
kazuistika

Atrophodermia vermiculata u chlapce
s Marfanov˘m syndromem

Ha‰ková M.�1, Duchková H.1, Arenberger P.2, Pock L.3

1 KoÏní sanatorium, Ústí nad Labem
vedoucí lékafika MUDr. Hana Duchková, DrSc.

2 Dermatovenerologická klinika, FNKV, Praha
pfiednosta prof. MUDr. Petr Arenberger, DrSc., MBA

3 Dermatohistopatologiocká laboratofi, Praha
vedoucí lékafi doc. MUDr. Lumír Pock, CSc.

SOUHRN

Autofii uvádí histologicky potvrzen˘ vzácn˘ pfiípad koÏního onemocnûní – atrophodermia vermiculata. Prezentují pfiehled souãasn˘ch
poznatkÛ o klinick˘ch projevech, diferenciální diagnostice, léãbû a moÏném sdruÏení s Marfanov˘m syndromem. Demonstrují dese-
tiletého chlapce s diagnózou atrophodermia vermiculata splÀující nûkterá kritéria Marfanova syndromu.
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SUMMARY
Atrophodermia Vermiculata in a Boy Suffering from Marfan’s Syndrome

Authors introduce a histologically confirmed case of atrophodermia vermiculata in a 10-year-old boy fulfilling some criteria for
Marfan’s syndrome. They present an overview of opinions regarding clinical appearance, differential diagnosis, treatment and possible
association with Marfan’s syndrome.
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Atrophodermia vermiculata je koÏní onemocnûní fiaze-
né mezi genodermatózy. Zaãínaná mezi 5. aÏ 12. rokem
Ïivota. Je charakterizované ostfie ohraniãen˘mi vkleslina-
mi rÛzn˘ch velikostí a tvarÛ na zarudlé spodinû. PostiÏeny
jsou tváfie, nûkdy oboãí, u‰ní lalÛãky. Onemocnûní má
pfieváÏnû symetrickou distribuci. SdruÏení s rÛzn˘mi syn-
dromy je moÏné [2, 4, 11]. Pfiekládáme pfiípad na‰eho ne-
mocného s koÏními projevy sdruÏené s Marfanov˘m syn-
dromem.

POPIS P¤ÍPADU

Poprvé se koÏní zmûny objevily na tváfiích a zevních
tfietinách oboãí v pûti letech. Postupnû docházelo
k progresi. Pfii vy‰etfiení byla kÛÏe na tváfiích a v oboãí,
ménû na u‰ních lalÛãcích, difuznû zarudlá s folikulárnû
vázan˘mi papulami velikosti ‰pendlíkové hlaviãky.
Nápadné byly ostfie vyseknuté vklesliny nepravideln˘ch
tvarÛ, velikosti od 1–2 mm, hloubky aÏ 1 mm, místy
mfiíÏkového vzhledu. Ojedinûle byla patrna milia.
V zevních tfietinách oboãí a na u‰ních lalÛãcích byly po-
dobné zmûny jako na tváfiích (obr. 1a, b). KÛÏe na ostat-

ních ãástech tûla byla bez patologick˘ch zmûn. V útlém
dûtství se vyskytovaly patrnû koÏní pfiíznaky atopické
dermatitidy. Podobnû tak u sestry nemocného, u tety
Crohnova nemoc. Pacient pocházel z první gravidity mat-
ky, porod mûl fyziologick˘ prÛbûh, v termínu 39 + 3, zá-
hlavím. PH 3950/54 cm, novorozenec nebyl kfií‰en.
Poporodní adaptace byla v v normû, ikterus byl slab˘.
Psychomotorick˘ v˘voj byl bez známek opoÏdûní.
Pozdûji byla zji‰tûna porucha psaní. Kostní vûk 10letého
chlapce odpovídal vûku 13 let – v˘‰ka byla 150 cm.
Endokrinologické a antropometrické vy‰etfiení konstato-
valo souvislost vy‰‰ího vzrÛstu s ãasnûj‰í iniciací puber-
ty, byla prokázaná urychlená osifikace, byly zji‰tûny del-
‰í konãetiny, naznaãená skolióza pátefie, arachnodaktylie,
vpáãené sternum. Karyotyp byl v normû – 46, XY.
Vy‰etfiující lékafika vzhledem k moÏné autozomálnû rece-
sivní dûdiãnosti upozornila na riziko vzniku koÏního one-
mocnûní u dal‰ích sourozencÛ v pomûru 1 : 4. Gen pro
tuto afekci nebyl dosud popsán. Genealogické vy‰etfiení
neprokázalo u otce, matky ani u sourozencÛ pfiíznaky
onemocnûní. Kontrolní vy‰etfiení provedené v 11 letech
vûku prokázalo urychlen˘ vzrÛst – v˘‰ka byla 172 cm (za
rok nárÛst o 22 cm), dal‰í prodluÏování konãetin, prstÛ
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(arachnodaktylie) a v˘raznûji vpáãen˘ hrudník (obr. 2a,
b), skoliózu, zkrácení levé dolní konãetiny o 7 mm. Oãní
vy‰etfiení ozfiejmilo oboustrannou hypermetropii (sníÏe-
nou zrakovou ostrost a absenci konvergentního souhy-
bu), kardiologické vy‰etfiení zjistilo lehkou dilataci aor-
tálního bulbu svûdãící pro MarfanÛv syndrom.
Histologické vy‰etfiení prokázalo v dilatovaném infundi-
bulu vlasového folikulu velk˘ hyperkeratotick˘ ãep tvo-
fien˘ jemn˘m keratinem, v nûm stoãen˘ velusov˘ vlas
s pfiítomností malého mnoÏství tkáÀového detritu
s nekrotick˘mi polynukleáry – tento spojuje dva soused-
ní vlasové folikuly. Epiteliální stûna folikulu je pomûrnû
tenká, v okolí je mírná fibrotizace a perivaskulárnû malé
infiltráty lymfocytÛ s neãetn˘mi histiocyty a plasmocyty.
V jednom místû je i drobn˘ granulom z cizích tûles, reak-
ce na keratin, pravdûpodobnû z perforovaného folikulu.
LoÏiskovitû je ve fibrotizované ãásti koria patrná redukce
aÏ vymizení elastick˘ch vláken. Závûr histologického vy-
‰etfiení: popsan˘ obraz je v souladu s diagnózou atropho-
dermia vermiculata (obr. 3).
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Obr. 1 a. Zmûny na tváfii, na u‰ním lalÛãku

Obr. 2 a. Srovnání ruky nemocného a jeho matky

Obr. b. Zmûny na oboãí

Obr. 2 b. Vpáãen˘ hrudník

Obr. 3. Histologick˘ nález
Roz‰ífiené infundibulum vlasového folikulu s hyperkeratotick˘m
ãepem a v nûm stoãen˘m velusov˘m vlasem (HE 40x).
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DISKUSE

Atrophodermia vermiculata (oznaãovaná také jako
Honey-Comb atrophy, Folliculitis ulerythematosa,
Atrophodermia ulerythematosa) patfií do skupiny foliku-
lárních keratóz. KoÏní zmûny postihují primárnû tváfie,
oblast pfied u‰ními boltci, oboãí, nûkdy u‰ní lalÛãky –
oboustrannû, ménû ãasto jednostrannû. Mozaikovité
vklesliny dûlají dojem vo‰tin vãelího plástu („honey-com-
-bed“) nebo dojem vyÏrání od ãervÛ („worm eaten-like
scars“). Onemocnûní vzniká v dûtském vûku, vût‰inou
pfied pubertou, zfiídka i v pozdûj‰ím vûku, se sklonem
k regresi [6]. V diferenciální diagnostice je nutno odli‰it
pfiedev‰ím choroby patfiící do skupiny folikulárních kera-
tóz. Keratosis pilaris rubra atrophicans faciei (Ulerythema
ophryogenes). Keratosis pilaris rubra atrophicans se pova-
Ïuje za podtyp ulerythema ophryogenes, má podobn˘ kli-
nick˘ i histologické obraz, li‰í se v‰ak lokalizací prvních
projevÛ. Ulerythema ophryogenes zaãíná primárnû
v oboãí, keratosis pilaris rubra atrophicans faciei zaãíná
primárnû na tváfiích. Onemocnûní jsou charakterizovaná
pfiesnû ohraniãen˘m erytémem, mal˘mi keratotick˘mi fo-
likulárnû vázan˘mi papulemi na tváfiích, ãele, bradû
a v preaurikulární oblasti. Nûktefií popisují dvojí druh
zmûn podle toho, zdali je pfiítomná nebo nepfiítomná zá-
nûtlivá reakce. V˘znam tohoto pfiíznaku mnozí popírají.
Drsnost kÛÏe je jedním z popisovan˘ch symptomÛ [7].
PostiÏení zevní tfietiny oboãí mÛÏe vést ke vzniku jizvící
alopecie. Nad extenzory konãetin b˘vá keratosis pilaris.
Onemocnûní zaãínají v útlém dûtství. Atrophodermia ver-
miculata se pfiedchozí chorobû podobá pfiedev‰ím lokali-
zací na tváfiích i oboãí, pfiesnû ohraniãen˘m zarudnutím.
Drsnost kÛÏe není dominantní, vklesliny pfiipomínající vy-
kousání od ãervÛ je velmi typické. Keratosis pilaris nad
extenzory se nevyskytuje ãasto, podobnû tak nedochází
ãasto k jizvící alopecii v oboãí. Na rozdíl od keratosis pi-
laris atrophicans faciei vzniká atrophodermia v pozdûj‰ím
vûku – pfied pubertou, nebo i pozdûji.

V diferenciální diagnóze lze zváÏit je‰tû Keratosis spi-
nulosa decalvans (Siemens) postihující k‰tici, trup, dorza
rukou, zaãínající v raném dûtství a Atrophodermia macu-
losa varioliformis charakterizovaná v˘skytem mûlk˘ch
drobn˘ch jizev bez zánûtlivé reakce lokalizovan˘ch na ob-
liãeji. Podobnost s atrophodermia vermiculata je mizivá.

Atrophodermia vermiculata se sdruÏuje se s Marfa-
nov˘m, ménû ãasto s ROMBO a Nicolau-Balusov˘m syn-
dromem. MarfanÛv syndrom je autosomálnû-dominantní
dûdiãné onemocnûní postihující pojivovou tkáÀ kostry,
oka (poruchy ãoãky, její subluxace) a kardiovaskulárního
systému (postiÏení mitrální chlopnû a aorty s moÏn˘m
vznikem jejího aneurysmatu). PostiÏení mají typick˘ ha-
bitus s vysokou postavou, dlouh˘mi tenk˘mi konãetinami
a prsty (arachnodaktylie), trycht˘fiovit˘ hrudník, vpáãené
sternum, skoliózu. ROMBO syndrome vykazuje mnoho-
ãetná milia, hypotrichózu, trichoepitheliomy, bazaliomy,
periferní vazodilataci s cyanózou. NicolausÛv-BalusÛv
syndrom pfiedstavuje erupce mnohoãetn˘ch syringomÛ
a milií. Keratosis pilaris rubra atrophicans faciei se vy-

skytuje u jin˘ch syndromÛ – u Noonanova a „Wooly hair“
syndromu. NoonanÛv syndrom – osoby s malou postavou,
nízkou inteligencí, s hypertrofickou kardiomyopatií, pul-
monální stenózou. „Wooly Hair syndrome“ (syndrom ku-
drnat˘ch vlasÛ) pfiedstavují osoby s bíl˘mi, krátk˘mi
a kudrnat˘mi vlasy, u nichÏ jsou pruhovité hyperkeratózy
na dlaních a chodidlech. Atrophodermia vermiculata
u tûchto syndromÛ popsaná nebyla.

Atrophodermia vermiculata je z hlediska morfologie
charakteristická, témûfi nelze ji zamûnit za jiné choroby.
Vzniká také v pozdûj‰ím vûku neÏ srovnatelné onemocnû-
ní keratosis pilaris rubra atrophicans faciei, vyskytuje se
také u jin˘ch syndromÛ. Jansen se dokonce domnívá, Ïe
se jedná o onemocnûní „sui genesis“ [1, 2, 3, 4, 5, 7, 8,
10, 11].

Léãba je symptomatická. Lokálnû se pouÏívají externa
– emoliencia s ureou, kyselinou mléãnou, dále lokální kor-
tikosteroidy a retinoidy. V celkové terapii lze podle zá-
vaÏnosti pouÏít i isotretinoin [12]. Uspokojivé v˘sledky
byly dosaÏeny s pouÏitím pulzního laseru o vlnové délce
595 nm (pulsed dye laser) a intenzivního pulzního svûtla
(IPL) [9]. Ná‰ pacient v souãasné dobû prodûlává léãbu
intenzivním pulzním svûtlem, úãinnost zatím nelze hod-
notit. Ortoped plánuje symptomatickou chirurgickou léã-
bu – reparaci skoliózy a vpáãeného hrudníku.

ZÁVùR

Atrophodermia vermiculata, vzácná genodermatóza,
byla diagnostikována u chlapce, u nûhoÏ do‰lo postupnû
k rozvoji dal‰ích patologick˘ch zmûn svûdãících pro
MarfanÛv syndrom. Vzhledem k tomu, Ïe je pacient ohro-
Ïen rÛzn˘mi komplikacemi, z nichÏ nejzávaÏnûj‰í je di-
sekce aorty, je nutno zabezpeãit celoÏivotní cílené kontro-
ly na specializovan˘ch pracovi‰tích. Koordinaci sledová-
ní pacienta zaji‰Èuje koÏní oddûlení.
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