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SOUHRN

Mnohocetné syringomy jsou méné obvyklym koznim nalezem. Autoii uvaddéji pripad 32leté nemocné, kdy prvni projevy
vznikly v détském véku a stejné onemocnéni méli i dal$i rodinni prislusnici. V praci jsou uvedené soucasné poznatky o sy-

ringomech se zaméfenim na familidrni formy.
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SUMMARY
Multiple Familial Syringomas

Multiple syringoma is a less common clinical finding. The authors describe a case of 32-year old female with family history
of syringomas in whom the first lesions appeared in childhood. The article updates knowledge of syringomas, especially

on familial forms.
Key words: syringoma - familial appearance

UvVoD

Syringomy jsou benigni nddory, které se diferencuji
z ekrinnich potnich zlaz. Vyskytuji se u 1 % populace, a to
2krat ¢astéji u zen nez u muzi [1, 5]. Syringomy se objevuji
nejcastéji v obdobi ¢asného dospivani [3, 5], a to hlavné na
dolnich vickach oka, kolem tst a na tvarich, jako malé, vi-
cecetné papuly [4]. Vzacné tvorfi syringom jen jediné vétsi
lozisko a zastihne se i v nezvyklych lokalizacich na vulvé,
penisu, kolem kotnikd, na cele a ve kstici [1, 8]. ZvySeny
vyskyt syringomi pozorujeme u pacientti s chromozomal-
nimi abnormalitami, zvlasté u pacientti s Downovym syn-
dromem [1].

POPIS PRIPADU

Pacientem byla 32letd Zena, kterd vyhledala derma-
tologa pro kozni nalez kolem o¢i. V rodinné anamnéze
mél otec blize neuréené potravinové ,alergie” a opero-
vany bazaliom na nose. Matka trpéla na zalude¢ni viedy
a méla podobny kozni nélez kolem o¢i. Stejné projevy
méli i matcina sestra a jeji bratr. Ten byl 1é¢en také na
nefrologii po odstranéni obou ledvin pro nespecifickou
lipomatézu s naslednou alogenni transplantaci ledviny.

Pacientka od détstvi trpéla ¢astymi anginami a v $esti
letech podstoupila tonzilektomii a adenektomii. V do-
spélosti zavazné nestonala. Dlouhodobé méla pouze gy-
nekologické obtize projevujici se jako recidivujici vytoky
a neurogennf gastritidu. Pacientka uzivala od 20 let kom-
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binovanou hormonalni antikoncepci. Zmény kolem o¢i
se zacaly objevovat jiz v deseti letech jako malé jednotlivé
papuly. V obdobi dospivani ptibyvaly i na nose a na pa-
zich. S pribyvajicim vékem papuly na pazich vymizely, ale
nalez na obliceji v poslednich letech progredoval a papuly
ptibyvaly. To bylo také divodem, pro¢ vyhledala pacient-
ka dermatologa.

P1i vySetfeni jsme kolem o¢i nasli mnohoéetné, polo-
kulovité, hladké papuly 1-5 mm velké, normalni barvy,
které ji subjektivné neobtézovaly (obr. 1). Diferencialné
diagnosticky jsme zvazovali predevsim syringomy, a to
i s ohledem na rodinnou anamnézu. Pro potvrzeni dia-

Obr. 1. Syringomy v okoli o¢i
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Obr. 2. Nalez cetnych zlazovych vyvodu v koriu odpovida
syringomu, hematoxylin-eozin, 200krat

gnozy jsme provedli biopsii papuly pod pravym dolnim
vickem.

Histologické vysetfeni prokazalo v koriu pfitomnost
¢etnych zlazovych vyvodu slozenych z dvouvrstevného
nékde oplostélého epitelu. Misty byly vyvody roztaze-
né, tvotily dutinky a utvary pripominajici obrysem pul-
ce a obsahovaly homogenni eozinofilni tekutinu. Nékde
byly pruhy bunék spise solidni. Vazivové stroma v koriu
bylo husté a zanétlivy infiltrat nebyl pfitomen. Nalez od-
povidal diagnéze syringomu (obr. 2).

Na zékladé rodinné anamnézy, pribéhu, klinického nélezu
a vysledkt biopsie jsme ptipad uzavreli jako dédi¢né, fami-

Tabulka 1. Klinické varianty syringomu dle Friedmana a Butlera

Solitarni

Mnohocetné

zhled papul
« Lokalizované v LEP
vzhled loZisek
» Diseminované vzhled papul

Tabulka 2. Varianty dédi¢ného syringomu popsané Lauem a Haberem

lidrni periorbitalni syringomy (typ 4 podle Laua a Habera).
O navrhovanou lé¢bu erbiovym laserem neméla pacientka
zéjem.

DISKUSE

Syringomy jsou benigni adnexalni nddory vytvorené
z dobfe diferencovanych vyvodi ekrinnich potnich 7laz
[9, 13]. Nézev syringom je odvozen z feckého slova sy-
rinx, coz znamena trubka, trubice, ¢i pastyrska flétna.
Prvni zminky o syringomu pochazeji z roku 1872 pod
nazvem ,lymfangioma tuberosum multiplex“[1]. Jacquet
a Darier v roce 1887 popsali vyskyt syringomi ve velkém
mnozstvi (eruptivni forma) [5]. Podobné piipady byly
publikované i v nasi literatute [6, 10, 14].

Jednoducha klasifikace podle Friedmana a Butlera [2]
rozdéluje syringomy podle jejich lokalizace a sdruzeni
s jinymi chorobami na 4 typy: lokalizovanou formu, dé-
di¢nou familiarni formu, generalizovanou eruptivni for-
mu a formu sdruzenou s Downovym syndromem (tab. 1).
Varianty dédi¢nych syringomu jako formy s pozitivni ro-
dinnou zatézi syringomu popisuje klasifikace podle Laua
a Habera [7] - tabulka 2.

Dédi¢né syringomy mohou byt lokalizované nebo ge-
neralizované. Lokalizované se obycejné vyskytuji v pe-
riorbitdlni oblasti [5]. Dédi¢nost je autozomdlné do-
minantni a postizeny gen je spojeny s chromozomem
16922 [5]. Vyskyt dédi¢ného syringomu nema vazbu
na pohlavi, presto je vétsina téchto ptipadi pozorovana

papulonoduldrni ¢i alopeticka loziska ve kstici

infraorbitalni, genitalni, unilateralni, linedrni, akralni,
napodobujici milia, na cele, na hornich konéetinach, na trupu,
spojené s Downovym syndromem

unilaterdlni

eruptivni, napodobujici milia, lichen planus, urticaria pigmentosa,
dédi¢né, spojené s Downovym syndromem

Typ 1. Lokalizované periorbitalni syringomy (2 a vice rodinnych ptislusniki)

Typ 2. Lokalizované syringomy vzhledu milif (2 a vice rodinnych prislu$nikii)

Typ 3. Eruptivni syringomy (1 rodinny pfislugnik) a lokalizované periorbitalni syringomy (1 a vice odli$nych rodinnych
prislugnika)

Typ 4 Eruptivni a lokalizované periorbitalni syringomy (1 rodinny pfislusnik) a lokalizované periorbitdlni syringomy

' (1 a vice odlisnych rodinnych prislusnikii)

Typ 5. Eruptivni syringomy (2 a vice rodinnych ptislusniki) a lokalizované periorbitalni syringomy (1 a vice odlisnych
rodinnych prislu§nikii)

Typ 6. Eruptivni syringomy bez periorbitédlnich syringomt (2 a vice rodinnych piislusniki)

Typ 7. Eruptivni syringomy a lokalizované periorbitalni syringomy (2 a vice rodinnych prislusnikii)
Eruptivni syringomy (2 a vice rodinnych prislusniki) a lokalizované periorbitalni syringomy (1 a vice u stejnych

Typ 8. pacient s eruptivnimi syringomy) nebo lokalizované periorbitalni syringomy (u 1 a vice odlisnych rodinnych

ptislugnik)
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u Zen [11]. Syringomy se zacinaji objevovat jiz v détském
véku a v obdobi dospivani, a to hlavné na obli¢eji a trupu.
V poslednich letech bylo popsano mnoho ptipadu dédi¢-
nych syringomt, tudiz familidrni vyskyt neni tak vzacny,
jak se obecné predpokladalo [4]. Lau a Haber pozorovali
dédi¢né eruptivni syringomy u pacientt, ktefi maji ales-
pon jednoho rodinného ptislusnika bud's eruptivni, nebo
lokalizovanou formou. Jejich klasifikace vSak vychazi
z analyzy pouze 11 ptipadu [5].

S ohledem na klinické nalezy patfi do diferencialni
diagnostiky syringomt jiné adnexdlni nadory jako tricho-
epiteliom, hidrocystom, dale virové bradavice, milia, xan-
telazmata, sebacedzni hyperplazie, mollusca contagiosa.

Lécba syringomt je obtiznd a zahrnuje pouziti ablativ-
nich metod elektrokauterizaci a lasery. Déle se provadi
kryoterapie, excize, chemicky peeling nebo se podavaji
celkové a mistné retinoidy [5, 16]. Syringomy vzhledu
milif se 1é¢i prostou incizi [15]. Novéjsi studie uvadi lepsi
vysledky 1é¢by periorbitalnich syringomt kombinaci ap-
likace botulotoxinu A s ablaci CO2 laserem [12].

ZAVER

Dédi¢né syringomy jsou pomérné vzacné onemocnéni,
na které je tfeba myslet predevs$im pfi nélezu viceCetnych
1ézi na obliceji, a to jiz v détském véku. K diagndze vede
klinicky nalez, anamnéza a typicky histologicky obraz.
U nasi pacientky byla diagnéza stanovend az ve 32 letech.

LITERATURA

1. CHANG, Ch. Ch, YANG, S. A,, TSAL K. B, CHEN,
G. S., Acral Syringoma. Dermatol. Sinica, 2002, 20, p.
214-217.

2. FRIEDMAN, S., BUTLER, D. Syringoma presenting
as milia. J. Am. Acad. Dermatol., 1987, 16, p. 310-314.

3. GHANADAN, A., KHOSRAVI, M. Cutaneous syrin-
goma: A clinicopathologic study of 34 new cases and
review of the literature. Indian J. Dermatol., 2013, 58,
p. 326-333.

4. GUPTA, L.K,,RAMAN, M. Familiar syringoma. Indi-
an J. Dermatol Venerol Leprol., 1997, 63, p. 373-375.

178

5. IBEKWE, P. Familial eruptive syringoma in a Nigeri-
an girl. Clin. Exp. Dermatol., 2016, 41, p. 383-385.

6. JANCO, J., SINKA, L., LUKACOVA, M. et al. Fami-
lidrny syringém s disemindciou. Ces-slov. Derm., 63,
1988, p. 162-167.

7. LAU, ], HABER, R. M. Familial eruptive syringomas:
case report and review of the literature. J. Cutan.
Med. Surg., 2013, 17, p. 84-88.

8. McCALMONT, T. H. Adnexal neoplasm. In: BO-
LOGNIA, J. L., JORIZZO, ]. L., RAPINI, R. P. Der-
matology, 2008, 2" Ed., p. 1693-1711.

9. PATTERSON, J. W. Weedon's skin pathology. 4™ Ed.
Churchill Livingstone, 2015, p. 728.

10. PLZAKOVA, Z., BELOHRADSKA, H., KOJANO-
VA, M., KODET, O., STORK, J. Papulézni exantém
trupu s pozitivnim Darierovym piiznakem. Ces-slov.
Derm., 2012, 87, 6, s. 238-240.

11. SATYENDRA, K. S., TULIKA, R., Familiar syringo-
ma. Indian J. Dermatol., 2013, 58, 5, p. 412.

12. SEO, H. M., CHOL J. Y., MIM, J., KIM, W. S. Carbon
dioxide laser combined with botulinum toxin A for
patients with periorbital syringomas. J. Cosmet. Laser
Therapy., 2015, 6, 14, p. 1-20.

13. STORK, J. et al. Dermatovenerologie. Praha, Galén
Karolinum, 2013, 2. vyd., p. 379-380.

14. STORK, J. Diseminovany papulézni vysev na trupu.
Repetitorium. Ces-slov. Derm., 1993, 68, s. IIL.

15. WANG, K. H,, CHU, J. S, LIN, Y. H,, HU, Ch. H,,
LEE, W. R. Milium-like syringoma: a case study on
histogenesis. J. Cutan. Pathol., 2004, 31, p. 336-340.

16. WILLIAMS, K., SHINKAI, K. Evaluation and ma-
nagement of the patient with multiple syringomas:
A systemic review of the literature. J. Am. Acad. Der-
matol., 2016, 74, p. 1234-1240.

Do redakce doslo dne 16. 1. 2017.

Adpresa pro korespondenci:

MUDr. Veronika Svobodovd
Dermatovenerologickd klinika LF UK a FN
Dr. E. Benese 13

305 99 Plze

e-mail: svobodovave@fnplzen.cz

Ces-slov Derm, 92, 2017, No. 4, p. 153-200



