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Porokerat6za je pomérné vzacné onemocnéni. Jedna se o ziskanou nebo geneticky podminénou poruchu keratinizace se vznikem atrofic-
kych lézi ohraniGenych keratotickym lemem. Existuje nékolik klinicky odliSnych subtypl se spoleénym histologickym obrazem. V détském
véku se castéji vyskytuje subtyp porokeratosis Mibelli — porokeratosis linearis. NaSe kazuistika popisuje pfipad porokeratosis linearis

u 12letého chlapce.
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Uvod

Porokeratéza je choroba s poruchou keratini-
zace projevuijici se vznikem atrofickych lézi ohra-
niCenych keratotickym lemem. Vznik onemocnéni
mize Casto souviset s imunosupresi a expozici UV
zéfeni, u ¢asti pfipadu je prokazatelnd autosomainé
dominantni (AD) dédi¢nost. Existuje nékolik klinic-
ky odlisnych subtypt se spoleénym histologickym
obrazem. Mezi hlavni varianty porokeratézy se fadi
porokeratosis Mibelli a jeji subtypy porokeratosis
linearis a ,giant porokeratosis®, dale porokeratosis
disseminata superficialis et actinica a porokeratosis
palmaris et plantaris disseminata (1).

Poprvé v roce 1889 popsal Mibelli dermatézu
se zaCatkem v détském véku, poruchou keratini-
zace a puvodem v oblasti potnich Zldz. Tak vznikl
nazev porokeratosis. V roce 1970 byl pomoci mik-
roskopu vylouéen plvod v oblasti potnich Zlaz ¢i
pilosebacedzni jednotky, oznacCeni porokeratosis
vak zlstalo.

Porokeratéza ziejmé vznika na podkladé chro-
mozomalni aberace nebo mutace proteinu p53,
jako je tomu u malignit. S tim souvisi 7-11% riziko
maligniho zvratu u nékterych variant onemocnéni
v dospélosti. Jedna se 0 moznost vzniku spinaliomu
nebo basaliomu (3, 4).

Diagndéza onemocnéni je Casto zfejma jiz z kli-
nického nalezu, histologie ji pak potvrzuje. Typickym
histologickym nalezem je pfitomnost kornoidni lame-
ly lemujici lozisko. Je to sloupec parakeratotickych
bunék v invaginaci epidermis. Chybi zde granularni
vrstva. Centrum loZiska je atrofické nebo s psoriasi-
formni hyperplazii. V hornim koriu nachazime lymfo-
histiocytarni infiltrat.

Subjektivné jsou loZiska asymptomatickd nebo
mirné svédi.

Porokeratosis Mibelli je ziskané onemocnéni,
pouze u ¢asti pfipadd je prokazatelnd autosomalné
dominantni dédicnost. Miize se objevovat jiz v dét-
ském véku. Nékdy mohou loZiska vznikat v misté
pfedchazejiciho poranéni. Pomér muzl a zen je
2-3:1. Casto akralng vznikaji verukdzni papuly, které
se méni v atrofické ¢i hyperkeratotické plaky s kera-
totickym lemem.
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Porokeratosis linearis je subtypem porokeratosis
Mibelli. Vznika hned po narozeni nebo v détstvi. Léze
jsou lokalizované v Blaschkeho liniich. U novorozenc(
se mize projevovat vznikem erozi a krust (3).

Porokeratosis disseminata superficialis et ac-
tinica se objevuje az v dospélosti. Vétsina pfipadl
je sporadickych, jen u ¢asti hraje roli AD dédicnost.
Onemocnéni se projevuje vznikem &etnych, méné
napadnych atrofickych loZisek s keratotickym le-
mem. LoZiska jsou lokalizovan na mistech expono-
vanych UV zéfeni, hlavné nad extenzory koncetin.

U porokeratosis palmaris et plantaris dissemina-
ta za¢inaji vznikat loziska na dlanich a ploskach, po-
stupné se rozsifuji na dal$i ¢asti téla veetné sliznic.
Jde o autosomalné dédiéné onemocnén.

V diferencidlni diagndze porokeratéz myslime
na tineu corporis, granuloma annulare, epidermalni
névus, naevus sebaceus, psoridzu, u novorozenct
i na varicellu zoster a herpes simplex.

VétSina popsanych variant porokeratéz ma
chronicky, pomalu progredujici pribéh. Je vSak
moznd i spontanni regrese projevl. V 7-11% pfi-
padu je riziko maligniho zvratu v dospélosti, zvlasté
u porokeratosis linearis, ,giant porokeratosis* a také
u aktinické porokeratdzy (1).

Lécba je individualni. DlleZité je pravidelné sle-
dovani pacientli vzhledem k riziku vzniku malignit.
Daraz je kladen na fotoprotekci. Neinvazivni mistni
lé¢ba zahrnuje aplikaci silnéjSich lokdlnich kortikoi-
dd, calcipotriolu, retinoidd nebo 5-fluorouracilu. Mezi
invazivni zakroky patfiexcize oZiska, CO, laser, kryo-
terapie, dermabraze. Popisuje se i systémova Ié¢ba
kortikoidy, derivaty vitaminu A. U déti volime IéCbu
nebolestivou, co nejméné zatéZujici organizmus.
Nejcastéji pfichazi v tvahu lokélni 1é¢ba kortikoidy
a calcipotriolem (2, 3).

Popis pFipadu

Pacientem byl 12lety chlapec. Rodinnd anamné-
za byla bez pozoruhodnosti. Vaznéji nestonal. Mél
alergii na prach a roztoce projevujici se kaslem. Pi
obtizich bral Zyrtec, jiné Iéky pravidelné neuzival.
V 6 letech vznikl po padu nehojici se defekt na levém
koleni a levém bérci. Nejdfive se vytvofily puchyr-
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ky a postupné vznikla atrofickd loziska. Pacient byl
vySetfen ve spadové kozni ambulanci poprvé v 10
letech. Bylo doporuceno loziska indiferentné pro-

Obrazek 1. Atrofické lozisko ohrani¢ené kerato-
tickym lemem na levém koleni

Obrazek 2. Atrofické lozisko ohrani¢ené kerato-
tickym lemem pretibialné na bérci

Obrazek 3. Atrofické lozisko ohrani¢ené kerato-
tickym lemem pretibialné na bérci
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Obrazek 4. Atrofické lozisko ohrani¢ené kerato-
tickym lemem na levém koleni

mazavat. Pro pfetrvavajici projevy navstivil pacient
s maminkou nasi ambulanci ve 12 letech véku. Pfi
prvni navstévé mél atrofickd, splyvajici, erytema-
t6zni, ostfe ohraniCena loziska na stehné, na koleni
a pretibialné na bérci levé doini koncetiny (obrazky
1-4). Subjektivné byl bez obtizi. Laboratorni nalezy
(krevni obraz, zakladni biochemické a imunologické
vySetfeni, serologicka vySetfeni hepatitid a viro-
logie) byly v normé. Diferencialné diagnosticky se
uvazovalo o lichen sclerosus et atrophicus, disko-
idnim lupus erytematodes a epidermolysis bullosa.
Diagndza porokeratézy byla stanovena na zakladé
provedené kozni biopsie. Poté byla zahdjena lokalni
IéCba calcipotriolem 2x denné a indiferentni proma-
zavani. Posledni kontrola byla 3 mésice po zahajeni
léCby. LoZiska se od okraju zaCala hojit. Lé¢ba po-
kracuje a pacient je pravidelné sledovan.

Zaveér
Porokeratéza je vzacné geneticky dané nebo
ziskané onemocnéni charakterizované poruchou
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keratinizace. Typicky vznikaji atrofickd loziska ohra-
nicena keratotickym lemem, histologicky odpovi-
dajicimu tzv. kornoidni lamele. Odhaleni nemoci je
dulezité pro dalsi pravidelné sledovani a prevenci
vzniku koznich malignit.
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