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SOUHRN

Autofi uvadi histologicky potvrzeny vzacny piipad koZniho onemocnéni — atrophodermia vermiculata. Prezentuji pfehled soucasnych
poznatki o klinickych projevech, diferencidlni diagnostice, 1é¢bé a moZném sdruZeni s Marfanovym syndromem. Demonstruji dese-
tiletého chlapce s diagnézou atrophodermia vermiculata spliiujici néktera kritéria Marfanova syndromu.
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SUMMARY

Atrophodermia Vermiculata in a Boy Suffering from Marfan’s Syndrome

Authors introduce a histologically confirmed case of atrophodermia vermiculata in a 10-year-old boy fulfilling some criteria for
Marfan’s syndrome. They present an overview of opinions regarding clinical appearance, differential diagnosis, treatment and possible

association with Marfan’s syndrome.
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Atrophodermia vermiculata je koZni onemocnéni faze-
né mezi genodermatézy. Zacinand mezi 5. aZ 12. rokem
Zivota. Je charakterizované ostie ohrani¢enymi vkleslina-
mi riznych velikosti a tvari na zarudlé spoding. PostiZeny
jsou tvafe, nékdy oboci, usni lalicky. Onemocnéni ma
prevazné symetrickou distribuci. SdruZeni s riznymi syn-
dromy je mozZné [2, 4, 11]. Pfekladame piipad naSeho ne-
mocného s koZnimi projevy sdruZené s Marfanovym syn-
dromem.

POPIS PRIPADU

Poprvé se koZzni zmény objevily na tvafich a zevnich
tfetindich oboc¢i v péti letech. Postupné dochizelo
k progresi. Pfi vySetieni byla kiiZe na tvéfich a v oboci,
méné na usnich laliccich, difuzné zarudlé s folikularné
vdzanymi papulami velikosti Spendlikové hlavicky.
Napadné byly ostie vyseknuté vklesliny nepravidelnych
tvarli, velikosti od 1-2 mm, hloubky aZ 1 mm, misty
miizkového vzhledu. Ojedinéle byla patrna milia.
V zevnich tfetinidch oboci a na uSnich lalticcich byly po-
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dobné zmény jako na tvéfich (obr. 1a, b). KiZe na ostat-
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nich ¢astech téla byla bez patologickych zmén. V utlém
détstvi se vyskytovaly patrné koZni pfiznaky atopické
dermatitidy. Podobné tak u sestry nemocného, u tety
Crohnova nemoc. Pacient pochéazel z prvni gravidity mat-
ky, porod mél fyziologicky priibéh, v terminu 39 + 3, za-
hlavim. PH 3950/54 cm, novorozenec nebyl kiiSen.
Poporodni adaptace byla v v normé, ikterus byl slaby.
Psychomotoricky vyvoj byl bez znidmek opoZdéni.
Pozdéji byla zjiSténa porucha psani. Kostni vék 10letého
chlapce odpovidal véku 13 let — vySka byla 150 cm.
Endokrinologické a antropometrické vysetfeni konstato-
valo souvislost vyS$§iho vzristu s ¢asnéjsi iniciaci puber-
ty, byla prokdzana urychlend osifikace, byly zjiStény del-
$i koncetiny, naznacend skolidza patefe, arachnodaktylie,
vpacené sternum. Karyotyp byl v normé — 46, XY.
Vysettujici 1ékarka vzhledem k moZné autozomalné rece-
sivni dédi¢nosti upozornila na riziko vzniku koZniho one-
mocnéni u dal§ich sourozencd v poméru 1 : 4. Gen pro
tuto afekci nebyl dosud popsan. Genealogické vySetfeni
neprokdzalo u otce, matky ani u sourozencii pfiznaky
onemocnéni. Kontrolni vySetfeni provedené v 11 letech
véku prokdzalo urychleny vzrist — vy$ka byla 172 cm (za
rok nértst o 22 cm), dal$i prodluZovani koncetin, prsti
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(arachnodaktylie) a vyraznéji vpaceny hrudnik (obr. 2a,
b), skoli6zu, zkraceni levé dolni koncetiny o 7 mm. O¢ni
vySetfeni oziejmilo oboustrannou hypermetropii (sniZe-
nou zrakovou ostrost a absenci konvergentniho souhy-
bu), kardiologické vySetieni zjistilo lehkou dilataci aor-
tdlntho bulbu svédCici pro Marfanliv syndrom.
Histologické vySetieni prokdzalo v dilatovaném infundi-
bulu vlasového folikulu velky hyperkeratoticky ¢ep tvo-
feny jemnym keratinem, v ném stoceny velusovy vlas
s pfitomnosti malého mnoZstvi tkanového detritu
s nekrotickymi polynukledry — tento spojuje dva soused-
ni vlasové folikuly. Epitelidlni sténa folikulu je pomérné
tenkd, v okoli je mirna fibrotizace a perivaskuldrné malé
infiltraty lymfocytll s neCetnymi histiocyty a plasmocyty.
V jednom misté je i drobny granulom z cizich téles, reak-
ce na keratin, pravdépodobné z perforovaného folikulu.
LoZiskovité je ve fibrotizované ¢asti koria patrna redukce
a7z vymizeni elastickych vldken. Zavér histologického vy-
Setfeni: popsany obraz je v souladu s diagn6zou atropho-
dermia vermiculata (obr. 3).

o S

Obr. b. Zmény na oboci
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Obr. 2 a. Srovnani ruky nemocného a jeho matky

7, TV VIR

Obr. 2 b. Vpéaceny hrudnik

Obr. 3. Histologicky nalez
Roz$ifené infundibulum vlasového folikulu s hyperkeratotickym
¢epem a v ném stoenym velusovym vlasem (HE 40x).
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DISKUSE

Atrophodermia vermiculata (oznaCovana také jako
Honey-Comb atrophy, Folliculitis ulerythematosa,
Atrophodermia ulerythematosa) patii do skupiny foliku-
larnich kerat6z. KoZni zmény postihuji primarné tvére,
oblast pfed u$nimi boltci, oboci, nékdy udni lalicky —
oboustranné, méné casto jednostranné. Mozaikovité
vklesliny délaji dojem vostin v¢eliho plastu (,,honey-com-
-bed*) nebo dojem vyZrani od Cervi (,,worm eaten-like
scars®). Onemocnéni vznikd v détském véku, vétSinou
pfed pubertou, zfidka i v pozdé&jSim véku, se sklonem
k regresi [6]. V diferencidlni diagnostice je nutno odliSit
predevsim choroby patiici do skupiny folikuldrnich kera-
t6z. Keratosis pilaris rubra atrophicans faciei (Ulerythema
ophryogenes). Keratosis pilaris rubra atrophicans se pova-
Zuje za podtyp ulerythema ophryogenes, ma podobny kli-
nicky i histologické obraz, li§i se vSak lokalizaci prvnich
projevii. Ulerythema ophryogenes zacind priméarné
v oboci, keratosis pilaris rubra atrophicans faciei za¢ina
primérné na tvafich. Onemocnéni jsou charakterizovana
presné ohrani¢enym erytémem, malymi keratotickymi fo-
likuldrné vazanymi papulemi na tvéfich, Cele, bradé
a v preaurikularni oblasti. N&ktefi popisuji dvoji druh
zmén podle toho, zdali je pfitomnd nebo nepfitomna za-
nétliva reakce. Vyznam tohoto pfiznaku mnozi popiraji.
Drsnost kiiZe je jednim z popisovanych symptomi [7].
PostiZeni zevni tfetiny oboc¢i mize vést ke vzniku jizvici
alopecie. Nad extenzory koncetin byva keratosis pilaris.
Onemocnéni zacinaji v ttlém détstvi. Atrophodermia ver-
miculata se predchozi chorobé podoba predevsim lokali-
zaci na tvafich i oboci, pfesné ohranicenym zarudnutim.
Drsnost kiZe neni dominantni, vklesliny pfipominajici vy-
kouséni od Cervl je velmi typické. Keratosis pilaris nad
extenzory se nevyskytuje ¢asto, podobné tak nedochazi
Casto k jizvici alopecii v oboci. Na rozdil od keratosis pi-
laris atrophicans faciei vznika atrophodermia v pozdéj$im
véku — pred pubertou, nebo i pozdéji.

V diferencidlni diagnéze lze zvaZit jesté Keratosis spi-
nulosa decalvans (Siemens) postihujici ktici, trup, dorza
rukou, zac¢inajici v raném détstvi a Atrophodermia macu-
losa varioliformis charakterizovand vyskytem mélkych
drobnych jizev bez zanétlivé reakce lokalizovanych na ob-
liceji. Podobnost s atrophodermia vermiculata je miziva.

Atrophodermia vermiculata se sdruZuje se s Marfa-
novym, méné ¢asto s ROMBO a Nicolau-Balusovym syn-
dromem. Marfaniiv syndrom je autosomélné-dominantni
dédi¢né onemocnéni postihujici pojivovou tkan kostry,
oka (poruchy Cocky, jeji subluxace) a kardiovaskuldrniho
systému (postiZeni mitrdlni chlopné a aorty s moZnym
vznikem jejiho aneurysmatu). PostiZeni maji typicky ha-
bitus s vysokou postavou, dlouhymi tenkymi koncetinami
a prsty (arachnodaktylie), trychtytovity hrudnik, vpacené
sternum, skoli6zu. ROMBO syndrome vykazuje mnoho-
¢etnd milia, hypotrichdzu, trichoepitheliomy, bazaliomy,
periferni vazodilataci s cyan6zou. Nicolaustv-Balustv
syndrom pfedstavuje erupce mnohocetnych syringomu
a milii. Keratosis pilaris rubra atrophicans faciei se vy-
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skytuje u jinych syndromt — u Noonanova a ,,Wooly hair*
syndromu. Noonanlv syndrom — osoby s malou postavou,
nizkou inteligenci, s hypertrofickou kardiomyopatii, pul-
mondlni stenézou. ,,Wooly Hair syndrome* (syndrom ku-
drnatych vlast) predstavuji osoby s bilymi, kratkymi
a kudrnatymi vlasy, u nichZ jsou pruhovité hyperkeratozy
na dlanich a chodidlech. Atrophodermia vermiculata
u téchto syndromil popsand nebyla.

Atrophodermia vermiculata je z hlediska morfologie
charakteristickd, téméf nelze ji zaménit za jiné choroby.
Vznika také v pozdéj$im véku neZ srovnatelné onemocné-
ni keratosis pilaris rubra atrophicans faciei, vyskytuje se
také u jinych syndromd. Jansen se dokonce domniva, Ze
se jednd o onemocnéni ,,sui genesis“ [1, 2, 3,4, 5, 7, 8§,
10, 11].

Lécba je symptomatickd. Lokalné se pouZivaji externa
—emoliencia s ureou, kyselinou mlé¢nou, déle lokélni kor-
tikosteroidy a retinoidy. V celkové terapii Ize podle za-
vaznosti pouZit i isotretinoin [12]. Uspokojivé vysledky
byly dosaZeny s pouZitim pulzniho laseru o vinové délce
595 nm (pulsed dye laser) a intenzivniho pulzniho svétla
(IPL) [9]. NaS pacient v soucasné dobé prodélavd lécbu
intenzivnim pulznim svétlem, G¢innost zatim nelze hod-
notit. Ortoped planuje symptomatickou chirurgickou 1é¢-
bu — reparaci skoliézy a vpaceného hrudniku.

ZAVER

Atrophodermia vermiculata, vzdcnd genodermatoza,
byla diagnostikovana u chlapce, u né¢hoz doslo postupné
k rozvoji dalSich patologickych zmén svédcicich pro
Marfantiv syndrom. Vzhledem k tomu, Ze je pacient ohro-
Zen riznymi komplikacemi, z nichZ nejzavaznéjsi je di-
sekce aorty, je nutno zabezpecit celoZivotni cilené kontro-
ly na specializovanych pracovistich. Koordinaci sledova-
ni pacienta zajiStuje koZni oddéleni.

LITERATURA

1. ARNOLD, A. W., BUECHNER, S. A. Keratosis pilaris and
keratosis pilaris atrophicans faciei. J. Dtsch. Dermatol.
Ges., 2006, 4, p. 319-323.

2. ASHINOEF, R., JACOBSON, M. Rombo syndrome a second
case report and review. J. Am. Acad. Dermatol., 1993, 28,
p. 1011-1014.

3. BRAUN-FALCO et al. Disorders of keratinization.
Dermatology, 2000, pp. 700-750.

4. DUPRE, A. et al. Eruptive generalized syringomas, milium
and atrophoderma vermiculata. Nicolau and Balus syndro-
me. Dermatologica, 1981, 162 (4), p. 281-286.

5. GONZALEZ, J. et al. Keratosis pilaris rubra and keratosis
pilaris atrophicans faciei treated with pulsed dye laser: re-
port of 10 cases. JEADV, 2011, 25, p. 710-714.

6. JANSEN, T, SANDER, C. A., ALTMEYER,
P. Atrophodermia vermiculata: case report and review of
the literature. JEADV, 2003, 17, p. 70-72.

7. KODET, O., GEMPERLOVA, V., STORK, J., LACINA, L.
Klinicky pfipad: Drsné papuly v obliceji. Ces-slov Derm.,
85, 2010, No. 4, p. 225-227.

Ces-slov derm, 88, 2013, No. 6, p. 265-332



10.

11.

KOLENIK, S. A., PEREZ, M. 1. Atrophia maculosa vario-
liformis cutis. Report of two cases and review of the litera-
ture. J. Am. Acad. Dermatol., 1994, 30, p. 837-840.
KAUNE, K. M., HAAS, E. Succesful treatment of severe
keratosis pilaris rubra with a 595 nm pulsed dye laser.
Dermatol. Surg., 2009, 35, p. 1592-1595.

PIERINI, D. O., PIERINI, A. M. Keratosis pilaris arophi-
cans faciei (ulerythema ophryogenes): a cutaneous marker
in the Noohan syndrome. Br. J. Dermatol., 1979, 100,
p- 409-414.

SIDWEL, R. U., HARPER, J. I. Vermiculate atrophoderma
in a boy with Marfan syndrome. Br. J. Derm., 1999, 141,
p- 750-751.

Handyscope

www.medicaltech.cz

Systémy pro zobrazeni,
uchovani, analyzu dat
a urceni skore

TOTAL BODY MAPPING

info@medicaltech.cz * tel.: 603 484 004

12. WEIGHTMAN, W. A. A case of atrophoderma vermicula-
tum responding to isotretinoin. Clin. Exp. Dermatol., 1998,
23, p. 889-810.

Do redakce doslo dne 19. 9. 2013.

Adresa pro korespondenci:
MUDr. Marta Haskovd
KozZni sanatorium, s. r. o.
Velkd Hradebni 47

400 11 Usti nad Labem
haskova@koznisanatorium.cz

(FotoFinder

Bodystudio complete

Jediny systém pro automatické
mapovani celého téla.

e

alni dermatoskop

Te]

D



