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Souhrn

Morbus Darier a pribuzné dermatézy

M. Darier a M. Hailey-Hailey jsou autozomalné dominantné dédi¢na onemocnéni podminéna poruchou
transportu CaZ* ionth v bufice. Na tomto podkladé vznika porucha soudrznosti keratinocytti s naslednou
suprabazalni akantolyzou a dyskerat6zou. Klinické projevy onemocnéni mohou byt rizného rozsahu a jsou
vétSinou zhorSovany mechanickymi a tepelnymi faktory. Etiopatogeneze m. Grover je zatim nejasna. Cla-
nek podava prehled typickych i méné ¢astych projevii onemocnéni a uvadi soucasné moznosti terapie.

Kli¢ovd slova: m. Darier — m. Hailey-Hailey — m. Grover — akantolyticka dyskeratéza — Ca2+ ATP-4za —
retinoidy

Summary

Darier Disease and Related Disorders

Darier disease and Hailey-Hailey disease are autosomal dominant dermatoses caused by dysfunction of
intracellular transport of Ca2* ions leading to defects of keratinocyte adhesion followed by suprabasal
acantholysis and dyskeratosis. Clinical lesions of various extent are usually worsened by influence of
mechanical and thermal irritating factors. Etiopathogenesis of Grover disease has not been fully disclosed
yet. Article reviews the typical and less common disease manifestations as well as contemporary therapeu-
tic options.

Key words: Darier disease — Hailey-Hailey disease — Grover disease — acantholytic dyskeratosis — Ca2*

Ces-slov Derm, 85, 2010, No. 6, p. 309-316

ATPase — retinoids

UvVOoD

M. Darier a m. Hailey-Hailey dnes fadime mezi auto-
zomdlné¢ dominantné (AD) dédi¢né poruchy funkce Ca
ATP-4z odpovédnych za transport vipenatych iontli mezi
endoplazmatickym retikulem ¢i Golgiho komplexem
a cytosolem. U obou onemocnéni je kompletni penetrace,
ale variabilni expresivita genové mutace s moznym vli-
vem epigenetickych a hormondlnich faktorl pfi nistupu
onemocnéni (rozsah postiZzeni je variabilni, dokonce
u nékterych rodinnych pfislu§niki se onemocnéni klinic-
ky neprojevi). Rozsédhlejsi postizeni miZe vyrazné ovliv-
nit kvalitu Zivota, vCetné psychického stavu pacienta.
U m. Grover defekt gent kédujicich tyto enzymy nebyl
prokézan. Klinicky jsou tyto nemoci fazeny mezi poruchy
rohovéni (akantolytické dyskerat6zy) nebo mezi buldzni
dermatézy.

Mikroskopicky je specifickym projevem téchto nemo-
ci fokdlni suprabazdlni akantolyza a dyskeratéza — oba

znaky mohou byt uplatnény v rdmci jednoho onemocné-
ni v rizném rozsahu. Dyskeratézu, tj. predcasnou,
nekompletni, individudlni keratinizaci, 1ze u m. Darier
pozorovat uz ve tieti vrstvé epidermis nad bazalni mem-
branou. Jev oznaCovany Ackermanem jako fokalni akan-
tolytickd dyskerat6za charakterizuje fokalni vyskyt sup-
rabazalnich Sté€rbin v epidermis se zachovalymi dermdlni-
mi papilami a pfitomnost akantolytickych a dyske-
ratotickych bun€k ve vSech epidermdlnich vrstvach
doprovazené hyperkeratézou a parakeratézou. Kromé
zminénych onemocnéni tyto zmény nékdy provazi téz
linedrni epidermdlni névus, akantolytickou aktinickou
keratozu, akantolyticky spinoceluldrni karcinom, veru-
ko6zni dyskeratom, v slizni¢ni lokalizaci vulvérni a anilni
papulozni akantolytickou dyskeratozu. Vyskytuje se
i u melanocytarnich a vaskuldrnich névii, u maligniho
melanomu jako soucdst nadoru v jeho bezprostfedni bliz-
kosti; ndhodné miiZe byt pfitomna u condylomata acumi-
nata, ¢i v loZiskéch pityriasis rosea.

Na zdklad€ soucasnych poznatkil 1ze pritomnost proje-
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vl m. Darier a m. Hailey-Hailey pouze v predilek¢nich
oblastech kiiZe (a ne ve vSech orgdnech, které postihuje
mutace) vysvétlit nasledovng:

1. Keratinocyty vyuzivaji hlavné transportéry vapniku
SPCA1 a SERCA 2b a nemaji SERCA 3 jako v jinych
tkanich, takZe funkce poSkozenych ATP4z neni kom-
penzovana.

2. KiZze je nejvice vystavena mechanickym ¢i jinym
zevnim provokacnim faktortim.

3. UV zéfeni sniZuje hladinu nékterych Ca ATPaz
Akantolyza vznikd na podklad€ poruchy transportu

(napt. desmoplakinu) nebo glykosylace strukturnich pro-

teinti desmozomu pii nizké intraceluldrni hladin€é vapena-

tych iontd, ¢im se naruSuje formovani desmozomu (3).
Dyskeratéza vznikd nejspiSe nasledkem akantolyzy,

kterd vyvold anoikis (z fec. programovana buné¢nd smrt

pfi ztraté kontaktu buriky s jinou buiikou nebo extracelu-
larni matrix) a/nebo ovlivnénim fosforylace proteint

a regulace genil duleZzitych pro diferenciaci a proliferaci

keratinocytll s ndslednou poruchou fyziologického roho-

véni.

MORBUS DARIER

Toto onemocnéni zndme také pod ndzvem
(dys)keratosis follicularis nebo morbus Darier-White.
Bylo popsédno nezavisle F. J. Darierem a J. C. Whitem
v roce 1889.

Etiopatogeneze

Onemocnéni je podminéno mutaci ATP2A2 genu
v chromozomalni oblasti 12q23-24, ktery kéduje protein
SERCA 2 — ATPé4zu v sarkoplazmatickém retikulu. Mu-
tace je pfitomna i u n€kterych linedrnich akantolytickych
dyskeratotickych epidermdlnich névl a acrokeratosis ver-
ruciformis Hopf, kterd se dnes povaZuje za jeden
z fenotypovych projevii m. Darier.

Vzhledem k tomu, Ze projevy ve skute¢nosti nejsou
jen folikuldrné vazané, ale postihuji i interfolikuldrni epi-
dermis a mohou postihovat i sliznice a nehty, je pojem
(dys)keratosis follicularis zavadéjici.

Epidemiologie
Incidence je piiblizné 1 : 50 000. MuZi jsou postiZeni
Castéji anebo zavaznéji.

Klinicky obraz

Onemocnéni se manifestuje v détstvi aZ v tietim dece-
niu, nej¢astéji mezi 8. a 15. rokem, ¢asto zac¢ind v 1ét&. Ze
zaCatku miZe byt stanovena mylnd diagnéza t€Zké sebo-
roické dermatitidy Ci akné, protoZe projevy jsou lokalizo-
vany na Cele, spancich, v nazolabidlnich ryhach a ve kti-
ci. Objevuji se také v seboroickych oblastech hrudniku
a zad (obr. 1), v zdhybech, na §iji, v axilach a tfislech, pod
prsy (obr. 2). Typické jsou kénické papuly s drsnymi, $pi-

Obr. 1. Morbus Darier — splyvajici keratotické papuly
v typické lokalizaci na trupu.

Obr. 2. Morbus Darier — segmentalni jednostranné projevy
pod prsem.

navé hnédymi, pevné Inoucimi keratotickymi Cepy, po
jejichZz odstranéni zbyvaji trychtyfovité vkleslinky.
Papuly se seskupuji ve vétsi loziska az plochy (obr. 3),
s moznou maceraci, mokvanim, nepifijemnym zipachem
a sekundarni infekci zejména v intertrigin6zni lokalizaci.
Ziidka v klinickém obraze dominuje fragilita kaze
a tvorba bolestivych erozi a fisur nebo vezikulobul6zni
projevy. Na dlanich a ploskdch byva patrné preruSovani
a neusporddanost dermatoglyfi, drobné dolickovani,
nékdy s keratotickymi Cepy aZ keratodermii (obr. 4).
K obrazu onemocnéni patii i podélné ryhovani nehtd,
subungudlni hyperkeratézy a tfiskovité hemoragie.
Stfidani bilych a cervenych longitudindlnich pruht
a distdlni zafez tvaru V na nehtové ploténce jsou pro m.
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Darier patognomonické (obr. 5). V dutiné ustni mohou
byt pfitomny bilé ploché papuly, zpocitku se tvorici na
patie ¢i bukalni sliznici, nékdy s centrdlni depresi, sply-
vajici v loziska, které sliznici doddvaji hrbolaty, dlazbo-
vity vzhled (obr. 6). MlZe byt postiZena i sliznice genita-
lu a rekta. Ve kStici a na areolach se nékdy tvofi hyperke-
ratoza C¢i krustdzni loziska ve kStici spojend vétSinou
s minimdlni ztratou vlasii. Rozsdhlé a zanétlivé projevy
nékdy byvaji doprovazeny pruritem. K exacerbaci pfispi-
vaji teplo, vlhko, poceni a slunéni, 1éky s obsahem lithia
(kromé& jiného ovliviiuje aktivitu cAMP a inozi-
toltrisfostatu, a tim aktivuje proliferaci epidermalnich
bunék, ¢i ovliviiuje intracelularni hladinu kalcia)
a diltiazemu (sniZuje intraceluldrni hladinu kalcia).
Rozsah projevi je rizny — od fidkého vysevu keratotic-
kych papul nebo lokalizovanych projevl k vyraznému
plos$nému ¢i hypertrofickému postizeni. U bolestivych
erozivnich ¢i vezikulobul6znich projevi je nutné vyloucit
superinfekci herpes simplex virem. Bakteridlni superin-
fekce je Castd a pfispivd ke zhorSeni projevli onemocnéni.
Stafylokoky navic potencuji akantolyzu produkci exo-
gennich protedz a ceramidaz.

Obr. 3. Morbus Darier — detail loziska.

Obr. 4. Morbus Darier — palmarni keratodermie, misty
dolickovani.

Obr. 5. Morbus Darier — diskrétni zmény nehtu: longitudi-
nalni erytronychie a distalni zafez tvaru V.

Obr. 6. Morbus Darier — vlevo na tvrdém patie bélava lozZis-
ka pripominajici dlazebni kostky.

Segmentdlni formy morbus Darier se projevuji linedrni
konfiguraci projevl lokalizovanych v Blaschkovych li-
niich. Segmentdlni forma 1 je charakteristicka unilateral-
nim postiZenim a je nésledkem postzygotické somatické
genetické mutace — geneticky mozaicismus (obr. 2, 7 —
stejna pacientka). Tato forma mize byt dédi¢na (genera-
lizované onemocnéni) pouze v piipad€, Ze je mutace
lokalizovéana v prekurzorech zarode¢nych bunék — gona-
déalni mutace. Segmentdlni forma 2 zahrnuje zvyraznéné
linearni projevy ve spojeni s generalizovanym postiZenim
a vyplyvd z kombinace mutace zirodecné (do stadia
zygoty) a mutace somatické (3).

Pritomnost nékolika papul az jejich velkého poctu —
drobnych, do nékolika milimetrt velkych, plochych
papul barvy kiiZe, pfipominajich verrucae planae, na dor-
zélnich a laterdlnich stranach rukou a nohou je oznacova-
na acrokeratosis verruciformis Hopf (obr. 8). VétSinou
doprovazi jiné projevy m. Darier, ale mlZe se vyskytovat
i jako lokalizované forma nemoci.

Pfi postiZzeni vystelky vyvodi slinnych 714z dochdzi
k jejich obstrukci a zvétSeni zlazy.
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Obr. 7. Morbus Darier - linearni segmentalni projev pripo-
minajici ILVEN.

Obr. 8. Morbus Darier — acrokeratosis verruciformis: ploché
svétle cervenohnédé papuly pripominajici ploché bradavice.

V terénu postizeném m. Darier miZe dojit ke vzniku
spinoceluldrniho karcinomu (1).

Je zndma asociace m. Darier a neuropsychiatrickych
onemocnéni (epilepsie, mentalni retardace, deprese, bipo-
larni afektivni porucha) pfitomnd asi u 5 % pacientd, ale
zatim neni prokdzdna Xkorelace mezi genotypem
a fenotypovymi projevy, i kdyZ role poruSené exprese
ATP2A2 v CNS je zfejma (5, 12). Roli miZe hrat
i bezprostredni lokalizace genu pro bipoldrni poruchy
a v nemalé mife je psychicky stav pacienta odrazem t&z-
kého postizeni kiiZe.

Histologicky obraz

Histologicky nélez je typicky. Zastihneme hyperkera-
tézu, parakeratdzu, atrofii nebo akantézu epidermis.
Suprabazdlni akantolyza se projevi tvorbou Sterbin az
lakun (obr. 9), dyskerat6za keratinocytlh md formu corps
ronds i grains (obr. 10). Corps ronds — kulaté keratinocy-
ty s pyknotickym jadrem a dvojitym (svétlym a tmavym)
lemem cytoplazmy povaZoval Darier za infek¢ni agens
zpusobujici onemocnéni. Cytoplazma corps ronds obsa-
huje hojné cytoplazmatickych vakuol a je rozd€lena
prstencem tonofilament na juxtanukledrni a periferni
zonu. Grains predstavuji malé ovalné keratinocyty
s bazofilnim podlouhlym jadrem charakterizované pyk-
ndzou jadra, dezintegraci mitochondrii a hojnymi svazky
tonofilament. Nachézeji se v hornich vrstvach epidermis,
nebo v okoli akantolytickych Sté€rbin. V hornim Kkoriu
byva pritomen mononuklearni infiltrat.

Obr. 9. Morbus Darier — suprabazalni akantolytické Stérbi-
ny v epidermis (HE, zvétseno 100x).

Obr. 10. Morbus Darier — corps ronds a grains (zvétSeno
400x).

Pfima imunofluorescence je negativni.
Diferencialné diagnosticky lze uvazovat o dermatitis
seborrhoica, m. Hailey-Hailey, m. Grover, pemphigus
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vegetans, favus ve kstici, ILVEN u linearni formy, lichen
ruber planus, acroelastoidosis, verrucae planae nebo epi-
dermodysplasia verruciformis u acrokeratosis verrucifor-
mis Hopf.

Terapie

Lécba onemocnéni byva obtizna. Preventivni opatfeni
spocivaji ve vylouceni provokac¢nich faktord. Doporucuje
se volné bavinéné obleceni, dislednd ochrana pred slu-
ne¢nim zafenim, dezinfek¢ni myci ptipravky, hydratace
ktze. Pfipravky s obsahem urey a kyseliny mlécné
odstraniuji keratotické nanosy.

V dobé exacerbace se 1é¢ba opira hlavné o lokalni kor-
ale jejich efekt je bohuzel Casto nedostacujici. Lokalni
antiseptické pripravky redukuji bakteridlni kolonizaci
a sniZuji nepfijemny zapach. Lokdlni nebo celkovd anti-
biotickd a antivirovd terapie nebo lokdlni antimykotika
jsou nutnosti u superinfekce. U mirnych projevl lze po-
uzit lokdlni retinoidy. Ne€kolik publikaci uvadi efekt
5-fluorouracilu v krému. Aplikace 1-2krdt denné po
minimédlné mésicnim pouZivani navodila remisi projevl
na 2-6 mésicti — maximélni plocha postiZeni hodnocena
podle BSA byla v téchto ptipadech 30 %, byli oSetieni
pouze 4 pacienti a u dvou z nich byla terapie doplnéna
lokalnimi kortikosteroidy nebo retinoidy perordlné.
Monitorované hladiny 5-fluorouracilu a jeho metabolitil
v séru nepresdhly dolni hladinu detekovatelnosti (13).

U téz8ich forem volime celkovou terapii acitretinem
0,6 mk/kg/den nebo izotretinoinem 0,5-1 mg/kg/den.
Doporucuje se zacit vyssi davkou, kterou lze snizit, kdyz
je nemoc pod kontrolou nebo v zimé. N&ktefi pacienti
vyZaduji celkovou terapii pouze v 1ét€. U Zen fertilniho
véku je nutné vylouceni gravidity a hormonélni antikon-
cepce. Objevuji se klasické nezadouci Ucinky: fragilita
ktze, suchost sliznic, pruritus atd. Je nutné pravidelné
monitorovat hladinu triacylglyceroli, cholesterolu
a jaternich enzymi. Po ukonceni terapie dochdzi
k exacerbaci projevd.

Hormonélni antikoncepce miZe pozitivné ovlivnit pre-
menstrudlni exacerbace. Dale Ize zvazit podavani cyklo-
sporinu A, kratkodobé systémovych kortikosteroidi
a lokélniho takrolimu, zejména u ekzematizovanych pro-
jevll s vyznamnou zanétlivou slozkou (11), laserovou
ablaci lozisek (Erb-YAG, CO,, pulzni barvivovy laser).
Chirurgickd excize, eventudlné s naslednou transplantci
koZnich S$t€pl, je na misté u rezistentnich flexurdlnich
a hypertrofickych projevi, botulotoxin lze indikovat jako
adjuvantni terapii, kterd minimalizuje poceni — duleZzity
faktor exacerbace onemocnéni.

Ojedinéle popsany priznivy efekt fotodynamické tera-
pie, nebyl v jinych pracich potvrzen, spiSe doSlo k tvorbé
novych projeva (14).

MORBUS HAILEY-HAILEY

Nemoc, ¢asto nazyvanou i pemphigus chronicus
benignus familiaris, diive také dyskeratosis bullosa here-
ditaria, popsali bratfi Haileyové v roce 1939, jest€ dfive
byla popsana Gougerotem a Alleém, kteii ji ale povazo-
vali za epidermolysis bullosa simplex.

Etiopatogeneze

Onemocnéni je zpusobeno mutaci ATP2C1 genu
v chromozomalni oblasti 3q21-24.

Tento gen kdduje protein hPMR1 — Ca/Mn ATPazu
v Golgiho komplexu. Deplece vapniku v Golgiho kom-
plexu ovliviiuje zpracovani proteini v€etné adhezivnich
molekul. Existuje celd fada mutaci genu, u kterych lze
pozorovat akantolyzu i v adnexdlnich strukturach kuze.
Roli maze hrat i sniZend hladina ATP v keratinocytech
naruSujici organizaci aktinu v zonula adherens (3).

Epidemiologie
Incidence onemocnéni je pfibliZzné stejnd, jako byva
u m. Darier — 1 : 50000.

Klinicky obraz

Jedna se o chronické recidivujici onemocnéni, manife-
stujici se nejdiive v puberté, nejcastéji vSak mezi 20. a 40.
rokem. Provokac¢nimi faktory jsou teplo, poceni, vlhkost,
treni, UV zéfeni, infekce, jiné dermatitidy, alergeny nebo

Obr. 11. Morbus Hailey-Hailey — erytematézni plochy
pokryté krustoskvamami.
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Iéky, u Zen je moZné zhorSeni v pribéhu menstruace.
Projevy jsou lokalizovany na $iji, ve velkych koZnich
zéhybech (axily, tfisla, postranni partie krku, pod prsy).
Na erytematdzni nebo i normdlni spodiné dochézi za pii-
padného soucasného svédéni k pfechodnému vysevu izo-
lovanych nebo splyvajicich puchytka az bul, které rychle
prechézeji v erodované plochy prekryvajici se drobnymi
krustoskvamami (obr. 11). Tyto se zase snadno strhavaji
a zanechdvaji vlhnouci eroze. Pokud jsou zastiZeny
puchyfe, byva to nejCastéji na okraji projevl (obr. 12).

nim a novymi vysevy mohou vzniknout circindrni proje-
vy. Pozdé€ji dochézi k tvorbé vegetaci a loziska pripomi-
naji prasnou silnici vysychajici po desti (obr. 13). Méné
¢asto byva postiZena kStice, periandlni ¢i vulvarni oblast.

Obr. 12. Morbus Hailey-Hailey — eroze na periferii loziska
v axile, v hornim okraji patrna jesté krytba puchyre.

Obr. 13. Morbus Hailey-Hailey — rozbrazdéna chorobna
plocha s naznakem vegetaci, pacient s dlouhotrvajicimi pro-
jevy na terapii celkovymi retinoidy.

PostiZeni sliznic (spojivka, sliznice dutiny ustni, jicnu,
vaginy) je velmi vzicné, miZeme pozorovat bélavé
papulky nebo loZiska podobnd leukoplakii.

Bakteridlni a virova superinfekce je vyznamnym fak-
torem ovlivilujicim pribéh onemocnéni, obdobné jako
u m. Darier.

Palmoplantarni punktatni keratodermie a longitudi-
ndlni leukonychie také patii k projevim onemocnéni.
Projevy nékdy trvaji 1éta a stiidaji je dlouhd obdobi bez
projeva, které se hoji bez jizvy s hyperpigmenaci.

Zridka se vyskytuji segmentdlni formy 1 a 2 na stej-
ném podkladé€ jako u m. Darier.

Histologicky obraz

Epidermis je akantoticka s pfitomnosti suprabazalnich
Stérbin, s akantolyzou postihujici celou §ifi epidermis,
vedouci k rozvolnéni keratinocytil a obrazu pfipominaji-
cimu rozpadajici se cihlovou zed (obr. 14). Dyskeratéza
byva nevyraznd, vzicné se vyskytuji buiiky typu corps
ronds. Epidermdlni zmény doprovazi nevyrazny perivas-
kularni mononukleérni infiltrat v koriu. Epitel adnex neni
postiZen.

Obr. 14. Morbus Hailey-Hailey — akantolyza s obrazem roz-
padajici se cihlové zdi (HE, zvétSeno 200x).

Pfima imunofluorescence je negativni.

Diferencialné diagnosticky nutno odlisit intertrigo,
candidosis intertriginosa, morbus Darier, pemphigus vege-
tans, v oblasti perigenitdlni i condylomata acuminata.

Terapie

Zevni péce je stejnd jako u predchoziho onemocnéni.
V literatufe se castéji uvadi vyuZiti takrolimu
a syntetickych derivatu vitaminu D, které se ovlivnénim
intraceluldrni hladiny vépniku v keratinocytech mohou
podilet na inhibici akantolyzy (10). Z celkové podava-
nych preparati, mimo téch uZivanych u m. Darier, litera-
tura uvadi jesté dapson ¢i metotrexat. U refrakterni nemo-
ci je popsén i efekt 12tydenni biologické terapie alefacep-
tem s naslednou mirnou remisi onemocnéni po 5 mési-
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cich, kontrolovanou lokélni terapii (4). Laserovou ablaci,
chirurgické feSeni nebo botulotoxin lze vyuZit obdobné
jako u m. Darier. Ojedinélé reference o vyuZiti radiotera-
pie (celkova davka 20 Gy s energii 7,5 MeV v10 frakcich)
udavaji rizné uspokojivou délku remise onemocnéni (9).
Z nové&jSich moZnosti terapie 1ze uvazovat o vyuZiti lokal-
nich aminoglykosidf, které by mohly pomoci v terapii
genodermatdz, u nichZ mutace vede k tvorbé predcasné-
ho stop kodonu, ke kterym patii i ¢ast ptipadd m. Hailey-
-Hailey. Uplatiiuji se jako tzv. ,readthrough-inducing
agent” (obchazi stop kodon a umozZni spravné piecteni
celého genu). Chybi viak klinické zkuSenosti (7).

MORBUS GROVER

Onemocnéni bylo popsdno R. Groverem v roce 1970.
Plivodni skupina pacientl byla charakteristickd pfechod-
nym pribéhem onemocnéni (do 3 mésicli), proto je béZné
pouZivan ndzev tranzitorni akantolytickd dermatdza.
Pozdéji byly publikovany pfipady s chronickym pribé-
hem, které se nékdy oznacCuji chronickd/perzistujici
(benigni) akantolytickd dermatéza. Obecné lze pouZit
i ndzev benigni papul6zni akantolytickd dermatdza.
Etiopatogeneze

Obr. 15. Morbus Grover — typické projevy na hrudniku
s exkoriacemi.

Pficina onemocnéni neni zndma. Nejednd se o mutaci
Ca ATP4z. V bunécné membrané€ keratinocytl je sniZena
exprese syndecanu-1, ktery se uplatiiuje pfi mezibunéc-
né adhezi. UvaZzovalo se o mozném vlivu poSkozeni
a okluze vyvodi ekrinnich Zlaz, eventudlné o imunitni
odpovédi organismu na jiné primarni koZni zmény. Podle
nékterych autorl 1ze na onemocnéni nahliZet také jako
na syndrom vyvolany riznymi pfi¢inami, jelikoZ miZe
byt asociovano s atopickou a asteatotickou dermatitidou,
psoridzou, alergickou nebo iritacni kontaktni dermatiti-
dou (16).

Epidemiologie
Onemocnéni postihuje pfedev§im muze star§iho véku.
Pomér postiZzeni muzi a Zen je 3 : 1.

Klinicky obraz a prubéh onemocnéni

Hlavnim pfiznakem vedoucim k vySetfeni byva silné
svédéni neumérné klinickym projeviim. Onemocnéni
typicky postihuje trup (obr. 15). Na hrudniku, zddech
a briSe se objevuji drobné ploché Cervenohnédé nékdy
keratotické papuly, méné i vezikuly az krusty (obr. 16).
Mohou byt postiZeny i koncetiny. Nékdy, zvIasté
u chronickych forem, mohou projevy splyvat do vétSich,
neostfe ohraniCenych ploch. Také muze byt pfitomna
eozinofilie ¢i zvySend hladina IgE (15).

Casto se projevy objevi ¢i zhorsi pfi extrémnich teplo-

Obr. 16. Morbus Grover — detail papuly, papulovezikuly
(vpravo a nahore seboroické veruky).

tdich — pfi zapoceni, v zimnich mé&sicich pfi pfesuSeni
ktze suchym vzduchem v disledku pouzivani astfedniho
topeni, nebo naopak v 1ét€ po slunecni expozici.
Onemocnéni Castéji postihuje hospitalizované pacienty.
Ojedinéle mohou byt projevy vyvolany léky napf.
D-penicilaminem, cetuximabem. Jindy neni pozorovan
Zadny vyvolavajici faktor. Podle retrospektivni studie
onemocnéni trvd nékolik tydnd az mésicl u 43 % posti-
Zenych. BohuZel, ¢asto byva i chronické (11 %) ¢i recidi-
vujici (46 %), proto plivodni ndzev tranzitorni akantoly-
tickd dermatéza zcela neodpovidad realité (viz vySe)
(2). M. Grover byl popsén se statisticky vyznamné vyssi
incidenci i u pacientl s leukémii. Vztah t€chto onemocné-
ni zatim z0Ostava neobjasnén.

Histologicky obraz
Epidermdlni zmény jsou ohrani¢ené a v Casnych sta-
diich mtZe byt diagndza obtiZznd — objevuje se elongace
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epidermélnich Cepti a mirnd fokdlni akantolyza (8).
Akantolytické zmény mohou pfipominat obraz vice one-
mocnéni: m. Hailey-Hailey, m. Darier, pemphigus vulga-
ris nebo spongioticky ekzém. Je pfitomna i dyskeratdza,
pozdéji se objevuje akantéza epidermis. Nékdy je pozo-
rovana exocytoza. V koriu se nachazi superficidlni infilt-
rat tvofeny lymfocyty a eozinofily.

Piim4 imunofluorescence je negativni nebo nespeci-
ficka.

Diferencidlné diagnosticky miiZe pfipominat scabies,
folikulitidu, prurigo, miliaria rubra, morbus Galli-Galli
nebo dermatitis herpetiformis Duhring.

Terapie

DuleZité je omezeni vyvolavajicich vlivl, mirnéjsi pro-
jevy jsou zvladnutelné lokalnimi kortikosteroidy. Popisuje
se i efekt lokdlnich antibiotik, ¢i kalcipotriolu (6).

T&z31 pribéh vyZzaduje celkovou terapii retinoidy —
bohuZel nékdy také nedcinnou. Lze indikovat i PUVA te-
rapii nebo depotni kortikosteroidy i. m., u nejtéZ§ich fo-
rem mozno zvazit systémové kortikosteroidy, eventudlng

metotrexat.

ZAVER

Akantolyticka dyskerat6za je znakem celé fady one-
mocnéni. Zejména m. Darier a m. Hailey-Hailey mohou
svym chronickym pribéhem a rozsahem zdvazné ovliv-
fovat kvalitu Zivota pacienta a byt terapeutickym problé-
mem pro oSetfujictho lékafe. Kauzdlni terapie téchto
autozomdlné dominantné dédi¢nych poruch transportu
vapenatych iontl bohuZel zatim neexistuje.
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