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ÚVOD

Pityriasis rubra pilaris (PRP) pfiedstavuje ménû ãastou
chronickou zánûtlivou dermatózu neznámé etiologie,
postihující dûti i dospûlé. Charakterizují ji jemnû se olupu-
jící (pityriasis) ãervené (rubra) spl˘vající makuly a papuly
vázané na folikuly (pilaris). Choroba ãasto pfiechází aÏ do
erytrodermie. V souãasné dobû se rozli‰uje ‰est klinick˘ch
forem PRP (tab. 1), prÛbûh je variabilní.

Onemocnûní bylo poprvé popsáno nejspí‰e jiÏ roku
1835, tehdy ov‰em mylnû jako generalizovaná psoriáza
[70]. Teprve profesor Alfons Devergie z PafiíÏe roku 1856
onemocnûní pojmenoval pityriasis pilaris, roku 1989 zavá-

dí Besnier koneãn˘ název pityriasis rubra pilaris [7]. Roku
1910 byla popsána familiární forma [3], pozdûji i dal‰í
varianty.

V̆ skyt PRP vykazuje urãité etnické odli‰nosti. Inciden-
ce se odhaduje ve Velké Británii na 1 : 5000, v Indii pak na
1 : 50.000 nov˘ch dermatologicky nemocn˘ch [27, 63].
V zastoupení jednotliv˘ch klinick˘ch forem existují re-
gionální rozdíly. Ve studiích ze ·panûlska pfievaÏuje
typ I (55 %) [59], v Saúdské Arábií byl aÏ v polovinû pfií-
padÛ diagnostikován typ IV [2]. Celkové zastoupení pod-
le pohlaví je rovnomûrné. U klasické formy dospûl˘ch jsou
ãastûji postiÏeni muÏi, v nûkter˘ch studiích je popsáno aÏ
pûtinásobné postiÏení muÏÛ [12]. Onemocnûní se nejãas-
tûji objevuje ve dvou obdobích: v 1.–2. a 5.–6. dekádû
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SOUHRN

Pityriasis rubra pilaris (PRP) je relativnû vzácné zánûtlivé koÏní onemocnûní neznámé etiologie. Jako
spou‰tûcí faktor onemocnûní pfiipadají v úvahu autoimunitní pochody, infekce nebo nádorové procesy, kte-
ré obãas pfiedcházejí vzniku onemocnûní. Podle vûku, klinického obrazu a prÛbûhu se rozli‰uje ‰est typÛ one-
mocnûní. Nejãastûj‰í je „klasická“, adultní forma, pfiedstavující více neÏ 50 % pfiípadÛ PRP, která vût‰inou
spontánnû ustupuje. Klinicky jsou charakteristické ãervené folikulárnû vázané papuly, erytematoskvamóz-
ní loÏiska aÏ plochy pfiecházející aÏ v erytrodermii, s ostrÛvky nepostiÏené kÛÏe, b˘vá pfiítomna hyperkera-
tóza dlaní a plosek. Histologick˘ obraz nejãastûji vykazuje hyperkeratózu s ‰achovnicovitû se stfiídajícími úse-
ky parakeratózy a ortokeratózy, dále akantolytickou dyskeratózu. V léãbû se uplatÀují pfiedev‰ím celkovû
podávané retinoidy, metotrexát a cyklosporin. Pfiízniv˘ úãinek byl pozorován pfii podávání biologik pouÏí-
van˘ch v léãbû psoriázy.
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SUMMARY

Pityriasis Rubra Pilaris

Pityriasis rubra pilaris (PRP) is the relatively rare inflammatory skin disease of unknown etiology. As pos-
sible trigger factors are considered infections, malignances or autoimmune disturbances, which were obser-
ved to precede occurrence of the disease. According to age, morphological features and clinical course the
disease is classified into six forms. The most common is classic adult form, representing over 50 % of PRP
cases, which is also characterized by high spontaneous remission. Typical skin lesion include erythemato-
squamous salmon-colored plaques and areas often evolving in erytroderma with well demarcated islands of
normal skin, follicular papules, palmoplantar keratoderma. Histology shows hyperkeratosis with alternating
orthokeratosis and parakeratosis in a chessboard pattern, and focal acantholytic dyskeratosis. Mainstay of
the treatment is systemic therapy with retinoids, methotrexate and cyclosporine. Good effect of “biologics“
used in psoriasis was observed also in the therapy of PRP.
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Tabulka 1. Klasifikace Pityriasis rubra pilaris

Typ Formy Zastoupení Typické znaky
I. Adultní klasická 55 % generalizovaná, benigní, zaãínající na hlavû anebo krku
II. Adultní atypická 5 % generalizovaná, vynechávající k‰tici
III. Juvenilní klasická 10 % generalizovaná, do 2 let vûku
IV. Juvenilní lokalizovaná 25 % lokalizovaná, ãasto nad klouby, v prepubertálním vûku
V. Juvenilní atypická 5 % generalizovaná, vrozená, pfiíznaky v prvních letech Ïivota

VI. U HIV pozitivních < 5 %
stoupá generalizovaná, asociace s acne conglobata, hidradenitis
suppurativa a lichen spinulosus

Obr. 1. Kraniokaudální v˘sev exantému s ostrÛvky nepostiÏené
kÛÏe

I. typ – adultní („ klasická“) forma PRP
Pfiedstavuje více neÏ 50 % v‰ech PRP, nejãastûji vzni-

ká mezi 40. a 60. rokem vûku. Typicky zaãíná na hlavû
jako ‰upící erytém, zpravidla bez patrného spou‰tûcího
faktoru. Postupnû postihuje celou hlavu, dále se ‰ífií kranio-
kaudálnû na krk, trup i konãetiny a ãasto pfiechází bûhem
t˘dnÛ aÏ do obrazu erytrodermie (obr. 1). PostiÏení víãek
mÛÏe vést ke vzniku ektropia, vzácnû je pociÈována
i suchost oãí (obr. 2). Na hfibetech rukou a prstÛ vznikají
folikulárnû vázané ãervené konické papuly spl˘vající do
loÏisek aÏ ploch (obr. 3). V rozsáhlej‰ích ãerven˘ch plo-
chách b˘vá typick˘ v˘skyt drobn˘ch ostfie ohraniãen˘ch
bled˘ch okrskÛ kÛÏe normálního vzhledu, ve kter˘ch
mohou b˘t patrné jednotlivé folikulárnû vázané, konické,
ãervené papuly (obr. 4). Zpoãátku erytematoskvamózní
loÏiska postihují k‰tici ãi hrudník a jsou jen stûÏí odli‰itel-
ná od psoriázy ãi seboroické dermatitidy. Na dlaních
a ploskách dochází k tvorbû difuzních, plátovit˘ch, Ïluto-
oranÏov˘ch hyperkeratóz omezujících pohyb prstÛ

Ïivota. Familiární v˘skyt se popisuje aÏ u 6,5 % nemoc-
n˘ch PRP [17]. Ojedinûle se vyskytují formy onemocnûní
vykazující autozomálnû dominantní typ dûdiãnosti
s variabilní expresivitou a nízkou penetrancí, bez pfiesnû
definované mutace genu. Popsán je i autozomálnû recesiv-
ní typ [73]. Onemocnûní se objevilo u monozygotních
dvojãat [42]. Vût‰ina familiárnû vázan˘ch forem náleÏí
k atypické dûtské formû [44].

Etiologie choroby není dosud známá. Vzhledem
k urãit˘m obdobn˘m histopatologick˘m zmûnám pozoro-
van˘m u nemocn˘ch s deficitem vitaminu A a pfiedev‰ím
díky pfiíznivému úãinku retinoidÛ na PRP se uvaÏovalo
o moÏné roli poruchy metabolismu tohoto vitaminu. Hla-
diny vitaminu A v séru jsou v‰ak normální a v˘sledky pra-
cí sledujících hladiny sérového proteinu vázajícího retinol
(retinol binding protein) nejsou zcela jednoznaãné [28, 53,
69, 72].

Dal‰ím zvaÏovan˘m mechanismem podílejícím se na
vzniku PRP je abnormální imunitní odpovûì na urãit˘ anti-
genní podnût. Sledovaly se bakteriální superantigeny
(Staphyloccocus aureus, Streptococcus pyogenes sk. A)
nebo hyperreaktivita na bakteriální produkty in vitro pozo-
rovaná u stafylokokového enterotoxinu B [32]. Dále se
zkoumala vazba na virové infekce, jako jsou CMV, EBV
[8, 39] a zejména HIV [5, 9, 48]. ZvaÏoval se téÏ autoimu-
nitní proces pro popisovan˘ sdruÏen˘ v˘skyt PRP
s dermatomyozitidou, myastenia gravis, celiakií, porucha-
mi ‰títné Ïlázy, reaktivní nebo séronegativní artritidou
[35], hypoparatyreoidismem a brachyonychií [55]. Na
abnormální imunologickou odpovûì mÛÏe také poukazo-
vat koexistence s nádorov˘mi procesy, jako jsou leukémie
nebo metastazující karcinom (bronchogenní, hepatocelu-
lární, GravitzÛv tumor) [60, 65] nebo lokální léãba 5 %
imiquimodem, po které do‰lo ke vzplanutí ãi exacerbaci
PRP [24, 80].

DIAGNOSTIKA

V souãasné dobû se rozli‰uje ‰est klinick˘ch forem PRP
(viz tab. 1) [48], které se navzájem li‰í klinick˘m obra-
zem, vûkem a prÛbûhem. Klasifikace prodûlala za pfied-
chozí léta rÛzné promûny, smyslem je jejich zpfiehlednûní.
¤ada autorÛ pfiedpokládá, Ïe atypické formy budou mít
zcela jinou etiologii neÏ klasick˘ I. typ [28].
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Obr. 2. Ektropium

Obr. 3. Folikulárnû vázané kónické papuly spl˘vající do loÏisek

Obr. 4. Drobné okrsky nepostiÏené kÛÏe na erytrodermickém
podkladû

Obr. 5. Difuzní, plátovité, oranÏové hyperkeratózy dlaní
s tvorbou prasklin

II. typ – adultní atypická forma
Tato forma postihuje pfiibliÏnû 5 % pacientÛ s PRP. Na

rozdíl o klasické formy je provázena tvorbou velmi hru-
b˘ch lamelózních ‰upin, ichtyoziformní deskvamací, pfie-
dev‰ím na dolních konãetinách, místy s folikulárnû akcen-
tovanou hyperkeratózou. Není zde typická kraniokaudální
progrese exantému, je zde men‰í tendence ke vzniku ery-
trodermie, mÛÏe b˘t pfiítomná alopecie. Tato forma pfietr-
vává zpravidla fiadu let, u 20 % pfiípadÛ dochází k remisi
do tfií let.

III. typ – juvenilní klasická forma
Tato forma zaãíná mezi 5. a 18. rokem Ïivota. Klinicky

je obdobná klasickému adultnímu typu, nûkdy jí pfiedchá-
zí akutní infekãní onemocnûní. Ke spontánnímu zhojení
dochází nejãastûji do 1–2 let. MÛÏe pfiejít nebo splynout
se IV. typem PRP.

IV. typ – juvenilní lokalizovaná forma
Tato forma pfiedstavuje nejãastûj‰í z dûtsk˘ch forem

PRP. Obvykle vzniká do 12 let vûku. Jedná se o ostfie ohra-
niãená erytematózní loÏiska s deskvamací postihující vût-
‰inou trup nebo k‰tici. Obãas je nápadná palmoplantární
keratodermie. Prognóza quoad sanationem je nejistá.
V nûkter˘ch pfiípadech dochází koncem dospívání ke spon-
tánnímu vyhojení [43, 64].

V. typ – juvenilní atypická forma
Tato forma pfiípomíná typ II. dospûl˘ch, protoÏe se ãas-

dûní, bûlav˘ vzhled bukální sliznice, ‰edobílá loÏiska,
papuly, erytém i eroze [47]. Prolongovan˘ zánûtliv˘ ery-
tém mÛÏe pfiedev‰ím u star‰ích osob vést k periferním oto-
kÛm.

Klasick˘ PRP I. typu odeznívá pfiibliÏnû u 80 % pacien-
tÛ do tfií let od svého vzniku, jsou v‰ak známé pfiípady
spontánního ústupu aÏ po 20 letech [1]. K ústupu projevÛ
dochází ve stejném sledu jako pfii jejich vzniku – nejdfiíve
mizí na hlavû, dále pak na trupu a konãetinách.

s tvorbou prasklin (obr. 5). Nehty mohou b˘t ztlu‰tûlé,
s podéln˘m r˘hováním, teãkovit˘mi hemoragiemi, distál-
nû Ïlutohnûdého zbarvení, se ztlu‰tûním nehtového lÛÏka.
Dolíãkování nehtÛ, olejové skvrny, onychol˘za a vût‰í
vroubkování nehtového lÛÏka svûdãí spí‰e pro psoriázu
[68]. V dutinû ústní mÛÏe b˘t vy‰‰í citlivost, pocit podráÏ-
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Obr. 6. Klasická pityriasis rubra pilaris: folikulárnû akcentova-
ná hyperkeratóza s ‰achovnicovitû se stfiídajícími úseky parake-
ratózy, hypergranulóza

Obr. 7. Klasická pityriasis rubra pilaris s fokální akantol˘zou
folikulárnû akcentovaná hyperkeratóza s ‰achovnicovitû se stfií-
dajícími úseky parakeratózy, hypergranulóza

Obr. 8. Subkorneální akantol˘za

V elektronovém mikroskopu je patrn˘ niÏ‰í poãet kera-
tinov˘ch filament a desmozómÛ, zvût‰ení mezibunûãného
prostoru, v parakeratóze mohou b˘t patrné dutinky pfiipo-
mínající lipidové vakuoly, velké mnoÏství lamelózních
granul a místy jsou patrné ‰tûrbiny v bazální membránû.

Vzhledem k variabilitû histologického obrazu je pfii dia-
gnóze PRP zásadní v˘bûr vhodného projevu urãeného
k biopsii a klinickopatologická korelace zaloÏená na úzké
spolupráci a komunikaci indikujícího klinického lékafie
s dermatohistopatologem.

Diferenciální diagnostika má v popfiedí pfiedev‰ím odli-
‰ení psoriázy a seboroické dermatitidy. Cenn˘mi klinick˘-
mi znaky svûdãícími pro PRP je difuzní ÏlutooranÏová
hyperkeratóza dlaní a plosek, konické ãervené hyperkera-
totické folikulárnû vázané papuly, drobné ostfie ohraniãe-
né („jakoby vyseknuté“) okrsky nepostiÏené kÛÏe
v difuzním erytému, negativní rodinná anamnéza. Zmûny
na nehtech typické pro psoriázu nejsou pfiítomny. PostiÏe-

ãit pemphigus foliaceus [61]. Nûkdy mÛÏe b˘t pfiítomná
i epidermolytická hyperkeratóza [20].

to klinicky pfiekr˘vá s ichtyózou a keratosis palmaris et
plantaris. Pfii narození nacházíme erytém s hyperkatózou.
Folikulární vazba projevÛ ukazuje na pfiíslu‰nost k PRP,
ãastá je palmoplantární keratodermie a u nûkter˘ch pacien-
tÛ jsou popisované sklerodermiformní zmûny kÛÏe prstÛ.
Jedná se o chronickou formu.

VI. typ – u HIV pozitivních (folikulární syndrom
asociovan˘ s HIV)

Klinické projevy PRP, které reagují na antiretrovirovou
terapii, jsou popsány u HIV pozitivních pacientÛ. Nûkdy
pfiipomínají I. typ. âasto se vyskytuje spoleãnû s acne
conglobata, hidradenitis suppurativa a lichen spinulosus
[5, 9, 48, 59].

Histologické vy‰etfiení je u PRP nutno povaÏovat pou-
ze za pomocné. Typick˘m nálezem u PRP je nepravidelnû
akantotická epidermis s ‰irok˘mi protaÏen˘mi ãepy
s hypergranulózou, bez ztenãení nad úzk˘mi dermálními
papilami, krytá hyperkeratózou s ‰achovnicovitû se stfiída-
jícími úseky parakeratózy (obr. 6). Ústí vlasov˘ch foliku-
lÛ, jejichÏ zastiÏení vyÏaduje ãasto dÛkladné prokrájení
vzorku, jsou dilatovaná ãepy hyperkeratózy lemovan˘ch
úseky parakeratózy. V horním koriu b˘vají nev˘razné peri-
vaskulární lymfocytární infiltráty. Pfii akutním prÛbûhu se
v rohové vrstvû nûkdy nachází neutrofily, exsudát
a bakterie, takÏe odli‰ení od psoriázy mÛÏe b˘t obtíÏné.
Psoriáza, na rozdíl od PRP, vykazuje ‰tíhlé protaÏenûj‰í
epidermální ãepy, ztenãení epidermis nad vrcholky ‰ir‰ích
papil koria, ve kter˘ch mÛÏeme nalézt nerovné, klubíãko-
vitû stoãené kapiláry, redukci aÏ chybûní stratum granulo-
sum, pfiítomnost Munroov˘ch mikroabscesÛ z neutrofilÛ
v rohové vrstvû. V nûkter˘ch studiích u klasické PRP byla
nejãastûj‰ím nálezem akantolytická dyskeratóza (obr. 7),
coÏ vede ãasto k diagnóze jiného onemocnûní jako napfi.
morbus Grover, morbus Darier, morbus Hailey-Hailey [11,
14, 46]. V poãáteãních stadiích onemocnûní mÛÏeme
zachytit subkorneální akantol˘zu (obr. 8), která nutí vylou-
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v dávce 1–2 mg/kg/den po dobu 12–16 t˘dnÛ [23]. Leãba
etretinátem v dávce 0,5 mg/kg/den je dal‰í alternativou.
U adultní formy PRP vykázal etretinát dokonce lep‰í úãin-
nost neÏ u izotretinoinu [10], u kterého je popisována lep-
‰í odpovûì u dûtí [4]. U dûtí je nejvût‰ím rizikem dlouho-
dobé léãby retinoidy pfiedãasné uzavfiení epifyzárních
‰tûrbin s následnou poruchou rÛstu. Etretinát vystfiídal aci-
tretin, kter˘ se podává v obdobné dávce. U PRP rezistent-
ní k léãbû acitretinem je v ojedinûl˘ch pfiípadech refero-
vána úspû‰ná léãba alitretinoinem v dávce 30mg/den [49].

Metotrexát (MTX) je lékem druhé volby a uÏívá se
buì samostatnû, nebo v kombinaci s retinoidy. Má v‰ak
men‰í efekt neÏ u psoriázy. Dávkování je obdobné, tedy
7,5–20 mg/t˘den. Úspû‰nû byl pouÏit u III. typu PRP
v dávce do 15 mg/t˘den [19]. V dávce 7,5 mg/t˘den po
dobu ‰esti mûsícÛ bylo MTX úspû‰nû léãeno sekundární
jizevnaté ektropium rezistentní na léãbu retinoidy [76]. Na
ãasto zmiÀovanou hepatotoxicitu MTX v kombinaci
s acitretinem není jasné stanovisko [45]. U psoriázy jsou
rizikovûj‰í pacienti s obezitou, diabetem a dyslipidémií,
zda to platí i pro PRP dosud nebylo potvrzeno.

Cyklosporin se pÛvodnû v léãbû PRP zdál b˘t neúãin-
n˘ [18]. Av‰ak poslední desetiletí ukazuje na moÏné léãeb-
né úãinky. U tfií pacientÛ s PRP rezistentní k léãbû reti-
noidy do‰lo za 2–4 t˘dny pfii dávce cyklosporinu 5
mg/kg/den k v˘raznému zmírnûní projevÛ. Pfii dávce 1,2
mg/kg/den v‰ak do‰lo k exacerbaci nemoci. Po nav˘‰ení
na 2 mg/kg/den se stav opût zlep‰il [71]. U ãtyfiletého
chlapce s III. typem PRP do‰lo pfii dávce 3 mg/kg/den
k rychlému ústupu erytrodermie bûhem pûti t˘dnÛ [78].

Dále pfiicházejí do úvahy intravenózní imunoglobuliny
2 g/kg po tfii dny v intervalu tfií t˘dnÛ [40], azathioprin
v dávce 50–200 mg/den [34] nebo u nás neregistrované
deriváty kyseliny fumarové [13].

V posledních letech se objevily zprávy o dobrém léãeb-
ném úãinku biologick˘ch preparátÛ na PRP uÏívan˘ch
v terapii psoriázy, pfiedev‰ím inhibitorÛ TNFα. Pfiízniv˘
úãinek infliximabu byl pozorován v jednotliv˘ch pfiípa-
dech: z devíti pacientÛ byl u osmi z nich v˘born˘ efekt
patrn˘ jiÏ po dvou t˘dnech od první infuze infliximabu
v dávce 5 mg/kg [51]. Etanercept byl s úspûchem pouÏit
u tfií pacientÛ s PRP rezistentních k léãbû retinoidy
a UVB, a to v dávce 50 mg 2krát t˘dnû po 3–7 mûsícÛ
[16, 29, 62]. Kombinace etanerceptu (50 mg 1krát t˘dnû)
s acitretinem (0,2 mg/kg/den) vedla u ãtyfi pacientÛ ke kli-
nickému zlep‰ení jiÏ za 4–12 t˘dnÛ [22]. U dospûlé PRP
bylo popsáno 75% zlep‰ení po 17t˘denním podávání
50 mg 1krát t˘dnû [74]. U dûtského III. typu PRP nastala
kompletní remise po 16t˘denní léãbû [15]. Pfiízniv˘ úãi-
nek byl popsán i pfii pouÏití dal‰ích biologik, jak˘mi jsou
adalimumab [54, 66, 77], ustekinumab [57, 79]
a efalizumab [41].

U HIV pozitivních nemocn˘ch (VI. typ PRP) má anti-
retrovirová léãba dobr˘ efekt na projevy PRP.

Symptomaticky se ke zmírnûní svûdûní u v‰ech forem
celkovû pouÏívají antihistaminika [52].

ní k‰tice v rané fázi PRP je obtíÏné odli‰itelné od sebo-
roické dermatitidy, která v‰ak, na rozdíl od PRP, lépe rea-
guje na konvenãní léãbu. Z dal‰ích diagnóz je nutno odli-
‰it pfiedev‰ím jiné stavy vedoucí k erytrodermii jako napfi.
koÏní T lymfomy, generalizovanou koÏní alergickou reak-
ci, ekzém ãi subakutní koÏní lupus erythematosus.
V nûkter˘ch pfiípadech je tfieba pom˘‰let i na nûkteré
z puch˘finat˘ch onemocnûní jako pemphigus foliaceus.
Folikulární vazba nutí zvaÏovat lichen planopilaris ãi mor-
bus Darier. Palmární a plantární projevy kromû ekzémÛ je
tfieba odli‰it od skupiny palmoplantárních keratodermií,
projevy na dorzu rukou nutí zváÏit dermatomyozitidu, des-
kvamace pfiipou‰tí úvahu o ichtyózách aj. [6, 50]. Pfii akut-
ním zaãátku v dûtství a dospívání je nutné odli‰it Kawasa-
kiho chorobu. Také u dûtí dále vyluãujeme bûÏné
dermatózy jako psoriázu, seboroickou dermatitidu, ekzém,
numulární ekzém, ichtyózu, symetrickou progresivní eryt-
rokeratodermii, erythrokeratodermia variabilis, lichen spi-
nulosus, syndrom deskvamující kÛÏe („peeling skin syn-
drome“), keratosis circumscripta, frynoderma
doprovázející jako folikulární hyperkeratóza deficity vita-
minÛ a téÏ sekundární syfilis [67].

LÉâBA

Léãba PRP je ãasto svízelná. Cílem léãby je sníÏení
morbidity a omezení pfiípadn˘ch komplikací. Vzhledem
ke vzácnosti onemocnûní nejsou zatím k dispozici dvojitû
zaslepené klinické studie. Pro nejasnou etiologii je léãba
i nadále empirická. Úãinnost léãebn˘ch metod b˘vá zkres-
lená ãast˘m spontánním ústupem onemocnûní. Oproti pso-
riáze je PRP podstatnû odolnûj‰í vÛãi léãbû [27].

Lokální léãba zahrnuje emolencia, keratolytika, lokální
kortikosteroidy, dehty, analoga vitaminu D, retinoid taza-
roten [37] a pimekrolimus [26]. Ke zmírnûní svûdûní byl
popsán pfiízniv˘ úãinek kapsaicinu z chilli papriãek [52].
Pfii hledání alternativních postupÛ je tfieba varovat napfií-
klad pfied exacerbací PRP po 5% imiquimodu, která byla
popsána pfii léãbû solárních keratóz [80].

Fototerapie je u PRP podstatnû ménû úãinná neÏ
u psoriázy. Fotochemoterapie PUVA s 8-methoxypsorale-
nem se zdá b˘t úãinnou [38]. Úspû‰ná mÛÏe b˘t
i fototerapie v kombinaci s retinoidy (Re-UVA nebo
Re-PUVA) [31, 52]. V odborné literatufie se kazuisticky
popisuje léãebn˘ úãinek úzkospektrého UVB u PRP nere-
agující na celkovou léãbu acitretinem [74]. Známé jsou
v‰ak i pfiípady fotosenzitivní PRP, kde po UVB ozáfiení
do‰lo k exacerbaci [21, 36, 81], proto je tfieba tuto indika-
ci zvaÏovat individuálnû. Z pfiíbuzn˘ch metod byla jako
alternativní léãba s úspûchem aplikována extrakorporální
fotochemoterapie v dávce 2 J/cm2/mûsíc [30, 33].

Systémová léãba je obdobná léãbû psoriázy. Lékem prv-
ní volby jsou retinoidy. Goldsmith et al. popsali u v‰ech
32 pacientÛ dobrou terapeutickou odpovûì na izotretinoin

133Česko-slovenská dermatologie

DER_3.2011:Sestava 1 22.7.2011 8:32 Stránka 133

proLékaře.cz | 10.4.2026



11. BRAUN-FALCO, O., RYCKMANNS, F., SCHMOECKEL,
C. et al. Pityriasis Rubra Pilaris: A Clinico-Pathological and
Therapeutic Study with Speciál Reference to Histochemist-
ry, Autoradiography, and Electron Microscopy. Arch. Der-
matol. Res., 1983, 275, p. 287–295.

12. CLAYTON, BD., JORIZZO, JL., HITCHCOCK, MG., et
al. Adult pityriasis rubra pilaris: a 10-year case series. J. Am.
Acad. Dermatol., 1997, 36, p. 959–964.

13. CORAS, B., VOGT, T. H., ULRICH, H. et al. Fumaric acid
esters therapy: a new treatment modality in pityriasis rubra
pilaris? Br. J. Dermatol., 2005, 152, p. 388–389.

14. COWEN, P., O’KEEFE, R. Pityriasis rubra pilaris and focal
acantholytic dyskeratosis. Australas J. Dermatol., 1997, 38,
p. 40–41.

15. COX, V., LESESKY, E. B., GARCIA, B. D. et al. Treatment
of juvenile pityriasis rubra pilaris with etanercept. J. Am.
Acad. Dermatol., 2008, 59, 5, p. 113–114.

16. DAVIS, K. F., WU., J. J., MURASE, J. E. et al. Clinical
improvement of pityriasis rubra pilaris with combination
etanercept and acitretin therapy. Arch. Dermatol., 2007, 143,
12, p. 1597–1599.

17. DE BEURMANN, B. H. Pityriasis rubra pilaire familial.
Ann. Dermatol. Syphiligr. (Paris) 1910, 1, 5, p. 609–619.

18. DICKEN, CH. Treatment of classic pityriasis rubra pilaris.
J. Am. Acad. Dermatol., 1994, 31, p. 997–999.

19. DOOREN-GREEBE, R. J., KERKHOF, P. C. Extensive
extraspinal hyperostoses after long-term oral retinoid treat-
ment in a patient with pityriasis rubra pilaris. J. Am. Acad.
Dermatol., 1995, 32, p. 322–325.

20. DOUGHTY, L. E., WELLS, M. J., STETSON, C. L. Pityri-
asis rubra pilaris with epidermolytic hyperkeratosis. J.
Drugs Dermatol., 2008, 7, 10, p. 978–979.

21. EVANGELOU, G., MURDOCH, S. R., PALAMARAS, I. et
al. Photoaggravated pityriasis rubra pilaris. Photodermatol.
Photoimmunol. Photomed., 2005, 21, 5, p. 272–274.

22. GARCOVICH, S., DI GIAMPETRUZZI, A. R., ANTO-
NELLI, G. et al. Treatment of refractory adult-onset pityri-
asis rubra pilaris with TNF-alpha antagonists: a case series.
JEADV, 2010, 24, p. 881–884.

23. GOLDSMITH, L. A., WEINRICH, A. E., SHUPACK, J.
Pityriasis rubra pilaris response to 13-cis-retinoic acid (iso-
tretinoin). J. Am. Acad. Dermatol., 1982, 6, p. 710–715.

24. GÓMEZ-MOYANO, E., CRESPO-ERCHIGA, A., VERA
CASAÑO, A. et al. Pitiriasis rubra pilaris acantolítica duran-
te tratamiento con imiquimod 5% Rema. Actas Dermosifi-
liogr, 2010, 101(10), p. 898-900.

25. GONZALEZ-LOPEZ, A., VELASCO, E., POZO, T. et al.
HIV-associated pityriasis rubra pilaris responsive to triple
antiretroviral therapy. Br. J. Dermatol., 1999, 140,
p. 931–934.

26. GREGORIOU, S., ARGYRIOU, G., CHRISTOFIDOU, E.
et al. Treatment of pityriasis rubra pilaris with pimecrolimus
cream 1%. J. Drugs Dermatol., 2007, 6, 3, p. 340–342.

27. GRIFFITHS, W. A. Pityriasis rubra pilaris. Clin. Exp. Der-
matol., 1980, 5, p. 105.

28. GRIFFITHS, W. A. Vitamin A and pityriasis rubra pilaris. J.
Am. Acad. Dermatol., 1982, 7, p. 555.

29. GUEDES, R., LEITE, L. Treatment of pityriasis rubra pila-
ris with etanercept. Dermatol. Ther., 2011, 24, 2, p. 285–286.

30. HAENSSLE, H. A., BERTSCH, H. P., EMMERT, S. et al.
Extracorporeal photochemotherapy for the treatment of
exanthematic pityriasis rubra pilaris. Clin. Exp. Dermatol.,
2004, 29, 3, p. 244–246.

31. HERBST, R. A., VOGELBRUCH, M., EHNIS, A. et al.

ZÁVùR

Onemocnûní je sice známo od 19. století, ale jeho etio-
patogeneze nadále zÛstává velkou neznámou. Jedná se
o onemocnûní vyÏadující zv˘‰enou diagnostickou obezfiet-
nost, pfiedev‰ím v jeho poãátcích. Na tuto diagnózu je tfie-
ba pom˘‰let zejména pfii progredujících, klinick˘m obra-
zem odpovídajících exantémech nereagujících na lokální
léãbu. I kdyÏ histologické vy‰etfiení není úplnû pfiíznaãné,
jeho nepostradatelnost s následnou klinickopatologickou
korelací je zfiejmá. V souãasnosti není standardní léãba pro
PRP, vyuÏívá se lékÛ jako u psoriázy, av‰ak jejich úãin-
nost je u PRP niÏ‰í. U dûtí pfievaÏuje léãba konzervativní,
protoÏe postiÏení b˘vá ãasto jen lokalizované a prognóza
obvykle dobrá. V dospûlosti má lokální terapie – vzhle-
dem k pfievaze generalizovan˘ch forem – podruÏn˘
v˘znam, zásadní je léãba celková, pfiedev‰ím retinoidy.
V druhém sledu lze pouÏít dal‰í systémové léky, analogic-
ky jako u psoriázy, a v˘hledovû i inhibitory TNF. Fotote-
rapie nemá u pityriasis rubra pilaris takov˘ efekt jako
u psoriázy, navíc se zde ãastûji setkáme s fotosenzitivitou.
Perspektivní je tzv. cílená léãba zamûfiující patogenetické
pochody na molekulární úrovni, zahrnující i tzv. biologika
a malé molekuly.
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V pfiípadû zájmu o tuto pozici nás prosím kontaktujte na telefonu:
221 970 734.

Adresa pro zaslání Ïivotopisu:
jitka.hrdlickova@sante.cz

nebo po‰tou: Santé s.r.o., P‰trossova 24, 110 00 Praha 1
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