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Pacientkou byla 72letá žena bez pozoruhodností v ro-
dinné i osobní anamnéze. Byla 11 let léčena pro reaktivní
depresi antidepresivy 3. generace (Trazodoni hydrochlori-
dum, Citaloprami hydrobromidum) a benzodiazepinem
(Alprazolamum). Součásti její anamnézy je alergie na sul-
fonamidy a tetracykliny. 

Od dětství byla přítomna jizva po poranění na pravém
nosním křídle. Asi 11 let pozorovala induraci jizvy, která se
postupně šířila na pravou tvář a horní ret. V minulosti od-
mítla provedení biopsie. Při vyšetření byla patrná prknovitě

tuhá, částečně vpáčená kůže pravé tváře a horního rtu. Za-
tuhnutí proximálně bylo ohraničeno pravým lícním oblou-
kem, mediálně hřbetem nosu, zahrnovalo většinu horního
rtu a dosahovalo pod úroveň pravého ústního koutku. Po-
vrch kůže tváře byl hladký, v oblasti horního rtu hrbolatý,
bělavý, s cévními ektaziemi. Postižená kůže byla místy prk-
novitě tuhá, neposunutelná proti spodině, horní ret nebylo
možné ohrnout, tlakem prstu stlačit ani oddálit od předních
zubů (obr. 1, 2). Byla provedena probatorní biopsie z horní-
ho rtu k histologické verifikaci projevů.

Obr. 1. Obr. 2. 

Obr. 3. Obr. 4
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HISTOLOGICKÝ NÁLEZ

Epidermis je beze změn. Superficiální i hluboká dermis
je v celém rozsahu prostoupena nádorovými buňkami,
místy s menšími a jinde poněkud většími mírně nepravi-
delnými jádry, místy s patrnými jadérky, které vytvářejí
drobná hnízda, trámce a naznačené tubulární struktury
s keratinovým materiálem lumen v lumen. Ojediněle ná-
dorové buňky disociují či vytvářejí nepatrné skupiny. Ve
stromatu je místy patrná desmoplazie. Nádorové struktury
dosahují k okrajům i spodině excize (obr. 3, 4). Imunohis-
tochemicky Bcl2 abluminálně místy pozitivní, EMA a cy-
tokeratin 7 luminálně pozitivní, kalponin abluminálně
místy slabě pozitivní, MiB-1 značí zcela ojedinělá jádra,
P63 je v nádorových buňkách pozitivní.

ZÁVĚR

Mikrocystický adnexální karcinom.
Vyšetření počítačovou tomografií (CT) prokázalo infilt-

raci podkoží pravé tváře bezstrukturní patologickou ma-
sou, bez zjevné destrukce skeletu. V pravém alveolárním
výběžku maxily byla patrná pokročilá atrofie a poróza.
Dále byly přítomné dvě reaktivní lymfatické uzliny, vlevo
submandibulárně a vlevo subklavikulárně, sytící se uzel
v levé tonzile. Pacientka odmítla zvažovanou radioterapii
i chirurgický výkon. 

DISKUSE

Mikrocystický adnexální karcinom (MAC) je vzácný in-
filtrativně rostoucí adnexální kožní karcinom nízké maligni-
ty, projevující se jako indurovaná jizevnatá papula nebo lo-
žisko s nejčastějším výskytem na obličeji. 

Poprvé byl popsán v roce 1982 Goldsteinem et al. [8].
V literatuře můžeme MAC najít i pod jinými názvy: skle-
rotizující karcinom vývodů potní žlázy, ekrinní epiteliom
nebo maligní syringom. Histogenetický původ buněk není
jasný, zvažuje se diferenciace z buněk vlasových folikulů
a žláz ekrinních, apokrinních a mazových [8, 10, 12, 13,
14, 23 ].

Z epidemiologického hlediska postihuje všechny rasy,
nejvíce však europoidní. Muži a ženy jsou zastoupeni rov-
noměrně, ve věkovém rozpětí od narození do 90 let, nej-
častěji však mezi 50–60 rokem života [6, 15, 21].

Vzácnost MAC neumožňuje stanovit rizikové faktory
tohoto onemocnění. Na základě nejčastější lokalizace na
obličeji se předpokládá nežádoucí vliv ultrafialového zá-
ření. V americké studii z roku 2010 retrospektivně zjistili,
že v USA má 52 % pacientů nádor lokalizovaný na levé
straně obličeje, zatímco v Austrálii dominuje pravá strana
obličeje u 56 %. Tento fakt byl vysvětlen prozaickým zjiš-
těním, že příčinou je pravděpodobně způsob řízení auta
(levostranné v USA a pravostranné v Austrálii) [5, 21].
K dalším možným nežádoucím faktorům patří ionizující
záření [1, 2, 15, 18] a imunosupresivní terapie [4].

Klinicky se MAC projevuje tuhou papulou nebo ložis-
kem, barvy kůže bíložluté či červené, někdy s teleangiektá-
ziemi na povrchu. Nejčastější lokalizací je centrální část ob-
ličeje (74 %), zejména oblast nazolabiální a horního rtu,
a krku, méně ostatní části trupu a končetin [21]. Okraje ná-
doru jsou neostře ohraničené, proto histologicky nacházíme
diskrepanci mezi klinicky popisovanou a skutečnou velikos-
tí. Průměrná velikost nádoru je kolem 2 cm, ale může do-
sáhnout i 9–10 cm. Ulcerace se nevyskytují. Nádor roste
velmi pozvolna, často řadu let, většinou bez příznaků. Ně-
kdy bývají přítomny parestezie, případně snížená citlivost
kůže ve smyslu otupělosti, jejichž příčinou je perineurální
šíření nádoru [19].

K diagnóze je nutná biopsie zahrnující i podkožní tuko-
vou tkáň. Histologicky je MAC neostře ohraničený asyme-
trický nádor s infiltrativním růstem do hloubky tkáně tvoře-
ný keratocystami, bazaloidními a spinózními, mírně pleo-
morfními buňkami s ojedinělými mitózami, uspořádanými
v hnízdech, pruzích, místy vzhledu duktů, prostupující zhuš-
těné vazivo bez zánětlivého infiltrátu. Spojení s epidermis
a vlasovým folikulem může i nemusí být přítomné, zpravi-
dla je nádor od epidermis oddělen pruhem vaziva. Mnohé
histologické studie poukazují na fakt, že MAC vzniká z plu-
ripotentních buněk, které si zachovávají charakter ekrinních
struktur, ale i vlasového folikulu. Na tomto základě můžeme
vidět v histologickém obrazu povrchově uložené keratinizu-
jící cysty, v střední a hluboké části pak hnízda, trámce a pru-
hy s duktální diferenciací, kterou můžeme prokázat imuno-
histochemickým barvením CEA nebo EMA. Epitelové svaz-
ky jsou obklopené fibrózním stromatem. Velmi časté je šíře-
ní a pronikání nádorových buněk podél nervů a svalů, které
prokazuje vyšetření CT nebo magnetickou rezonancí (MR)
[11].

Diferenciálně diagnosticky z klinického hlediska nález
zatuhlé papuly, ložiska nebo nodulu napodobuje jizvu, skle-
rodermiformní bazaliom, spinocelulární karcinom, syrin-
gom nebo cystu. Histopatologicky je nutné odlišit jiné adne-
xální nádory vznikající z folikulárního základu (desmoplas-
tický trichoepiteliom a trichoadenom), syringomy, benigní
ekrinní nádory, sklerodermiformní bazaliom nebo metastá-
zy adenokarcinomu (nejčastěji mléčné žlázy a tlustého stře-
va) [17]. 

Při vyšetření MAC je důležité správně zhodnotit velikost
a rozsah nádoru. U nádoru umístněných periorbitálně s veli-
kosti nad 2 cm vyšetření CT nebo MR hodnotí možnou in-
vazi do kostí nebo orbity. Při lokalizaci MAC mimo obličej
radiodiagnostické vyšetření (CT, MR) není nutné. Postižení
regionálních lymfatických uzlin je vzácné, ale může se vy-
skytnout a informuje nás o možném metastatickém šíření
nádoru. Vzdálené metastázy a úmrtí spojené s nádorem jsou
vzácné, přestože morbidita může být výrazná [7, 9].

Na prvním místě léčby MAC je chirurgické odstranění
nádoru pomoci Mohsovi mikrografické techniky nebo kla-
sické chirurgické excize. Mohsova mikrografická technika
využívá peroperační histologickou verifikaci okrajů nádoru
pomoci tenkých horizontálních řezů. Umožňuje nádor lépe
lokalizovat a dále plně odstranit s minimálním zásahem do
zdravé tkáně [3]. Klasická chirurgická technika, s pooperač-
ní histologickou verifikací nádoru, snižuje možnost exstir-
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pace celého nádoru a tím zvyšuje možnost recidivy. Role sa-
mostatné radioterapie v léčbě MAC je sporná, protože nedo-
káže vymezit přesně hranice nádoru. Také byl zaznamenán
případ, kde recidivující nádor po radioterapii byl histologic-
ky agresivnější [20]. V současnosti se radioterapie u MAC
využívá jako doplněk chirurgického řešení při větších nebo
obtížně řešitelných nádorech. 

Z prognostického hlediska je MAC lokálně agresivní ná-
dor s nízkým stupněm malignity. Metastatické šíření do lym-
fatických uzlin je vzácné. V rámci retrospektivní americké
studie z roku 2010, kde bylo sledováno 223 pacientů
s MAC, bylo zaznamenáno jenom u 1 % metastatické šíření
do regionálních lymfatických uzlin. Z větší části byla popi-
sovaná hluboká invaze do kůže (90%) a u 9 % i invaze do
měkkých tkání, svalů a kostí [21].  

Recidiva nádoru je důsledkem jednak jeho nedostatečné-
ho odstranění, proto Mohsova mikrografická chirurgie vy-
kazuje lepší výsledky než chirurgická elize, jednak perineu-
rálního šíření, jež umožňuje progresi nádoru „skokem“ [16].
Nejčastěji dochází k recidivě během 2–3 let, je však popsá-
na i po 29 letech [15]. Doporučuje se proto dlouhodobé sle-
dování nemocných v intervalech 6–12 měsíců. Nádory lo-
kalizované v blízkosti orbity, vzhledem k perineurálnímu ší-
ření optickým nervem, se mohou šířit do mozku. Přes vzác-
nou mortalitu (bylo prokázán případ jednoho úmrtí v přímé
souvislosti s MAC) je onemocnění spjato s výraznou morbi-
tidou [22]. 
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