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SOUHRN

Primarni jizvici alopecie jsou vzacna onemocnéni zptsobujici nevratné poskozeni vlasovych folikulti vedouci k jizveni a trvalé ztraté vlast. Je uve-
dena aktualni klasifikace zalozend na dominujicim zanétlivém infiltratu, epidemiologie, etiopatogeneze a diagnosticky postup u téchto chorob a popsa-
ny nejcastéjsi klinické jednotky zahrnujici klasicky lichen planopilaris, Graham-Little syndrom, frontalni jizvici alopecii, chronicky kozni lupus ery-
thematodes, pseudopelade Brocq a folliculitis decalvans.
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SUMMARY
The Most Common Primary Cicatricial Alopecias

Primary cicatricial alopecias are an uncommon group of disorders causing irreversible damage to hair follicles leading to scarring and permanent hair
loss. The current classification based on the type of predominant inflammatory cellular infiltrate, epidemiology, pathogenesis and diagnostic approach
is presented and the most common clinical entities including classic lichen planopilaris, Graham-Little syndrome, frontal fibrosing alopecia, chronic

cutaneous lupus erythematosus, classic pseudopelade of Brocq and folliculitis decalvans are discussed.
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UvVoD

Primarni jizvici alopecie tvoii riiznorodou skupinu onemoc-
néni, u kterych jsou vlasové folikuly cilem zanétlivé reakce
vedouci k trvalé ztraté vlast. Klinicky je tento déj charakterizo-
van ztratou vlasu i viditelnych folikuldrnich usti, histologicky
vétsinou ndhradou folikuldrnich struktur jizevnatou tkani. Ztra-
ta vlast je zhor$ena casto recidivujicim a progredujicim one-
mocnénim s nevratnym pribéhem a ma vyrazny dopad na psy-
chiku a kvalitu zivota pacienta. Vzhledem k nesourodé
terminologii, dosud ne zcela objasnéné patofyziologii, vzacné-
mu vyskytu a nedostatku klinickych studii jsou primarni jizvi-
ci alopecie diagnosticky i terapeuticky velmi slozitym onemoc-
nénim. Cilem dermatologa je v¢asnou terapii zabranit dalsi
progresi onemocnéni a zmirnit potiZe pacienta.

KLASIFIKACE

V soucasné dobé je nejcastéjsi a véeobecné akceptovana kla-
sifikace primarnich jizvicich alopecii zaloZena na dominujicim
zanétlivém infiltratu patrném pti histopatologickém vysetfeni.
V roce 2001 byla vytvorena skupinou odbornikt na podnét
North American Hair Research Society (NAHRS). Tato klasifi-
kace pouziva déleni na skupinu onemocnéni s prevahou lymfo-
cytl, neutrofild, se smiSenym zanétlivym infiltratem a nespeci-
fickd onemocnéni (tab. 1) [4, 5, 7-9, 14, 15, 17, 22, 30].
S pribyvajicimi poznatky o patofyziologii téchto onemocnéni se
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Tabulka 1. Klasifikace primarnich jizvicich alopecii
Onemocnéni
chronicky kozni (diskoidni)

lupus erythematodes

Prevazujici zanétlivy infiltrat

Lymfocyty

lichen planopilaris:
klasicky lichen planopilaris
frontélni jizvici alopecie
Graham-Little syndrom
pseudopelade Broq
centralni centrifugalni jizvici
alopecie
alopecia mucinosa
keratosis follicularis spinulosa
decalvans
Neutrofily folliculitis decalvans
disekujici cellulitis/folliculitis
(perifolliculitis abscedens
et suffodiens)
SmiSeny folliculitis (acne) keloidalis
folliculitis (acne) necrotica
erozivni pustuldzni dermatoza
Nespecificky vysledny stav vice onemocnéni
Ptevzato podle North American Hair Research Society (NAHRS) [15].
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predpoklada, ze bude v budoucnu vytvorena nova klasifikace,
ktera spise nez morfologii zohledni vlastni déje vedouci ke vzni-
ku téchto chorob [7, 14].

EPIDEMIOLOGIE

Incidence primarnich jizvicich alopecii neni znama. Podle
dostupnych tdaju je jizvici alopecie diagnostikovana ve specia-
lizovanych trichologickych centrech u piiblizné 3-7 % pacien-
td. Pomér lymfocytarnich alopecii k neutrofilnim se odhaduje
na 4 :1 [4, 17, 22]. Lymfocytarni alopecie jsou ¢astéjsi u zen,
neutrofilni u muzi. Mezi nejcastéjsi lymfocytarni alopecie patii
lichen planopilaris, chronicky kozni lupus erythematodes
a pseudopelade Brocq. Nejcastéjsi neutrofilni alopecii je folli-
culitis decalvans. Nékteré jizvici alopecie jsou popisovany ¢astéji
u jednotlivych vékovych skupin (napt. frontalni jizvici alopecie
u postmenopauzalnich zZen). Jiné jizvici alopecie jsou castéjsi
u ¢ernocht (napf. akne keloidalis, centralni centrifugalni jizvi-
ci alopecie) [4, 9, 17, 22].

ETIOPATOGENEZE

Piesny mechanismus vzniku neni v soucasné dobé znam
u Zadné z primarnich jizvicich alopecii. Dosud bylo ur¢eno
nékolik zakladnich patofyziologickych procest, které maji vliv
na vznik téchto onemocnéni. Jejich podil u jednotlivych cho-
rob, podrobny prubéh a vyvolavajici pficiny jsou predmétem
vyzkumu. Byly popsany nize uvedené déje, které se mohou
podilet na patogenezi téchto chorob.

Ztrata imunitné privilegované tkané

Vlasovy folikul je mistem relativné snadného vstupu infekce
pres kozni bariéru a je tomuto riziku fyziologicky prizptisoben
velmi a¢innym komplexnim obrannym mechanismem. Na dru-
hé strané je metabolicky velmi aktivnim mistem déleni a riistu
bunék pfi vlasovém cyklu i hojeni ran. V rdmci udrzeni rovno-
vahy imunitnich déjii je vytvoren slozity autoregula¢ni systém,
ktery v nékterych ¢astech vlasového folikulu ziskava az charak-
ter imunoprivilegované tkané. V téchto oblastech byla popsana
snizend exprese HLA typu I a II, produkce molekul s imunosu-
presivnim ucinkem a nové i exprese specifickych buné¢nych
receptoru tkanové tolerance (glykoprotein CD200 - tzv. ,,no
danger signal®) [4, 7, 9, 14, 17]. Pfedpoklada se, Ze porucha této
imunitni tolerance vii¢i autoantigeniim se v oblasti vlasového
bulbu podili na vzniku alopecia areata, v oblasti kmenovych
bunék zarode¢né zény na vzniku primarnich jizvicich alopecii
[7]. Soucasné ale nékteré nové poznatky podporuji hypotézu, ze
i pokud dojde ke ztraté imunitni tolerance, existuji mechanismy
k jejimu obnoveni a tedy, ze k vzniku autoimunitniho onemoc-
néni je tfeba dal$ich, dosud malo specifikovanych faktorti. Neni
také zcela jasné, zda selhani mechanismt udrzujicich imuno-
privilegovanou tkan je pri¢inou vzniku onemocnéni, nebo je
nasledkem probihajiciho zanétu [7, 14].

Poskozeni folikularnich kmenovych bunék

Postizeni folikularnich kmenovych bunék v oblasti zarodec-
né zény vlasového folikulu (v misté uponu m. arrector pili do
zevni vlasové pochvy - tzv. ,bulge” zéna) zdnétem se zda byt
klicovym déjem pfi vzniku primarnich jizvicich alopecii. Tento
predpoklad podporuje mimo jiné pritomnost zanétlivého infil-

84

tratu v okoli zarodecné zony a distalnéji v oblasti isthmu a infun-
dibula vlasového folikulu. Obdobny infiltrat je popisovan také
u dalsich alopecii, provazenych ireverzibilni ztratou vlast (dlou-
hotrvajici androgeneticka alopecie a akutni GvHD). Tento stav
je v kontrastu s typicky peribulbarnim infiltratem (bez postize-
ni zarodecné zony) u reverzibilni alopecia areata. Nékteré nové
poznatky ukazuji, Ze epitelidlni kmenové bunky v zarode¢né
z6né pravdépodobné nemuseji byt probihajicim zanétem primo
zniceny, ale dochazi nejdrive k do¢asné a nasledné k trvalé ztra-
té jejich regeneracni funkce. Vzhledem k jizveni kuze v okoli
vlasového folikulu je postizeni folikuldrnich kmenovych bunék
sice pravdépodobné klicovym, ale ne jedinym patologickym
procesem [5, 7-9, 14, 17, 30].

Poskozeni struktur vlasového folikulu

U nékterych jizvicich alopecii bylo prokazano cytotoxické
pusobeni bunék perifolikularniho infiltratu. Zanétlivy infiltrat
se podili na produkci fady prozanétlivych cytokint, chemotak-
tickych adhezivnich molekul a na zvysené indukci apoptozy ve
strukturach vlasového folikulu [7, 14].

Dal$i mechanismy

S ohledem na vysledky studii na zvitecich modelech je zva-
zovana primarni porucha funkce mazové zlazy s naslednym
retrogradnim rtistem vlasu a poskozenim vlasového folikulu.
Tento déj zatim nebyl u lidi prokazan. Pro hypotézu ale svédci
mimo jiné snizena exprese gentl potrebnych pro regulace meta-
bolismu lipida u lichen planopilaris (viz nize) [7, 12, 14, 17].

In vitro a na zvifecich modelech byla prokazana zvyS$ena
sekrece stresovych neurogennich peptidi s komplexnim proza-
nétlivym tc¢inkem na vlasovy folikul. Jejich vyznam v priibéhu
onemocnéni se predpoklada, ale dosud nebyl u lidi prokazan.
Podil epitelidlné-mezenchymalni transformace (EMT) epitelo-
vych bunék vlasového folikulu na vzniku téchto onemocnéni
dosud nebyl objasnén [7, 12-14).

Je pravdépodobné, ze na vzniku nékterych primdrnich jizvi-
cich alopecii se uplatnuji vnéjsi vlivy. Z infekénich agens je nej-
c¢astéji uvadén Staphylococcus aureus u folliculitis decalvans.
Chronickd traumatizace pak u centralni centrifugélni jizvici alo-
pecie zen afrického ptivodu a acne keloidalis. Nékteré primarni
jizvici alopecie (lupus erythematodes, alopecia mucinosa a dal-
$§i) mohou byt vyvolany léky. Geneticka dispozice byla zatim
prokazana u X-vazané keratosis follicularis spinulosa decalvans,
u dalsich onemocnéni byly zatim popsany jen sporadické pri-
pady rodinného vyskytu [4, 7, 14, 17].

DIAGNOSTICKY POSTUP

1. Anamnéza

V anamnéze se zaméfujeme na zacatek a vyvoj onemocnéni,
subjektivni potize (svédéni, paleni, bolest), vék pacienta, celko-
vé potize, pritomnost kozniho nélezu jinde nez ve kstici, celko-
vou i lokalni [é¢bu a zptisob upravy ucesu [4, 9, 17].
2. Klinické vysetieni

P1i klinickém vy$etfeni zvazujeme diagndzu jizvici alopecie,
predevsim pokud je patrnd ztrata folikularnich usti. Diagnézu
podporuji znamky zanétu (erytém, Supeni), pfitomnost jizveni,
atrofie, hyperpigmentace, pustuly, riist vlasti v trsech, perifoli-
kularni hyperkeratéza a pozitivni trakéni test s anagennimi vla-
sy. Hodnotime také charakter jizveni - loziskové, retikularni
nebo postihujici centralni ¢i frontalni oblast kstice [4, 9, 13, 17].
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3. Dermatoskopické vySetieni

Vyhodné je pti sledovani vyse uvedenych zmén vyuzit ru¢ni
pripadné digitalni dermatoskop. Hodnotime naptiklad cervené
tecky u diskoidniho erythematodu, perifolikuldrni erytém
a hyperkeratézu u lichen planopilaris nebo trsy vlast u follicu-
litis decalvans. Dermatoskopie bez imerze ,,sucha trichoskopie®
lépe zobrazi hyperkeratozy a $upeni [10, 18, 27]. Diagnostiku
usnadni nalez specifickych koznich zmén jinde nez ve kstici
(napt. lupus erythematodes, lichen planus) [4, 9, 13, 14, 17].
4. Fotodokumentace

Vyhodné je dokumentovat rozsah onemocnéni fotograficky
a odhadem rozsahu postizeni kstice v procentech. Pti podezfe-
ni na bakterialni ¢i mykotickou infekci se uplatni prislusna vyse-
treni [4, 9, 17].
5. Trichogram a trak¢ni test

Pfi vySetieni trichogramu a trakénim testem muze byt
v okrajich aktivnich lozisek zjistén vypad anagennich vlast
[4,9,13,17].
6. Histopatologické a imunofluorescen¢ni vysetfeni

Histopatologicky nalez urci charakter prevazujiciho infiltra-
tu, onemocnéni je pak klasifikovano podle dalsich histologic-
kych, hlavnich klinickych a dermatoskopickych znaki. Prede-
v$im k odliSeni chronického kozniho lupus erythematodes
a lichen planopilaris lze diagnézu zpfesnit pfimou imunofluo-
rescenci (2, 4, 5, 7-10, 13, 14, 16, 17, 20, 21-23, 30].
7. Nové metody

Podle dosud publikovanych praci se zd4, Ze v budoucnu bude
diagnostika jizvicich alopecii vyrazné usnadnéna a zpfresnéna
zavedenim analyz genové exprese v bioptickych vzorcich. Gene-
ticka vysetfeni také pravdépodobné objasni mechanismy vedou-
ci ke vzniku téchto onemocnéni [7, 13, 14].

HISTOLOGICKE VYSETRENI

Pokud ma histologické vysetfeni napomoci diagnoze, méla
by byt biopsie odebrana z okraje aktivniho alopetického lozis-
ka a zavzit nékolik dosud pritomnych vlasovych folikuld.
Odbér z centra léze, respektive z loziska bez vlasovych foliku-
16, vétsinou ukaze jen piitomnost jizveni bez moznosti blizsi-
ho urceni diagnézy onemocnéni [9, 17, 20-22]. Biopsie by
méla byt orientovana Sikmo k povrchu kize a paralelné s vla-

Obr. 1. Probatorni excize paralelné s riistem vlast
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sovymi folikuly, aby nedoslo k jejich protéti fezem (obr. 1).
Excize by méla dosahovat do podkozni tukové tkané. Jsou
popsany dva postupy:

1. Odbér bézné 4mm biopsie k vertikalnim reztim.

2. Odbér dvou vzorkil o velikosti 4 mm.

Bylo popsano nékolik technik zpracovani téchto dvou vzor-
ka. Vétsinou je pfi barveni hematoxylinem a eozinem jeden
ze vzorkll zpracovan v horizontalnich (transverzalnich) rezech,
druhy v béznych vertikalnich fezech. V pripadé podezieni na
onemocnéni s o¢ekavanym imunofluorescenénim nélezem (nej-
Castéji chronicky kozni lupus erythematodes) je vzorek urceny
k vertikdlnim fezim rozdélen na dvé poloviny. Jedna ¢ast je
zpracovana pro vy$etfeni pfimou imunofluorescenci, druha ver-
tikalnimi fezy s hematoxylinem a eozinem (obr. 2) [4, 5, 8, 9,
13,14, 17,21, 22, 28].

V nékterych pripadech je piinosné barveni na mucin nebo
PAS. Barveni na elastiku (Verhoeff-van Gieson) miiZe charak-
terem elastickych vlaken v jizvé napomoci diagnéze i pri bio-
psiich starsich alopetickych lozisek s minimem jinych diagnos-
tickych histopatologickych znakd [9, 20-22]. Charakteristickym
histologickym znakem je pfitomnost vazivové tkané, ktera
postupné nahrazuje vlasovy folikul. Je hodnocen predevsim
zanétlivy infiltrat v oblasti zarode¢né (,,bulge®) zony vlasového
folikulu a distalné od ni. Zarode¢na zéna mutize byt snaze histo-
logicky identifikovana pti vybézku zevni vlasové pochvy (tzv.
»folikularni trochanter®) [9, 24]. Pfi popisu horizontdlnich fezt
poskytuje nejvice informaci fez v Grovni isthmu vlasovych foli-
kula [9, 20, 21].

Histologickd diagndza je velmi obtizna, v pozdnich stadiich
onemocnéni nékdy neni mozné diagndzu stanovit. V pripadé
spravné indikované a provedené biopsie histopatologické vyse-
treni ve vét$iné pripada urci alespon povahu zanétlivého infil-
tratu a umozni zarazeni jizvici alopecie do jedné z vy$e uvede-
nych skupin [4, 8,9, 13, 17, 20, 21]. V ramci jednotlivych skupin
jsou vSak histologické obrazy nékterych onemocnéni velmi
podobné, nebo konkrétni vzorek neukazuje znaky, které by
umoznily diagnézu blize specifikovat. V takovych pripadech je
snaha poskytnout k diagnostické rozvaze alespon charakter his-
topatologického nalezu s popisem typu, mista a rozsahu zanét-
livého infiltratu, zmén mazovych zlaz a vlasového folikulu.
V nejasnych pripadech mtize byt histologické vysetfeni opako-
vano [9, 13, 17, 20].

Obr. 2. Vzorky na horizontélni a vertikalni fezy a pfimou
imunofluorescenci
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PRIMARNI JIZVICI ALOPECIE S PREVAHOU
LYMFOCYTU

Chronicky kozni (diskoidni) lupus erythematodes
Diskoidni lupus erythematodes (DLE) je nékdy uvadén jako
synonymum, nékdy jako forma chronického kozniho erythe-
matodu zpusobujici jizvici alopecii. Jde o chronické zanétlivé
onemocnéni na autoimunitnim podkladé. Ze vSech primarnich
jizvicich alopecii je etiologie a patogeneze nejlépe objasnéna
a zabyva se ji fada publikaci [4, 5, 8-10, 17, 20, 30]. Postizeny
jsou predevsim Zeny mezi 20.-40. rokem Zivota. Jde o nejcas-
téj$i primdrni jizvici alopecii u ¢ernochi [6]. U déti je onemoc-
nénivzacné. U 5 % nemocnych (Castéji u déti) miize dojit k roz-
voji systémového lupus erythematodes (SLE), vétsinou do tfi let
od vzniku onemocnéni [4, 5, 17, 23]. Nalez diskoidniho erythe-
matodu ve kstici je popisovan priblizné u 10 % pacientii se SLE
[10, 17]. Pacienti udavaji kromé vypadu vlast paleni, svédéni
a bolest lozisek. Nejdfive dochdzi ke vzniku drobného erytema-
tozniho loziska, které se §ifi do stran a vytvari charakteristicky
diskoidni tvar 1ézi (obr. 3). Typicka je pritomnost folikuldrni
hyperkeratozy ,,folikularnich zatek® a nékdy i $upin, na kterych
jsou po odtrzeni patrné $picaté folikularni ¢epy podobné kar-
tacku [4, 8, 10, 17, 23]. Je pozitivni trakéni test s anagennimi
vlasy. S progresi nalezu ustupuje erytém, projevy se hoji jizve-
nim, teleangiektaziemi a posuny pigmentu, nékdy dochazi
k atrofii [4, 5, 6, 8, 10, 17, 23, 30]. Maximum projevt u aktivni-
ho onemocnéni je patrné v centrech chorobnych lozisek, coz
napomiize k odliSeni od lichen planopilaris, u kterého se proje-
vy nachazi prevazné na okrajich alopetickych lozisek (obr. 4a)
[17]. Pti klinickém vySetfeni je tfeba patrat po loziscich erythe-
matodu jinde po téle a vyloucit systémové onemocnéni. V lozZis-
cich chronického erythematodu miize dochazet ke vzniku spi-
naliomu, proto je doporuc¢ovano bioptovat vsechna ulcerovana
nebo suspektni hyperkeratoticka loziska (obr. 4b) [4, 17, 23].
Diskoidni lupus erythematodes je chronické onemocnéni

Obr. 4b. Diskoidni lupus erythematodes, hyperkeratdzy v jizevnatém
lozisku

Obr. 4c. Diskoidni lupus erythematodes, dermatoskopicky obraz
Obr. 3. Diskoidni lupus erythematodes (zvétdeno 20krat)
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s obdobimi exacerbace a remise, az u poloviny nemocnych
dochazi do ctyf let ke spontanni remisi [17, 23]. U 60 % pacientt
je fotosenzitivita, byva pozitivita ANA protilatek [4, 6, 17, 23].
V dermatoskopickém obraze nachdzime u aktivniho onemoc-
néni charakteristické ¢ervené tecky odpovidajici roz$ifenému
folikularnimu usti s keratinovou zatkou, dilatovanymi kapilara-
mi a extravazaty erytrocytt v okoli. U pokro¢ilého onemocné-
ni je patrna predevsim ztrata folikularnich usti folikularni kera-
tinové zatky a olupovani (obr. 4c) [8, 10].

Histologicky nalez je charakteristicky a je podrobnéji popsan
v Cetnych publikacich. Nachdzime lymfocytarni infiltrat
a vakuolarni degeneraci bazalni vrstvy folikularniho epitelu
predevsim v oblasti infundibula a isthmu. Cytoidni (Civateho)
téliska jsou méné ¢asta nez u lichen planopilaris. Byva zastizen
povrchovy i hluboky periadnexdlni a perivaskularni infitrat,
nékdy infitrat v okoli musculus arrector pili. Cast4 je folikular-
ni hyperkeratoza, zesileni bazalni membrany a zvy$ené mnoz-
stvi mucinu v dermis a extravazaty erytrocyta (obr. 5) [4, 6, 8,
10, 17,20, 21, 23, 28, 29]. V barveni na elastiku je u starsich loZi-
sek patrna difuzni ztrata elastickych vldken v dermis (na rozdil
od povrchové, klinovité jizvy a zachovalych vlaken elastinu mezi
vlasovymi folikuly v dermis u rozvinutého lichen planopilaris)
[4,9,17,22].

Obr. 5. Diskoidni lupus erythematodes (HE, ptivodni zvétseni 100krat)

V pfimé imunofluorescenci se tvori predevsim linedrné
usporadana granularni depozita IgG, IgM a C3 slozky komple-
mentu v dermo-epidermalnim rozhrani tzv. ,lupus band®
(obr. 6) [4, 10, 17, 23, 28]. Globularni depozita IgM, reprezen-
tujici cytoidni téliska (tj. apoptotické keratinocyty), jsou méné
¢asta nez u lichen planopilaris [20].

V lokalni 1é¢bé jsou prvni linii silné topické nebo intralezio-
nalni kortikosteroidy, jako druhou linii lze zkusit lokalni 0,1%
takrolimus nebo pimekrolimus dvakrat denné. Pfi netspéchu
lokalni terapie se doporucuje pridat celkové antimalarika. Je
uvadén predevsim hydroxychlorochin u dospélych v davce 200
az 400 mg za den, u déti v davce 4-6 mg na kilogram a den. Do
nastupu uc¢inku antimalarik jsou nékdy souc¢asné po dobu 8 tyd-
nu podavany peroralni kortikosteroidy. Efekt antimalarik posu-
zujeme po Sesti mésicich terapie. Za druhou linii systémové 1é¢-
by jsou vzhledem k ¢astéj$im nezadoucim u¢inkim povazovany
peroralni retinoidy, pfedevsim izotretinoin v davce 1 mg na kilo-
gram a den (acitretin je méné vhodny) [4, 8, 17]. V dalsich
liniich byla popsana rada ¢aste¢né tspésnych lé¢ebnych rezimut
(thalidomid, dapson, metotrexat, mykofenolat mofetil, azathio-
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prin a jiné). Dulezité je dusledné dodrzovat fotoprotekci
(s ochranou proti UVB i UVA). Ke vzniku novych nebo zhor-
$eni stavajicich lozisek muze prispivat Koebnertv fenomén, je
proto vhodné vyvarovat se traumatizace kstice pti ucesu [4, 10,
17]. Koureni snizuje u¢innost antimalarik, proto je pii 1écbé
antimalariky doporucovano omezit nebo lépe zcela prestat kou-
fit [4, 8, 17]. Na rozdil od ostatnich primarnich jizvicich alope-
cii je ztrata vlasti ¢aste¢né reverzibilni, lé¢ba by tedy méla byt
zahdjena bez prodleni [4].

Obr. 6. Diskoidni lupus erythematodes, pfimd imunofluorescence,
jemné zrnitd depozita IgG v dermo-epidermalnim rozhrani - ,,lupus
band®

Lichen planopilaris

Lichen planopilaris (LPP) je povazovan za variantu lichen
planus [4, 11, 17, 23]. Jde pravdépodobné o nejc¢astéjsi primar-
ni jizvici alopecii. V sou¢asné dobé se lichen planopilaris roz-
déluje na tfi klinické formy: klasicky lichen planopilaris, fron-
talni jizvici alopecii a syndrom Graham-Little [4, 5, 8,9, 11, 17,
22, 30]. Nové popsanou klinickou jednotkou je jizvici alopecie
s predilekénim rozlozenim (,,fibrosing alopecia in a pattern
distribution®). U tohoto onemocnéni je autoimunitni zanétliva
reakce namifena vyhradné proti miniaturizovanym sekundar-
nim velusovym vlasiim u pacientti s androgenetickou alopecii
(4, 17].

Mechanismus vzniku onemocnéni neni dosud zcela objas-
nén. Byl popsan vznik lichen planopilaris po nékterych lécich,
vakcinaci proti hepatitidé B, infekei hepatitidou C i dalsich sti-
mulech [4, 11, 17, 23]. V loziscich lichen planopilaris byla zjis-
téna sniZena exprese genu pro peroxizomovymi proliferatory
aktivovanou receptorovou (PPAR-g) signalni drahu, ktera by
mohla souviset s abnormalni produkci lipid&i mazovou Zlazou
a tim vést k poskozeni pilosebacedzni jednotky. Nasledné by
doslo k produkci zanétlivych medidtorti a rozvoji zanétu s pre-
vahou autoreaktivnich T-lymfocyti a vzniku lichenoidniho
infiltratu a dal$ich histopatologickych a klinickych charakteris-
tickych znaka [7, 12, 14, 17]. Zda se, ze ¢etné dosud popisova-
né zevni vlivy mohou aktivovat tento patologicky déj na gene-
ticky vnimavém terénu a vést ke vzniku ziskané a lokalizované
dysfunkce PPAR-g [12, 14, 17]. Pro platnost této nové teorie
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svéd¢i publikovany terapeuticky uspéch pouziti peroralnich
agonistti PPAR-g v 1é¢bé lichen planopilaris [12].

Klasicky lichen planopilaris (folikuldrni lichen planus)

Onemocnéni postihuje vice zeny a je ¢astéjsi ve strednim
véku. U déti je klasicky LPP vzacny [4, 5, 11, 17]. Pacienti uda-
vaji kromé zvySeného vypadu vlasti predev$im svédéni, zvyse-
nou citlivost kstice, paleni a bolest [4, 5, 11, 17]. Nejcastéji byva
postizena fronto-parietalni oblast. Vznika jedno nebo vice lozi-
sek jizvici alopecie s perifolikularni hyperkeratézu a erytémem
v okrajich a atrofickou, jizevnatou, bélavou kiazi v centru.
V loziscich jsou typicky zachovalé jednotlivé nepostizené vlasy
(obr. 7). K ulceracim dochazi vzacné, pti vzniku se doporucuje
vyS$etfeni na hepatitidu C. Na aktivitu onemocnéni ukazuje také
pozitivni trakéni test s anagennimi vlasy z okraju lozisek. Kli-
nicky obraz je obtizné odlisit od pseudopelade Brocq, prede-
v§im pokud jde o vysledny stav a nejsou klinicky aktivni okraje
lozisek [4, 11, 17]. Pfi dermatoskopickém vySetfeni muze byt
patrny perifolikularni erytém, hyperkeratéza v okoli folikular-
nich usti, kapilarni klicky, nebo pigmentace vzhledu v¢eli plastve
[10, 18]. Soucasné projevy lichen planus jinde po téle jsou popi-
sovany priblizné u 20 % pacienttl a ¢asem vznikaji az u polovi-
ny nemocnych [4, 6, 11, 17, 22]. Onemocnéni vétsinou stiida
obdobi progrese s obdobimi klidu [4, 8, 11, 17].

Obr. 7. Klasicky lichen planopilaris

V histologickém obrazu v klinicky aktivnich projevech
nachazime lichenoidni lymfocytarni infiltrat postihujici prede-
v$im oblast infundibula a isthmus, vakuolarni degeneraci, dys-
kerat6zu a apoptdzu bazalnich keratinocyti a cytoidni (Civate-
ho) téliska v prilehlé dermis [4, 5, 20, 21, 23, 29]. Vznika
folikularni hyperkeratdza s hypergranulézou [17, 20, 21, 23, 29].
Mazové zlazy chybi nebo jsou atrofické. S progresi onemocné-
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ni dochazi k destrukci vlasovych folikult zanétem a pritomnosti
obrovskych mnohojadernych bunék typu cizich téles. Vysled-
nym stavem je fibrdza a atrofie epidermis. Pfi barveni na elasti-
ku je patrna povrchova, klinovita jizva, vldkna elastinu jsou
zachovala v dermis mezi vlasovymi folikuly (na rozdil od difuz-
ni ztraty elastickych vlaken v dermis u rozvinutého diskoidniho
erythematodu). V ptimé imunofluorescenci mtizeme v okoli
bazalni membrany najit krajkovité ulozeniny fibrinogenu a glo-
buldrni ulozeniny IgM, méné IgA a C3 slozku komplementu
(4, 11, 17, 20-23, 28].

Terapie lichen planopilaris je obtiznd. K hodnoceni ti¢innos-
ti je k dispozici jen mélo kontrolovanych studii a navzéjem se
lisi i doporuceni v literature. V lokalni 1é¢bé se vétSinou v prvni
linii doporucuji stfedné silné a silné topické nebo intralezional-
ni kortikosteroidy aplikované do okraju alopetickych lozisek.
Jako druha linie byva uvadén 0,1% takrolimus. Systémova 1é¢-
ba je pridavana pfi netcinnosti lokalni terapie nebo u rychle
progredujiciho onemocnéni. Jako prvni linie jsou uvadény niz-
ké davky acitretinu nebo antimalarika. Néstup G¢inku antima-
larik Ize o¢ekavat do 2-3 mésicd, plny klinicky G¢inek za 6-12
meésicti [11]. Dobu do nastupu tcinku této systémové 1écby Ize
u rychle progredujicich pripadu preklenout peroralnimi korti-
kosteroidy (prednizon v davce 0,5-1mg na kilogram a den).
Utinny se zd4 peroralni cyklosporin A v béznych davkich.
Publikovana byla ¢aste¢né aspésnd lécba griseofulvinem, myko-
fenolat mofetilem, tetracykliny, alefaceptem a excimerovym
laserem. Nizkomolekularni heparin a thalidomid jsou povazo-
vany za malo u¢inné. Nové byl v 1é¢bé tspésné pouzit pioglita-
zon hydrochlorid (agonista PPAR-g). Pfi svédéni kstice jsou
doporucovéana soucasné podévand antihistaminika [2, 4, 5, 8,
11,12, 17].

Frontdlni jizvici alopecie (postmenopauzdlni frontdalni
jizvici alopecie)

Postihuje prevazné zeny po menopauze. Mladsi zeny a muzi
jsou postizeni vzacné [4, 11,17, 19, 25, 26, 30]. Jizvenim docha-
z{ k astupu fronto-temporalni a fronto-parietalni vlasové hra-
nice, ¢asto soucasné s vypadem lateralnich partii obo¢i (obr. 8).
Jizvenim postiZena oblast je vyhlazena, bélavé barvy a vétsinou
je dobfe patrny kontrast s vice pigmentovanou kuzi ¢ela s vras-
kami. V okoli vlast pfi hranici loZisek je pfi aktivnim onemoc-
néni perifolikularni erytém a hyperkeratdza s deskvamaci. Do
obrazu onemocnéni patfi u nékterych nemocnych nejizvici ztra-
ta ochlupeni v axilach a na koncetindch. Mohou byt pfitomna
loziska lichen planus jinde po téle [4, 6, 11, 17, 19, 25, 26, 30].
Nové popsanym specifickym diagnostickym znakem je jeden
nebo nékolik zachovalych vlast v jizevnatych loziscich frontal-
né (tzv. ,lonely hair®) [25, 26]. Dermatoskopické vySetfeni je
necharakteristické [26]. Histopatologicky nalez a pfima imuno-
fluorescence jsou stejné jako u lichen planopilaris, ¢astéji je vSak
popisovano postizeni velusovych nez terminalnich vlasti [4, 13,
17,20, 21, 26].

Jako prvni linie lokalni [é¢by jsou vétsinou udavany stredné
silné a silné lokalni kortikosteroidy v monoterapii dvakrat den-
né, pripadné kombinace s lokdlnim minoxidilem. U rozsahlej-
$ich a rychle progredujicich nélezt jsou doporuc¢ovany nejcas-
téji peroralni kortikosteroidy. Byla popsana uspésnd lécba
hydroxychlorochinem [19]. V literatufe jsou zminky naptiklad
o lécbe izotretinoinem, acitretinem, griseofulvinem, doxycykli-
nem, antiandrogeny, mykofenolat mofetilem a lokdlnimi reti-
noidy. O u¢innosti téchto terapeutickych rezimi je vSak zatim
jen velmi malo diikazi [4, 17, 19, 25, 26]. Frontalni jizvici alo-
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Obr. 8. Frontalni jizvici alopecie

pecie miize byt chybné diagnostikovana jako Zenska androge-
neticka alopecie muzského typu. Obé alopecie se mohou kom-
binovat a nékteré poznatky ukazuji na jejich moznou souvislost,
kterd vSak zatim nebyla uspokojivé vysvétlena [4].

Graham-Little syndrom (Piccardi-Lassueur-Graham
Little Syndrom)

Jde o vzacné onemocnéni vyskytujici se prevazné u dospé-
lych. Loziskova jizvici alopecie kstice spolu s nejizvici alopecii
v axildch a pubické oblasti tvori s folikularni keratézou na tru-
pu a koncetinach charakteristickou triadu koznich zmén [2, 4,
8,9, 17]. Vzacné je postizen oblicej a obo¢i. Kozni projevy
mohou svédit. Jizvici alopecie muze predchdazet vzniku foliku-
larni keratdzy az o nékolik let. Histopatologicky nalez pripomi-
né klasicky lichen planopilaris nebo keratosis pilaris atrophi-
cans [4, 17]. Lé¢ebna doporuceni vychazeji pouze z jednotlivych
publikovanych pripadi. Byl popsan terapeuticky uspéch silnych
lokalnich a intralezionalnich kortikosteroidu, celkovych korti-
kosteroidti a cyklosporinu. Folikuldrni kerat6za reaguje na 1é¢-
bu topickymi retinoidy [4, 8, 17]. Je doporu¢ovano obdobné
lé¢ebné schéma jako u klasického lichen planopilaris [4, 8, 17].

Pseudopelade Brocq (pseudopelade)

Jde o onemocnéni postihujici prevazné dospélé. Castéjsi
vyskyt byl popsan u bélochtia u zen [1, 2,4, 6, 8,17, 23]. U déti
je onemocnéni vzacné [1, 2]. Od popsani onemocnéni (1869)
Neumannem a pojmenovani ,,pseudopelade® Brocquem (1888)
byla pseudopelade povazovana za vysledny klinicky obraz jinych
jizvicich alopecii, také za formu lichen planopilaris i chronické-
ho erythematodu. Radé publikovanych vysvétleni pseudopela-
de odpovida i zna¢né nesourodd terminologie [1, 2, 4, 5, 8, 17,
30]. V soucasnosti vSak analyzy exprese genti ukazuji, Ze pseu-
dopelade Brocq nesouvisi s lichen planopilaris, a zda se, ze jde
0 samostatné onemocnéni [14].

V klinickém obraze jsou charakteristickd, bélavd jizevnata
atroficka loziska s neostrym ohrani¢enim a vét§inou minimal-
nimi znamkami zanétu, nékdy se satelitnimi lozisky v okoli. Jsou
lokalizovana predev$im v oblasti vertexu a byvaji drobna, vice-
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Obr. 9. Pseudopelade Brocq, ,,stopy ve snéhu®

¢etnd, pripominajici ,,stopy ve snéhu®, nékdy splyvaji v rozsah-
lejsi alopetické plochy (obr. 9) [1, 2,4, 6, 8,17, 22,23, 30]. Méné
¢asto je pritomno jedno nebo vice vétsich lozisek, pripadné
kombinace malych a vétsich lozisek soucasné. V loziscich pseu-
dopelade byvaji zachovany trsy nebo jen jednotlivé vlasy [1, 17,
23]. Obrazem aktivity onemocnéni je obdobné jako u dalsich
alopecii pozitivni trakéni test s anagennimi vlasy z okraji lozi-
sek. Pacienti jsou vétSinou bez potizi, nékdy mohou alopeticka
loziska svédit nebo byt méné citlivd na dotek. Onemocnéni je
ve vét§iné pripadtl pomalu progredujici, s obdobimi remise
a exacerbace [1, 2, 4, 6, 8, 17, 22, 23]. Histopatologicky nalez je
necharakteristicky. U ¢asného onemocnéni nachazime lymfo-
cytarni infiltrat v oblasti infundibula a isthmu, nasledovany
destrukeci vlasového folikulu jizvenim se ztratou mazovych 7laz

Obr. 10. Pseudopelade Brocq (HE, ptivodni zvétseni 100krat)
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(obr. 10). Musculus arrector pili zstava intaktni. Pfima imu-
nofluorescence je vét§inou negativni, nékdy se v zéné bazalni
membrany zjistuji depozita IgM [1, 4, 8, 17, 20, 22, 28]. U roz-
vinutého onemocnéni mtize barveni na elastiku ukazat zesilend
vlakna elastinu v dermis a neporusenou elastinovou pochvu
v okoli fibrotickych pruhi (zbytkt ptivodniho folikulu) [1, 2, 9,
17, 20, 22, 30].

Terapie je velmi obtizna a bylo publikovano jen mélo kon-
trolovanych studii. Vzhledem k ¢asté neprfitomnosti zanétu
a subjektivnich potizi hodnotime 1é¢bu s ohledem na progresi
alopetickych lozisek. Vétsina autortt doporucuje lécbu stejnym
schématem jako u lichen planopilaris [4, 8, 17]. Kontroly jsou
doporucovany zpocatku a pii progredujicim onemocnéni kaz-
dy mésic, v obdobi remise s del$im intervalem [4].

PRIMARNI JIZVICI ALOPECIE S PREVAHOU
NEUTROFILU

Folliculitis decalvans

Jde o nejcastéjsi neutrofilni primdrni jizvici alopecii. Inci-
dence se odhaduje na ptiblizné 11 % v$ech primarnich jizvicich
alopecii. Onemocnéni se vyskytuje vice u mladych dospélych
a ve sttednim véku. Je ¢astéj$i u muzi a u ¢ernochi. Familiarni
vyskyt byl popsan v jednotlivych ptipadech [2, 4, 6, 16, 17, 31].
V etiopatogenezi se pravdépodobné uplatiuje invaze Staphylo-
coccus aureus do vlasového folikulu spolu s patologickou imu-
nitni odpovédi. Je zvazovan vliv produkce stafylokokovych
superantigentl, vlastnosti nékterych kment Staphylococcus
aureus a genetické dispozice [2, 3, 4, 8, 16, 17, 22, 30, 31].

Klinicky nalez za¢ina vznikem drobnych erytemat6znich,
folikularné vazanych papuli a nasledné pustul a krust ve kstici.
Dochazi ke vzniku erytému, olupovani a jizveni s destrukci vla-
sovych folikuld, patrnou jako ztrata folikuldrnich asti (obr. 11).
Vysledné jizvy jsou casto hypertrofické a vznikaji nejdrive v cen-
trech lozisek. Pustuly zlistavaji zachovany v okrajich jako tzv.
zéna folikulitidy. Nékdy jsou patrné exkoriace az hemoragické
krusty. Loziska mohou byt vice¢etna, nékdy splyvaji. Postizena

Obr. 11. Folliculitis decalvans, erytém, krusty
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je kstice predev$im na vertexu a occipitalné, méné casto fron-
talné a temporalné. Ojedinéle byl popsan nalez ve vousech, na
obliceji a v zatylku [2, 4, 8, 16, 17, 31]. Vyskyt jinde po téle pred-
stavuje pravdépodobné koincidenci s jinym onemocnénim [17].
Poskozenim infundibularnich ¢4sti vlasovych folikulti zanétem
a naslednym jizvenim dochdzi ke vzniku spole¢ného dilatova-
ného infundibula. Z folikularniho asti pak vyristaji trsy o po¢-
tu 5-20 vlasti (centralné anagenni vlasy, obklopené telogennimi
vlasy) nazyvané ,tufted folliculitis“. Pfi palpaci z tohoto usti cas-
to vytlacime hnis. Abscesy vznikaji vzacné [4, 16, 17, 30]. Drive
byla ,,tufted folliculitis“ povazovana za patognomicky znak fol-
liculitis decalvans, v sou¢asné dobé vsak prevazuje nazor, Ze jde
jen o vysledny klinicky stav rtiznych primarnich i sekundarnich
jizvicich alopecii [4, 17, 20, 31]. Onemocnéni je ve vétsiné pri-
padti chronické a dlouhodobé progredujici. U nékterych
nemocnych je kultivaci zjisténo nosi¢stvi Staphylococcus aureus
nazofaryngedlni oblasti (17). Pii vySetfeni se doporucuje stér
z pustul na bakteriologickou kultivaci a citlivost. V diferencial-
ni diagnoze je vzdy tfeba pomyslet na hluboké mykotické infek-
ce zoofilnimi dermatofyty [16, 17]. Pacienti si stéZuji na svédeé-
ni, paleni a bolest v postizenych loziscich, nékdy na spontanni
krvaceni a krev na pol$tari.

V histopatologickém obraze nachazime u ¢asnych lozisek dila-
taci infundibula s ¢etnymi intraluminalnimi neutrofily, destruk-
ci mazovych zlaz a nékdy intrafolikularni a perifolikularni neutro-
filni infiltrat castéji v horni a stfedni ¢asti folikulu. U pokrocilého
onemocnéni byva infiltrat smiSeny s pritomnosti neutrofild, lym-
focytt a cetnych plazmatickych bunék. Typickym nalezem je gra-
nulomatézni zanét s obrovskymi mnohojadernymi burikami typu
cizich téles v okoli ektopickych ¢asti vlasového stvolu. Nékdy
byvaji patrné trsy vlast se spole¢nym folikuldrnim astim. Vysled-
nym stavem je destrukce pilosebacedzni jednotky a ¢asto hyper-
troficka jizva [4, 16, 17, 29, 30, 31]. Je vhodné doplnit barveni na
PAS k vylouceni hluboké mykézy [16, 17, 22]. Pokud je diagndza
folliculitis decalvans pravdépodobna, je mozné provést jen jednu
probatorni excizi na vertikalni fezy [17].

Terapie je nesmirné obtiznd. Uplatiuje se predevs$im lé¢ba
proti stafylokokiim a neutrofilim. Vétsinou je nutné pouzit
kombinované lokalni a celkové terapeutické rezimy. V lokalni
1é¢bé mohou byt jako prvni linie zvolena lokalni antibiotika [8].
Dobré zkusenosti jsou také s kombinovanymi kortikosteroid-
nimi a antibiotickymi preparaty [16, 17]. Byl popsan velmi dob-
ry terapeuticky efekt 0,1% takrolimu [3]. Vhodné je doplnit anti-
septické nebo protizanétlivé Sampony. V systémové 1é¢bé se
uplatnuji celkové podavana antibiotika podle citlivosti (doxy-
cyklin, erythromycin, trimethoprim-sulfamethoxazol, klinda-
mycin, kyselina fusidova, rifampicin a jiné) [16, 17, 30, 31]. Jako
nejucinnéjsi 1écebny rezim se zatim ukazuje peroralni rifampi-
cin v davce 300 mg dvakrat denné, kombinovany s peroralnim
klindamycinem v davce 300 mg dvakrat denné, celkem po dobu
10 tydnt. Byla popsana také kombinace rifampicinu s peroral-
ni kyselinou fusidovou nebo zinkem. Rifampicin by nemél byt
podavan v monoterapii vzhledem k rychlému rozvoji antibio-
tické rezistence. Pti intoleranci klindamycinu Ize podavat per-
oralni ciprofloxacin nebo azitromycin [8, 16, 17]. Byl opakova-
né popsan terapeuticky uspéch peroralniho zinku v pocate¢ni
davce 400 mg za den a udrzovaci davce 200 mg za den. Pti dlou-
hodobé terapii zinkem je vSak riziko malabsorpce médi
a nasledné vzniku zavazné sideroblastické anémie a neutrope-
nie. Pouziti sulfond (dapsonu) v 1é¢bé folliculitis decalvans se
zda bezpecné a racionalni, bylo v§ak dosud publikovdno malo
studii. Dapson v davce 50-100 mg za den lze v tvodu terapie
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kombinovat s peroralnimi antibiotiky a po stabilizaci onemoc-
néni pokracovat v udrzovaci davce 25 mg za den [8, 16, 17].
Peroralni kortikosteroidy a izotretinoin jsou v monoterapii malo
ucinné [16]. Nekteri autori doporucuji pokusit se eradikovat
Staphylococcus aureus pti nosicstvi v nazofaryngealni oblasti.
Kozni nélez muze zlepsit oholeni vlast [4, 8, 16, 17]. I pokud je
dosazeno terapeutického uspéchu a stabilizace nélezu, one-
mocnéni po vysazeni 1é¢by velmi ¢asto recidivuje a je vétsinou
zapottebi dlouhodobd, v lepsim ptipadé lokalni udrzovaci 1é¢-
ba [4, 16, 17].

ZAVER

Vzhledem ke vzacnému vyskytu, komplikované diagnostice
a terapii jizvicich alopecii je doporuc¢ovano pacienty véas odeslat
na specializovand pracovisté. Spravna diagndza a véasna lécba
jsou pro prognézu téchto chorob rozhodujici. Stanoveni diagné-
zy je ale Casto i pti kombinaci vySetfovacich postupti velmi obtiz-
né, nékdy diagnézu stanovit nelze [4, 8, 9, 17]. V takovém piipa-
dé je vhodné zahdjit terapii alespon s ohledem na zndmé udaje ve
snaze ovlivnit priibéh onemocnéni jesté pred vznikem nevratnych
jizevnatych zmén. Pokud diagnéza smétuje k jizvicim alopeciim
s pfevahou lymfocytd, zda se vhodné zahdjit 1écbu silnymi lokal-
nimi kortikosteroidy a pfi neuspéchu (nejcastéji po obdobi 3
meésicit) nebo pti rychle progredujicim onemocnéni pridat do
kombinace hydroxychlorochin. U skupiny neutrofilnich jizvicich
alopecii Ize doporucit lokalni antibiotika pripadné v kombinaci
s topickymi kortikosteroidy nebo lokalni takrolimus a pti netspé-
chu pridat peroralni antibiotika nebo sulfony. Peroralni kortiko-
steroidy a imunosupresiva (cyklosporin, metotrexat, mykofeno-
lat mofetil aj.) budou pti dostate¢né vysokych davkach v terapii
jizvici alopecie pravdépodobné ucinné, ale je zapotiebi zvazit
pomér rizik a ptinosu pro pacienta, predev$im s ohledem na ¢as-
to chronicky recidivujici a dlouhodobé progredujici onemocné-
ni. Primarni jizvici alopecie zUstavaji zatim i pres nékteré nové
poznatky stale na okraji zajmu vyzkumu i klinické praxe a ¢asto
prinaseji zklamani jak 1ékaitim, tak pacienttim.
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