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Chilblain lupus je vzacnou variantou chronického kozniho lupus erythematodes. Projevuje se nejcastéji ve formé erytémovych a livid-
nich plakd a nodulti na akralnich partiich téla, provokovanych chladem. Pro diagnostiku je dtlezita dikladna anamnéza a histologické
vysetieni. V terapii se uplatiuji zejména reZimova opatieni — zabranéni prochladnuti a fotoprotekce, ze systémovych Iéki jsou to anti-

malarika, kortikosteroidy nebo sulfony.
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Chilblain lupus is a rare variant of chronic cutaneous lupus erythematosus. It most frequently manifests in the form of erythematous and
livid plaques and nodules on acral parts of the body, provoked by cold. The diagnosis is based on a thorough history and histological

examination. The treatment mainly involves lifestyle measures: prevention of getting cold and photoprotection; systemic drugs used

include antimalarials, corticosteroids or sulfones.
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Pojem chilblain je odvozen od anglosas-
kych termind ,chill” - chladny, zchladita ,blain” -
bolest (1). V zahrani¢nf literatufe je pouzivan
i pojem Hutchinson lupus. Jednd se o pomér-
né vzacnou variantu chronického kozniho ery-
thematodu, klinicky imitujictho oznobeniny.
Podobnost s oznobeninami umocriuje i skutec-
nost, ze jinak vysoce fotosenzitivni onemocnént,
jakym je lupus erythematodes, byva v pfipadé
chilblain lupusu indukovéano zpravidla chladem.
Predkldddme vlastni pozorovani této méné ob-
vyklé a nejspise i poddiagnostikované varianty
lupus erythematodes.

V breznu 2010 byla na kozni klinice hospi-
talizovana 62leté pacientka s tfiletou anamné-
zou lividniho zabarveni prstl u nohou. Potize
zacaly pozvolna bez zjevné vyvoldvajici pficiny.
PostiZzeni postupné progredovalo na vsechny
prsty, v dobé pfijeti na kliniku byly projevy jiz delsf
dobu staciondrni. Vliv teploty okolniho prostredi
nepozorovala, omrznuti prstd v minulosti nego-
vala. Pacientka byla dosud sledované ve spadové
kozni ambulanci pod nejednoznacnou diagno-
zou, projevy nereagovaly na doporucend zevni
oSetfeni rlznymi externy. Subjektivné byly uve-
dené zmény asymptomatické. Podobné projevy
jako na nohou se objevily pfechodné po dobu
nékolika mésicl i na rtech, v dobé prijeti jiz by-
ly tyto zmény v regresi. Kromé popsanych potizf
pacientka pozorovala pfiblizné v poslednich tfech
letech vyraznou fotosenzitivitu, kterd se po oslu-

nénf projevovala vysevy polymorfnich exantémd
rdzné po téle. Anamnesticky Udaj o zvyseném
difuznim vypadku vlasti a zhorseném hojeni ran
se datoval na obdobi nékolika poslednich mésicUl.
Raynaud(v fenomén nebyl piftomen.

V osobni anamnéze byl tidaj o thyreotoxikoze,
v roce 2009 pacientka prodélala terapii radiojo-
dem. Nove byla diagnostikovana arteridini hyper-
tenze, pro kterou uzivala losartan s hydrochloro-
thiazidem a bisoprolol. Koufila od mladf kolem 10
cigaret denné, alkohol konzumovala sporadicky.

Pri prijeti byly v objektivnim klinickém nélezu
pritomny lividné cervené, misty splyvajici lehce
infiltrované plaky na dorzélnich plochéch a bfis-
kach viech prstl nohou, zasahujici ¢aste¢né
az na chodidla do oblasti metatarzofalangeél-
nich skloubeni (obrazek 1). Akra koncetin byla
priméfené symetricky tepld, periferni pulzace
byly hmatné. Klinické podezfeni na chilblain
lupus nasledné potvrdilo podrobné vysetfeni.
Zakladni laboratorni nalezy byly v normé, ale pfi
vysetfeni humoraInfimunity byla prokézana po-
zitivita autoprotildtek — anti ANA, anti ENA, anti
SS-A/Ro a pozitivni revmatoidni faktor. Lupus
antikoagulans a kryoglobulin byly negativni.
Prokdzany byly rovnéz vyssi titry autoprotilatek
stitné Zldzy @nti-TPO, anti-TG). Zvysenou senzi-
tivitu na slunec¢nf zéfeni prokazal kozni fototest.

K definitivni verifikaci diagnézy byla pro-
vedena kozni biopsie z plaku na akru nohy.
Histologicky nélez byl charakteristicky pro lupus
erythematodes — nélez prevazné atrofické epi-
dermis s vyraznou hyperkeratézou, kterd misty
postihovala folikularni Usti. V bazalnf vrstvé byly
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Obrdzek 1. Lividni infiltraty na akrech dolnich
koncetin

fokéIné vakuoldrnizmény, v naléhajicim koriu cet-
na Civatteho téliska a Cetné ektatické cévy, které
meély vyrazné prosaklé stény a zdufely endotel.
V papildrni a hornf retikuldrni dermis byl vyrazny
edém s pfitomnosti malého mnoZzstvi mukopoly-
sacharidd a stredné intenzivni kulatobunécnd in-
filtrace v intersticidIni lokalizaci, misty s akcentaci
periadnexalnfa perivaskuldrni (obrazek 2). Barveni
na amyloid a Fe pigment bylo negativni. Z dal-
sich doplrujicich vysetteni, zaméfenych zejména
na vylouceni systémového postizeni, bylo prove-
deno kapilaroskopické vysetient, které neproka-
zalo patologicky nalez. O¢nim vysetfenim byla
diagnostikovana presbyopie a keratokonjunctivi-
tis sicca. Barevna duplexni sonografie tepen a Zil
DKK neprokazala uzévéry ani hemodynamicky
vyznamné stendzy na tepenném fecisti obou
dolnich koncetin. Hluboky Zilni systém byl volné
prachodny. Echokardiografické vysetfeni srdce
neprokazalo vyznamnou patologii.

Po konzultaci s revmatologem byla zahdje-
na celkova terapie hydrochloroquinem v dévce



200mg denné. Zevné byla aplikovana stfedné
silnd kortikoidnf externa (mometason furoas).
Pfi této 1é¢bé pacientka popisovala Ustup pro-
jevl na prstech nohou zejména rdno v obdobi
klidu, po fyzické ndmaze ale doslo vzdy k akcen-
taci projev. Po pUl roce zavedené terapie byla
vzhledem k UplIné regresi projev( davka hydro-
chloroquinu redukovéna na polovinu a po deviti
mésicich byla terapie hydrochloroquinem ukon-
¢ena. Za nékolik mésict v podzimnim obdobf
se pacientka dostavila na ambulanci koznf kliniky
pro relaps koznich potizi. Opét byly pfitomny
lividni plaky na prstech dolnich koncetin, které
byly provokovény zejména chladem a soucasné
byl na obliceji erytém motylovitého charakteru.
Do terapie byl vracen hydrochloroquin v dévce
200 mg/den a kortikoidn{ externa, tato terapie
byla opét s dobrym efektem a klinickd remise
onemocnén( pretrvava doposud (obrazek 3).

Diskuze

Chilblain lupus erythematodes (CHLE) pted-
stavuje vzacnou variantu kozniho erythemato-
du. Rozlisuje se forma sporadicka a familiarni.
Sporadicka forma CHLE obvykle postihuje Ze-
ny stfednfho véku. Jeji patogeneze zlstava ne-
zndma, i kdyz nékteré dil¢i mechanizmy vzniku
onemocnéni jsou zfetelné. Uplatnuje se prav-
dépodobné vazokonstrikce a mikrovaskularni
poskozeni provokované chladem s naslednym
vznikem hyperviskdézniho stavu a stazy (2, 3).
Viysledné poskozenf tkadni mUze byt zfejmé pod-
pofeno imunologickymi abnormalitami, zejmé-
na pritomnosti revmatoidniho faktoru (4). Castgji
jsou postizeni kufaci.

Familidrni chilblain lupus je autosoméiné do-
minantné dédi¢na genodermatdza zpdsobena
heterozygotni mutacf v TREX1 genu kédujicim
3’-5" DNA exonukledzu (1). Mutace v tomto genu
zpUsobujf i Aicardi-Goutieres syndrom 1, ktery
je spojen s primarnimi poruchami centrélniho
nervového systému a brzkym umrtim u détf.
Familiarni CHLE je omezen pouze na kdZzi a ne-
vyviji se v systémovy lupus erythematodes (SLE).
Manifestuje se v casném détstvi a projevuje
se chladem provokovanymi bolestivymi mod-
ro-cervenymi zanétlivymi plaky lokalizovanymi
akrélné, s tendenci ke vzniku ulceraci (1).

V klinickém obraze CHLE nalézdme akraInf
|éze, které jsou typicky spojeny s akrocyandzou.
Prvni symptomy se obvykle objevuji béhem
zimy nebo sychravého pocasi. Charakteristickym
ptiznakem je tvorba dobfe ohrani¢enych, mod-
rocervenych plakd a plochych noduld nejprve
subjektivné pruritickych, nasledné provazenych
hyperestezii az bolestivosti. Predilekénimi misty

vyskytu uvedenych projevl jsou dorzaln a la-
teraIni plochy prstd rukou a nohou, nos a usi.
Morfy mohou ulcerovat a mdze dochdzet k ji-
zevnatym a atrofickym zméndm. Jsou popsany
i verukdzni formy CHLE (5). V nékterych pfipa-
dech prokazujeme Raynaud(v fenomén. Projevy
jsou typicky zhorsovény chladem.

CHLE mUZe byt doprovazen vyskytem ty-
pickych diskoidnich 1ézf nebo dal$imi sympto-
my kozniho lupus erythematodes (LE). Pfechod
do systémové formy (SLE) pfichazi pfiblizné
v 15-18 procentech pfipadd a nastava zejména
u tézkych a perzistentnich forem CHLE (2).

Diagnoza se stanovuje na zakladé histolo-
gického vysetteni a pfimé imunofluorescence.
V histologickém obraze se nachdzi vakuoldrni
degenerace bazalni vrstvy epidermis a edém
koria s mononukledrnimi a lymfocytarnimi in-
filtraty akcentovanymi perivazalné (6, 7). Primé
imunofluorescen¢ni vysetieni prokazuje granu-
larni depozita imunoglobulint (IgG) a C3 slozky
komplementu v oblasti bazalni membrany —
lupusovy pruh (,lupus band”). Charakteristické
jsou abnormality v oblasti humoralni imunity.
Pozitivni mohou byt antinukledrni protilatky,
anti Ro/SSa protildtky a revmatoidnf faktor (2,
3, 8). Diferencidlné diagnosticky je tfeba odli-
sit oznobeniny, akrocyandzu, obliterujici arte-
riosklerdzu, vaskulitidu, lupus pernio Besnier,
embolizaci perifernich tepen, acrodermatitis
chronica atrophicans.

Podle Su a kolektivu z Mayo Clinic byla na-
vrzena nasledujici diagnosticka kritéria CHLE (9):

Dvé velka kritéria — kozni 1éze v akrélnich
lokalitdch indukované po vystaveni chladu nebo
pri poklesu teploty a prlkaz typickych znak
v histologickém nebo pfimém imunofluo-
rescencnim vysetfeni. Tfi mala kritéria pfedsta-
vuji soucasny vyskyt projevt SLE nebo typickych
koznich |ézi diskoidniho erythematodu, odpo-
véd na lécbu, negativni nédlez kryoglobulinu
a chladovych aglutininl. K potvrzeni diagndzy
chilblain lupusu musi byt pfitomna obé velka
kritéria a alespon jedno z malych kritérif.

V prevenci vzniku a exacerbaci CHLE jsou
dUlezitd zejména opatreni ve formé zabra-
néni prochladnuti a dlsledné fotoprotekce.
V zevni terapii se uplatriujf kortikoidni externa.
Z3dkladem systémové terapie jsou antimalari-
ka, ucinné jsou i kortikosteroidy, pentoxifylin,
blokatory kalciového kandlu nebo sulfony (2, 3).
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