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Pacientkou byla 72letd Zena bez pozoruhodnosti v ro-
dinné i osobni anamnéze. Byla 11 let 1écena pro reaktivni
depresi antidepresivy 3. generace (Trazodoni hydrochlori-
dum, Citaloprami hydrobromidum) a benzodiazepinem
(Alprazolamum). Soucdsti jeji anamnézy je alergie na sul-
fonamidy a tetracykliny.

Od détstvi byla pfitomna jizva po poranéni na pravém
nosnim kfidle. Asi 11 let pozorovala induraci jizvy, ktera se
postupné $ifila na pravou tvar a horni ret. V minulosti od-
mitla provedeni biopsie. Pfi vysetieni byla patrna prknovité
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s vz

tuhd, ¢aste¢né vpacend kiize pravé tvdre a horniho rtu. Za-
tuhnut{ proximdlné bylo ohrani¢eno pravym licnim oblou-
kem, medidlné hibetem nosu, zahrnovalo vétSinu horniho
rtu a dosahovalo pod troven pravého tustniho koutku. Po-
vrch kiZe tvate byl hladky, v oblasti horniho rtu hrbolaty,
bélavy, s cévnimi ektaziemi. Postizend kiiZe byla misty prk-
novité tuhd, neposunutelnd proti spodiné, horni ret nebylo
mozné ohrnout, tlakem prstu stla¢it ani oddalit od prednich
zubt (obr. 1, 2). Byla provedena probatorni biopsie z horni-
ho rtu k histologické verifikaci projevi.

Obr. 1.

Obr. 3.
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Obr. 4
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HISTOLOGICKY NALEZ

Epidermis je beze zmén. Superficidlni i hlubokd dermis
je v celém rozsahu prostoupena nddorovymi bunkami,
misty s men$imi a jinde ponékud vétSimi mirn€ nepravi-
delnymi jadry, misty s patrnymi jadérky, které vytvateji
drobnd hnizda, trdmce a naznacené tubuldrni struktury
s keratinovym materidlem lumen v lumen. Ojedinéle na-
dorové buriky disociuji ¢i vytvareji nepatrné skupiny. Ve
stromatu je misty patrnd desmoplazie. Nadorové struktury
dosahuji k okrajim i spoding excize (obr. 3, 4). Imunohis-
tochemicky Bcl2 ablumindlné misty pozitivni, EMA a cy-
tokeratin 7 lumindlné pozitivni, kalponin ablumindlné
misty slabé pozitivni, MiB-1 znaci zcela ojedinéla jadra,
P63 je v nadorovych bunkach pozitivni.

ZAVER

Mikrocysticky adnexdlni karcinom.

Vysetteni pocitacovou tomografii (CT) prokdzalo infilt-
raci podkoZi pravé tvafe bezstrukturni patologickou ma-
sou, bez zjevné destrukce skeletu. V pravém alveoldrnim
vybéZzku maxily byla patrnd pokrocild atrofie a pordza.
Dile byly pfitomné dvé reaktivni lymfatické uzliny, vlevo
submandibuldrné a vlevo subklavikuldrné, sytici se uzel
v levé tonzile. Pacientka odmitla zvaZovanou radioterapii
i chirurgicky vykon.

DISKUSE

Mikrocysticky adnexdlni karcinom (MAC) je vzicny in-
filtrativné rostouci adnexdlni kozn{ karcinom nizké maligni-
ty, projevujici se jako indurovand jizevnatd papula nebo lo-
zZisko s nejcastéjsim vyskytem na obliceji.

Poprvé byl popsan v roce 1982 Goldsteinem et al. [8].
V literatufe miiZzeme MAC najit i pod jinymi ndzvy: skle-
rotizujici karcinom vyvodl potni Zldzy, ekrinni epiteliom
nebo maligni syringom. Histogeneticky ptivod bunék neni
jasny, zvazuje se diferenciace z bunék vlasovych folikult
a 7I4z ekrinnich, apokrinnich a mazovych [8, 10, 12, 13,
14,23 ].

Z epidemiologického hlediska postihuje vSechny rasy,
nejvice vSak europoidni. MuZi a Zeny jsou zastoupeni rov-
nomérné, ve vékovém rozpéti od narozeni do 90 let, nej-
castéji vSak mezi 50-60 rokem Zivota [6, 15, 21].

Vzicnost MAC neumoZiuje stanovit rizikové faktory
tohoto onemocnéni. Na zdklad¢ nejCastéjsi lokalizace na
obliceji se predpokldda nezadouci vliv ultrafialového za-
feni. V americké studii z roku 2010 retrospektivné zjistili,
ze v USA ma 52 % pacientd nador lokalizovany na levé
strané obliceje, zatimco v Austrélii dominuje prava strana
obli¢eje u 56 %. Tento fakt byl vysvétlen prozaickym zjis-
ténim, Ze pri¢inou je pravdépodobné zplisob fizeni auta
(levostranné v USA a pravostranné v Australii) [5, 21].
K dal§im moZznym nezadoucim faktordm patii ionizujici
zafeni [1, 2, 15, 18] a imunosupresivni terapie [4].
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Klinicky se MAC projevuje tuhou papulou nebo loZis-
kem, barvy ktize bilozluté ¢i Cervené, nékdy s teleangiekta-
ziemi na povrchu. Nejcastéjsi lokalizaci je centrdlni ¢dst ob-
liceje (74 %), zejména oblast nazolabidlni a horniho rtu,
a krku, méné ostatni ¢asti trupu a koncetin [21]. Okraje na-
doru jsou neostie ohranicené, proto histologicky nachdzime
diskrepanci mezi klinicky popisovanou a skutecnou velikos-
ti. Primérna velikost nddoru je kolem 2 cm, ale miZze do-
sdhnout i 9—10 cm. Ulcerace se nevyskytuji. Nador roste
velmi pozvolna, Casto fadu let, vétSinou bez priznakl. Né-
kdy byvaji pfitomny parestezie, pfipadné sniZend citlivost
kiize ve smyslu otup€losti, jejichZ priinou je perineuraln{
Sifeni nadoru [19].

K diagnéze je nutnd biopsie zahrnujici i podkoZni tuko-
vou tkan. Histologicky je MAC neostfe ohraniceny asyme-
tricky nador s infiltrativnim ristem do hloubky tkdné tvore-
ny keratocystami, bazaloidnimi a spindéznimi, mirné pleo-
morfnimi burikami s ojedinélymi mitézami, usporddanymi
v hnizdech, pruzich, misty vzhledu dukt, prostupujici zhus-
téné vazivo bez zanétlivého infiltratu. Spojeni s epidermis
a vlasovym folikulem mtiZe i nemusi byt pfitomné, zpravi-
dla je nddor od epidermis oddélen pruhem vaziva. Mnohé
histologické studie poukazuji na fakt, Ze MAC vznikd z plu-
ripotentnich bunék, které si zachovavaji charakter ekrinnich
struktur, ale i vlasového folikulu. Na tomto zdkladé miZeme
vidét v histologickém obrazu povrchové ulozené keratinizu-
jict cysty, v stfedn{ a hluboké ¢asti pak hnizda, trdmce a pru-
hy s duktdlni diferenciaci, kterou miZeme prokdzat imuno-
histochemickym barvenim CEA nebo EMA. Epitelové svaz-
ky jsou obklopené fibréznim stromatem. Velmi Casté je Sife-
ni a pronikdni nddorovych bunék podél nervi a svald, které
prokazuje vysetieni CT nebo magnetickou rezonanci (MR)
[11].

Diferencidlné diagnosticky z klinického hlediska nélez
zatuhlé papuly, loZiska nebo nodulu napodobuje jizvu, skle-
rodermiformni bazaliom, spinoceluldrni karcinom, syrin-
gom nebo cystu. Histopatologicky je nutné odlisit jiné adne-
xalni nddory vznikajici z folikuldrniho zékladu (desmoplas-
ticky trichoepiteliom a trichoadenom), syringomy, benign{
ekrinni nddory, sklerodermiformni bazaliom nebo metasta-
zy adenokarcinomu (nejCastéji mlécné Zlazy a tlustého stie-
va) [17].

Pfi vysetfeni MAC je dileZité spravné zhodnotit velikost
a rozsah nddoru. U nddoru umistnénych periorbitalné s veli-
kosti nad 2 cm vySetfeni CT nebo MR hodnoti moznou in-
vazi do kosti nebo orbity. Pfi lokalizaci MAC mimo oblicej
radiodiagnostické vySetieni (CT, MR) neni nutné. PostiZzeni
regiondlnich lymfatickych uzlin je vzacné, ale mize se vy-
skytnout a informuje nds o mozZném metastatickém Sifen{
nddoru. Vzdalené metastdzy a imrti spojené s nddorem jsou
vzacné, prestoZze morbidita mize byt vyrazna [7, 9].

Na prvnim misté 1écby MAC je chirurgické odstranén{
nddoru pomoci Mohsovi mikrografické techniky nebo kla-
sické chirurgické excize. Mohsova mikrografickd technika
vyuzivd peroperacni histologickou verifikaci okrajii nddoru
pomoci tenkych horizontdlnich fezli. Umoznuje nador 1épe
lokalizovat a dale plné odstranit s minimalnim zdsahem do
zdravé tkané [3]. Klasick4 chirurgicka technika, s pooperac-
ni histologickou verifikaci nddoru, sniZuje mozZnost exstir-
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pace celého nadoru a tim zvySuje moZnost recidivy. Role sa-
mostatné radioterapie v 1écbé MAC je spornd, protoZe nedo-
kédZe vymezit pfesné hranice nddoru. Také byl zaznamenén
ptipad, kde recidivujici nador po radioterapii byl histologic-
ky agresivnéjsi [20]. V soucasnosti se radioterapie u MAC
vyuZzivd jako doplnék chirurgického feSeni pfi vétsich nebo
obtiZné fesitelnych nddorech.

Z prognostického hlediska je MAC lokalné agresivni na-
dor s nizkym stupném malignity. Metastatické Sifeni do lym-
fatickych uzlin je vzdcné. V ramci retrospektivni americké
studie z roku 2010, kde bylo sledovdno 223 pacientl
s MAC, bylo zaznamendno jenom u 1 % metastatické §ifen{
do regiondlnich lymfatickych uzlin. Z vétsi ¢4sti byla popi-
sovana hlubokd invaze do kize (90%) au 9 % i invaze do
mekkych tkani, svall a kosti [21].

Recidiva nadoru je disledkem jednak jeho nedostatecné-
ho odstranéni, proto Mohsova mikrograficka chirurgie vy-
kazuje lepsi vysledky neZ chirurgicka elize, jednak perineu-
rdlniho $ifeni, jeZ umoznuje progresi nadoru ,,skokem™ [16].
Nejcastéji dochdzi k recidivé béhem 2-3 let, je vSak popsa-
na i po 29 letech [15]. Doporucuje se proto dlouhodobé sle-
dovéani nemocnych v intervalech 6-12 mésicti. Nadory lo-
kalizované v blizkosti orbity, vzhledem k perineurdlnimu $i-
feni optickym nervem, se mohou §ifit do mozku. Pfes vzac-
nou mortalitu (bylo prokdzédn piipad jednoho Umrti v pfimé
souvislosti s MAC) je onemocnéni spjato s vyraznou morbi-
tidou [22].
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