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KLINICKY PRIPAD

Pacientkou byla 30letéd Zena bezvyznamné rodinné
anamnézy. V osobni anamnéze figurovala ulcerézni
kolitida a primarni sklerozujici cholangitida, pro kte-
ré pacientka chronicky uzivala mesalazin a kyselinu
ursodeoxycholovou. Alergie neudévala.

Pacientka se dostavila k ambulantnimu vysetieni pro
asi 3 mésice trvajici Zlutavé zabarveni ohybovych ryh
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dlani s postupnou progresi. Subjektivné nalez necinil
obtize.

Pri objektivnim vysetieni byly klinicky patrné splyva-
jici Zlutavé papuly v priibéhu palmarnich ohybovych
ryh véetné interfalangedlnich ryh (obr. 1, 2). Dermato-
skopicky byly pfitomny splyvajici homogenni zlutavé
ostrovy v prabéhu ohybové ryhy (obr. 3). Byla prove-
dena probatorni excize projevu v kozni fase prvniho
meziprsti levé ruky.

Obr. 1

Obr. 2

Obr.3
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HISTOPATOLOGICKY NALEZ

P¥i okraji excize byl v hornim koriu pod nezménénou
epidermis zastiZzen okrsek vaziva vyplnény pravidelny-
mi histiocyty s pénitou cytoplazmou (obr. 4).

Zaveér
Xanthoma striatum palmare.

PRUBEH

Pacientka byla v péci jiného pracovisté, a proto bylo
doporuceno komplexni lipidologické vysetieni na spe-
cializované ambulanci. Projevy byly nejspise dusled-
kem hyperlipidemie v ramci primarni sklerozujici cho-
langitidy.

DISKUSE A STRUCNY PREHLED

Zlutavé papuly flekénich palmarnich ryh -
xanthoma striatum palmare

Kozni xantom je ohraniceny, v koriu lokalizovany
agregat histiocytl s akumulaci lipidd v jejich cyto-
plazmé. Podle svého typu se klinicky projevuje jako
makula, papula, nodulus ¢i plak bilé, Zluté ¢i oranzové
barvy. Xantomy jsou z velké ¢asti asociovany s poru-
chami metabolismu lipidu ¢i s monoklonalni gamapa-
tif.

Hyperlipidemie (nékdy téz zvané dyslipidemie) jsou
na zdakladé elevovaného lipoproteinu klasifikovany
podle dosud uzndvané Fredricksonovy klasifikace na
pét typl |-V (ve skutecnosti je typl Sest, jelikoZ typ Il je
rozdélovan na typy lla a llb — tab. 1) [8].

V etiopatogenezi xantomU hraje hlavni roli fago-
cytéza lipoproteinl, které opustily krevni fecisté
a prestoupily do koria. Lipidy, zejména volny a este-
rifikovany cholesterol, je akumulovan v histiocytech
za vzniku tzv. pénitych bunék. Dalezitym faktorem
extravazace lipoproteind je mechanické trauma se
zvySenim propustnosti cévni stény, ¢imz je vysvétle-
na predilekéni lokalita nékterych typd xantom( (viz
dale).

Tabulka 1. Klasifikace hyperlipidémii podle Fredricksona

chylomikrony
LDL
LDL+VLDL
IDL
VLDL
VLDL+chylomikrony

Dle klinického obrazu je rozliSovano nékolik typt
koznich xantom(, hlavnimi typy jsou eruptivni, tube-
rézni, Slachové a plosné xantomy [1].

Eruptivni xantomy pfedstavuji mnohocetné, néko-
lik milimetrd velké Zlutavé ¢i erytematdzni papuly na
extenzorovych stranach koncetin. Jsou ¢asto asocio-
vany s primarni ¢i sekundarni hypertriglyceridemii (hy-
perlipidemii typu |, IV a V dle Fredricksona).

Tuberézni xantomy predstavuji noduly nad velkymi
klouby (koleny a lokty) velikosti i nékolika centimetrd.
Asociovany jsou s familidrni hypercholesterolemii ¢i
dysbetalipoproteinémii (hyperlipidemii typu Il, respek-
tive lll dle Fredricksona).

Slachové xantomy vznikaji v oblasti Achillovy 3la-
chy, loktd, kolen ¢i $lach extensord rukou. Asociovény
byvaji s familidrni hypercholesterolemii (hyperlipidemii
typu Il dle Fredricksona).

Plosné xantomy predstavuji zlutavé az oranzové ma-
kuly ¢i mirné elevované plaky, loziska az plochy, které
mohou zaujimat vyznamné procento povrchu téla. Tyto
xantomy jsou rozliSovany dle jejich lokality na intertri-
ginézni, palmarni/plantarni (véetné xanthoma striatum
palmare), difdzni (generalizované) a xantelazmata o¢nich
vicek. Intertrigindzni plosné xantomy v meziprstnich
prostorech rukou ¢i loketnich jamkdach jsou prakticky
patognomické pro homozygotnifamilidrni hypercholes-
terolemii. Normolipemické plosné xantomy mohou byt
asociovany s monoklonalni gamapatii [6].

2vlast je mozno vyclenit veruciformni xantom a dise-
minovany xantom. Predilek¢nimi lokalitami veruciform-
niho xantomu jsou dutina Ustni a genital. Lipidovy meta-
bolismus neni u veruciformniho xantomu alterovén.

Diseminovany xantom je benigni, normolipemickou,
non-Langerhansovou histiocytézou v asociaci s dia-
betes insipidus. Klinicky se projevuje diseminovanymi
symetrickymi papulonoduldrnimi xantomy zejména
v intertriginéznich lokalitach a slizni¢nimi xantomy ze-
jména hornich dychacich cest.

Znamy jsou dale mimokozni typy xantomud (napf.
tonzilarni xantom) a agregaty lipidd specifickych lokalit
(arcus senilis corneae et myringis).

Xanthoma striatum palmare (XSP) je subtypem
plosného xantomu, ktery se klinicky projevuje splyvaji-
cimi zlutavymi makulami ¢i papulami v oblasti palmar-

Elevovany lipoprotein Elevovany lipid

triglyceridy
cholesterol
cholesterol + triglyceridy
cholesterol + triglyceridy
triglyceridy
triglyceridy
(prevzato z [6])

LDL - low-density lipoprotein (lipoprotein s nizkou hustotou), VLDL - very low-density lipoprotein (lipoprotein s velmi nizkou husto-
tou), IDL - intermediate-density lipoprotein (lipoprotein se stfedni hustotou)
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nich ohybovych ryh. Subjektivné obvykle pacientdim
necini obtize, vzacné byla popsana bolestivost [5].

XSP vznikd nahromadénim pénitych histiocytl
v hornim koriu v oblasti ohybovych ryh. Tento jev je
vysvétlovan zvysenou propustnosti kapilar v mistech
vysokého mechanického tlaku, ¢imz je umoznén pre-
stup lipoproteint z obéhu do klze, kde dochazi k jejich
fagocytoze a akumulaci v histiocytech.

Klinicky nejvyznamnéjsi asociaci XSP je familidarni
dysbetalipoproteinemie (syn. ,broad beta disease”,
dle Fredricksonovy klasifikace se jedna o typ lll). XSP
se u dysbetalipoproteinemie vyskytuje asi ve dvou
tretinach pfipadd. Tento typ hyperlipidemie je zaro-
ven spojen s vyskytem tuberéznich xantomU a xante-
lazmat. Familidrni dysbetalipoproteinemie je dédi¢na
choroba s autozomalné recesivnim typem dédi¢nosti,
kterd je zplsobena homozygotni mutaci v apolipo-
proteinu E (@apoE) s fenotypem apoE2/E2. Pro rozvinuti
choroby je viak nutny dalsi geneticky ¢i ziskany faktor,
ktery hladinu lipidd zvysuje. Laboratorné se vyznacuje
elevaci jak cholesterolu, tak triglycerida.

Druhou klinicky vyznamnou pfi¢inou vzniku XSP je
pfitomnost lipoproteinu X (Lp-X). Jedna se o abnor-
malni lipoprotein, ktery je tvofen u pacientll s cho-
lestazou z rlznych pfFicin, véetné primarni sklerozujici
cholangitidy.

Popsdna byla dale asociace XSP s hypercholesterole-
mii [5], kongenitalni bilidrni atrézii [4], primarni biliarni
cirhézou [3] &i prekryvnym syndromem primarni biliar-
ni cirhézy s autoimunitni hepatitidou [71].

V histopatologickém obrazu XSP dominuje pfi-
tomnost histiocytll s pénitou cytoplazmou, které
jsou lokalizovany zejména v papilarni ¢asti koria. Je-
jich pfitomnost je mozno vizualizovat histochemicky
(sudanem ¢i olejovou cerveni). Imunohistochemicky
exprimuji tyto burky histiocytarni markery (CD68,
CD163).

Zakladem terapie xantom( je identifikace zaklad-
niho onemocnéni metabolismu lipidd a jeho terapie,
zaloZena na dieté a hypolipidemizujici farmakoterapii.
Rychlost regrese xantoma pfi 1é¢bé se lisi dle jejich
typu, napf. eruptivni xantomy regreduji promptnéji
nez xantomy tuberézni. V pfipadé XSP je popisovéna
regrese v horizontu nékolika mésict po zahdjeni tera-
pie [3, 71. Alternativni |é¢ebnou moznosti izolovanych
xantomu je chirurgicka lé¢ba a laseroterapie.

Vizolované kazuistice pacienta s primarni sklerozujici
cholangitidou a ulcerézni kolitidou vedla transplantace
jater k normalizaci lipidogramu a ke kompletni regresi
extensivnich xantomU vcetné XSP [2]. Publikovan byl
téz pfipad regrese XSP pfi l[é¢bé hypercholesterolemie
pomoci LDL-aferézy [5].

SOUHRN

Zlutavé papuly flekénich palmarnich ryh -
xanthoma striatum palmare. Stru¢ny piehled
Autofi predkladaji pfipad xanthoma striatum palmare
u 30leté pacientky s ulcerézni kolitidou a primarni skle-
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rozujici cholangitidou. Diskutovany jsou druhy xanto-
md, jejich klinicky obraz a asociovand onemocnéni.
Kli¢ovd slova: xanthoma striatum palmare - hyperlipi-
demie - Fredricksonova klasifikace

SUMMARY

Yellowish Papules of Flexion Palmar Creases -
Xanthoma Striatum Palmare. Minireview

Authors present a case of a 30-year-old female patient
with ulcerative colitis and primary sclerosing cholangi-
tis presenting with xanthoma striatum palmare. Types
of xanthomas, their clinical picture and associated dis-
eases are discussed.

Key words: xanthoma striatum palmare - hyperlipid-
emia - Fredrickson classification
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