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SOUHRN

Mid-dermélni elastolyza (MDE) je vzacné kozni onemocnéni nejasné etiologie, postihujici predev$im mladsi Zeny. V pa-
togenezi se uvazuje o roli ultrafialového zareni, histopatologicky charakterizované ztratou elastickych vldken ve stfedni
urovni dermis a klinicky se projevujici okrsky jemné svrastélého povrchu kiize. Autofi popisuji pripad 34leté nemocné,
kterd v minulosti nav$tévovala soldria, s dvouletou anamnézou koznich projevi histologicky potvrzené MDE postihujici
trup, zejména horni predni polovinu hrudniku. Po dvou letech sledovéani a aplikaci volné dostupnych preparati s obsahem
s6ji byl nalez staciondrni, bez progrese.
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SUMMARY
Mid-dermal Elastolysis: Case Report

Mid-dermal elastolysis (MDE) is a rare skin disease of unknown etiology affecting epecially young women. The role of
ultraviolet light is speculated in the pathogenesis of the disease which is histolopathologically characterised by the loss of
elastic fibres in the middle dermis and clinically by the wrinked skin surface. Authors report a case of 34-year old women
with history of tanning bed exposure presenting with skin lesions on the trunk especially the upper anterior part of the
chest histopathologically verified as MDE. After 2 years of follow-up and local therapy with over the counter soya prepa-

rations the skin lesions remained stable.
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UvVoD

Mid-dermalni elastolyza je vzacné kozni onemocnéni
neznamé etiologie postihujici zejména mladsi Zeny, pod-
minéné ztratou elastickych vlaken ve stfedni oblasti der-
mis. Poprvé bylo popsano v roce 1977 Shelly a Woodem
[16]. Jedna se o relativné vzacné onemocnéni, proto bylo
podle dostupné literatury doposud popsano jen okolo 80
ptipadu. Uvadime pripad nasi nemocné 3, 6, 11].

POPIS PRIPADU

K vySetfeni se dostavila 34letd pacientka, ktera udavala
vice nez 2 roky trvajici projevy na hrudi. Rodinna anam-
néza byla nevyznamna. V détstvi pacientka prodélala
operaci pro Meckeltav divertikl s apendektomii, v roce
1997 méla laparoskopickou operaci pro sristy v dutiné
brisni, jinak vaznéji nestonala, 1éky neuzivala. Od détstvi
udavala po oslunéni vznik svédivého exantému ve vystfi-
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hu, v dospélosti jiz bez obtizi pravidelné dochazela do
soléria. Od kvétna 2011 pozorovala vznik ¢ervenych lozi-
sek na ramenou, bez subjektivnich ptiznaki. Na spadové
dermatologii byla lé¢ena pro pityriasis versicolor (lokalné
aplikovala flutrimazol, ciclopiroxum olaminum, inter-
mitentné kortikoidni externa a tacrolimus, bez vétsiho
efektu). Od ledna 2013 doslo k $ifeni projevii do vystiihu
a proximalni oblasti pazi, nasledné bylo doplnéno séro-
logické vysetreni protilatek proti boreliovym antigentim
s negativnim vysledkem. Na spadovém pracovisti bylo
provedeno histopatologické vysetfeni z oblasti 1éze na le-
vém rameni, které popisovalo atrofickou dermis, homo-
genizované korium, Siroké vazivové snopce tukové tkané,
vymizeni adnex az na potni Zlazy, chybéni elastickych
vlaken v pars papilaris a reticularis. Zavérem histopato-
logického vysetteni byla diagnoéza cirkumskriptni sklero-
dermie. Vzhledem k planované 1é¢bé penicilaminem se
pacientka dostavila k vysSetfeni na nase pracovisté.

P1i klinickém vySetfeni byla patrnd ostfe ohranicena
plocha v oblasti vystfihu s pfechodem na ramena a nad-
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Obr. 1. Plocha svrastélé kuze postihujici cely vystiih a horni
partie hrudniku

Obr. 2. Hranice postizené kiize s jizvou po predchozi biopsii
a oznacenim biopsie opakované

Obr. 3. Vyrazna atrofie epidermis (HE)
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klickovou krajinu, kize byla svétlej$iho odstinu s jemné
ztasenym povrchem (obr. 1). Na kuzi zad byly patrné
drobné, folikularné vdzané bélavé makuly. Vzhledem ke
klinickému nélezu byla provedena biopsie z oblasti ztase-
né kiize pti levé predni axilarni fase v tésném sousedstvi
predchozi biopsie (obr. 2). V histopatologickém vySetreni
az na useky atrofie byla epidermis beze zmén, horni ko-
rium vykazovalo mirné prosdknuti a fibrotizaci se zcela
nevyraznymi perivaskularnimi mononuklearnimi infil-
traty a ojedinélymi eozinofily. Barveni na elastiku (Orcein
Giemsa) prokazalo chybéni elastickych vlaken v pruhu na
rozhrani horniho az stfedniho koria (obr. 4). Subepider-
mélné a v dolnim koriu byla elastika zachovana. Houbo-
vé struktury metodou PAS (Periodic Acid Schiff) nebyly

Obr. 4. Pruhovité vymizeni elastiky ¢asti horniho az sttedniho
koria

prokazany. Nalez byl uzavten s diagnézou mid-dermalni
elastolyzy. Pacientce byla doporucena lokalni aplikace
preparattl se séjovym olejem a indiferentni externa. Po
dvou letech sledovani je nalez stacionarni.

DISKUSE

Mid-dermalni elastolyza (MDE) je vzacné onemocné-
ni postihujici zejména Zeny mezi 30.-50. rokem Zivota
(median 38 let) [6]. Zeny jsou postizeny 5krat Castéji nez
muzi a az na dva popsané pripady pacienttl asijské rasy,
postihuje toto onemocnéni vyhradné bélo§skou popula-
ci Severni Ameriky a stfedni Evropy [6, 17, 18]. Pti¢iny
vzniku nejsou doposud jednozna¢né znamy. Dostupné
popsané pripady jako pravdépodobnou pri¢inu uvadé-
ji zvySeni elastolytické aktivity, ktera je vyvolana napt.
chronickym poskozenim kiize UV zafenim, autoimu-
nitnim procesem nebo pozanétlivymi zménami [13].
I kdyz je asi v poloviné pripadit MDE udavan jako spou-
$téci mechanismus expozice UV zéafeni, nebyly v posti-
zenych mistech jednozna¢né detekovany histologické
znamky chronického poskozeni ktize UV zafenim [6].
Neékteré prace poukazuji i na mozny vliv hormonalnich
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zmén doprovazejicich téhotenstvi a uzivani hormonal-
nich kontraceptiv [12].
Onemocnéni nejéastéji postihuje trup, zejména hrud
a proximdlnich partie hornich koncetin. Podle charakteru
postizeni rozliujeme tfi zakladni varianty onemocnéni:
I.  typ MDE (klasicky) je charakterizovan symetrickymi,
ostfe ohrani¢enymi okrsky az plochami svrastélé kiize;

II. typ MDE je podminén perifolikuldrnimi papularni-
mi protruzemi se ztratou elasticity tkané, kdy kaze
nabyva az pomeranc¢ového vzhledu [11];

III. typ MDE byl popsan v roce 2001, je pro néj charakte-
risticky retikularni erytém na partiich exponovanych
UV zafeni s fokélni elastolyzou [11, 13]. Tento typ
Castéji postihuje muze a u nékterych pripadu zde byla
histologicky popséna i pfitomnost obrovskobunéé-
nych mnohojadernych bunék [6].

Ojedinéle byl popsan pripad 38leté pacientky, kdy vzni-
ku onemocnéni predchazely urtikarialni 1éze, které pro-
gredovaly do generalizované formy MDE [3].

V dostupné literature je popsana spiSe koincidence, nez
prima asociace, MDE s jinymi koZnimi onemocnénimi,
jako napt. urtikdrie, granuloma anulare, pityriasis rosea,
atopicka dermatitida, Sweettiv syndrom, nebo fototoxic-
ka dermatitida [3, 5, 6, 16]. MDA byva také spojovana
s riznymi autoimunitnimi onemocnénimi, napt. s lupus
erythematosus, revmatoidni artritidou, Gravesovou-Base-
dowovou nemoci a Hashimotovu tyreoiditidou. Vétsinou
ale 1ze nalézt jen ojedinélé sérologické nalezy antinukledr-
nich protilatek, cirkulujicich imunokomplexii a falesnou
pozitivitu boreliovych antigent nesvéd¢icich pro jedno-
zna¢né onemocnéni [4, 6, 13, 16]. Tyto poznatky podporu-
ji moznou tlohu autoimunitnich procest a pozanétlivych
imunomodula¢nich zmén v patogenezi MDE.

Hlavnimi histopatologickymi rysy MDE je loZiskova ¢i
fokalni ztrata elastickych vlaken ve stredni oblasti dermis.
Papilarni a hlubsi ¢ast retikuldrni dermis byva nepostize-
na, dale nachdzime i zachovani elastickych vlaken peri-
adnexdalné (kromé II. typu MDE). Ptitomnost zanétlivého
infiltratu perifolikuldrné i perivaskularné nebyva vyraz-
né a nachazime ho spise u retikuldrni varianty (IIL typ).
U nékterych pripadt jsou pritomny ¢etné makrofagy se
znamkami elastofagocytozy, véetné zminénych mnoho-
jadernych bunék [6, 9, 14]. Imunohistochemické studie
prokazaly zvySenou expresi CD34+ a CD68+ histiocytt
a CD3+ a CD4+ T-lymfocytt v koznich biopsiich [6, 7,
11]. Nékteré podrobnéjsi studie poukazuji na zvysenou
expresi matrix metaloprotedz (MMP) v keratinocytech,
histiocytech a fibroblastech postizené kize se soucasné
snizenou aktivitou tkanového inhibitoru metaloproteaz
(TIMP-1). Predevsim MMP-9 a MMP-1 jsou u MDE
exprimovany vyrazné vice nez v nepostizené kuzi a jsou
spojovany s podilem na degradaci elastickych vlaken
a usnadnénim migratorni aktivity makrofaga [7, 8, 12].
Jedna se tedy pravdépodobné o navozenou dysbalanci
pti degradaci komponent extracelularni matrix.

V diferenciélni diagnodze lze zvazovat dermatdzy spo-
jené alespon elastolyzou, jako je anetodermie, cutis laxa,
pseudoxantoma elasticum nebo anuldrni velkobunéény
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elastolyticky granulom [1, 2, 5, 6], ptipadné lichen sclero-
sus et atrophicus [5].

Neni zndma jednozna¢na pri¢ina vzniku MDE, proto
je i terapie obtizna. V popredi stoji zejména diislednd fo-
toprotekce. V terapii MDE se zkouseji lokalné aplikovana
kortikoidni externa ¢i retinoidy, které mohou prinaset
mirné zlep$eni, ale vyraznéji neovlivni prtibéh onemoc-
néni. Z celkové 1é¢by jsou dostupnd pouze omezena data
pfi uzivani fady preparatt (chlorochin, clofazimin, kol-
chicin, dapson, systémové kortikosteroidy a vitamin E),
které vsak neprinaseji vyraznéjsi terapeuticky efekt [6].
Martinez-Escal et al. popisuji u 40leté pacientky s MDE
po zahdjeni terapie hydroxychlorochinem v davce 200
mg/den po 4 mésicich zastaveni progrese koznich lézi
a po 10 mésicich regresi projevii na hornich koncetinach
s perzistenci projevii na trupu [11]. Dlouhodobéjsi zkuge-
nosti o efektu systémové terapie nejsou zatim v literatute
dostupné. V terapii MDE podle Gambichlera mohou pfi-
nést benefit nedenaturované extrakty ze séjovych bobu,
které tlumi aktivitu elastaz, a tim brani degradaci elastic-
kych vldken [6, 20]. Pravé nedenaturovanym extraktiim
ze sojovych bobt (Glycine max) je v posledni dobé vé-
novana velkd pozornost, jedna se o molekuly s velkym
biologickym potencidlem. V dermatologii se popisuje
efekt zesvétlovani pokozky u hyperpigmentaci, vliv na
zpomaleni rtistu vlasovych folikult a protektivni efekt pii
chronickém UV poskozeni kiize. Vyznamny je i vliv na
vyzravani a remodelaci extracelularni matrix [10, 15, 19,
20]. Na ¢eském trhu jsou k dostani bio sdjové oleje, které
jsou Setrné lisovany bez pouziti tepla.

Nové zkousené nedenaturované extrakty ze sdjovych
bobiul (Glycine max) mohou byt slibnou variantou opro-
ti konven¢ni terapii, i kdyZ jednozna¢ny mechanismus
udinku je zatim pfedmétem rady experimentalnich studii.
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