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SOUHRN

Autoti popisuji pripad 33letého muze s mnohocetnymi projevy histologicky prokdzané folikularni mucindzy. Lécba lo-
kalnimi kortikoidy vedla pouze k mirnému zlep$eni projevii. Celkové vysetieni neprokazalo ani po 14 mésicich sledovani
znamky lymfoproliferace. Prace poskytuje prehled soucasnych poznatkil o tomto onemocnéni.

Kli¢ovd slova: folikularni mucinéza — mucinézy - mycosis fungoides

SUMMARY
Follicular Mucinosis. Case report

The authors present a case of a 33-year old man with multiple lesions of histologically confirmed follicular mucinosis.
Treatment with topical corticosteroids led only to mild reduction of the lesions. Overall physical examination did not
prove any signs of lymphoproliferation even after 14 months of follow-up. The paper provides an overwiev of current

knowledge of this disease.

Key words: follicular mucinosis - mucinosis — mycosis fungoides

UvVoD

Kozni mucindzy prestavuji heterogenni skupinu one-
mocnéni, kterd je charakterizovana hromadénim mu-
kopolysacharidii (glykosaminoglykant) v kizi [3, 16].
Mucin je bazofilni jemné granulovany a vlaknity ma-
terial [19]. Je to rosolovitd, amorfni smés kyselych gly-
kosaminoglykant, které s polysacharidy tvori slozity
polysacharidovy komplex [3]. Glykosaminoglykany,
mohou byt vice (kyselé glykosaminoglykany - napf.
kyselina hyaluronovd, chondroitin-6-sulfat, heparin,
dermatansulfat) ¢i méné (neutralni glykosaminoglyka-
ny - napt. kyselina sialova) sulfurované [3, 16]. Mucin
je normalni soucasti mnoha lidskych organt [13]. Je
produkovan v kuazi za fyziologickych podminek v ma-
lém mnozstvi, patologicky pak u celé rady chorob,
kromé mucinéz je prokazovan také u fady zanétlivych
dermatéz [13, 17, 18]. Muze se hromadit v pojivové
tkdni dermis (dermalni mucindzy), v epidermis a z ni
odvozenych tumort (epitelidlni mucinézy) nebo v pi-
losebacedznich folikulech (folikuldrni mucinéza) [19].
Dermalni mucin je produkovén fibroblasty, dobte vaze
vodu a oddéluje od sebe vazivové snopce koria [3, 16].
Je slozeny z kyselych glykosaminoglykand. Epitelovy
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mucin je slozeny z glykosaminoglykant kyselych a ne-
utralnich. Nachdzi se ve vlasovych folikulech, potnich
zlazéch a ve zlazovych tumorech [16]. Pric¢ina abnor-
malni produkce mucinu dermalnimi fibroblasty neni
znamd. DulezZitou roli ve stimulaci fibroblastt, které
vedou k syntéze glykosaminoglykand hraji riizné latky
(napt. imunoglobuliny, cytokiny - tumor nekrotizujici
faktor, interleukin-1 aj.). Depozita mucinu se daji his-
tologicky prokazat specialnim barvenim, napt. alcidno-
vou modfi (kyselé glykosaminoglykany), toluidinovou
modfi, koloidnim Zelezem nebo metodou PAS (ne-
utrélni glykosaminoglykany) [3, 13, 16, 18]. Mucindzy
rozdélujeme na kozni mucindzy primarni a sekundarni
[3,5,13] (tab. 1, tab. 2). U primdrnich mucindz je hlav-
nim histologickych znakem zmén nalez mucinu a tomu
odpovidajici charakteristicky klinicky obraz. Tyto koz-
ni mucindzy jsou zplsobeny zanétlivé-degenerativni-
mi nebo nadorové-hamartogennimi procesy [3, 13].
U sekunddrnich mucinéz je nalez mucinu ndhodnym
a doprovodnym znakem jinych dominantnich zmén.
proteinémie (skleromyxedém), diabetes mellitus (skle-
redém) a nemoci §titné zlazy (pretibidlni myxedém,
difuzni myxedém).
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POPIS PRIPADU

Autofi popisuji pfipad 33letého muze, ktery byl vy-
Setfen pro asi dva mésice trvajici projevy na téle. Datum
vzniku prvnich projevi neudaval. Piivodné byl pacient 1é-
¢en v misté bydlisté zevnimi externy, po odhojeni projevi
vSak doslo k recidivé. Nazvy zevnich extern a délku lécby
si pacient nepamatoval. Pacient se s ni¢im trvale nelé¢il,
neuzival zadné 1éky, rodinna anamnéza byla negativni.
Subjektivné byly projevy bez potizi. Pfi vstupnim vysetfe-
ni byla patrnd lichenifikovana razovoc¢ervenohnédd, mir-
né infiltrovand a mirné se $upici numularni loziska rtizné
velikosti s maximem na zadech v oblasti lopatek, ale také

Tabulka 1. Primdrni mucinézy

na pazich, ramenou a mirné na hrudniku (obr. 1, obr. 2).
Lécba antimykotiky a kortikosteroidnimi externy byla
bez efektu a vznikla nova loZiska na téle i ve vousaté ¢asti
obliceje. Byla odebrdna probatorni excize. Histologické
vysetfeni ukdzalo vlasové folikuly s hyperkeratoticko-pa-
rakeratotickym ¢epem, vyraznou dezintegraci epitelidlni
stény s depozity mucinu (alcidnovd modr), perifolikuldr-
né nevelky infiltrat lymfocytd s malymi monomorfnimi
jadry s mirnou imigraci do stény folikulu, interfolikuldrni
epidermis s hyperkeratézou, parakeratézou, akantézou,
papilomatoézou a spongidzou, horni korium s perivasku-
larné malymi infiltraty malych monomorfnich lymfocyta
bez epidermotropismu (obr. 3).

Dermalni mucindézy

« Pfi nemocech §titné zlazy
a) difuzni myxedém (hypotyre6za)
b) pretibidlni myxedém (hypertyreéza)
o Lichen myxedematosus
a) difuzni (prekryva se se skleromyxedémem)

b) lokalizovany (papulézni mucindza, akralni perzistujici mucinédza, mucindza v détstvi, papulézni mucinéza u HIV

pacientit)
o Skleredém

« Loziskovita kozni mucinéza (mucinéza rt, AESOP syndrom (,, Adenopathy and extensive skin patch overlying a

plasmacytoma syndrome”), loziskovitd mucinéza s milii)

o Retikularni erytemat6zni mucinéza
« Nadory a névy

Folikularni mucinozy Neoplastické/Hamartomat6zni mucinozy

« Folikuldrni mucinéza
« Urtikarii podobna folikularni mucinéza

Tabulka 2. Sekundéarni mucinézy

¢ Mucindzni névus
» Angiomyxoma

(podle [3, 13])

Dermalni mucindézy Folikularni mucinézy Epitelové mucindzy

Lupus erythematodes Lymfom
Dermatomyositis Pseudolymfom
Scleroderma Kozni leukémie

Granuloma annulare
Pachydermoperiostosis
Hypertroficka jizva

Aktinicka elastéza

Acanthosis nigricans

Hereditarni progresivni mucindzni
histiocytéza

Epitelové tumory (napt. bazaliom,
ekrinni tumory)

Mezenchymalni tumory (napft.
fibrom, maligni fibrézni
histiocytom)

Neuralni tumory (napt. neurofibrom)

s eozinofilii
Lichen striatus
Sarcoidosis
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Spongioticka dermatitida
Lupus erythematodes
Hypertroficky lichen planus
Kousnuti hmyzem
Angiolymfoidni hyperplazie

Mycosis fungoides
Spongiotickd dermatitida
Bazaliom

Verruca vulgaris
Keratoacanthoma
Spinocelularni karcinom

Svétlem indukované erupce
Familiarni retikuloendoteliéza
Pityrosporum folliculitis

(podle [13])

71



Obr. 1. Mucinosis follicularis

Obr. 2. Detail loziska mucinosis follicularis

Zavér: folikularni mucindza benigni subakutni formy,
kdy presvédcivé znamky folikulotropni mycosis fungoi-
des nejsou pfitomny. Bylo doplnéno podrobné labora-
torni vySetfeni. Kompletni biochemické vysetteni krve,
C-reaktivni protein, hormony stitné zlazy, onkologické
markery (CA 19-9, CEA, PSA, beta-2-mikroglobulin,
alfa-1-fetoprotein) a antiborreliové protilatky byly nega-
tivni.

V krevnim obraze byl nalez leukocytozy 15,2A9/1
(4-9 A9/1) — pacient udaval dlouhodobé nachlazeni, jinak
byl krevni obraz bez patologie. Z patologickych nalezt
byly zvysené hodnoty IgE 426,3 kIU/I (35-200 kIU/I).
Dale byl doplnén RTG snimek srdce a plic, ktery byl
bez patologického nalezu, a sonografické vysetfeni bfi-
cha, které prokazalo cholecystolithidzu a steatozu jater.
Pacient byl o diagnéze fadné poucen a byly doporuceny
pravidelné ambulantni kontroly. Pacient zevné nadale
aplikoval kortikosteroidni externa a emoliencia, kte-
ra byla bez vétsiho efektu. Po jedenacti mésicich doslo
k tvorbé novych lozisek na cele, krku, trupu, hornich
a misty i dolnich koncetinach. Po dalsich tfech mésicich,
kdy pacient nadale aplikoval stavajici zevni 1écbu doslo
k mirnému zlepseni stavu, k lehkému problednuti lozisek
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Obr. 3. Pozitivita mucinu (modfe) ve folikulu (alcidnovd modr)

a ke zmirnéni deskvamace. Nova loziska se jiz netvofila.
Kontrolni laboratorni odbéry byly bez patologie, sono-
grafické vySetieni bficha bylo beze zmén. Pacient je na-
dale dispenzarizovan v kozni ambulanci.

DISKUSE

Folikularni mucinoza je vzacna kozni mucinéza, ktera
byla poprvé popsana v roce 1957 Pinkusem u 6 piipadi
lokalizované alopecie jako alopecie zptisobena folikular-
ni degeneraci s akumulaci mucinu kolem pilosebace6z-
nich 7laz a byla pojmenovana alopecia mucinosa [1, 9,
12, 14]. V roce 1959 byla pfejmenovana na folikularni
mucinézu (FM), protoze se ukazalo, Ze alopecie nemusi
byt vzdy pfitomna [1, 12]. Jedna se o zanétlivé onemoc-
néni charakterizované klinicky vice ¢i méné infiltrova-
nymi lozisky se Supenim a ztratou vlast ¢i ochlupeni
a histologicky akumulaci mucinu v epitelu vlasovych
folikuli a mazovych Zlaz [9, 14, 16]. FM je doprovazena
perifolikuarnim a perivaskularnim zanétlivym bunéénym
infiltratem lymfocytl, histiocytl a eozinofili. Patoge-
neze do zna¢né miry zlstava neznama. Jde o tkanovou
reakci systému [19]. Predpoklada se, Zze dochazi k bu-
néénym zménam v postizenych strukturach, které¢ vedou
k nasledné produkci mucinu. Roli pravdépodobné hraje
i bunécné zprosttedkovana imunitni reakce v postizeném
folikulu (kdy nachazime velké mnozstvi T lymfocyta,
makrofagli a Langerhansovych bungk) [1]. Klinicky se
vétSinou jedna o rizové, relativné ostie ohranicené, leh-
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ce vyvysené folikularné vazané papuly a loziska se ze-
jicimi folikularnimi ustimi, n€kdy s hyperkeratotickymi
¢epy ¢i Supinou, z kterych lze nékdy vytlacit hlenovity
material [2, 13, 14, 16]. V ochlupeném misté dochazi ke
ztraté vlasu (alopecie) [16]. Tato malo zanétliva forma
je pomérn¢ klinicky charakteristicka. Loziska mohou byt
solitarni nebo mnohocetna. Subjektivné mize byt nékdy
pritomen pruritus [2]. Nejcastéjsi lokalizaci projevu je
kstice, obliéej, Sije a ramena, Casto se ale také nachazeji
na trupu a hornich koncetinach [13, 16]. Klinické projevy
nemusi byt ale typické, jsou popsany formy akneiform-
ni, nodularni, erytrodermické, dale projevy mohou pfi-
pominat kopftivku, chronicky ekzém, alopecia areata Ci
jizvici alopecii [8, 12, 14]. Definitivni diagnéza vychazi
z histologického nalezu [16]. Material se barvi alciano-
vou modfi nebo zelezem [19]. RozliSujeme dvé zakladni
formy [1, 12]:

« formu primdrni (idiopatickd, benigni), kterd mize mit

akutni a chronicky pribéh;

« formu sekundarni (symptomatickd, maligni) [1, 8, 12,

13, 14].

Primérni forma s akutnim priibéhem se vyskytuje ob-
vykle u déti a mladsich dospélych, vétsinou jsou ptitom-
ny solitarni nebo necetna loziska a ma sklon ke spontan-
ni remisi v dobé od 2 mésicti do 2 let [1, 13]. Pfi hojeni
dochézi k obnoveni rustu vlast, nedochazi k atrofii [2].
Tato forma je nejcastéjsi [13]. Primdarni forma s chronic-
kym pribéhem se vyskytuje u star$ich dospélych, byva
pritomno vice diseminovanych 1ézi ¢asto s polymorf-
nim vzhledem, priibéh byva protrahovanéjsi i nékolik let
a jsou Castéjsi recidivy [1, 14].

Sekundarni forma se vyskytuje ve vys$im véku a byva
asociovana s jinymi benignimi (ekzém, kousnuti hmy-
zem, lichen planus, lupus erythematodes, alopecia areata,
sarkoidoza, lichen striatus) ¢i malignimi procesy (zejmé-
na mycosis fungoides, ale také Hodgkiniv lymfom, Sé-
zaryho syndrom, B-bunéény kozni lymfom, T-bunéény
lymfom, anaplasticky velkobunéény lymfom, metastatic-
ky renalni karcinom z jasnych bungk) [1, 4, 8, 12].

Klasifikace obou forem je obtizna pro Casté prekryvani
klinickych, histopatologickych, imunohistochemickych
i molekularné biologickych znakti [12]. Neexistuji jedno-
znaéna kritéria, ktera by spolehlivé predpovédéla progre-
si onemocnéni [1, 11]. Pfi solitarnich 1ézich se predpo-
klada benigni pribéh, ale nemusi tomu tak byt vzdy [1].
Zkusenost ukazuje, ze podle veku pacientd, lokality 1ézi,
trvani ¢i roz§ifeni projevi nemtizeme spolehlivé rozli-
Sit, zda se jednad o primarni ¢i sekundarni formu, proto
prognoézu stanovujeme s opatrnosti [12, 16]. Doporucuje
se dlouhodobé sledovani pacientti v délce minimalné 5
let, eventualné je nutné s ¢asovym odstupem opakovat
biopsie [1, 2, 12]. Asi u 15-30 % pacientii s FM se rozvi-
ne mycosis fungoides, nékteré publikace udavaji az 50 %,
kdy se jedna o zvlastni variantu a subtyp — folikulotropni
mycosis fungoides a predstavuje asi 10 % vsech ptipa-
di mycosis fungoides [3, 8, 10, 12, 15]. Vznik mycosis
fungoides mize predchazet, vyskytnout se soucasné ¢i
vzniknout roky po diagnéze FM [12, 14]. Pokud dojde
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k rozvoji mycosis fungoides, vyskytne se vétsSinou do 5
let, ale jsou popsany i pripady, kdy doslo ke vzniku az
po 15 letech [12]. Mycosis fungoides spojena s FM miva
agresivnéjsi pribeh a horsi prognozu nez klasické formy
[4]. Také ma odlisny klinicky vzhled. Pravidelné byva to-
talni alopecie a jsou popisovana infiltrovana loziska v ob-
lasti oboci se ztratou ochlupeni. Kozni tumory vznikaji
de novo nebo v mistech predchozich lozisek [15]. Preziti
5 let je 80% [10, 15]. Neexistuje standardni postup 1&¢-
by, prestoze se bé&zné pouziva nékolik zplsobu 1é¢by
[7, 12]. U primarnich forem miiZzeme pacienty jen sle-
dovat, ¢asto dochazi béhem 2-24 mésict ke spontanni
remisi [1, 12]. Pouzivaji se topické, intralezionalni i sys-
témové kortikosteroidy, peroralni isotretinoin, dapson,
indometacin, minocyklin, cyklofosfamid, metotrexat,
topicky bexaroten, interferon alfa, antimalarika, PUVA
terapie, UVA zafeni ¢i RTG zareni [1, 4, 7, 9, 12, 20].
Zadny 1ék nemé jednotny vysledek a zhodnoceni je ob-
tizné i vzhledem k mozné spontanni regresi. U 1éCby
sekundarnich forem se jedna zejména o terapii zakladni
choroby [12]. U déti, i kdyz je FM asociovana s mycosis
fungoides, se predpoklada benigni neagresivni pribéh,
nemeéla by byt srovnavana s folikulotropni mycosis fun-
goides, a proto by u této ve€kové skupiny mél byt volen
méné agresivni terapeuticky pfistup [1, 6]. V ptipadech,
u nichz existuji v této vékové kategorii pochybnosti, je
rozumné pacienta peclive sledovat [6].

ZAVER

Folikularni mucinéza je onemocnéni, pfi kterém do-
chazi k hromadéni hlenovitych substanci. Klinické pro-
jevy jsou lasto necharakteristické, definitivni diagnéza
proto vychazi z histologického nalezu a klinicko-patolo-
gické korelace. Nutna je dlouhodobd dispenzarizace pa-
cienttl, protoze vzdy musime pocitat s moznym rizikem
vzniku maligniho lymfomu.
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