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Retikuldrni erytematozni mucinoza
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Popisujeme pfipad 52leté Zeny s diagnézou retikuldrni erytematézni mucinézy. Pacientka dochazela na nasi ambulanci pro opakované
vysevy figurovanych erytémovych lozisek na trupu a pazich. Uvodni lé¢ba kortikosteroidy a antihistaminiky byla malo efektivni, po his-
tologickém urceni diagnézy nasledovala lécba antimalariky, kterd vedla k rychlému zhojeni.
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Reticular arythematous mucinosis

We are describing a case of a 52-year-old woman diagnosed with reticular erythematous mucinosis. The patient used to come to our
outpatient clinic because of repeated appearance of erythema focus on her body and arms. The first medication with corticosteroids
and antihistamines was not effective enough, after histological identification of diagnosis she was cured with antimalarial drugs which

lead to fast recovery.
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Uvod

Steigleder a kolektiv pojmenovali retikularni
erytematozni mucindzu (REM) v roce 1974, nic-
méné prvotni popis podali jiz Perry a kolegové
v roce 1960, kdy pozorovali tfi pacienty s timto
onemocnenim (1). REM je benigni, ale pacienta
obtézujici koznf onemocnéni, které ¢asto recidi-
vuje a muze trvat desetileti. REM je fazena mezi
primarni dermdlni mucindzy.

Koznimucindzy (myxodermie) se vyznacuijf
nahromadénim mukopolysacharidd (glykosa-
minoglykand) v kdzi, déli se na primarni a se-
kundarni. Mezi primarni patfi epitelidlni muci-
nézy (pfedstavitelem je folikuldrni mucindza)
a dermdlni mucindzy, kam jsou fazeny lichen
myxedematosus, scleromyxedém, scleredém,
retikuldrni erytematozni mucindza, fokdalni kozni
mucindzy, hamartomy a tumory (naevus muci-
nosus, myxom) a myxedémy spojené s poru-
chou $titné Zlazy (difuzni myxedém pfi hypo-
funkci stitné zlazy a pretibidlni myxedém pfi
Gravesové nemoci).

Sekundarni mucinézy délime rovnéZ na epi-
telidInf — mucindzni syringometaplazie, muciné-
zy svyskytem v nékterych tumorech — bazaliom,
metastazujici tumory, nddory potnich zlaz (ze-
jména mucindzni ekkrinni karcinom) a na der-
malni mucindzy s vyskytem v mezenchymalnich
tumorech, u systémovych onemocnéni pojiva
a granuloma annulare, digitalni mukdzni cysty
(1,2,3).

Popis pripadu

Pacientka, ro¢nik 1959, je v péci nasi ambu-
lance od kvétna 2000 pro obcasné vysevy sve-
dicich erytémovych projevl na pazich a v horni

partii trupu, které se opakuji zhruba od roku
1990. Matka trpéla polymorfni svételnou der-
matdzou. Pacientka uzivd pouze hormonaini
gynekologickou substituci, mivd opakované
zanéty hlasivek. Alergiemi netrpi, pracuje jako
Ufednice. Pri atakdch onemocnéni se vyskytujf
hladka nesupici stavnaté loziska s centralnim
vybledem na trupu, zejména v dekoltu, do veli-
kosti 5cm v priiméru, kterd se tvoriv poc¢tu 1-6
projevd, vétsinou po pobytu na slunci. Nékdy
byvaji postizeny také paze.

Histologické vysetfenf pfi nasem prvnim
kontaktu v roce 2000 ukézalo pouze minimaln{
superficidlni zanétlivé zmény, pfima imunoflu-
orescence byla negativni. Probéhla vysetreni —
krevni obraz s diferencidlnim rozpoctem leu-
kocytl, kompletni biochemické vysetfenf krve,
Creaktivni protein, revmatoidni faktor, hormony
stitné ZIazy, ANA, ENA, IgA, IgG, IgM, onkologické
markery — CEA, CA 19-9, CA 153, antiboreliové
protilatky, moc¢+sediment, stolice na okultni kr-
vaceni, sonografie bficha, stitné Zlazy, rtg plic,
mamografie a gynekologické vysetreni byla ne-
gativni. Z patologickych nalezl byly zvysené
hodnoty IgE 247 1U/ml (30,0-165,01U/ml) a ASLO
3451U/ml (25,0-200,0 lU/ml). Ordinovali jsme
antihistaminika, lokéInf steroidy a ochranu pred
UV zérenim. Lécba méla maly efekt, pacientka
byla zhojena az za nékolik tydnl. Projevy ob-
¢asné recidivovaly, navstévy na nasf ambulanci
byly fidké, vétsinou ve slunecni sezéné, ale vy-
jimecné i béhem prosince a ledna. V listopadu
20009 prisla pacientka s recidivou vétsiho rozsahu
v dekoltu, na ramenou a pod prsy (obrazky 1, 2).
V histologickém nalezu byly popsany perivasku-
larni mirné az stfedné husté infiltraty lymfocytd
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Obrdzek 1. Klinické projevy pacientky s REM
Lo I" 1

v koriu a intersticidlné mezi kolagennimi snopci
pomérné vyrazna depozita mucinu (alcidnova

modr), piimd imunofluorescence byla negativ-
ni — zavér REM (obréazky 3, 4). V lednu 2010 byla
zahajena lé¢ba Plaguenilem (hydroxychloroquini
sulfas) 200mg 2x denné s promptnim efektem —
do tydne byla pacientka zcela zhojena, dévka
snizena na 2x 100 mg za tyden, pacientka byla
do Cervna 2010 zcela v remisi a Iék byl vysazen.
K dalsimu relapsu onemocnéni v dekoltu doslo
v fijnu téhoz roku pii pobytu v Sanghaji (pifmé
slunénf popirala, nicméné se pohybovala nékolik



Obrdzek 3. Histologicky ndlez REM

Obrdzek 4. Histologicky nalez REM - barvenf
alcidnovou modri

dnl ve velkém horku — kolem 35°C). Sama si
nasadila Plaquenil 100 mg denné a po tydnu
byla ¢astecné zlepsena, tuto lécbu jsme po-
té ponechali, po dalsim tydnu byla pacientka
zcela zhojena. V listopadu 2010 méla pacientka

problémy s vertigem, akutné vysetiena a zjistén
meningeom, ten ponechdn pouze na observaci
s kontrolami 1x za pUl roku.

Diskuze

REM je chronické perzistujici onemocnénf
neznamé etiologie, které postihuje zejména ze-
ny stfedniho véku, vyskytuje se na celém svété.
Predilekcf je pfevazné stfed trupu a zad, projevu-
je se makulami a plaky, které mohou mirné své-
dit. REM je diagnostikovan na zakladé klinického
obrazu a histologickych nélezt (1,4, 5).

Etiopatogeneze je nezndma, v endotelidl-
nich bunkach a pericytech v leziondInf kizZi jsou
popisovany tubuloretikuldrni inkluze podobné
jako u lupus erythematodes nebo virovych in-
fekci, fibroblasty vykazuji nadmérnou odpovéd

na stimulaci zevnim IL-1beta (1). V histologickém
nélezu byva normalni nélez v epidermis (event.
jen minimalni vakuolarni zmeény), v retikularni
dermis se nachdzeji depozita mucinu prokaza-
telnd alcidanovou modif a T lymfocytdrmni peri-
vaskularni a perifolikuldrni infiltrat. PFima imu-
nofluorescence je obvykle negativni, vyjimecné
se nachdzeji v dermoepidermalnf junkci granu-
l&rnf depozita IgM, IgA a C3 (1, 2). Onemocnéni
se mUze vyskytovat samostatné, nicéné jsou
popséany asociace s lupus erythematodes (nékdy
je REM syndrom pfifazovan k lupus tumidus),
dermatomyozitidou, nékteré literarni prameny
uvadeéji pfipady spojené s karcinomem plic, pr-
su, tlustého streva, cukrovkou, hypothyredzou,
Hashimotovou tyreoiditidou, monoklonalni
gamapatif a HIV infekci (6, 7, 8, 9). Byly popsany
i pfipady u détskych pacientl (10). Nejcastéji
je onemocnéni indukovano a zhorSovano UV
(UVA i UVB) zéfenim, horkem, dale menstrua-
ci, kontraceptivy, téhotenstvim, rentgenovym
zarenim (1, 4, 2, 5). V diferencidlni diagnostice
je treba zvazovat lupus tumidus, infiltratio cutis
lymfocytaria, seborroickou dermatitidu, erythe-
ma anulare centrifugum, erythema chronicum
migrans. Onemocnéni mdze mnoho rokd re-
cidivovat, jednotlivé ataky trvaji vzdy nékolik
tydnl (1). Nejucinnéjsi je 1é¢ba antimalariky, da-
le se v terapii uplatriuji lokalnf kortikosteroidy,
imunomodulatory, excimer laser 308 nm, UVA-,
antihistaminika, cyklosporin, tetracykliny. Jako
prevence se doporucuji Sirokospektré sunscre-
eny (1,4,11,2, 5).

Zavér

Retikularni erytematézni mucindza je vzac-
nd nozologicka jednotka, kterou je nutno mit
na zfeteli zejména v pripadech sluncem provo-
kovanych figurovanych erytém.

Ke stanoveni diagndzy je mimo znalosti kli-
nického obrazu dlezitd zejména anamnéza a his-
tologické vysetreni s barvenim alcidnovou modifi.
Béhem mnohaletého sledovania vysetfovani nasf
pacientky byl jako vedlejsi ndlez diagnostikovan
meningeom. Vzhledem k dobé trvani REM jde
ziejmé jen o ndhodnou souvislost. Na zakladé na-
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8 zkusenosti mUzeme potvrdit vynikajici lécebny
efekt antimalarik. LokéInf steroidy a antihistamini-
ka nemély prakticky zadny efekt.
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