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KLINICKY PRIPAD

Pacientkou byla 24leta Zena, v jejiZ osobni anamnéze figu-
rovaly pfiznaky proktitidy od 20 let véku, pted rokem byla
kolonoskopicky potvrzena aktivni ulcerdzni kolitida a byla
zahdjena imunosupresivni terapie azathioprinem. Tato tera-
pie vSak nebyla tolerovana, a proto byla pred 3 mésici zahd-
jena biologickd 1é¢ba adalimumabem s. c. 40 mg 4 14 dni tr-
vajici dosud, zaroven pacientka uzivala per os mesalazin 4 g
denné. Alergickd anamnéza byla negativni.

Pacientka se dostavila pro mnohocetné noduly v dekol-
tu, na zddech, v axildch a v tfislech. Tvorbu projevi, které
postupné ptibyvaji, pozorovala od 12 let véku. Spontdnné
neboli, dochdzi v§ak nékolikrat ro¢né k jejich zaniceni,
bolestivosti a ¢iré ¢i zlutavé sekreci. Kviili témto obtizim
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byla v minulosti zalé¢ena peroralnim doxycyklinem po
3 mésice, bez efektu na nebolestivé projevy. Od zapoceti
biologické 1é¢by adalimumabem v$ak k zanétim nedo-
chazi. Klinicky byla zvazovana hidradenitis suppurativa
a asi pred % rokem byla provedena probatorni excize, kte-
ra vykazala pouze zndmky mirné perifolikulitidy. V ro-
dinné anamnéze identické kozni projevy v axilach a tfis-
lech ma otec pacientky.

Objektivné byly na hrudniku, na zédech, v axilach, v tfi-
slech a retroaurikuldrné zji$tény ¢etné volné pohyblivé no-
duly prameéru nékolika milimetrt aZz 2 centimetrtl, barvy
kiize ¢i bélavé prosvitajici, misty byla zfejma vazba na vla-
sovy folikul (obr. 1). Na trupu byly navic ¢etné drobné bé-
lavé tuhé papuly priméru do 2 mm. Provedena byla totalni
excize jedné léze v pravé axile.

Obr. 1.
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HISTOPATOLOGICKY NALEZ

Histologicky byl v dolnim koriu zastizen cysticky utvar
vystlany epidermalni vystelkou s 2-3 fadami dlazdicovych
bunék, které byly lumindlné kryty izkou, misty ziasenou
hyalinni kutikulou (obr. 2 a 3). Lumen fokalné obsahovalo
svétle Cervenofialovy zrnity material. Pfi prokrdjeni byly
identifikovany struktury mazové Zlazy v tésné navaznosti
na vystelku cystické léze (obr. 4). Povrchové epidermis byla
beze zmén.

Zavér

Steatocystoma multiplex.
Prabéh

Doporuceno bylo pouze sledovani. Molekuldrné-gene-
tickd analyza nebyla provedena.

DISKUSE A STRUCNY PREHLED

Steatocystoma multiplex

Steatocystom je benigni cysticky utvar vychazejici ze
struktury duktu sebacedzni zlazy pilosebacedzni jednot-
ky. Prvni popis choroby je pri¢itan Jamiesonovi (1873)
[4], soucasny nazev poprvé pouzil Pringle (1899).

Steatocystom je klinicky pfedstavovan nebolestivym
tuhym nodulem ¢asto nazloutlé barvy, priméru od néko-
lika milimetrt do 1 cm (vzacné az 3 cm), svédéni je vzac-
né, bolestivost se dostavuje v pripadé vzniku sekundar-
nich zanétlivych zmén (steatocystoma suppurativum).

Steatocystom se miize vzacné vyskytovat solitarné
(steatocystoma simplex), vétsinou je vSak mnohocetny
(steatocystoma multiplex), jejich pocet mtize dosahovat
desitek ¢i stovek. U muztl a Zen se steatocystomy vyskytu-
ji ve stejné mife. Predilek¢nimi oblastmi vyskytu je horni
polovina trupu, krk, axily a tfisla, méné pak hlava a kon-
cetiny, raritné skrotum a vulva. U muzi se vyskytuji castéji
nad sternem, u Zen v axilach a tfislech. Velmi vzacné se vy-
skytuje izolované postiZeni obliceje (steatocystoma mul-
tiplex facialis) [7]. Zcela ojedinéle se vyskytuje v linedar-
nim usporadani [2]. V pfipadé vyskytu na ocnim vicku se
uvadi vhodnéjsi oznaceni intratarzdlni cysta meibomian-
ské zlazy [5]. Ojedinélé kazuistiky vyskytu v dutiné ust-
ni souviseji pravdépodobné s ektopickymi sebaceéznimi
zlazami [5]. Dermatoskopicky obraz steatocystomu neni
specificky, tvofeny je ohrani¢enou bezstrukturni zlutavou
ploskou [7]. Steatocystomy perzistuji v pribéhu Zivota
bez tendence ke spontanni regresi.

Samotna klinicka jednotka steatocystoma multiplex
(obsoletné sebocystomatosis) se mtize vyskytovat spo-
radicky, familidrné ¢i maze byt soudasti syndromu (viz
dale). Familiarni steatocystomy se vétsinou objevuji v ob-
dobi puberty ¢i adolescence, vznik v ¢asném détstvi ¢i
v dospélosti je vyrazné vzacnéjsi [1].

Familidrni typ steatocystoma multiplex je genoder-
matoéza s autozomalné dominantnim typem dédi¢nosti.
Z tohoto dtvodu jsou familiarni mnohocetné steatocy-
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stomy povazovany spise za cystické hamartomy. Identifi-
kovan byl kauzalni gen KRT17 pro cytokeratin 17 na 17.
chromozému [3]. Cytokeratin 17 je exprimovan v neh-
tové jednotce, vlasovém folikulu, sebacedznich zlazach
a v obdobi vyvoje zubu.

Mutace v cytokeratinu 17 té7 zapricinuje vznik genoder-
matézy pachyonychia congenita 2. typu (Jacksoniv-
-Lawlertiv syndrom), doprovazeny kromé mnohocetnych
steatocystomu hypertrofickymi dystrofiemi nehtt, fokal-
ni keratodermii, folikularni hyperkeratézou, kornealni
dystrofii a prenatalnimi ¢i natdlnimi zuby [5].

Kromé pachyonychia congenita 2. typu byla popsdna
asociace steatocystoma multiplex s familidrnimi syrin-
gomy, mnohocetnymi trichoblastomy, mnohocetnymi
keratoakantomy, hypohidrézou, hypotrichézou, Alagil-
lovym syndromem (arteriohepaticka dysplazie) apod.
Souvislost s ulcerézni kolitidou nebyla dosud v literatute
popsana, v nasi vyse popsané kazuistice se s nejvétsi prav-
dépodobnosti jedna o nahodnou koexistenci.

Histologicky prokazujeme kolabovanou cystickou 1ézi
s undulujici sténou vétsinou bez kontaktu s povrchovou
epidermis, lokalizovanou v koriu a vyjimec¢né zasahuji-
ci do podkozi. Sténa steatocystomu je tvofena vrstevna-
tym dlazdicovym epitelem maximalné ze 4 vrstev bunék,
stratum granulosum neni pfitomno. Typickym znakem
je zvlnéna ¢i vroubkovand denzni eozinofilni kutikula
luminalniho povrchu vystelky steatocystomu. Dal$im
typickym znakem je piitomnost izolovanych sebocytli
s jemné pénitou cytoplazmou ¢i celych sebacedznich lo-
buld v epitelu steatocystomu ¢i v jeho pfimé navaznosti.
Svou strukturou tedy steatocystom napodobuje strukturu
duktu sebacedzni zlazy v misté jeho vyusténi do vlaso-
vého folikulu. A¢ steatocystom etiologicky souvisi s pi-
losebacedzni jednotkou, tato vazba nemusi byt na histo-
logickém fezu vzdy patrna [6]. Lumen steatocystomu je
nejcastéji prazdné, miize vak obsahovat materidl z holo-
krinni sekrece sebocytt ¢i fragmenty struktur vlasu. Spe-
cifické imunohistochemické ¢i histochemické vysetfeni
neni pro diagnostiku steatocystomu nutné.

Klinicka diferencidlni diagnostika zahrnuje zejména
mnohocetné epidermoidni cysty (které vznikaji v oblas-
ti infundibula folikulu), milia, syringomy, neurofibromy,
podkozni metastazy, v piipadé zanétlivych zmén stoji
v diferencidlni diagnostice hidradenitis suppurativa ¢i
acne conglobata. Histologicky obraz je diky pfitomnosti
eozinofilni vlnité kutikuly a sebacedzni diferenciace velmi
charakteristicky. Takzvana kozni keratocysta je nejcasté-
ji soucdsti syndromu névoidnich bazocelularnich karci-
nomi (Gorlintiv-Goltziv syndrom), od steatocystomu
ji odliSuje nepfitomnost bunék sebaceézniho ptvodu.
Nejista je souvislost steatocystomu a eruptivnich cyst ve-
lusového vlasu, obé 1éze se mohou vyskytovat soucasné,
jak je tomu v pripadé pachyonychia congenita 2. typu [5].

Terapie steatocystomu neni nutnd, pii jejich odstrano-
vani z estetickych diivodd je metodou volby chirurgicka
exstirpace, z dal$ich modalit radiofrekven¢ni metody
a laseroterapie. Experimentalné byla zkouSena terapie
izotretinoinem s rozporuplnymi zavéry [1].
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SOUHRN

Mnohocetné kozni noduly. Stru¢ny prehled.
Prezentovan je pripad 24leté pacientky, u niz se zacaly
objevovat mnohocetné noduly v oblasti trupu a intertriga
od 12 let véku. Identickymi obtizemi trpél otec pacient-
ky. Histologicky byla potvrzena diagnéza steatocystoma
multiplex. Pfipojen je pfehled dosavadnich poznatkil
o této vzacné chorobé.

Klicova slova: steatocystoma multiplex - pachyonychia
congenita — dermatohistopatologie

SUMMARY

Multiple cutaneous nodules. Minireview.

The case of a 24-year-old female patient who has deve-
loped multiple nodules in the torso and intertriga from
the age of 12 is presented. The patient’s father suffered
from identical difficulties. Histology confirmed the
diagnosis of steatocystoma multiplex. Attached is an
overview of the current knowledge of this rare disease.
Key words: steatocystoma multiplex - pachyonychia
congenita — dermatohistopathology

LITERATURA

1. AISABBAGH, M. M. Steatocystoma multiplex: A re-
view. ] Dermatol Dermatol Surg., 2016, 20, p. 91-99.

2. BOLOGNIA, J., JORIZZO, J. L., SCHAFFER, J. V.
Dermatology. 3rd Edition. Philadelphia: Else-

82

vier/Saunders, 2012:2 vol., p. 1822. ISBN 978-
0723435716.

3. CALONJE, E., BRENN, T., McKEE, P. H. et al.
McKee’s Pathology of the Skin. 4th Edition. Amster-
dam: Elsevier/Saunders, 2012; 2 vol., p. 1492-1494.
ISBN 978-1-4160-5649-2.

4. JAMIESON, W. N. Case of numerous cutaneous cy-
sts scattered over the body. Edin Med J., 1873, 19,
p. 223-5.

5. KAZAKOV, D., MICHAL, M., KACEROVSKA, D.
Cutaneous adnexal tumors. 1st Edition. Philadelphia:
Wolters Kluwer Health/Lippincott Williams & Wil-
kins, 2012, p. 368-372. ISBN 978-1-6054-7854-8.

6. PATTERSON, J. W. Weedon’s Skin Pathology. 4th
Edition. Philadelphia: Churchill Livingstone Else-
vier, 2016; p. 517-518. ISBN 978-0-7020-5183-8.

7. SHARMA, A., AGRAWAL, S.,, DHURAT, R, etal. An
unusual case of facial steatocystoma multiplex: A cli-
nicopathologic and dermoscopic report. Dermato-
pathology (Basel), 2018, 5(2), p. 58-63.

Do redakce doslo dne 21. 1. 2020

Adpresa pro korespondenci:

MUDr. Miroslav Diira

Dermatovenerologickd klinika 1. LF UK a VEN
U Nemocnice 499/2

128 00 Praha 2

e-mail: miroslav.dura@vfn.cz

Ces-slov Derm, 95, 2020, No. 2, p. 41-84



