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Autor opisuje tri zriedkavé dermatologické nozologické jednotky zo svojej klinicko-patologickej praxe. Vyzdvihuje diagnosticky vyznam

a prinos bioptického vysetrenia v klinickej dermatoldgii a potrebu tGzkej klinicko-patologickej korelacie a spoluprace.
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Cases of interest from clinical-pathological practice

The author describes three rare dermatological nosological entities from his clinical-pathological practice. He highlights the diagnostic
significance and contribution of biopsy examination in clinical dermatology and the need for close clinical-pathological correlation and

cooperation.
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Pripad €. 1
Linearne usporiadané
papulky na trupe

Opis pripadu: Pacientkou bolo 4-ro¢né,
ind¢ zdravé dievcatko, u ktorého sa v 5. mesiaci
Zivota objavili drobné, ploché papulky na pravej
laterdInej ploche trupu. Mierne Supinaté, ruzo-
vo-Cervené papulky boli usporiadané linedrne
(obrazok 1). Z papuliek sme odobrali vzorku
na bioptické vysetrenie.

V histologickom obraze (obrazok 2) povrch
epidermy kryje ortohyperkeratéza, ktord sa strieda
s Usekmi stipcovitej parakeratézy. Pod parakera-
totickou zénou chyba stratum granulosum, kym
pod ortokeratotickou zénou je tato vrstva za-
chovana. Epiderma vytvéra psoriaziformné akan-
totické capy. V dermalnych papildch a v hornej
derme sa nachadzaju mierne dilatované kapilary
s perivaskuldrnymi lymfocytovymi infiltratmi.

Diagnosticky zaver:
ILVEN (Inflammatory linear
verrucous epidermal nevus)

Diskusia: Podla sicasnych nazorov sa ILVEN
povazuje za zapalovy variant linedrnych veru-
koznych névov (1). Pre klinicky obraz ILVEN-u je
charakteristicky vyskyt skupiny linedrne usporia-
danych psoriaziformnych papul, ktorych priebeh
sleduje Blaschkove linie. Naj¢astejsie je postihnu-
ta dolnd koncatina, bol viak opisany aj v dalsich
lokalitédch (hornd koncatina, trup). Manifestaciu
ILVEN-u mozno ocakévat v prvych 6 mesiacoch,
Castejsie u dievcat. Proces je vacsinou jedno-
stranny. Nemozno ocakdvat sponténne regre-
sie. ILVEN moze byt stcastou klinického obrazu
syndrému epidermélneho névu. Etiopatogenéza

nie je objasnend. Niektorf autori si myslia, ze z&-
palova zlozka ILVEN-u je vysledkom autoimunit-
ného procesu (2). Iné prace poukézali na vyznam
poruchy down-regulécie zdpalového infiltra-
tu (3) a na klénovu proliferaciu keratinocytov
s regulacnou poruchou proliferacie. Posledné
prace predpokladaju patogeneticky vplyv mo-
bilnych elementov gendmu retrovirusového
povodu (tzv. retrotranspozény) (4). Diferencialne-
diagnosticky musime odlisit linedrnu psoriazu,
lichen striatus, porokeratosis linearis, lichen pla-
nus linearis, naevus unius lateris a CHILD névus.
Lie¢ba ILVEN-u nie je doriesend. Rozni autori sa
pokusali s aplikdciou miestnych kortikosteroidoy,
kalcipotriolu, retinoidov a 5-fluorouracilu (5, 6).
Dalsimi moznostami su kryoterapia alebo der-
mabrazia (1). Najuspesnejsie su laserové metddy
a hlboké chirurgické excizie (1).

Pripad c. 2
Anularne keratotické
loziska na dolnej koncatine

Opis pripadu: Pacientkou bolo 13-ro¢né
dievca, u ktorého sa v poslednych 5 rokoch
postupne objavovali viacpocetné, anuldrne |é-
zie na lavej dolnej koncatine. Morfologicky islo
o anuldrne |ézie s mierne atrofickym centrom
a nevyrazne vyvysenym, belavym, keratoticko-
Supinatym okrajom (obrazok 3). Z vyvysenych
okrajov sme zrealizovali odber na bioptické
vysetrenie.

V histologickom obraze (obrazok 4) povrch
epidermy kryje masivna, kompaktna ortohyper-
keratéza.V hyperkeratdze sa nachadza parakera-
toticky stlpec, tzv. kornoidnd lamela. Pod ortohy-
perkeratdzou je str.granulosum bez zmien, kym
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Obrdzok 1. |LVEN - klinicky obraz

Obrdzok 3. Porokeratosis Mibelli — klinicky
obraz
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pod parakeratotickym stipcom str. granulosum
chyba. Epiderma vytvéra akantotické ¢apy. Pod
kornoidnou lamelou v str. spinosum su pritomné
vakuolizované bunky, kym v hornej derme su
pritomné mierne lymfocytové infiltréty.

Diagnosticky zaver:
Porokeratosis Mibelli

Diskusia: Porokeratézy su vzacne, chro-
nické, vacsinou autozomalne dominantné
genodermatdzy. Klinicky obraz porokeratosis
Mibelli je charakteristicky. Predilek¢nymi loka-
lizadciami su tvar, extenzorové plochy hornych
alebo dolnych koncatin, menej ¢asto trup. Lézie
sU Casto asymetrické, jednostranné, solitdrne
alebo viacpocetné, anuldrne morfy. Centrum je
mierne atrofické, okrajové partie su vyvysené
vdaka keratotickému golieru. V strednej casti
keratotického goliera prebieha Zliabok. Lézie
su velkosti od niekolkych milimetrov do viace-
rych centimetrov. Porokeratosis Mibelli je ob-
vykle chorobou 5-10-ro¢nych deti, castejsie sa
vyskytuje u chlapcov. Priebeh je charakterizo-
vany chronicitou, spotanne regresie sa mozu
vyskytnut. Malignu transforméciu (spinaliom) je
mozné ocakavat u menej nez 10% pacientoy,
priemerne po 36 rokoch (7). Etiopatogeneticky
pravdepodobne ide o proliferdciu mutantného
klonu keratinocytov. Proliferacii mézu napo-
méahat rézne spustacie faktory: imunosupresia,
UV-Ziarenie, traumy. Vplyvom imunosupresie
nastane proliferacia keratinocytovych klénov,
pripadne ich neskorsia maligna transformaécia.
Na molekulovej trovni bola dokdzand nadmerna
expresia tumorsupresorového génu p53 v bun-
kovych jadrach bazélnych keratinocytovych
klénov, pod zénou kornoidnej lamely (8). V di-
ferencidlnej diagnostike musime odlisit naevus
epidermalis, granuloma anulare, lichen ruber
anularis, basalioma superficiale, psoriasis anularis.
Vich odliseni okrem klinickej morfoldgie a prie-
behu je najviac ndpomocné histopatologické
vysetrenie. Liecba porokeratdz nie je vyrieSena.
V miestnej lie¢be mozno skusit lokéIne retinoidy
(tretinoin), 5-fluorouracil, derivaty vitaminu D3
(takalcitol, kalcipotriol). Najnovsim, nadejnym
liecebnym prostriedkom sa zda byt imiquimod,
ktory by mohol posobit preventivne aj na ma-
lignu premenu |ézif (9). Z fyzikalnych liecebnych
prostriedkov sa pouziva kryoterapia, laserova te-
rapia (585 nm pulzny farbivovy laser, CO -laser)
(10), fotodynamicka fototerapia (s kyselinou ami-
nolevulovou) (11), prip. mensie 1ézie sa mozu od-
stranit chirurgickou exciziou (12). Zo systémovych
prostriedkov mozno u generalizovanych foriem
v dospelosti skusit retinoidy (13).

Pripad ¢. 3.
ZIté papulo-noduly
na tvari, trupe a koncatinach

Opis pripadu: Pacientkou bolo 3-mesacné
dievcatko, u ktorého sa od 2. mesiaca zivota zacali
rozvijat viacpocetné zIté uzlovité Utvary na tva-
ri, trupe a koncatinach (obrdzok 5). Zrealizovali
sme odber koZnej vzorky z 1ézie na hornej kon-
¢atine za Ucelom histologického vysetrenia.
Oftalmologické, neurologické, interné vysetrenie
a sonografické vysetrenie brusnych parenchyma-
téznych orgdnov bolo v norme.

V histologickom obraze pod atrofickou in-
taktnou epidermou je pritomny husty, zmiesany
dermaélny infiltrat, bez ostrého ohranicenia. Vin-
filtrate su pritomné penovité bunky, histiocyty,
lymfocyty a obrovské bunky Toutonovho typu
(obrézok 6). Nie st pritomné znamky malignity
buniek, ani zvyseny pocet mitoz. Infiltrat nepre-
niké do tukového tkaniva.

Diagnosticky zaver:
Xanthogranuloma juvenile

Diskusia: Juvenilny xantogranuldom (JXG)
patri do skupiny tzv. non — Langerhansovskych
histiocytéz (14, 15). Hladiny lipidov v krvi pri tej-
to chorobe nie su zvysené (15). JXG je typicky
chorobou deti mladsich ako 1 rok. Prejavy mo-
Zu byt pritomné uz pri narodeni, ale ¢astejsie sa
objavia v prvych tyzdrioch ¢i mesiacoch Zivota.
Progresia prejavov moze pokracovat v prvych
18 mesiacoch Zivota, nésledne mozno ocakavat
spontdnnu regresiu (15). Lézie po zhojeni mézu
zanechat miernu atrofiu alebo hyperpigmentaciu,
prip. ustlpia bez nasledkov. Klinicky st véasné
|ézie cerveno-hnedé, vyklenuté, tuhsie papuly
alebo uzlovité Utvary hladkého povrchu, velkosti
od niekolkych milimetrov az do viac centimetrov.
Nyzreté" [ézie maju typicku ZIto-oranZovu farbu.
Lézie su CastejSie mnohopocetné, lokalizované
na hlave a krku, vyskyt na trupe a extenzorovych
plochach koncatin je menej casty. Pacienti s JXG
v asociacii s neurofibromatézou maju zvysené
riziko rozvoja chronickej myeloidnej leukémie (16,
17). Okrem koZe moézu byt postihnuté aj vnutorné
orgdny, ako pece, slezina, pltca, testes, pericar-
dium a centrélny nervovy systém (15). Posledné
prace upozornuju na dolezitost systémového
postihnutia (obzvlast centrédlneho nervového
systému), lebo méze ist o potencidlne fatélne
ochorenie (14, 15). JXG duhovky (prip. corpus ci-
liare a uvey) moze viest k rozvoju glaukdmu s né-
sledkom mozného oslepnutia (18). Diferencidlne
diagnosticky musime odlisit benignu cefalickd
histiocytdzu, histiocytdézu z Langerhansovych
buniek, mastocytdm a urticaria pigmentosa, histi-
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Obrdzok 4. Porokeratosis Mibelli - histologicky
obraz

Obrdzok 5. Xanthogranuloma juvenile — kli-
nicky obraz

Obrdzok 6. Xanthogranuloma juvenile — histo-
logicky obraz

ocytom, xantémy a niektoré melanocytové névy.
Vzhladom k spontadnnej regresii a benignemu
charakteru koznych 1ézif lie¢ba obvykle nie je
potrebnd, je vhodné zvolit vyckavacie stanovisko
(16). V pripade rozvoja rozsiahleho systémového

postihnutia podla novsich prac namiesto ,vy¢-
kdvacieho stanoviska” je vhodnejsie pristUpit
k celkovej kortikoterapii, prip. v kombinacii so
systémovou chemoterapiou (14). Lie¢bu vyZaduje
aj o¢né postihnutie, v sucasnosti sa preferuje
systémové podévanie glukokortikoidov (18).
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