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Pityriasis rubra pilaris po prodélané
gastroenteritide

MUDry. Tereza Marusiakova
Kozni oddéleni, Krajska nemocnice Liberec a Turnov

Pityriasis rubra pilaris je vzacné chronické papuloskvamoézni kozni onemocnéni nezndmé etiologie. Typickymi projevy nemoci
jsou folikularné vazané papuly splyvajici do rizovych lozisek se Supinami a hyperkeratézy na dlanich a na ploskach. Onemocnéni
Casto progreduje do erytrodermie. Diagndza je stanovena na zakladé typického klinického obrazu v korelaci s histopatologic-
kym vysetfenim. Terapie byva problematickd, v celkové |é¢bé se uplatriiuji predevsim systémové retinoidy. Kazuistika popisuje
vznik pityriasis rubra pilaris u pacientky po prodélané stfevni infekci.
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Pityriasis rubra pilaris after gastroenteritis

Pityriasis rubra pilaris is an uncommon chronic papulosquamous skin disease with unknown etiology. The typical symptoms are
folicular associated papules spreading into pink scaly plaques and palmoplantar keratoderma. Diagnosis is done according to
the typical clinical signs in correlation with a histopathological examination. The treatment can be problematic, oral retinoids are

used most common. The case report describes pacient with pityriasis rubra pilaris, which occured after bowel infection.
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Popis pripadu

Pacientka, 62 let, byla odesldna spadovym
dermatologem k hospitalizaci pro erytemato-
skvamoézni dermatitidu trupu a koncetin s pal-
moplantarnimi keratézami.

ObtiZe u pacientky zacaly v prosinci 2016, kdy
prodélala akutni rotavirovou gastroenteritidu.
V lednu 2017, tedy asi mésic od zazivacich obtiZi,
se objevil svedivy exantém, zprvu na hrudi a pa-
Zich, provézeny otoky dlanf a plosek se Supenim
kize.V dalsich dnech projevy pribyvaly, postupné
se rozsitily na krk a oblicej. Na krku a v dekoltu
splyvaly za vzniku erytémovych ploch.

Pro koznf obtize byla vysetfena na pohoto-
vosti, v rdmci akutni péce byly podény celkové
kortikosteroidy (prednison), lokdlné predepséana
magistraliter externa s dexamethasonem. Po
osetfen( a 1é¢bé pacientka nepocitovala Ulevu.
Nasledovalo vysetfeni na kozni ambulanci, kde

byla realizovdna probatorni excize z levé paze
a byl ordinovéan depotni betametason. Déle by-
la nasazena celkova antibotika (co-amoxicilin)
a antihistaminika (bisulepin), k lokalnimu osetfent
byl doporucen kortikosteroidni krém. Kozni proje-
vy byly nadale rezistentnf k terapii, proto byla paci-
entka odeslana na konciledna 2017 k hospitalizaci
na kozni oddéleni Krajské nemocnice Liberec.

Anamnéza

V rodinné anamnéze je pacientka bez koznf
zatéze, otec zemfel na Grawitz(v tumor ledviny,
matka se 1é¢i s diabetem, hypertenzi a zaludec-
nimi viedy, sestra se |é¢i s diabetem. Pacientka
ma dva zdravé syny. Je vdova, nyni ve starobnim
ddchodu, dfive pracovala jako zdravotni sestra.
V osobnf anamnéze pacientka uvedla, Ze se lécf
s hypertenzi a hypotyredzou, je po apendektomii,
cholecystektomii a operaci varix(l. Ostatni sledo-

vané nemoci neguje. V pravidelné denni medikaci
uzfva hormony $titné zIazy (levothyroxin), antihy-
pertenziva (ramipril a amlodipin), venotonikum
(kombinace diosminu s hesperidinem). Dochézi na
preventivni gynekologické kontroly, pro ovaridlnf
cysty byla v minulosti provedena adnexektomie. Je
nekufacka, alkohol pije pouze prilezitostné.

V ramci alergické anamnézy udava dyspepsii
po doxycyklinu, hypotenzi po tramadolu a exan-
tém po ketoprofenu v gelu.

Stav pfi prijmu

Ve kstici byla difuzné husté se Supici loziska na
zar(izoveélé kazi. Pokozka v obli¢eji byla bledé r-
7ova s pityriaziformni deskvamaci. Olupovani kdize
bylo piftomné téZ na usnich boltcich a v zevnich
zvukovodech. Na krku s pfesahem na horni polovi-
nu hrudniku a do axil bylo velkoplosné infiltrované
syté erytematdzni lozisko, na periferii s drobnymi
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erytematoskvamaéznimi papulami a pustulami.

Dalsi ostfe ohranicené syté cervené papuly a pla-
ky se $ifily smérem na bricho, paze a predlokti.
Obdobné postizeni jako na trupu, ale mensiho
rozsahu, se objevilo i na dolnich koncetinéch, pre-
vazné na stehnech. Na dlanich a na ploskach byly
plosné Zlutohnédé keratdzy a lameldzné se olupu-
jict Supiny. Na ploskach v misté vyssich keratéz byly
piitomné bolestivé ragady (foto 1, 2, 3).

Pribéh hospitalizace

Za hospitalizace byly provedeny zakladni
krevni odbéry.V biochemii byla prokdzana vyssi
lacnd glykemie 75 mmol/I, lehkd elevace ALT
1,0 pkal/l. V lipidogramu byla zjisténa mirna
hypercholesterolemie 5,3 mmol/I. Dalsi prove-

Obr. 3. Hyperkeratdézy na dlanich
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Obr. 2. Stav pfi prijimu

dené laboratornf testy byly v normé. V Gvodu
hospitalizace bylo nastaveno lokélni osetfen
s keratolytiky a kortikosteroidy, které prineslo
jen minimalni efekt a malou subjektivni Ulevu
ze strany pacientky. Vzhledem ke klinickému
nalezu bylo podezfenf na pityriasis rubra pilaris.

Pro rozsahly kozni ndlez nereagujici na lokalnf
|é¢bu proto pfistoupeno k nasazenf acitretinu
p. o, i pfes zatim biopticky neovéfenou diagné-
zu. Terapii acitretinem pacientka snasela dobre,
na pocatku byl podavén v davce 25 mg/den,
postupné davka navysena na 50 mg/den.V kon-

Obr. 4. Histologicky prokazujeme loZiskovou parakeratdzu, kterd se stfidd s lameldrni hyperkeratézou
vertikdlnim a horizontdinim smérem. Ddle epidermis vykazuje naznacené psoriaziformni akantézu
s mirnou spongidézou. V koriu je fidky perivaskuldrni lymfoidni infiltrdt. Zdveér: ndlez je kompatibilnf
s diagndzou pityriasis rubra pilaris”
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trolnf laboratofi byly jaterni testy a lipidogram
v poradku. Na této terapii zvolna dochézelo k od-
Supovania blednutf koznich projevd. Vzhledem
k opakované namefenym vyssim lacnym glyke-
miim (v rozpéti 6,4-7,4 mmol/l) byla nasazena
diabetickd dieta. Po ¢trnactidenni hospitalizaci
byla zambulantné provedené excize potvrzena
diagndza pityriasis rubra pilaris. Biopsii odecital
prof. MUDr. Dmitry Kazakov, PhD., z Bioptické
laboratore v Plzni.

V' rdmci celkového vysetreni byl doplnén rent-
gen plic, ktery byl s normalnim nalezem, a sono
bficha, na kterém byly popsané vicecetné multilo-
kuldrni cysty jater a difuzni hepatopatie charakteru
steatozy.

Obr. 5. Stav pii dimisi

Obr. 7. Prabéh lécby
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Po 17 dnech hospitalizace byla pacientka na
nastavené terapii dimitovana do ambulantni pé-
Ce. Zavedenou terapii snasela dobte. PYi dimisi byl
koZnindlez zlepseny se svétlejsim erytémem, pre-
trvavala vyraznéjsi lameldzni deskvamace (mozny
podil souc¢asné terapie retinoidy) (foto 5, 6).

Pacientka po dimisi pokracovala v uzivani
acitretinu za pravidelnych klinickych a labora-
tornich kontrol u spddového dermatologa. Po
zlepseni kozniho nalezu byly davky acitretinu

Obr. 6. Stav pridimisi
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postupné snizovany. V cervenci 2017 byl acitretin
vysazen za soucasné kompletni remise onemoc-
nénf. Pribéh lécby retinoidy byl komplikovany
masivnim defluviem, po vysazeni retinoidd po-
stupné doslo k dorstani vlast (foto 7, 8. 9).

Diskuze
Pityriasis ruba pilaris (PRP) je vzacné chro-
nické zanétlivé papuloskvamdzni kozni one-

mocnéni postihujici kizi, nehty a sliznice (1).
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Obr.9. Remise

Je charakterizované vznikem folikuldrné va-

zanych papul splyvajicich do lososové rtzo-
vych jemné se olupujicich lozisek a tvorbou
palmoplantarnich keratéz (2-5). Onemocnéni
muze progredovat do erytrodermie, pfi které
typicky zUstavaji ostrlvky nepostizené kdze
(3, 5-7). Onemocnéni postihuje déti i dospélé.
Obé pohlavi mohou onemocnét stejné casto,
u klasické formy dospélych jsou nicméné castéji
postizeni muzi (2,4, 5).

Etiologie a patogeneze

Etiologie onemocnéni je nezndma.
Pricinou mudze byt abnormalni imunitni od-
poveéd na antigenni spoustéc (2). Je zvazovana
mozna role poruchy metabolismu vitaminu A,
dale souvislost s infekcemi, autoimunitnimi
chorobami a malignitami (2, 7). Patrani po
skryté malignité je oprdvnéné zejména u do-
spélych pacientl nad 50 let véku s atypickym
¢i fulminantnim prabéhem PRP, ktery nere-
aguje na perorélinf retinoidy (1). V literatufe
byly popsané pfipady PRP po streptokokové
infekci ¢i ockovani (2). Onemocnéni je spojené
s mirné zvysenou epidermopoézou a poru-
chou rohovéni bunék (ve smyslu epidermalni
a folikuldrni hyperkeratdzy a parakeratézy) (8).

Mzeme rozlisit dvé formy onemocnéni
(2). Familidrni forma se vyskytuje u 6,5 % ne-
mocnych, za¢inad po porodu ¢i v raném détstvi
amUZe perzistovat po cely Zivot (2, 5). Ojedinéle
byly popsany formy s autozomalné dominant-
nim typem dédi¢nosti, nékteré formy vykazuijf
autozomalné recesivni typ dédi¢nosti. Ziskana
forma mé dva vrcholy vyskytu — v prvni a paté
dekadé, ale mlze zacit v kazdém véku. Casto
dochazi ke spontannimu zhojenido 1 az 3 let (2).

Klinicky obraz

Onemocneéni se vyviji v kraniokaudalnim
sméru (2, 7). Pacienti zpravidla prvné zazna-
menaji bilé Supiny ve kstici a erytém obliceje
a usi (5). Déle se tvori folikularné vazané cerve-
nohnédé papuly s centraini hyperkeratézou po-
stihujici krk, trup, zapésti, hibety rukou a kolena
(5). Projevy postupné splyvaji za vzniku cha-
rakteristickych oranzovocervenych ¢ilososové
zbarvenych pityriaziformné se olupujicich ostre
ohranicenych lozisek. Léze mohou expandovat
na celé télo se vznikem erytrodermie s typicky-
mi ostrivky nepostizené klze. Soucasné jsou
na dlanich a na ploskadch pfitomny voskove
Zluté hyperkeratdzy s tvorbou bolestivych fisur
(2, 5,6). Casto omezuji postizené jedince v béz-
nych dennich aktivitadch (7). Nehtové ploténky
byvaji ztlustélé se zlutohnédym zabarvenim,
subungvalni hyperkeratézou, mohou byt tfisko-
vité hemoragie (2, 7). Vétsinou chybi postizeni
nehtl typické pro psoridzu (dolickovani nehtd,
olejové skvrny) (4, 5, 7). Onemocnéni postihuje
i sliznice — v dutiné Ustni nachazime erytém,
papuly, eroze ¢i bélavé plaky napodobujici
slizni¢nf lichen (1, 8). Pfi postizeni o¢i mize
vzniknout ektropium zplsobujici rozmazané
vidéni a suchost oci (2).

Subjektivné pacienti popisuji mirné svédént
(zejména v casnych stadiich nemoci), bolesti
ragad v misté keratdz, pfi erytrodermii mohou
byt i celkové pfiznaky — horecka, zimnice, inava,
nevolnost, prdjem (2, 5).

Klasifikace

PRP mizeme rozdélit do nékolika skupin
na zakladé véku, délky trvani nemoci a rozsahu
koznfho postizenf (6).

I. Klasicky typ dospélych je nejcastéjsi, pred-
stavuje vice nez 50 % pfipadU. Vyviji se akutné,
je spojeny s typickymi znaky PRP (erytrodermie
s ostrlvky zdravé kdze, palmoplantarni hyperke-
ratézy, folikuldrni hyperkeratéza). Tato forma ma
nejlepsi progndzu, okolo 80 % pacientl dosahne
do tii let remise (2).

Il. Atypicky typ dospélych postihuje 5 %
pfipadd. Je charakterizovany vznikem ichtyo-
siformnich 1ézf na dolnich koncetindch, s okrsky
ekzematdznich zmén a alopecii. Typicky pre-
trvava mnoho let, u 20 % pfipadd dochazi ke
zhojenido 3 let (2, 3).

lll. Klasicky juvenilni typ predstavuje 10 %
pfipadl. Je velmi podobny typu I. Objevuje se
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v prvnich 2 letech Zivota nebo v obdobi dospi-
vani. Remise mdze nastat od 1 do 3 let (2, 5).

IV. Ohraniceny juvenilni typ predstavuje
25 % pfipadd. Objevuje se u prepubertélnich
déti. Je charakterizovan ostie ohrani¢enymiery-
tematoznimi lozisky nad lokty a na kolenou (2).

V. Atypicky juvenilnf typ pfedstavuje 5 %
pfipadd. Do této skupiny patfi vétsina pfi-
padd familidrnich PRP. Je spojeny s ¢asnym
zacatkem a chronickym pribéhem. Projevy
jsou pritomné od porodu ve formeé rozséhlych
erytémU se Supinami a vyraznou folikularnf
hyperkeratézou. Keratodermie byva nékdy tak
tezkd, ze vede k omezeni rlstu kosti rukou a ke
kontrakturdm (2, 5).

VI. Typ asociovany s HIV je podobny ty-
pu |, ale projevy jsou vice zavazné. Mlze byt
spojeny s tvorbou nodulocystickych a pustu-
|6znich akneiformnich 1ézi, s acne conglobata
a hidradenitis suppurativa. Byva rezistentni na
terapii, nékdy mize odpovidat na antiretrovi-
rovou terapii (2).

Diferencialni diagnéza

V rdmci diferencidlni diagnostiky je tfeba zva-
Zovat psoridzu, virové exantémy, lichen planus,
atopickou dermatitidu, seboroickou dermatiti-
du, ichtyozu ¢ijiné stavy vedouci k erytrodermii
(psoridza, ekzém, lymfom, lékové reakce) (2, 6, 7).

Diagnéza

Neexistuji zddné specifické laboratorni testy,
diagndza je zpravidla stanovena na zékladé klinic-
kého obrazu (2).Vhodné je provedeni kozni biopsie.
Histologicky ndlez nema patognomické rysy, ale je
uzitecny k vyloucenti ostatnich moznych papulosk-
vamaznich a erytrodermickych poruch (2).

Nélez vykazuje urcité spole¢né histologické
znaky s psoridzou, ale u PRP chybi typické znaky
psoridzy (Munroovy mikroabscesy, ztencena
granuldrnf vrstva a prodlouzené epidermalni
vybezky) (7).

Terapie

Dosud neexistuje standardnfi terapeuticky
protokol (3, 7). Lé¢ba byva komplikovana a vy-
zaduje trpélivost ze strany pacienta i Iékare
(8). U vétsiny piipadl postaci lokalni terapie,
u erytrodermie a tézkych pfipadl s chronickym
trvanim pfistupujeme k systémové terapii (5).

V lokalIni terapii se uplatnujf kortikosteroidni
externa, kterd pfinaseji Ulevu, snizuji zarudnutf
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a tlumf svédéni, ale nemaji dlouhodoby efekt.
Jejich volba je dana zévaznosti onemocnéni
a lokalizaci projevi (silné ucinna na loziska nad
lokty a na kolenou, slabé Ucinna na oblice)) (2,
5-7). Alternativou je pouziti kalcipotriolu (analog
vitaminu D), keratolytik ¢i lokélnich retinoid (2,
5). Nezbytné je pravidelné promazavani klze
emoliencii, kterd redukuji suchost a praskanf
kize (2,5,7).

V celkové terapii se jako |ék prvni volby po-
uzivaji predevsim systémové retinoidy (acitretin
v dévce 0,5-0,75 mg/kg/den), jejichz efekt se
projevi za 4-6 mésicl (2, 5-7). Alternativou je po-
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Prognéza

Jedna se o onemocnéni s chronickym prd-
béhem, které vétsinou trva nékolik let. Jsou

mozné spontanni remise.
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