
klinickopatologické korelace

Pacientka (68 let) se dostavila k vyšetření pro výrůst-
ky v oblasti 4. a 5. prstu levé nohy. V rodinné anamnéze 
udávala pouze karcinom tlustého střeva u matky. Dlou-
hodobě se léčila pro arteriální hypertenzi, hypercholeste-
rolémii a osteoporózu. V minulosti podstoupila operaci 
příštítných tělísek, hysterektomii s  adnexektomií a  pro-
dělala erysipel pravého bérce. Z  léků užívala losartan, 
atorvastatin, furosemid, draslík a  vitamin D. Pacientka 
se dostavila k  vyšetření pro 3 roky trvající výrůstky na  

4. a  5. prstu levé nohy, které nesvědily, ani nekrvácely, 
byly mírně bolestivé při kompresi v obuvi. Trauma v mís-
tě postižení pacientka negovala. Při vyšetření byly při la-
terálním okraji proximálního nehtového valu 4. a 5. prstu 
levé nohy patrny exofytické stopkaté výrůstky barvy kůže 
na vrcholu s hyperkeratózou, místy vícečetné o společné 
bazi, deformující nehtové ploténky, vystupující z  jinak 
nezměněných nehtových valů (obr. 1). Byla provedena 
biopsie jednoho z projevů v oblasti 5. prstu (obr. 2–4).
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HISTOPATOLOGIE				        

Epidermis je nepravidelně akantotická, místy krytá 
silnou hyperkeratózou s  parakeratózou a  hemoragiemi 
(viz obr. 2). Ve stromatu jsou patrné zmnožené vřetenité 
a hvězdicovité fibroblasty (viz obr. 3, 4), výrazně dilato-
vané cévní prostory (viz obr. 4) a zhrubělé, kolmo probí-
hající, kolagenní snopce (viz obr. 3), elastika ve stromatu 
chybí.

Závěr
Akrální fibrokeratom (možno zvážit i  Koenenovy tu-

mory).

Průběh
Vzhledem k  nálezu akrálních fibrokeratomů, které 

nelze odlišit od Koenenových tumorů doprovázejících 
tuberózní sklerózu, bylo doplněno kompletní vyšetření 
pacientky. Bylo provedeno CT vyšetření hlavy, hrudní-
ku, břicha a pánve, dále EKG, oční vyšetření a základ-
ní laboratorní screening. CT vyšetření prokázalo nález 
steatózy jater, drobných bilaterálních korových cyst led-
vin a ojedinělé kalcifikace lymfatických uzlin pod levou 
ledvinou. Nefrologické konziliární vyšetření vyloučilo 
možnou souvislost tohoto nálezu s diagnózou tuberóz-
ní sklerózy, a proto genetické vyšetření nebylo indiko-
váno. Laboratorní vyšetření, včetně vyšetření funkcí 
štítné žlázy a  moče bylo bez patologie. Oční vyšetření 
a  základní neurologické vyšetření bylo bez patologie. 
Po částečném snesení některých tumorů provedeném 
na chirurgii, byl 2 měsíce po výkonu patrný opětovný 
nárůst tumorů. Bylo doporučena totální excize tumorů 
a sledování nemocné. 

STRUČNÝ PŘEHLED				          

Termín „akrální fibrokeratomy“ je některými autory 
[11] doporučovaný jako souhrnné označení pro skupinu 
podobných tumorů uváděných v literatuře pod názvy zís-
kané digitální fibrokeratomy [11, 15], získané periungvální  
fibrokeratomy, „garlic clove fibroma“ (podobné strouž-
kům česneku), nebo fibrokeratomy označované jako  
Koenenovy tumory při tuberózní skleróze [3, 5, 10].  
Klinicky se jedná o  exofytické, podlouhlé či oválné,  
fibroepiteliální útvary barvy kůže s  distální hyper-
keratózou, většinou vycházející z  ventrální strany 
proximálního nehtového valu a často působící žlábkovité 
deprese na nehtové ploténce. Útvary mohou vycházet 
i z nehtové matrix a vrůstat do nehtové ploténky, při vzniku 
z nehtového lůžka vedou k onycholýze. Mnohočetné léze 
mohou představovat tzv. Koenenovy tumory, které se řadí 
mezi akrální periungvální fibromy [14] provázející tube-
rózní sklerózu.

Koenenovy tumory se vyskytují asi u 50 % pacientů s tu-
berózní sklerózou (TS), ale mohou být i sporadické. Jedná 
se o solitární, mnohočetné či rozvětvené, ale i subungvální 

několik milimetrů velké výrůstky, ojediněle dorůstající až 
do centimetru [1].  Zpravidla vznikají v pozdním dětském 
věku nebo během adolescence a klinicky je nelze od akrální 
fibrokeratomů odlišit [6, 12]. Tuberózní skleróza je autozo-
málně dominantně dědičné multiorgánové onemocnění 
postihující kůži, centrální nervový systém, ledviny, plíce, 
srdce ale i další orgány s incidencí 1 na 6 000 až 10 000 živě 
narozených dětí [2]. Při nálezu akrálních fibrokeratomů, 
kdy zvažujeme diagnózu Koenenových tumorů, je nutné 
pacienty komplexně vyšetřit, případně provést genetické 
vyšetření (mutace genů TSC 1 a TSC 2) [2, 5, 13]. Kožní 
příznaky TS jsou uvedeny v tabulce 1. Diagnostická krité-
ria TS shrnuje tabulka 2.

Tabulka 1. Hlavní kožní symptomy tuberózní sklerózy 

Hlavní kožní symptomy tuberózní sklerózy [5, 6, 12]
Angiofibrom obličeje
Skvrny jasanového listu či „confetti-like“
Šagrénová kůže
Koenenovy tumory
Cafe-au-lait skvrny
Molluscum fibrosum pendulum

Vzniku fibrokeratomů může předcházet trauma s ná
sledným vznikem reaktivní hyperplazie, radiace v souvis-
losti s  poikilodermií, vzácněji postižení leprou z  důvodu 
hypoestezie, nebo v důsledku hemiplegie při snížené či vy-
mizelé citlivosti aker [7, 9]. 

Fibrokeratomy histologicky představují stopkaté fibro-
epiteliální léze s  nepravidelně akantotickou epidermis 
s hyperkeratózou. Stroma je tvořeno zmnoženými vřete-
nitými, často i hvězdicovitými, fibroblasty se zhrubělý-
mi, často vertikálně orientovanými kolagenními snopci, 
někdy s výrazněji zastoupenou cévní složkou. Elastická 
vlákna jsou zpravidla spoře zastoupena, stejně jako zá-
nětlivé buňky, či vlasové folikuly [8, 11]. Na rozdíl od 
nadpočetného prstu nervové struktury chybí, stromální 
buňky jsou často FXIIIa pozitivní. 

Diferenciálně diagnosticky připadají v  úvahu vul-
gární veruky, pyogenní granulom, keratoakantom, 
digitální či subungvální fibromy, ganglion, tylositas 
articuli, molluscum pendulum (rovněž popisované 
v  souvislosti s  tuberózní sklerózou), fibrokeratom, 
fibromyxom, neurofibrom, benigní fibrózní histio-
cytom, ekrinní porom, keloid, hyperplastické posttrau-
matické změny, recidivující infantilní digitální fibromy, 
rudimentální nadpočetné prsty, falangeální exostóza, 
dále maligní nádory jako dermatofibrosarkom, neuro-
fibrosarkom, digitální papilární adenokarcinom, ve-
rukózní dlaždicobuněčný karcinom či Merkelův karci-
nom [7–10, 13]. 

Terapií první volby je  neširoká excize projevů, kde je 
nutné předejít poškození nehtové matrix (podle rozsahu 
tumoru je však někdy nevyhnutelné). Lze provést tangen-
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ciální („shave“) excizi, kde však hrozí vyšší riziko recidi-
vy projevu. Při radikální excizi projevu je možné vést dva 
paralelní longitudinální řezy v  dorzoproximální oblasti 
falangu s následným odklopením proximálního nehtové-
ho valu (při onycholýze způsobené tumorem rostoucím 
z nehtového lůžka je někdy nutná avulze nehtové plotén-
ky) a  odstranění tumoru. Vzniklý defekt je překryt po-
sunem kůže distálně, přičemž bývá patrné mírné optické  
zkrácení nehtu proximálně [16]. Alternativní možností je 
i laserová ablace CO2 laserem (10600 nm), KTP (596 nm), 
Erb YAG (2960 nm), pulzním dye laserem (585 nebo 595 
nm), dermabraze, elektrochirurgie a kryochirurgie [1, 9]. 
Farmakologicky je popisována i úspěšná terapie akrálních 
fibrokeratomů rapamycinem (zevní imunomodulátor), 
zejména pak při použití na obličejové angiofibromy u pa-
cientů s  TS [4, 5]. Rapamycin, neboli sirolimus, je mak-
rolidová sloučenina patřící mezi imunosupresivní látky 
používaná v transplantační medicíně s antineoplastickým 
efektem, především díky inhibici angiogeneze. V součas-
nosti je zkoušen i v lokální léčbě pacientů s psoriázou [10].

I přes benigní průběh fibrokeratomů je jejich definitiv-
ní terapie mnohdy obtížná a při nedostatečném odstraně-
ní tumory často recidivují.

Diagnózu fibrokeratomu stanovujeme na základě kli-
nického nálezu v  korelaci s  histopatologickým vyšetře-
ním a možným familiárním výskytem [12]. K vyloučení 
tuberózní sklerózy je nutné doplnit celkové kožní vy-
šetření (viz tabulky 1, 2), základní neurologické, interní 
a  oční vyšetření, případně je doplnit i  cílené genetické 
vyšetření [5, 12]. 

SOUHRN
Práce popisuje případ 68leté pacientky, která se dostavila 
k vyšetření pro 3 roky trvající výrůstky v oblasti 4. a 5. 
prstu levé nohy. Histologicky byly potvrzeny akrální fib-
rokeratomy, které, zejména pokud jsou mnohočetné, mo-
hou být příznakem tuberózní sklerózy (tzv. Koenenovy 
tumory). Podrobné celkové vyšetření včetně celotělové-
ho CT nevykázalo přítomnost znaků tuberózní sklerózy. 
Chirurgická excize je léčbou volby, tumory však mohou 
recidivovat. Autoři poskytují přehled současných poznat-
ků o tomto postižení.
Klíčová slova: stroužkovité mnohočetné tumory – fibro-
keratom – tuberózní skleróza

SUMMARY
Periungual Garlic Clove Tumors. Minireview

The work describes the case of a 68-year-old female who 
was examined for three years growth protuberance in 
the fourth and fifth finger of the left leg. Histologically, 
acral fibrokeratomas have been confirmed, which may 
be numerous in tuberous sclerosis and so-called as Koe
nen’s  tumors. Thorough examination including full-bo-
dy CT scan did not show any sign of tuberous sclerosis. 
The surgical excision is the treatment of choice, however 
tumors  recur. The authors give an overview of current 
knowledge on this disorder.
Key words: multiple garlic clove tumors – fibrokeratoma 
– tuberous sclerosis

Tabulka 2. Diagnostická kritéria tuberózní sklerózy

Diagnostická kritéria tuberózní sklerózy
Hlavní hypopigmentované skvrny jasanového listu – početně nad 3 včetně a velikostně nad 5 mm včetně

obličejové angiofibromy – početně nad 3 včetně
Koenenovy tumory – početně nad 2 včetně
šagrénová kůže
retinální hamartomy
cerebrální kortikální dysplazie
subependymální noduly a obrovskobuněčné astrocytomy
kardiální rabdomyomy
pulmonální lymfangioleiomyomatóza
renální angiomyolipomy – početně nad 2 včetně

Vedlejší gutátní leukoderma
poškozená sklovina ve formě jamek – početně nad 2 včetně
intraorální fibromy – početně nad 2 včetně
mnohočetné renální cysty
hamartomy mimo ledviny

Stanovení diagnózy: 2 hlavní kritéria nebo 1 hlavní a 2 vedlejší kritéria; možná diagnóza: 1 hlavní kritérium nebo 2 
vedlejší kritéria. Definitivní diagnóza může být stanovena i na základě molekulárně genetického vyšetření DNA pato
logické mutace TSC1 nebo TSC2 genu z krve či normální tkáně [2, 5, 12]. 
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