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nata (PPPD). Etiologie PK dosud úplně objasněna nebyla 
[42]. Primární eflorescencí PK je plochá papula, která se 
centrifugálně šíří, v jejím centru postupně dochází k at-
rofii. Okraj je tvořen mírně vyvýšenou rohovou lištou 
nazývanou též periferní vláskový lem. Výsledné léze jsou 
ostře ohraničené, různé velikosti od několika milimetrů 
až po několik centimetrů a dosahují obvykle anulárního 
či lineárního tvaru. Projevy jsou většinou asymptoma-
tické, některé klinické varianty ale mohou být provázeny 
svěděním či palpační bolestivostí. V ložiscích PK se může 
objevit spinocelulární karcinom nebo morbus Bowen 
[104]. Diferenciální diagnóza zahrnuje aktinické kerató-
zy, seboroické keratózy, psoriázu, Darierovu chorobu, li-
chen planus, lichen nitidus, acrokeratosis verruciformis 
Hopf, elastosis perforans serpiginosa, epidermální névy, 
syndrom bazocelulárního névu, hereditární palmoplan-
tární keratodermie, acrodermatitis enteropathica, či ne-
krolytický migrující erytém [87].

ETIOPATOGENEZE                                                                

K  vytvoření kornoidní lamely spojené s  přítomnos-
tí lokalizovaných dysplastických znaků dochází fokál-
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Porokeratózy (PK) představují heterogenní skupinu 
onemocnění, jejichž společným rysem je shodný his-
topatologický nález charakterizovaný přítomností tzv. 
kornoidní lamely. Termín PK poprvé použil italský der-
matolog Vittorio Mibelli, který v roce 1893 popsal nové 
onemocnění a pojmenoval ho složením z řeckého poros 
(vývod potní žlázy) a  keratos (rohovění), porokeratosis 
Mibelli [63]. Až později se ukázalo, že porokeratóza není 
spojena nutně s potní žlázou, ale „nesprávný“ název již zů-
stal [80]. Následně se v literatuře objevovaly popisy přípa-
dů různých variant onemocnění s  familiárním výskytem 
či získaných, s odlišným klinickým obrazem i průběhem. 
V současnosti je známo 7 nejčastějších klinických variant 
PK. Přibývají další, i  když vymezení některých jednotek 
není vždy jednoznačné. Podle distribuce ložisek můžeme 
PK rozdělit na lokalizované a diseminované formy. Loka-
lizované formy zahrnují porokeratosis Mibelli (PM), poro-
keratosis linearis (LP), porokeratosis punctata palmaris et 
plantaris (PPPP) a porokeratosis ptychotrophica (PPT), di-
seminované formy pak porokeratosis superficialis actinica 
disseminata (DSAP), porokeratosis superficialis dissemi-
nata (DSP) a porokeratosis palmaris et plantaris dissemi-
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Porokeratoses

Porokeratoses represent a heterogeneous group of diseases which have in common the same histopathologic feature – the 
presence of cornoid lamela. Currently, there are seven the most frequent clinical variants. The etiology of porokeratoses 
has not been fully elucidated yet. Combination of genetic predisposition and enviromental factors are playing role in the 
occurence of porokeratosis. Guidelines for the treatment of porokeratosis have not been drawn up yet as the efficacy of 
the individual drugs or their combinations have been reported only in individual cases or small case series and controlled 
clinical studies are lacking. The authors give an overview of the current knowledge on porokeratosis.
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Zevní faktory
Kromě genetické predispozice se na vyvolání PK zřej-

mě podílí í zevní faktory. K manifestaci či zhoršení DSAP 
dochází obvykle po předchozí expozici slunečnímu záře-
ní. Fototerapie ultrafialovým zářením A (UVA) či ultra-
fialovým zářením B (UVB), samostatně či v  kombinaci 
s lokálním oxsoralenem (lokální PUVA) nebo s dithra-
nolem vyvolala v  několika popsaných případech  DSAP 
[3, 14]. Stejně tak radioterapie u  pacienta s  lymfomem 
byla zřejmě významným etiologickým faktorem u  seg-
mentální PK v oblasti genitálu [40].

Na druhou stranu studie in vitro na keratinocytech 
a  fibroblastech nepotvrdily senzitivitu pacientů s  PK 
k  UVB a  rentgenovému (RTG) záření. Stejně tak je za-
jímavé, že postižení obličeje, který je nejvíce sluneční-
mu záření exponován, je u DSAP pouze u 15 % pacientů 
[42]. A dokonce PUVA byla úspěšně použita v léčbě DSP 
[76]. Významný počet pacientů byl v  době manifestace 
PK imunosuprimován [9, 50]. Jednalo se zejména o pa-
cienty s imunosupresí po orgánové transplantaci [58]. PK 
se objevila u pacientů s autoimunitními onemocněními, 
onemocněním jater či s  diabetem [21, 67, 71, 97, 103]. 
Několik případů PK se objevilo u pacientů se syndromem 
získané ztráty imunity (AIDS) [44, 82], několik se léčilo 
s hepatitidou C [64, 65, 78]. Významnou roli v manifesta-
ci PK hrají zřejmě i léky. Kromě léků s imunosupresivním 
účinkem, jako jsou lokální a  systémové kortikosteroidy, 
hydroxyurea či antagonisté tumor nekrotizujícího fak-
toru alfa (certolizumab pegol, adalimumab, etanercept), 
byl případ DSP zaznamenám i u pacienta léčeného furo-
semidem [8, 11, 27, 29, 43, 49, 94, 111]. Také chronická 
expozice karcinogenu benzenu byla zvažována v etiologii 
porokeratózy 70letého muže v oblasti genitální, tříselné 
a perianální [98]. K výsevu PM současně s DSP došlo také 
náhle u ženy v 35. týdnu gravidity a po porodu projevy 
spontánně vymizely [102]. Z  důvodu výskytu lézí PK 
v místě popálení kůže, či v místě podávání hemodialýzy 
je zvažována i přítomnost společného rysu s psoriázou, 
a to Koebnerova fenoménu [42]. 

PK a transplantace
Incidence PK u pacientů po transplantacích se liší od 

0,34 % do 3,4 %. Vyšší incidenci – 10,7 % – popsali britští 
autoři v prospektivní studii u pacientů po transplantaci 
ledvin. Průměrná doba od transplantace k  manifestaci 
PK byla 4,5 roku. DSAP je nejčastější forma PK, která 
se vyskytla u pacientů po transplantaci, následována PM 
[42]. Byly popsány případy PK nejen po transplantaci so-
lidních orgánů, ale i po transplantaci kostní dřeně [1].

PK a maligní transformace
LP má ze všech typů PK nejvyšší riziko maligní trans-

formace. Z 281 publikovaných případů PK v letech 1964 
až 1994 byl výskyt karcinomu v terénu PK zaznamenán 
u 21 pacientů, a to u 19 % pacientů s LP a 7,6 % s PM. 
Jednalo se převážně o spinocelulární karcinom či morbus 
Bowen a pouze o 2 bazocelulární karcinomy [68, 86, 92].

ní expanzí abnormálních keratinocytů. Tato expanze je 
pravděpodobně způsobena chybným vyzráváním kerati-
nocytů nebo urychlením epidermopoezy. Změny kerati-
nocytů v oblasti pod kornoidní lamelou jsou podmíněny 
poškozenou expresí lorikrinu, která způsobuje poruchu 
regulace terminální diferenciace [90].

Genetika
Genetická predispozice PK se začala zvažovat, když se 

objevil familiární výskyt PK. U  PM, PPPP, PPPD, DSP 
a DSAP byl pak prokázán autozomálně dominantní typ 
dědičnosti s variabilní penetrancí [4, 31, 88, 93 ]. Postupně 
byli stanoveny 4 lokusy související s DSAP na chromozo-
mu 12, 15, 1, 16 a byli označeny DSAP1, DSAP2, DSAP3 
a DSAP4 [53, 55, 109, 110]. Byla zastižena mutace genu 
mevalonát kinázy (MVK) u 33 % a 16 % pacientů s fami-
liární, respektive sporadickou DSAP, která je pravděpo-
dobně specifická pro DSAP, protože u pacientů s jinými 
PK zastižena nebyla. Předpokládá se, že MVK chrání 
keratinocyty před apoptózou indukovanou ultrafialovým 
zářením A  (UVA) [113]. Lokus pro PPPD identifikoval 
Wei et al. v čínské rodině na 12. chromozomu (12q24.1-
-24.2) a překrývá se s lokusem DSAP1 [107]. U pacientů 
s  PM byla zastižena duplikace genu EMILIN2 (elastin 
microfibril interfacer 2), která se zdá být odpovědná 
za abnormální apoptózu epidermálních keratinocytů 
vyúsťující v  poruchu keratinizace u  PM [76]. Pro DSP 
byl analýzou vazby popsán lokus na 18. chromozomu 
(18p11.3) [106, 108]. Další analýza 12 genů v tomto re-
gionu přinesla sice negativní výsledek, ale poukázala na 
překrývání této oblasti s  lokusem psoriázy na 18. chro-
mozomu (18p11.23). Podobný profil genové exprese 
PK a psoriázy ukázaly i další nezávislé genetické stu-
die [6, 36, 114]. Hivnor et al. dále identifikovali nové 
markery v porokeratotických keratinocytech u PM, a to 
keratin 16, S-100 A8 a A9, či konexin 26. Tyto molekuly 
hrají významnou roli při tvorbě cytoskeletu keratinocytů, 
epidermální hyperproliferaci a intercelulární komunikaci 
[36, 68]. V roce 2012 Cao et al. lokalizovali druhý lokus 
pro DSP, a to DSP2 na 12. chromozomu (12q21.2–24.21) 
[13]. Už jedna defektní alela v genomu heterozygotního 
jedince stačí k expresi onemocnění. Všechny buňky jsou 
postiženy, proto je onemocnění diseminované. K oddále-
né expresi onemocnění v dospělosti pravděpodobně do-
chází v důsledku aktivace zevními faktory. Lokalizované 
formy manifestující se v  dětství (PM, LP) mají pravdě-
podobně odlišný genetický základ. Tam se abnormální 
klon buněk v kůži aktivuje během embryonálního vývoje 
na základě somatické mutace, projev bývá lokalizován 
v  Blaschkových liniích. A  mosaicismus může vysvětlo-
vat, proč PK má někdy lokální či lineární distribuci [33]. 
Mnohočetné genové studie zatím tedy ukázaly několik 
různých typů mutací v proliferaci a diferenciaci keratino-
cytů, které vedou různou cestou vždy ke stejnému výsled-
ku, a  to porokeratóze. Klinický obraz jednotlivých typů 
PK potom odpovídá charakteru mutace. Avšak úplné ob-
jasnění molekulární genetiky u jednotlivých typů PK nás 
v budoucnu teprve čeká [68].
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Jednotlivé typy PK se u pacientů vyskytují převážně samo-
statně, ale mohou se objevit i současně [10, 30, 57, 61]. 

Porokeratosis Mibelli (PM)
PM, první popsaná PK, patří k druhé nejčastější formě 

s vyšším výskytem v mužské populaci [87]. Často se obje-
vuje již v dětském věku. Začíná jako asymptomatická nebo 
mírně svědivá eflorescence, která se pomalu v průběhu let 
zvětšuje. Centrum bývá hypopigmentované nebo hyper-
pigmentované, atrofické, mírně se šupící, bez přítomnosti 
ochlupení (obr. 2). Někdy léze dosahují velikosti až 20 cm 
a tato forma je pak označována jako PM gigantea (obr. 3, 
4). Některými autory je PM gigantea dokonce považována 
za samostatnou formu PK [41]. A může se vyskytnout sou-
časně s psoriázou [20]. PM je obvykle lokalizovaná unila-
terálně na končetinách, někdy i na dlaních a ploskách, ve 
kštici, na genitálu či na rtu nebo na sliznici dutiny ústní. Při 
lokalizaci na prstu může projev zasahovat i nehtový aparát 
a způsobit pterygium [47, 62]. 

DIAGNOSTIKA                                                                        

Histopatologie
V histopatologickém obraze PK dominuje tzv. kornoid-

ní lamela, tvořená úzkým vertikálně orientovaným sloup-
cem parakeratotických korneocytů. Epidermis pod lame-
lou je vkleslá, stratum granulosum je ztenčené nebo zcela 
chybí. Keratinocyty ve stratum spinosum jsou dyskera-
totické nebo vykazují vakuolární degeneraci, stejně tak 
jako keratinocyty stratum basale. Kornoidní lamela může 
být přítomna i v ústí vlasového folikulu nebo potní žlá-
zy. V horní dermis nacházíme zánětlivý infitrát, převážně 
tvořený CD4+ lymfocyty, které mohou místy pronikat do 
stratum basale. V  papilární dermis jsou pak eozinofily, 
koloidní tělíska nebo depozita amyloidu epidermálního 
původu (obr. 1). Abychom získali tento charakteristický 
histopatologický obraz PK, provádíme excizi z  okraje 
projevu. Pokud odebereme vzorek z centrální části poro-
keratotického projevu, pak kornoidní lamelu nezachytí-
me. Můžeme vidět jen mírnou hyperkeratózu, atrofické 
stratum spinosum a  v  dermis pak dilatované kapiláry 
obklopené lymfocytárním infiltrátem. Charakteristický 
histopatologický obraz je nejlépe vyjádřen u PM, zatímco 
u jiných forem, obzvláště těch, které jsou spojeny s imu-
nosupresí, nemusí být tak výrazný. Kornoidní lamela není 
vázána striktně k PK. Její přítomnost zjišťujeme i u sebo-
roické a  aktinické keratózy, bazocelulárního karcinomu 
a vulgární veruky [41, 42].

DERMATOSKOPIE                                                                 

V  případě PK představuje dermatoskopie jednodu-
chou, rychlou a neinvazivní metodou k upřesnění klinic-
ké diagnózy. Kornoidní lamela se v  dermatoskopickém 
obraze zobrazuje jako bělavě-žlutavá až hnědavá anulární 
struktura, někdy zdvojená. V  centru můžeme zachytit 
bílou homogenní oblast, představující atrofické centrum 
léze [18]. Někdy jsou patrné červené tečky, globule a  li-
nie korespondující s dilatovanými kapilárami [112]. Kor-
noidní lamelu, ale i folikuly a vývody potních žláz s kera-
tinovými zátkami lze zvýraznit použitím inkoustu. [99].

Konfokální mikroskopie (CM) a optická koherenční 
tomografie (OCT)

Techniky s  vyšší zobrazovací schopností jako CM 
a  OCT poskytují neinvazivní morfologické vyšetření 
kůže a zobrazí v případě PK kornoidní lamelu. OCT díky 
průniku hlouběji proti CM se zdá být přesnější v diagnos-
tice PK, nicméně CM byl úspěšně použit v diferenciální 
diagnóze DSAP a aktnické keratózy [66, 100, 101].

KLINICKÉ VARIANTY                                                           

Sedm nejčastejších klinických variant PK nepostihuje 
celou škálu PK. Další varianty se vyskytují vzácně a ne vždy 
jsou jednoznačně vymezené od již definovaných 7 forem. 

Obr. 1. Histopatologický obraz kornoidní lamely u porokerato-
sis superficialis actinica z periferie léze
Detail kornoidní lamely tvořené vertikálním pruhem parake-
ratózy s dyskeratotickými a vakuolárně degenerovanými kera-
tinocyty v epidermis pod ním (HE, 40 x, 200 x)

Obr. 2. Porokeratosis Mibelli 
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cence mají charakter papul s  tenkým, vyvýšeným okra-
jem nebo jamek (obr. 5). Toto onemocnění je obvykle 
asymptomatické a  kromě estetických problémů nečiní 
pacientům jiné obtíže [85]. 

Porokeratosis ptychotropica (PPT) 
PPT popsal poprvé v roce 1995 Lucker et al. Označení 

vychází z  řeckého ptyché (záhyb) a  tropé (obrat), čímž 
zdůrazňuje flexurální lokalizaci lézí. Onemocnění při-
pomínající inverzní psoriázu je charakterizováno mno-
hočetnými asymetrickými vyvýšenými ložisky červeno-
hnědé barvy, která jsou ostře ohraničená, se šupinami na 

Porokeratosis linearis (LP)
LP je obvykle kongenitální, méně častá forma PK. 

Může se objevit i v dospělosti, častější je u žen. Projevy 
jsou unilaterální, červenavá či hnědavá vyvýšená ložiska 
nebo lineárně uspořádané papuly, někdy splývají a  jsou 
lokalizované podél Blaschkových linií. Postižení prstů 
může být provázeno postižením nehtů (pterygium, po-
délné rýhování) nebo dokonce i  postižením kostního 
aparátu. Byly popsány i zosteriformní, segmentální či ge-
neralizované formy [87]. Lineární porokeratóza byla do-
sud prezentována jako samostatná forma PK, ačkoli dnes 
existují přesvědčivé důkazy, že tato dermatóza představu-
je segmentální typ 2 mosaicismu DSAP [33, 34].

Porokeratosis punctata palmaris et plantaris (PPPP)
PPPP je velmi vzácná forma PK, kterou poprvé popsal 

Brown v  roce 1971 [12]. Označuje se také jako palmo-
plantární keratodermie, punktátní typ II (PPKP2) [93]. 
Objevuje se obvykle po pubertě a  v  dospělosti. Projevy 
dosahují velikosti pouze 1–4 mm, jsou mnohočetné a lo-
kalizované na dlaních a  chodidlech. Jednotlivé eflores-

Obr. 3. Porokeratosis Mibelli gigantea
V detailu s patrným tzv. periferním vláskovým lemem a atrofií 
kůže centrálně.

Obr. 4. Porokeratosis punctata palmaris et plantaris

Obr. 5. Porokeratosis ptychotropica

Obr. 6. Porokeratosis superficialis disseminata 

Obr. 7. Porokeratosis superficialis actinica disseminata 
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(obr. 13, 14) [39]. Vzácně může postižení trupu předchá-
zet postižení dlaní a plosek. PPPD bývá provázena i po-
stižením sliznice dutiny ústní, kde nacházíme anulární 
projevy. Postižení dlaní a plosek bývá spojeno s bolesti-
vostí při chůzi [74].

Ostatní typy
Kromě těchto výše uvedených nejčastějších PK byly po-

psány i další ojedinělé klinicko-patologické varianty s od-
lišnými rysy. U některých je jejich samostatné postavení 
ve skupině PK diskutabilní, a jsou některými autory pova-
žovány za dosud popsané formy. Porokeratosis follicularis 
(PF) s přítomností kornoidní lamely výlučně folikulárně, 
se projevuje asymptomatickými červenavo-hnědavými 
eflorescencemi, velikosti do 1 cm, které se objevují ve 
středním věku [115]. Porokeratosis genitalis (GP) se obje-
vuje téměř výhradně u mužů kolem 30. roku věku v oblas-
ti penisu a skrota. Může být provázena svěděním [37]. Gu 
et al. zahrnují do této formy i perianální léze a rozdělují 
ji na 5 podtypů včetně PM, PPT [28]. Další formou PK 
je porokeratom. Tento název použili poprvé Walsh et al. 
v roce 2007. Jedná se o hyperkeratotickou papulu, někdy 
i verukózního charakteru, solitárně se vyskytující nejčastěji 
v oblasti končetin, ale i na hýždích, v intergluteální rýze, na 
hlavě, s histopatologicky přítomnou akantózou, verukózní 
hyperplazií a  mnohočetnými kornoidními lamelami 
[105]. U 2 pacientů se porokeratom vyskytoval současně 
s  ankylozující spondylartritidou [7, 45]. Porokeratotický 
névus adnexálních ústí (PAON), zahrnující porokeratotic-
ký névus ekrinních ústí a dermálních vývodů (PEODDN) 
a  porokeratotický névus ekrinních a  vlasových folikulů 
(PEHFN), je kongenitální dermatóza s kornoidní lamelou 
v  histopatologickém obraze, která se obvykle vyskytuje 
již u novorozenců. Unilaterálně v oblasti dlaní či plosek 
s propagací na proximální části končetin, trup, krk i hlavu 
se tvoří keratotické papuly podobné komedonům v lineár-
ním uspořádání v průběhu Blaschkových linií. Onemoc-
nění může postihovat i nehtový aparát a eflorescence mo-
hou být i erozivního charakteru. U 2 popsaných případů 
se vyskytla současně ipsilaterální hypoplazie prsu, u jed-
noho pacienta se vyvinul morbus Bowen a u 2 pacientů 
dokonce invazivní spinocelulární karcinom [26]. Výskyt 
porokeratózy v  rámci syndromu CAP (kraniosynostóza, 
anální anomálie, porokeratóza) popsal Flanagan et al. 
v roce 1998 [23]. Shoimer et al. navrhují používat termín 
eruptivní diseminovaná porokeratóza pro náhle vzniklé 
formy PK a rozdělit je na 4 podtypy podle asociovaných 
stavů, a to na paraneoplastické, imunosupresivní, inflama-
torní a jiné [91].

Dále byly popsány jednotlivé kazuistiky PK vzhledu 
benigní lichenoidní keratózy, formy ulcerativní, bulózní 
či verukózní [46, 87].

LÉČBA PK                                                                                   

Terapeutické postupy pro léčbu PK dosud nebyly vy-
pracovány, neboť účinnost jednotlivých přípravků či je-

povrchu. Objevují se v gluteální rýze a mohou se šířit na 
hýždě a genitál (obr. 6, 7). Někdy ložiska dosahují až ve-
rukózního charakteru, proto najdeme i označení poroke-
ratosis verrucosa, někdy jsou přítomny i eroze [56, 61].

Porokeratosis superficialis disseminata (DSP) 
V roce 1937 Andrew popsal novou klinickou variantu 

PK, provázenou mnohočetnými eflorescencemi lokali-
zovanými na trupu, genitálu, dlaních a na ploskách, kte-
rou nazval DSP [5]. Tato forma PK je charakterizována 
drobnými červenými či hnědavými papulami s centrální 
atrofií objevujícími se obvykle kolem 5.–10. roku věku, 
ale i později, prakticky kdekoliv na těle a může být pro-
vázena svěděním (obr. 8) [95]. Léze se mohou vyskytovat 
i  na sliznici dutiny ústní [83]. DSP se častěji vyskytuje 
u transplatnovaných, HIV pozitivních, či jinak imunosu-
primovaných pacientů [87].

Obr. 8. Porokeratosis punctata palmaris et plantaris disseminata

Porokeratosis superficialis actinica 
disseminata (DSAP)

V roce 1967 Chernosky a Freeman popsali u 31 paci-
entů DSAP, onemocnění klinicky odlišné od dosud zná-
mého PM, ale se shodným histopatologickým obrazem 
[38]. DSAP je klinicky podobná DSP. Objevuje se však 
později, obvykle kolem 30.–40. roku, častěji u  žen a  na 
místech exponovaných slunečnímu záření, tedy na obli-
čeji, ale i nad extenzory horních končetin, ramenou a na 
zádech. Pacienti udávají zhoršení onemocnění během 
letních měsíců, či v přímé návaznosti na oslunění nebo 
na expozici UVA i  UVB záření. Projevy u  DSAP stejně 
jako u DSP mohou být spojené se svěděním. [15, 35, 75 ]. 

Porokeratosis palmaris et plantaris 
disseminata (PPPD)

PPPD je vzácná varianta PK, kterou poprvé popsal 
Guss v roce 1971 [31]. PPPD se častěji vyskytuje u mužů 
a obvykle se objevuje kolem 20. roku věku. Onemocnění 
je provázeno bilaterálně se vyskytujícími růžovo-hnědý-
mi keratotickými papulami na dlaních a ploskách. Pozdě-
ji dochází k výsevu často svědivých projevů na končetiny 
a trup, kde klinický obraz může připomínat DSP či DSAP 
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zvrat. V  případě kompletního odstranění projevu ne-
dochází k  rekurenci [87]. Kromě vaporizačních laserů 
bylo popsáno efektivní použití laseru barvivového 585 
nm u LP, Nd:YAG u DSP, Q-switched rubínového laseru 
u hyperpigmentovaných lézí DSAP, či frakčního laseru 
1927 nm u stejného typu PK [2, 52, 54, 84].
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