnéni [1, 2, 3]. PDD
je benigni onemocnéni, které se vyviji asymptomaticky
po nékolik let. Pocatek obtizi je nejcastéji v obdobi pu-
berty (median 14 let véku) s naslednou stabilizaci stavu
v obdobi adolescence.

PDD je benigni onemocnéni asociované s opakovanou
mechanickou stimulaci, které by mélo byt zvazovano
v diferencidlni diagnostice revmatologickych kloubnich
onemocnéni [2]. Vzhledem k asymptomatickému pribé-
hu a dobré progndze je tato jednotka pravdépodobné
vyrazné poddiagnostikovana. Progresivni nebolestivé
zbytnéni PIP kloubd bez omezeni funkce, zvIasté u mla-
dych muz(, by mélo vést k zahrnuti PDD do diferencialni
rozvahy. Spravna identifikace PDD predchézi nadbytec-
nému vysetiovani, redukci Uzkosti pacienta a jeho rodiny,
a predevsim predchazi zahajeni nevhodné terapie.

SOUHRN
Zbytnéla kiize kloubii prstt rukou -
pachydermodaktylie. Stru¢ny prehled
Pachydermodaktylie (PDD) je vzacna benigni der-
matoza charakterizovana asymptomatickym progredu-
jicim zbytnénim periartikularni mékké tkané, predevsim
laterdlnich ¢&asti proximdlnich interfalangedlnich (PIP)
kloubl. Nejcastéji byvaji symetricky postizeny I.-IV.
prst, postizeni I. a V. prstu je vzacné. Periartikularni tkan
prstd nohou neni zasazena nikdy. Postihuje pfedevsim
mladé muze, nejcastéji adolescenty, s pomérem za-
stoupeni muzi : Zeny 3,9 : 1. Zdufeni PIP kloubU se vyviji
asymptomaticky po nékolik let s naslednou stabilizaci

212

stavu. Spravna diagnéza PDD predchazi zbyte¢nému
vysetfovani pacienta a nevhodné zvolené, ¢asto imuno-
supresivni 1é¢bé. Autofi uvadéji pripad 21letého muze
s 6 let trvajicim, neprogredujicim postizenim, jeho dife-
rencidlni diagndzu a prehled soucasné literatury.
Klicovd slova: pachydermodaktylie - histopatologie -
diferencialni diagnostika — proximalni interfalangealni
kloub - nebolestivé zdureni

SUMMARY
Thick Skin of Finger Joints. Pachydermodactyly.
Minireview.

Pachydermodactyly (PDD) is a rare, benign der-
matosis characterized by asymptomatic, progressive
swelling of the periarticular soft tissue mainly of the
lateral parts of the second through fourth PIP joints.
The thumb is usually spared. The periarticular tissue of
the toes is never affected. It mainly affects young men,
most often adolescents, with a male : female ratio of
3.9: 1. Swelling of the PIP joints develops asymptoma-
tically for several years with subsequent stabilization
of the condition. Correct diagnosis of PDD prevents
unnecessary examination of the patient and inappro-
priately chosen often immunosuppressive treatment.
The authors present the case of a 21year-old man with
non-progressive infliction lasting 6 years, its differen-
tial diagnosis and a review of the current literature.
Key words: pachydermodactyly - histopathology -
differential diagnosis — proximal interphalangeal joint
- painless swelling
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