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SUHRN

Autori v kazuistike opisuji pripad 74-ro¢nej Zeny s 1-rocnou anamnézou tvorby tuhych ¢erveno-livid-
nych uzlovitych prejavov symetricky lokalizovanych na dorzach rik — v oblasti drobnych kibov, extenzo-
rovych plochach predkoleni, v oblasti Achillovej Slachy. Zriedkava kozna diagnéza erythema elevatum diu-
tinum bola stanovena na zaklade Kklinickych prejavov a histopatologického vySetrenia. Oralne
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kortikosteroidy sa v liecbe nasej pacientky osvedcili ako velmi efektivne.

Kliicové slovd: erythema elevatum diutinum - sprievodné ochorenia — oralne kortikosteroidy

SUMMARY

Erythema Elevatum Diutinum

The case report presents a 74-year-old female with a 1-year history of red-purple nodules symetrically
localized on the dorsum of the hands near the joints, on the shins and over the Achilles tendon. A rare dia-
gnosis of erythema elevatum diutinum was established on the base of clinical appearance and histopatho-
logical examination. Our patient was succesfully treated with oral corticosteroids.
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UvVOoD

Erythema elevatum diutinum (EED) je zriedkava chro-
nickd dermatéza nezndmej etioldgie. Prejavuje sa perzis-
tujicimi Cerveno-purpurovymi papulami a nodulami
symetricky lokalizovanymi na extenzorovych plochich
koncatin a nad kibami [3]. Histopatologicky sa jedna
o variant chronickej leukocytoklastickej vaskulitidy [7].
Liekom prvej volby je dapson [5, 7, 9, 10]. DalSie tera-
peutické moZnosti predstavuji sulfapyridin, kortikostero-
idy (lokélne, intraleziondlne, ordlne), niacinamid, tetracyk-
liny, kolchicin, chlorochin [2, 4, 5, 7, 10] a plazmaferéza
[4, 10].

POPIS PRIPADU

Pacientkou bola 74-ro¢nd Zena odoslané na hospitali-
zdciu na kozné oddelenie pre asi rocnu tvorbu palivych
lividno-Cervenych tuhych uzlov na dorzach ruk, prstoch,

extenzorovych plochach predkoleni a v oblasti Achillove;j
STachy. Rodinnd anamnéza bola bezvyznamna. V osobnej
anamnéze pacientka uddvala beZné detské ochorenia,
CastejSie chord nebyvala, poslednych 5 rokov bola sledo-
vand internistom pre arteridlnu hypertenziu. Z operacii jej
bola v r. 2001 vykonana cholecystektomia. V gynekolo-
gickej anamnéze udavala menopauzu v 50. rokoch, 5 spon-
tdnnych porodov, jeden spontadnny potrat, toho ¢asu je bez
gynekologickych obtiazi. Z liekov pravidelne uZivala
Metoprolol tbl. a Hydrochlérothiazid tbl. Neudavala Ziad-
nu alergiu. V minulosti pracovala ako dojic¢ka krav, toho
¢asu je na dochodku.

Prvé koZné zmeny sa objavili pred rokom vo forme
palivych papul6znych az noduléznych lozisk na dorzach
riik, predovietkym v oblasti drobnych kibov. Pacientka po
Styroch mesiacoch pretrvdvania koZnych zmien navstivila
koznu ambulanciu. Spociatku bola lieCena lokalne redukc-
nymi externami, nasledne kortikosteroidnymi krémami
bez efektu. Pre netispech lokalnej liecby bola u pacientky
zapocaté celkova kortikosteroidnd lieCba, po ktorej doslo
k uplnej resorpcii prejavov. Asi jeden mesiac po vysadeni
doSlo k exacerbécii prejavov na povodnych miestach
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s postupnym rozsevom na extenzorové plochy predkolent,
oblast Achillovej §lachy a dorzdlnych stran chodidiel.

Status localis pri prijati na naSe pracovisko vykazoval
mnohopocetné Cerveno-lividne noduly, velkosti od 2 do
5 c¢m, okrahleho tvaru, ostro ohranicené od okolitej koZe,
hladkého povrchu, na pohmat citlivé a tuhSej konzisten-
cie. Loziska boli symetricky lokalizované na dorzach ruk,
dlaniach, extenzorovych plochich predkoleni, v oblasti
Achillovej STachy a dorzalnych stran chodidiel (obr. 1, 2).
Subjektivne pacientka udédvala artralgie rik a palenie pre-
javov, neuddvala Ziadne celkové tazkosti.

Obr. 2. Erythema elevatumm diutinum — extenzorova plocha
predkoleni

Pre objasnenie diagnézy bola realizovand probatérna
excizia z loZiska na predkoleni. V histologickom obraze
povrch kryje zvyraznené a rozvldknené stratum corneum.
Epiderma miestami vytvara ndznak akantotickych capov,
celkovo je bez diagnosticky cennych patologickych zmien.
V hornej a strednej derme su pritomné relativne dobre
ohranicené loziska zapalovych infiltratov s prejavmi fibro-
tizdcie dermy (obr. 3). Infiltraty sa skladajd prevazZne
z lymfocytov a histiocytov. MenSie cievy dermy (ktoré sa
nachadzajt v opisanych infiltratoch) vykazuji znamky fib-
rinoidnej nekrdzy stien, su vystlané zdurenymi endotélia-
mi, miestami je limen obliterovany (obr. 4). Inde s pri-

tomné zndmky aktivnejsej vaskulitidy s obliteraciou lime-
nu, fibrinoidnou nekrézou steny a leukocytoklaziou. Ciev-
ne steny a perivaskuldrne priestory st prestipené hustym
infiltradtom neutrofilov s primesou lymfocytov, histiocy-
tov, eozinofilov a ojedinelych plazmocytov (obr. 5). Med-
zi loziskami infiltratov je pritomna fibrotizacia dermy vo
forme zhrubnutia kolagénovych zvidzkov. Vzorka bola
podrobend aj priamemu imunofluorescenénému vysetre-

Obr. 3. Histopatologicky obraz EED
(farbenie HE, zvicSenie 20x)

Obr. 4. Histopatologicky obraz EED (farbenie HE, zvicsenie
100x)

Obr. 5. Histopatologicky obraz EED (HE, zvicsenie 200x)

Cesko-slovenska dermatologie

281



niu na pritomnost IgM, IgG, IgA, C3, C4, Clq depozit,
ktoré bolo bez vyraznych Specifickych farbeni. Apikdlne
bol nahromadeny fibrin v papildch dermy. Histologicky
nalez v korelacii s klinickym obrazom potvrdil diagnézu
Erythema elevatum diutinum.

V laboratornych vySetreniach bola zistena zvySena sedi-
mentdcia FW 42/60, zvySené CRP 42,80 g/, zvySeny fib-
rinogén 4,56 g/, trombocytéza 577,1 10 x 9/1. Ostatné
laboratorné vysledky: ASLO - titer, reumatoidny faktor,
onkomarkery v norme, CIK a ANA - blok negativne.
V stere z nosa a krku bola pritomna beZna komenzélna fl6-
ra. Vzhladom k trombocytéze a miernej elevacii hemoko-
agula¢nych parametrov bol konzultovany hematolég, kto-
ry odporucil trepanobiopsiu kostnej drene za icelom cyto-
logického, cytogenetického a histologického vySetrenia.
Tymito vySetreniami bolo vyli¢ené suponované myelo-
proliferativne ochorenie a nilez bol hematolégom uzatvo-
reny ako reaktivne zmeny kostnodretiovej krvotvorby
s Tahkou leukocytdézou pri zdkladnom koZnom ochoreni.
Pacientka zostdva dispenzarizovand rajénnym hematol6-
gom.

Vzhladom k progresii koZnych prejavov sme pacient-
ku, eSte pred obdrZzanim vysledku histologického vySetre-
nia, zacali lieCit celkovo perordlnymi kortikosteroidmi,
kedZe sa osvedcili v ambulantnej liecbe ako velmi efek-
tivne. V tvode sme zacali divkou Prednizén tbl. 30
mg/deii, si¢asne Famotidin 20 mg tbl. 2-krat denne, lokal-
ne sme aplikovali redukéné externd. Pocas tejto lieCby sa
u pacientky nové prejavy netvorili a povodné zmenili svo-
ju farbu na hnedastocervent, zmenSili sa a palpacne boli
mikkSie. Toho Casu pacientka uziva Prednizén 5 mg tbl.
1-krat rano, je bez prejavov EED a absolvuje pravidelné
hematologické kontroly.

DISKUSIA

Erythema elevatum diutinum (EED) pdvodne opisal
v 1. 1888 Hutchinson [10, 13, 14] a vr. 1889 Bury [10, 14],
avSak termin ,erythema elevatum diutinum® prvykrat
zaviedli Radcliff-Crocker a Williams v r. 1894 [3, 4, 6].
Opisali pripad 5-ro¢ného dievcatka s elevovanymi syme-
trickymi 1éziami na dlaniach, laktoch a gluteach [3, 4].
Odvtedy bolo v literatdre opisanych dalSich 100 pripadov
tohto ochorenia [3, 4, 8, 13].

Ochorenie mdze vzniknif v kazdom veku, vrchol
vyskytu bol pozorovany u dospelych v 3.— 6. dekade Zivo-
ta [8, 10, 13, 14] bez predilekcie pohlavia [4, 13, 14].
V literatdre sa nachddzaji zmienky len o niekolkych pri-
padoch vzniku EED v detstve [14].

Etioloégia EED zostava nadalej nejasna [8, 9, 11, 13, 14,
15]. Niektori autori zdielaji nazor, Ze ide o imuno-
komplexmi sprostredkovani vaskulitidu vyvolant chro-
nickou expoziciou antigénu [2, 5, 9, 15]. Grabbe et al.
(2000) predpokladajt, Ze EED moZe byt spustené bakté-
riovymi peptidmi cestou aktivacie cytokinov (interleuki-

nu 8), ktory indukuje chemotaxiu neutrofilov do tkaniva
[5]. EED sa popisuje v stivislosti s po¢etnymi hematologic-
kymi ochoreniami, predovSetkym s IgA monoklonovou
gamopatiou [2, 3, 9, 13, 14], myelodysplastickym syndro-
mom, mnohopocetnym myelémom [8, 9, 10] a kryo-
globulinémiou [5, 9]. V literatdre je hldsenych viac ako 20
pacientov s EED asociovanych s IgA paraproteinémiou.
Vzhladom pre moZnu progresiu pdvodne benignej mono-
klonovej gamopatie do mnohopocetného myelomu, ako aj
preto, Ze EED moZe predchadzat vzniku mnohopocetného
myelému, je potrebné dlhodobé sledovanie pacienta. Je
pozoruhodné, Ze 1ézie EED zostivaju pri rozvoji mnoho-
pocetného myelomu nezmenené [12]. EED je asociované
aj s poCetnymi autoimunitnymi ochoreniami (reumatoidna
artritida, recidivujica polychondritida, idiopatické zapa-
lové ochorenia Creva, pyoderma gangraenosum), rekurent-
nymi/chronickymi bakteridlnymi infekciami (najmaé strep-
tokokovymi), virusovymi infekciami (HIV, hepatitida typu
B)[2,3,5,8,9, 10, 12, 13, 14], dnou [4, 10], systémovym
lupus erythematodes [5, 10], Sjogrenovym syndrémom
[11]. Okrem toho, urcité malignity, ako napr. gliom, skva-
moceluldrny karcindm, chronicka lymfaticka leukémia,
B-bunkovy lymfém, karciném prsnika [15], endometria
[13], prostaty [9, 13] a testikularny lymfém byvajua takti-
ez asociované s EED [9].

Klinicky sa EED manifestuje perzistujicimi tuhymi
Cervenymi aZ Cervenkastohnedymi pripadne lividnymi
loZisk [3, 4]. PrileZitostne sa opisuju netypické vezikulo-
bul6zne, hemoragické a ulcerézne prejavy [4, 13, 14].
Lézie su symetricky lokalizované na extenzorovych plo-
chéich koncatin, najmé v oblasti kibov [2, 3, 7, 9, 10, 13].
Predovietkym si postihnuté kiby prstov riik, laktov, ko-
lien a oblast Achillovej §lachy [4, 7, 8]. Zriedkavo sa
nachadzaju prejavy v oblasti trupu, genitalii, tvare alebo
retroaurikularne [3, 7]. Sliznice nebyvaji postihnuté [10].
StarSie 1ézie nadobudaju Zltkastohnedd farbu, ¢im pripomi-
najt xantémy [2, 3]. Cast4 je pozdpalova hyperpigmenta-
cia [1, 4, 7, 13] a mierna atrofia loZisk [1, 4, 7]. Prejavy
mozu byt asymptomatické, alebo sprevadzané svrbenim
apélenim [3, 4, 8, 9, 10], hlavne po expozicii chladu [4, 8,
10]. Niektori pacienti uddvaju artralgie [1, 9, 10, 14].

Zatial¢o histopatologicky obraz véasnych $tadii je
charakteristicky pritomnostou leukocytoklastickej vasku-
litidy s infiltrdciou polymorfonukledrnych neutrofilov
a fibrinoidného materidlu, v neskorSich $tadiach je infilt-
rat nahradeny granula¢nym, neskor fibrotickym tkanivom
[4, 9]. PrileZitostne st detegované extracelularne kryStaly
cholesterolu (preto bol pouZivany aj ndzov extraceluldrna
cholesterdza), o vysvetluje Zltkasté sfarbenie starSich 1ézii
[1, 3, 4, 9]. Vysledky priameho imunofluorescenéného
vySetrenia st rozporuplné. Casto st negativne, inokedy st
pritomné depozity IgG, IgA, IgM a C3 zlozky komple-
mentu, jednotlivo alebo v kombinacii pozdiZ bazilnej
membrany a perivaskuldrne. Histopatologicka diferen-
cidlna diagnostika zahffia granuloma eosinophilicum (gra-
nuloma faciale), Sweetov syndrém, iné formy leukocyto-
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klastickej vaskulitidy, reumatoidné neutrofilné dermatézy
a dermatofibrém. Klinicky odliSujeme granuloma annula-
re, Sweetov syndrém, non-Langerhansové histiocytozy,
extrafacidlne formy granuloma eosinophilicum (granulo-
ma faciale), xantém, lichen planus hypertrophicus, sar-
koid6zu a dermatomyozitidu [4].

Priebeh ochorenia je chronicky a trva niekolko rokov.
Prejavy moZu perzistovat, vymiznit a opit vznikat [1, 2,
5, 12, 15]. MozZné je aj spontdnne vymiznutie po 5 aZ
10 rokoch trvania [1, 8, 12, 15].

Vzhladom k chronickému priebehu ochorenia je liecba
dlhodoba [7]. V pripade pacientov, u ktorych je EED aso-
ciovany so syst¢émovym ochorenim, mala by byt lie¢ba
zamerana na toto zdkladné ochorenie [2, 7, 8]. Lickom
prvej volby EED je dapson [5, 7, 9, 10], ktory inhibuje
chemotaxiu a integrinmi sprostredkovanu adhéziu neutro-
filov [5]. DalSie terapeutické moZnosti predstavuju sulfa-
pyridin, kortikosteroidy (aplikované lokélne, celkovo,
intraleziondlne), niacinamid, tetracykliny, kolchicin, chlo-
rochin [2, 4, 5, 7, 8, 10]. Niektori pacienti dobre odpo-
vedaju na plazmaferézu [4, 10]. Po vysadeni aspeSnej liec-
by moze dojst k exacerbécii prejavov na povodnych mies-
tach [4].

ZAVER

Erythema elevatum diutinum je vzacne koZné ochorenie
ludi stredného veku. U pacientov s tymto ochorenim treba
mysliet na moZnu asociiciu s vyS$Sie uvedenymi hemato-
logickymi, imunologickymi ochoreniami, rekurentnymi
bakteridlnymi infekciami, HIV, dnou, malignitami. U naSej
pacientky sa suspektné myeloproliferativne ochorenie
nepotvrdilo, av§ak nadalej zostdva v dispenzari hematolo-
ga. Liecba tejto dermatozy je dlhodoba. Po vysadeni ucin-
nej lieCby ¢asto dochddza k relapsu ochorenia, ku ktorému
doslo aj u naSej pacientky. Liecba celkovymi glukokorti-
koidmi sa ukédzala u naSej pacientky ako velmi GspesSna.
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