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Prípad č. 1
Lineárne usporiadané 
papulky na trupe

Opis prípadu: Pacientkou bolo 4-ročné, 

ináč zdravé dievčatko, u ktorého sa v 5. mesiaci 

života objavili drobné, ploché papulky na pravej 

laterálnej ploche trupu. Mierne šupinaté, ružo-

vo-červené papulky boli usporiadané lineárne 

(obrázok 1). Z papuliek sme odobrali vzorku 

na bioptické vyšetrenie.

V histologickom obraze (obrázok 2) povrch 

epidermy kryje ortohyperkeratóza, ktorá sa strieda 

s úsekmi stĺpcovitej parakeratózy. Pod parakera-

totickou zónou chýba stratum granulosum, kým 

pod ortokeratotickou zónou je táto vrstva za-

chovaná. Epiderma vytvára psoriaziformné akan-

totické čapy. V dermálnych papilách a v hornej 

derme sa nachádzajú mierne dilatované kapiláry 

s perivaskulárnymi lymfocytovými infiltrátmi.

Diagnostický záver: 
ILVEN (Infl ammatory linear 
verrucous epidermal nevus)

Diskusia: Podľa súčasných názorov sa ILVEN 

považuje za zápalový variant lineárnych veru-

kóznych névov (1). Pre klinický obraz ILVEN-u je 

charakteristický výskyt skupiny lineárne usporia-

daných psoriaziformných papúl, ktorých priebeh 

sleduje Blaschkove línie. Najčastejšie je postihnu-

tá dolná končatina, bol však opísaný aj v ďalších 

lokalitách (horná končatina, trup). Manifestáciu 

ILVEN-u možno očakávať v prvých 6 mesiacoch, 

častejšie u dievčat. Proces je väčšinou jedno-

stranný. Nemožno očakávať spontánne regre-

sie. ILVEN môže byť súčasťou klinického obrazu 

syndrómu epidermálneho névu. Etiopatogenéza 

nie je objasnená. Niektorí autori si myslia, že zá-

palová zložka ILVEN-u je výsledkom autoimunit-

ného procesu (2). Iné práce poukázali na význam 

poruchy down-regulácie zápalového infiltrá-

tu (3) a na klónovú proliferáciu keratinocytov 

s regulačnou poruchou proliferácie. Posledné 

práce predpokladajú patogenetický vplyv mo-

bilných elementov genómu retrovírusového 

pôvodu (tzv. retrotranspozóny) (4). Diferenciálne-

diagnosticky musíme odlíšiť lineárnu psoriázu, 

lichen striatus, porokeratosis linearis, lichen pla-

nus linearis, naevus unius lateris a CHILD névus. 

Liečba ILVEN-u nie je doriešená. Rôzni autori sa 

pokúšali s aplikáciou miestnych kortikosteroidov, 

kalcipotriolu, retinoidov a 5-fluorouracilu (5, 6). 

Ďalšími možnosťami sú kryoterapia alebo der-

mabrázia (1). Najúspešnejšie sú laserové metódy 

a hlboké chirurgické excízie (1).

Prípad č. 2
Anulárne keratotické 
ložiská na dolnej končatine

Opis prípadu: Pacientkou bolo 13-ročné 

dievča, u ktorého sa v posledných 5 rokoch 

postupne objavovali viacpočetné, anulárne lé-

zie na ľavej dolnej končatine. Morfologicky išlo 

o anulárne lézie s mierne atrofickým centrom 

a nevýrazne vyvýšeným, belavým, keratoticko-

šupinatým okrajom (obrázok 3). Z vyvýšených 

okrajov sme zrealizovali odber na bioptické 

vyšetrenie.

V histologickom obraze (obrázok 4) povrch 

epidermy kryje masívna, kompaktná ortohyper-

keratóza. V hyperkeratóze sa nachádza parakera-

totický stĺpec, tzv. kornoidná lamela. Pod ortohy-

perkeratózou je str. granulosum bez zmien, kým 
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Obrázok 1. ILVEN – klinický obraz

Obrázok 2. ILVEN – histologický obraz

Obrázok 3. Porokeratosis Mibelli – klinický 

obraz
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pod parakeratotickým stĺpcom str. granulosum 

chýba. Epiderma vytvára akantotické čapy. Pod 

kornoidnou lamelou v str. spinosum sú prítomné 

vakuolizované bunky, kým v hornej derme sú 

prítomné mierne lymfocytové infiltráty.

Diagnostický záver: 
Porokeratosis Mibelli

Diskusia: Porokeratózy sú vzácne, chro-

nické, väčšinou autozomálne dominantné 

genodermatózy. Klinický obraz porokeratosis 

Mibelli je charakteristický. Predilekčnými loka-

lizáciami sú tvár, extenzorové plochy horných 

alebo dolných končatín, menej často trup. Lézie 

sú často asymetrické, jednostranné, solitárne 

alebo viacpočetné, anulárne morfy. Centrum je 

mierne atrofické, okrajové partie sú vyvýšené 

vďaka keratotickému golieru. V strednej časti 

keratotického goliera prebieha žliabok. Lézie 

sú veľkosti od niekoľkých milimetrov do viace-

rých centimetrov. Porokeratosis Mibelli je ob-

vykle chorobou 5–10-ročných detí, častejšie sa 

vyskytuje u chlapcov. Priebeh je charakterizo-

vaný chronicitou, spotánne regresie sa môžu 

vyskytnúť. Malígnu transformáciu (spinalióm) je 

možné očakávať u menej než 10 % pacientov, 

priemerne po 36 rokoch (7). Etiopatogeneticky 

pravdepodobne ide o proliferáciu mutantného 

klónu keratinocytov. Proliferácii môžu napo-

máhať rôzne spúšťacie faktory: imunosupresia, 

UV-žiarenie, traumy. Vplyvom imunosupresie 

nastane proliferácia keratinocytových klónov, 

prípadne ich neskoršia malígna transformácia. 

Na molekulovej úrovni bola dokázaná nadmerná 

expresia tumorsupresorového génu p53 v bun-

kových jadrách bazálnych keratinocytových 

klónov, pod zónou kornoidnej lamely (8). V di-

ferenciálnej diagnostike musíme odlíšiť naevus 

epidermalis, granuloma anulare, lichen ruber 

anularis, basalioma superficiale, psoriasis anularis. 

V ich odlíšení okrem klinickej morfológie a prie-

behu je najviac nápomocné histopatologické 

vyšetrenie. Liečba porokeratóz nie je vyriešená. 

V miestnej liečbe možno skúsiť lokálne retinoidy 

(tretinoin), 5-fluorouracil, deriváty vitamínu D3 

(takalcitol, kalcipotriol). Najnovším, nádejným 

liečebným prostriedkom sa zdá byť imiquimod, 

ktorý by mohol pôsobiť preventívne aj na ma-

lígnu premenu lézií (9). Z fyzikálnych liečebných 

prostriedkov sa používa kryoterapia, laserová te-

rapia (585 nm pulzný farbivový laser, CO
2
-laser) 

(10), fotodynamická fototerapia (s kyselinou ami-

nolevulovou) (11), príp. menšie lézie sa môžu od-

strániť chirurgickou excíziou (12). Zo systémových 

prostriedkov možno u generalizovaných foriem 

v dospelosti skúsiť retinoidy (13).

Prípad č. 3. 
Žlté papulo-noduly 
na tvári, trupe a končatinách

Opis prípadu: Pacientkou bolo 3-mesačné 

dievčatko, u ktorého sa od 2. mesiaca života začali 

rozvíjať viacpočetné žlté uzlovité útvary na tvá-

ri, trupe a končatinách (obrázok 5). Zrealizovali 

sme odber kožnej vzorky z lézie na hornej kon-

čatine za účelom histologického vyšetrenia. 

Oftalmologické, neurologické, interné vyšetrenie 

a sonografické vyšetrenie brušných parenchyma-

tóznych orgánov bolo v norme.

V histologickom obraze pod atrofickou in-

taktnou epidermou je prítomný hustý, zmiešaný 

dermálny infiltrát, bez ostrého ohraničenia. V in-

filtráte sú prítomné penovité bunky, histiocyty, 

lymfocyty a obrovské bunky Toutonovho typu 

(obrázok 6). Nie sú prítomné známky malignity 

buniek, ani zvýšený počet mitóz. Infiltrát nepre-

niká do tukového tkaniva.

Diagnostický záver: 
Xanthogranuloma juvenile

Diskusia: Juvenilný xantogranulóm (JXG) 

patrí do skupiny tzv. non – Langerhansovských 

histiocytóz (14, 15). Hladiny lipidov v krvi pri tej-

to chorobe nie sú zvýšené (15). JXG je typicky 

chorobou detí mladších ako 1 rok. Prejavy mô-

žu byť prítomné už pri narodení, ale častejšie sa 

objavia v prvých týždňoch či mesiacoch života. 

Progresia prejavov môže pokračovať v prvých 

18 mesiacoch života, následne možno očakávať 

spontánnu regresiu (15). Lézie po zhojení môžu 

zanechať miernu atrofiu alebo hyperpigmentáciu, 

príp. ustúpia bez následkov. Klinicky sú včasné 

lézie červeno-hnedé, vyklenuté, tuhšie papuly 

alebo uzlovité útvary hladkého povrchu, veľkosti 

od niekoľkých milimetrov až do viac centimetrov. 

„Vyzreté“ lézie majú typickú žlto-oranžovú farbu. 

Lézie sú častejšie mnohopočetné, lokalizované 

na hlave a krku, výskyt na trupe a extenzorových 

plochách končatín je menej častý. Pacienti s JXG 

v asociácii s neurofibromatózou majú zvýšené 

riziko rozvoja chronickej myeloidnej leukémie (16, 

17). Okrem kože môžu byť postihnuté aj vnútorné 

orgány, ako pečeň, slezina, pľúca, testes, pericar-

dium a centrálny nervový systém (15). Posledné 

práce upozorňujú na dôležitosť systémového 

postihnutia (obzvlášť centrálneho nervového 

systému), lebo môže ísť o potenciálne fatálne 

ochorenie (14, 15). JXG dúhovky (príp. corpus ci-

liare a uvey) môže viesť k rozvoju glaukómu s ná-

sledkom možného oslepnutia (18). Diferenciálne 

diagnosticky musíme odlíšiť benígnu cefalickú 

histiocytózu, histiocytózu z Langerhansových 

buniek, mastocytóm a urticaria pigmentosa, histi-

ocytóm, xantómy a niektoré melanocytové névy. 

Vzhľadom k spontánnej regresii a benígnemu 

charakteru kožných lézií liečba obvykle nie je 

potrebná, je vhodné zvoliť vyčkávacie stanovisko 

(16). V prípade rozvoja rozsiahleho systémového 

postihnutia podľa novších prác namiesto „vyč-

kávacieho stanoviska“ je vhodnejšie pristúpiť 

k celkovej kortikoterapii, príp. v kombinácii so 

systémovou chemoterapiou (14). Liečbu vyžaduje 

aj očné postihnutie, v súčasnosti sa preferuje 

systémové podávanie glukokortikoidov (18).

Obrázok 4. Porokeratosis Mibelli – histologický 

obraz

Obrázok 5. Xanthogranuloma juvenile – kli-

nický obraz

Obrázok 6. Xanthogranuloma juvenile – histo-

logický obraz
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