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KLINICKY PRIPAD

Pacientkou byla zena véku 65 let, bez vyznamné ro-
dinné anamnézy, kterd byla sledovand pro glaukom
a arteridlni hypertenzi, uzivala perindopril, amlodipin
a o¢ni kapky s obsahem betaxolol hydrochloridu. Aler-
gie neudavala, citila se v normé.

Asi pfed 9 mésici pozorovala vznik projevl na rame-
nou, které odeznély po 3 mésicich po tfitydenni zevni
aplikaci betametazonu propionatu. Jeden mésic po
ukoncené lé¢bé doslo k postupnému vzniku novych
projevli na zadech. Biopsie provedena na jiném praco-
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visti vykdzala atrofickou epidermis s drobnym loZiskem
mirné akantézy s hyperkeratézou a parakeratézou, v koriu
byla patrna nevyrazna proliferace kapilar. P¥i klinickém vy-
Setfeni na zadech v oblasti zevnich hornich UhlG lopatek
s pfechodem na krajinu deltoidedlni a po stranach dolni
hrudni pétefe byly pfitomné ¢etné diseminované drsné
ploché papuly barvy kize do nékolika milimetrd v pru-
méru (obr. 1, 2). Pi Skrdbani se snadno odloucila Supina se
vznikem bodovitého krvaceni (viz obr. 2).

Na vétsiné nehtovych plotének rukou bylo patrné
vyrazné doli¢kovani (obr. 3). Byla provedena biopsie
jedné papuly (obr. 4, 5).

Ces-slov Derm, 96, 2021, No. 3, p. 97-160



HISTOLOGICKE VYSETRENI

V casti excize je epidermis mirné akantoticka, v téch-
to Usecich vykazuje na sebe navazujici miskovita zten-
¢eni, kde vykazuje silnou ortohyperkeratdzu s ojediné-
lou parakeratézou, vakuolizaci a spongiézu spodnich
vrstev s ojedinélou pfitomnosti lymfocytl a s vymize-
lym stratum granulosum. Na okrajich téchto usekl vy-
kazuje epidermis mirné protazené ¢epy. Pod ztenceny-
mi Useky je patrny Uzky pruh lymfocytarniho infiltratu
s ojedinélymi neutrofily (viz obr. 4, 5). Zbytek excize je
beze zmén. Houbové struktury metodou PAS nebyly
prokazany.

Zavér
Hyperkeratosis lenticularis perstans — morbus Flegel.

DISKUSE

Hyperkeratosis lenticularis perstans (morbus Flegel)
je vzacnd choroba neznamé etiologie. Poprvé bylo
toto onemocnéni popsano némeckym dermatologem
Heinzem Flegelem v roce 1958 a jim zavedeny nazev
+hyperkeratosis lenticularis perstans” je uzivan dodnes
[5]. Onemocnéni se projevuje asymptomatickym sy-
metrickym vysevem c¢etnych ¢ockovitych (lenticula-
ris) perzistujicich (perstans) hyperkeratotickych papul
Cervenohnédé barvy priiméru do 5 milimetrd s nepra-
videlnymi okraji. Tyto léze jsou pfirovnavany ke kuku-
ficnym lupinktm. P¥i jejich odstranéni dochazi k bodo-
vitému krvaceni jako u Auspitzova fenoménu. Svédéni
je vzacné. Vysev je lokalizovan nejcastéji na dorzech
nohou a bércich, vzacnéji na stehnech, trupu, hornich
koncetinach ¢i usnich boltcich. Postizeni dlani a plosek
se projevuje vyskytem hyperkeratotickych jamek [2].

Onemocnéni je popisovano castéji u zen. K vysevu
dochazi ve ¢tvrté ¢i paté dekadé, znamy jsou viak i pfi-
pady v détském véku. Popsany jsou familidrni pfipady
v nékolika generacich. Hlasena byla asociace s endo-
krinnimi poruchami [1].

Dermatoskopicky nalézame homogenni hnédou
pigmentaci s pfitomnosti Supin a tmavé hnédych te-
cek [4].

Histologicky obraz je pomérné typicky, vyznacuje se
ostfe ohrani¢enymi uUseky kompaktni hyperkeratézy
s Useky parakeratézy nad atrofickou epidermis s hy-
pogranulézou. Na periferii [éze mlze byt epidermis
naopak akantotickd s tvorbou jakéhosi periferniho
limecku z protazenych epidermalnich cep(. U ¢asnych
[ézi je v hornim koriu pfitomen pfilehly denzni liche-
noidni mononuklearni infiltrat s pfitomnosti cytoid-
nich télisek, melanofagl a dilatovanych cév [3]. Zanét-
livy infiltrat je typicky ostfe ohrani¢en pfi jeho dolnim
okraji. Literarné je popisovana i pfitomnost atypickych
lymfocytl s cerebriformnimi jadry.

Ultrastrukturalné byla identifikovédna absence ¢i abe-
racetzv.lamelarnich granul (Odlandovych télisek), ktera
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obsahuji zakladni stavebni prvky v procesu keratinizace
a jejichz dysfunkce Gsti v retenéni hyperkeratézu [3].

Etiologie Flegelovy choroby je nejasna. Neni dosud
jasné, zdali Flegelova choroba predstavuje primar-
né zanétlivou dermatdzu, ¢i poruchu keratinizace se
sekundarné vzniklou zanétlivou reakci [2]. Vzhledem
k vyskytu izolovanych i familidrnich pfipadl je one-
mocnéni rozdélovano na nonfamilidrni a familiarni typ
s autozomalné dominantnim typem dédi¢nosti (OMIM
144150). Kauzalni gen vsak dosud nebyl identifikovan.

V klinické diferencidlni diagnostice zvazujeme acro-
keratosis verruciformis Hopfi, stucco keratosis, akti-
nické keratézy a onemocnéni ze skupiny porokeratéz
(zejména diseminovana superficidlni aktinicka poroke-
ratéza).

Zvlastni postaveni v diferencidlni diagnostice ma
Kyrleova choroba (hyperkeratosis follicularis et parafol-
licularis in cutem penetrans). A¢ se toto onemocnéni
fadi do skupiny primarnich perforujicich dermatéz, je
¢asto zminovano v souvislosti s Flegelovou chorobou.
Kyrleova choroba se projevuje symetrickym svédivym
vysevem papul s centralni hyperkeratotickou zéatkou,
papuly mohou, ale nemusi byt folikularné vazané.
Postizenymi lokalitami jsou nejcasté&ji dolni koncetiny.
Dermatoskopicky obraz se vyznacuje tzv. trizonalnim
¢i kvadrizondlnim koncentrickym vzorem [6]. Etiolo-
gie Kyrleovy choroby je nejasnd, zvazovand geneticka
podstata dosud nebyla potvrzena.

Postizeni nehtovych plotének dosud nebylo u Flege-
lovy choroby popsano. Vzhledem k soucasné piitom-
nosti Auspitzova fenoménu se onemocnéni klinicky
priblizuje psoridze. V jistych pfipadech nem(ze byt vy-
loucen soubéh téchto dvou onemocnéni.

Flegelova choroba je k terapii ¢asto rezistentni,
vzhledem k absenci subjektivnich obtizi ma terapie
zejména kosmeticky pFinos. V prvni linii 1é¢by se uplat-
nuji indiferentni a keratolyticka externa, ktera mohou
mit pfiznivy vliv i na pfipadné svédéni. V dalsi linii lé¢-
by se uzivaji lokalni kortikosteroidy, které viak mohou
byt efektivni pouze v ¢asnych zanétlivych fazich vyvo-
je lézi. Z dalSich modalit 1é¢by byl vyzkousen lokalni
5-fluorouracil, lokalni ¢i systémové retinoidy, lokalné
aplikované derivéty vitaminu D ¢&i PUVA. Nejvétsi efekt
byl zaznamenan v pripadé 5-fluorouracilu, l1é¢ba viak
byla zatiZena recidivami [2].

Ablativni metody jsou povazovany za nejefektivné;si
terapeutickou modalitu, jelikoz jsou timto definitivné
odstrariovany defektni keratinocyty. Nevyhodou je
nutnost mnohocetnych zasahl s pfipadnym kosme-
tickym dopadem. Byla vyzkousena prostd excize, der-
mabraze, kyretaz, elektrokoagulace, kryodestrukce
a laseroterapie CO, laserem [1, 2].

SOUHRN

Mnohocetné drsné papuly s pozitivnim Auspitzovym
fenoménem - morbus Flegel. Stru¢ny piehled
Autofi popisuji pfipad 65leté Zeny s anamnézou koz-
nich projevl délky 9 mésicQ, které pfechodné ustou-
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pily po aplikaci lokalnich kortikoid(. Biopsie prokazala
typicky obraz hyperkeratosis lenticularis perstans —
morbus Flegel. VedlejSim nélezem bylo vyrazné doli¢-
kovani nehtovych plotének prstd rukou, které se sou-
¢asnou pozitivitou Auspitzova fenoménu muze vést
k diagnoéze psoridzy. Koincidence zmén na nehtech
a morbus Flegel dosud nebyla popséna. Prace posky-
tuje pfehled soucasnych poznatkl o tomto vzacném
onemocnéni.

Kli¢ovad slova: hyperkeratosis lenticularis perstans —
morbus Flegel - doli¢ckovani nehtt

SUMMARY
Multiple Rough Papules with Positive Auspitz’s
Sign - Morbus Flegel. Minireview.
The authors report a case of a 65-year-old woman
with nine month history of cutaneous lesions that
subsided temporarily after the administration of
topical corticosteroids. The biopsy confirmed a typical
signs of hyperkeratosis lenticularis perstans — morbus
Flegel. An incidental finding was a significant pitting
of the fingernails, which with the current positivity
of the Auspitz sign might lead to the diagnosis
of psoriasis. The coincidence of nail changes and
morbus Flegel has not been described yet. The paper
provides an overview of current knowledge of this
rare disease.

Key words: hyperkeratosis lenticularis perstans -
morbus Flegel - nail pitting
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