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Obr. 1. Neostte ohranicené mirné infiltrované loZisko bélavého zbarveni na levé tvdri.
Deprese kozniho povrchu pochdzi z probatorni excize

Klinicky obraz

Mladg, 25letd Zzena se dostavila do ambulance
koznikliniky pro asi 6 mésicl postupné progredu-
jici kozni potize. Primarni subjektivné asymptoma-
tické lozisko Sedobilého zbarveni se objevilo na
levé tvafi. Velikost loZiska byla inicidlné pfiblizné
2% 1cm, pozvolnou progresi doslo k rozsitent
projevu do soucasné velikosti 4x 2cm (obr. 1).
Soucasné se objevilo loZisko velikosti 1,5x 1cm
obdobného vzhledu na bradé. Obé loziska byla na
pohmat mékka, palpacné nebolestiva, minimalné
infiltrovand. Nebyl zjistén erytém ¢i pozanétlivé
pigmentace. U pacientky byla nové diagnostiko-
vana hypofunkce stitné Zlazy, s jinym celkovym
onemocnénim se nelécila a i ostatni anamnéza
byla bez pozoruhodnosti. Klinicky bylo vysloveno
podezieni na cirkumskriptni sklerodermii, v dife-
rencidlni diagndze se zvaZovala diagndza vitiliga.

Obr. 2. Koznicdstice krytd atrofickou epidermis, dominuje intenzivni, perivaskuldrné

akcentovany kulatobunécny infiltrdt ve stfednim koriu. H&E, zvétseno 200x

Histologicky obraz

Kozni ¢astice kryta atrofickou epidermis
s mirnou povrchovou ortokeratézou a foli-
kuldrni hyperkeratdzou, bez parakeratdzy.
Bazalni vrstva nejevi zndmky vakuolarni de-
generace. Korium je homogenizovéno, tvofe-
né horizontdlné orientovanymi kolagennimi
vldkny s neostrymi hranicemi, se zachovalymi
elastickymi vldkny a bez akumulace kyselych
mukopolysacharidd. Horni korium je praktic-
ky bez zanétlivého infiltratu, avsak v oblasti
stfedniho a doInfho koria je patrnd pomérné
intenzivni kulatobunéc¢nd celulizace lokalizo-
vana zejména perivaskuldrné a periadnexalné.
V mensi mite je infiltrat i disperzni, intersticialni.
Nékteré cévy koria maji ztlusténou sténu. Miry
zanétlivy infiltrdt je patrny i v septech tukové
tkdné podkozi.
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Obr. 3. Rozhrani koria a subkutis, kde v dolnim koriu
loZiskovité akcentovany kulatobunécny infiltrdt, ktery za-
sahUJe i do sept tukové tkdné podkoz: H&E, zvétseno 200x
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Obr. 4. Detail na zesilend kolegennividkna s neostrymi hranicemi, ddle perivaskuldrni
kulatobunécnd zdnétliva celulizace. H&E, zvétseno 400X

Diagnéza

Morfologicky ndlez vyhovuje dg. lokalizované
sklerodermie, vzhledem k intenzité zanétlivého
infiltratu ¢asné fazi onemocnéni. Mikroskopické
zmeény koreluji s klinickym obrazem.

Komentar

Lokalizovand sklerodermie (morfea) predstavu-
je skupinu onemocnéni charakterizovanou ztlusté-
nim nebo sklerézou dermis. Dale mdze dochdzet
ke ztraté podkozni tukové tkdné a jeji ndhrade
kolagennim vazivem, postizena mdze byt i nalé-
hajicf kosterni svalovina. Onemocnéni postihuje
Casteji zeny, déti a mladé dospélé. Jsou popsany
i pfipady kongenitaIni morfey. Etiopatogeneze
lokalizované sklerodermie je nezndma, muze
zahrnovat trauma, hormonalni vlivy & rodinné
predispozice. Onemocnéni se mdze vyvinout ne-
bo zhorsit béhem menarche, téhotenstvi nebo
v menopauze. Byly popsany alterace vaskularniho
systému, metabolizmu pojivové tkané i bunécné
imunitni odpoveédi. U 30-80% pacientl byly de-
tekovany antinukledrni protildtky, dle asi u ctvrtiny
pacientd i protilatky proti Borrelia burgdorferi. Byla
prokdzéna koincidence diskoidniho i systémového
lupus erythematodes a dermatomyozitidy.

Klinicky zahruje morfea réizné obrazy, které
se mohou vyskytovat jednotlivé, nebo mohou
v sebe vzdjemné prechédzet. Nejcastejsi je forma

LITERATURA

1.Kim CR, Jung KD, Kim H, Jung M, Byun JY, Lee DY, Lee JH, Yang
JM, Lee ES. Linear Lichen Sclerosus along the Blaschko's Line
of the Face. Ann Dermatol. 2011; 23(2): 222-224. doi: 10.5021/
ad.2011.23.2.222. Epub 2011 May 27.

2. Blaya B, Gardeazabal J, de Lagran ZM, Diaz-Pérez JL. Pati-
ent with generalized guttate morphea and lichen sclerosus
et atrophicus. Actas Dermosifiliogr. 2008; 99(10): 808-811.
3.Kaya G, Berset M, Prins C, Chavaz P, Saurat JH. Chronic bo-
rreliosis presenting with morphea- and lichen sclerosus et

plakd, dale se mize jednat o formu bulézni, kapko-
vitou (guttata), linedri veetné facidlni hemiatrofie,
generalizovanou a subkutanni (morfea profunda).

Histologické zmény postihuji jak korium,
tak podkozi, proto je nutnd dostate¢nd hloubka
provadeéné biopsie. Nejvyraznéjsi zmény jsou
patrné v retikuldrnf dermis, kde dochdzi k edému,
hypereozinofilii a paralelni orientaci kolagennich
vldken. Mohou byt postizeny i septa subkutis,
coz vede k ndpadnému ztlusténi dermis. Ekrinn{
7lazky byvaji tak lokalizovany abnormalné vysoko,
ane v oblasti dermo-subkutanni junkce. Castym
nalezem déle byva atrofie nebo i kompletni ab-
sence vlasovych folikull a sebaceoznich Zlazek.
Je nutné si uvédomit, ze morfologické zmény
¢asnych 1ézf mohou byt velmi diskrétni a nespe-
cifické. V ¢asnych fazich byva patrny vyraznéjs
zanétlivy infiltrat tvofeny lymfocyty, plazmocyty
a histiocyty. Infiltrat je typicky lokalizovany prevaz-
né v okoli cév a adnex, byvé téz intersticidlné, a to
zejména na hranici koria se subkutis. V pozdéjsich
stadiich byva sklerdza stale patrna, avsak dermis
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sich stadiich, byva vyraznéjsi zanétliva celulizace.
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Obr. 5. Fastickd vidkna koria nejevi zndmky alterace - elastica, zvétseno 200x

Pfesny vztah mezi lokalizovanou a systémovou
sklerodermii nenf jasny, protoze klinické symp-
tomy i morfologicky nélez jsou velmi podobné
a Casto se prekryvajf. Velmivzacné mize morfea
predchézet progresivni systémovou sklerézu.

Kontroverzni maze byt vztah mezi lokalizo-
vanou sklerodermif, zejména guttatni variantou,
alichen sclerosus. Extragenitéini lichen sclerosus
se vyskytuje v rozmezi 8-20%, pricemz muze
postihnout oblasti jako tvar, fji, ramena ¢i zada.
Vzhledem k tomu, Ze morfea a lichen sdili urci-
té klinické i patologické charakteristiky, néktefi
autofi vefi, Ze tyto jednotky majf spojitost, nebo
7e dokonce predstavuji rizné obrazy jednoho
onemocnén.

Déle je v nékterych pfipadech nutné od cir-
kumskriptni sklerodermie odlisit porphyria cutanea
tarda a chronickou GvHD (graft versus host disea-
se). Kromé adekvatnich klinickych informaci pro
porfyrii sved¢i PAS pozitivni silnosténné cévy koria,
a pro GvHD lichenoidnf typ infiltrdtu a cytoidnf
téliska v bazalni vrstvé epidermis. Iradia¢ni derma-
titida nebo acrodermatitis chronica atrophicans
nevykazuiji tak intenzivni dermalni sklerézu jako
rozvinuta faze cirkumskriptni sklerodermie.

Pro praxi je ddlezité si uvédomit, ze pro
stanoveni spradvné diagndzy je nutna tak jako
u vetsiny jinych dermatoz klinicko-patologicka

korelace nélezd.
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