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SOUHRN

Pityriasis lichenoides je kozni onemocnéni dosud neobjasnéné pficiny s nezndmou incidenci, trvajici mésice az roky,
postihujici déti i dospélé. Podle priibéhu a zdvaznosti histologickych zmén mlzeme pityriasis lichenoides zjedno-
dusené rozdélit na akutni formu a formu chronickou. Casto je viak pozorovéan prekryv klinického a histologického
obrazu. Z 1é¢ebnych metod je nejefektivnéjsi fototerapie a/nebo dlouhodoba antibioticka 1é¢ba. Prognéza je prizniva
i navzdory dlouhodobému prabéhu. Vyjimkou je velmi vzacna ulceronekroticka febrilni forma, kterd maze byt fatalni.
Kli¢ovd slova: pityriasis lichenoides et varioliformis acuta - pityriasis lichenoides chronica - Mucha-Habermannova
nemoc - spektrum - hypopigmentace - ulceronekroticka forma - T lymfocyty - fototerapie — makrolidova antibiotika
- progndza

SUMMARY
Pityriasis Lichenoides in Children and Adolescents

Pityriasis lichenoides is a skin disease of unknown etiology and unknown incidence. It appears in children and adults
and spontaneously dissappears after months or years. The disorder has a spectrum of more acute clinical and histo-
logical manifestation and milder clinical and histological variants with more chronic course, but intermediate forms
can occur. The most effective treatment is phototherapy and/or systemic antibiotics. The disease prognosis is favour-
able despite its chronic course. The possibly lethal ulceronecrotic febrile form is very rare.

Key words: pityriasis lichenoides et varioliformis acuta - pityriasis lichenoides chronica - Mucha-Habermann's dis-
ease — spectrum - hypopigmentation - ulceronecrotic form - T lymphocytes — phototherapy - antibiotics — prognosis

uvoD

Pityriasis lichenoides (PL) je kozni onemocnéni s ne-
zndmou incidenci postihujici déti i dospélé. Popsana
byla koncem 19. stoleti (Josef Jadassohn a Albert Nies-
ser). Brzy byly rozliSeny dva zakladni subtypy: pityriasis
lichenoides chronica (PLC) - na sklonku 19. stoleti (Fritz
Juliusberg) a pityriasis lichenoides et varioliformis acuta
(PLEVA) - v prvni tfetiné 20. stoleti (Victor Mucha, Rudolf
Habermann). Mucha popisoval ulceronekrotické projevy,
ale bez celkovych pfiznaki a s benignim prabéhem, hojici
se do nékolika tydnu. Drive se proto pro PLEVA pouzival
i ndzev Mucha-Habermannova nemoc. UZ v roce 1935 Ize
vsak dohledat nazor polemizujici s délenim PL na dvé sa-
mostatné jednotky (PLEVA a PLC) odlisujici se klinickym
a histologickym obrazem [6]. Mnoho autor(i dnes PL po-
pisuje jako onemocnéni sirokého klinicko-patologického
spektra s krajnimi pély odpovidajicimi obrazu PLEVA a PLC
[25]. O tom svédci fakt, Ze jeden pacient miize mit oba
typy projevy, akutni forma mdze nékdy prechazet do for-
my chronické a histologicky a klinicky obraz PLC a PLEVA
se Casto prekryva (muze byt samoziejmé ovlivnén vybé-
rem mista a na¢asovanim biopsie) — obrazek 1.
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Ulceronekroticka forma byla popsana Degosem v roce
1966 jako nova superakutni hypertermickda papuloulce-
ronekrotickd varianta onemocnéni [8]. Dnes tuto formu
znadme pod nazvem febrilni ulceronekrotickd Mucha-
-Habermannova nemoc (FUNMHD).

Etiopatogeneze PL neni dosud zcela objasnéna.
Nékdy je za spousté¢ povazovan infekt, nékdy léky,
nékdy nelze vznik onemocnéni vztdhnout k zadné-
mu z téchto faktorl. UvaZzuje se o hypersenzitivni
cytotoxické reakci T lymfocytd u jedince predispo-
novaného k jejich precitlivélosti (idiosynkrazii). Podle
raznych Udaji déti postihuje 19-75 % vsech pripadi
PL [27]. Mirné castéjsi je postizeni chlapcl. Prabéh je
v naprosté vétsiné pripadl benigni. Celkové pfiznaky
jsou u PLEVA a PLC ojedinélé, jsou vsak typické pro
FUNHMD.

Néasledkem onemocnéni mohou vzniknout jizvy
(PLEVA) nebo vétsinou prechodné hypo- ¢i hyperpig-
mentace. FUNMHD mze byt smrtelnd. Zfidka byla po-
psana progrese PL do kozniho T lymfomu.

Lécebné se vyuziva fototerapie, lokélni kortikoste-
roidy, emoliencia, celkova antibiotika. Odpovéd na lé¢-
bu je horsi u chronické formy.
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Obr. 1. 14lety chlapec se 7 mésicl trvajicimi projevy
Histologie prokdzala PLEVA, klinicky bez krust, stav
po 2 mésicich fototerapie NB-UVB.

EPIDEMIOLOGIE

Incidence onemocnéni neni zndm4, retrospektivni
studie popisuji 75 pfipadu za 16 let (z toho 63 déti) [4],
89 détskych pacient(, hospitalizovanych s PL v pri-
béhu 13 let [13], 124 détskych pacientd sledovanych
v prabéhu 20 let [11]. Diagnéza PL byla potvrzena bio-
pticky anebo klinicky v pribéhu opakovanych navstév.
Vétsina autor udavéa mirnou predominanci muzského
pohlavi, coz plati i pro détsky vék. Neni zédsadni rozdil
v incidenci u jednotlivych ras. PL se objevuje od bato-
leciho véku do véku dospélého. Pro srovnani incidence
PL u déti a u dospélych také neexistuji jednoznacné
Udaje. Nékteré prace popisuji jednoznacnou prevahu
détskych pacientq, jiné udavaji castéjsi vyskyt v do-
spélém véku, asi 80 % pripadu se projevi do 5. dekady
zivota [5]. Vrchol incidence v détském véku je udavan
ve dvou vékovych kategoriich, a to 2-5 let a 5-7 nebo
10 let [11] anebo priimérné ve véku kolem 6, 5-8 let [19,
27]. Ojedinéle jsou popsany pfipady PL u novorozencu
[14] a v téhotenstvi [7]. Nékteré prace udavaji u déti
Castéjsi akutni formu, nékteré chronickou, nékteré stej-
nomérny vyskyt obou forem. Zalezi jisté na tom, jaka
budou kritéria pro diagnézu (klinicky nebo histologic-
ky obraz).

Nékteré prace udavaji sezonni variace ve vyskytu
onemocnéni (zvyseny vyskyt v zimnim obdobi v kom-
binaci s obdobim podzimnim ¢&i jarnim), jini autofi na-
opak sezonni variaci nepopisuji. Teoreticky by castéjsi
vyskyt v mimoletni sezoné mohl souviset s virovymi
infekty jako uvazovanymi spoustéci, a naopak mensi

234

vyskyt v sezoné letni se zlepsenim projevil po expozici
slunci.

ETIOPATOGENEZE

Etiopatogeneze onemocnéni v soucasné dobé neni
zndma. Predpoklada se souhra zevnich faktord a vnitini
predispozice u pacienta. Cetné prace uvadéji jako spou-
s$téc infekéni onemocnéni, ockovani ¢i léky. Studie z roku
2018 [27] uvadi predchozi infekci jen u 4 % pacientd,
63 % sledovanych nevypozorovalo vyvolavajici faktor,
zbyli pacienti udavaji jako mozny spoustéc stres, cesto-
vani ¢i ockovani. U retrospektivni studie z roku 2007 uva-
a 33 % pacientd uvadélo infekci v intervalu 3 tydnt pred
nastupem onemocnéni [11]. Egyptskd studie hodnotici
efekt l1écby azitromycinem u PLC zvazuje jako spoustéc
streptokokovou infekci [10]. Kritériem je zvysena hod-
nota ASLO nad 400 IU/ml, ktera byla namérena u 73,7 %
détskych pacientl s PLC mladsich 13 let, zadny z pacien-
td nemél ndlez beta hemolytického streptokoka ve vy-
téru z krku a v praci neni zminka o klinickych znamkach
streptokokové infekce v anamnéze. Pro srovnani uvadi
autofi titr ASLO nad 400 IU/ml u bézné populace egypt-
skych déti 8 % v kategorii 6-10 let a 21,5 % v kategorii
nad 10 let. Prace z roku 2023 [12] udava 14 pfipadt déti
a dospélych, kdy vznik ¢i exacerbace PL nasledovaly pét
dni az mésic po infektu ¢i ockovani proti SARS-CoV-2.
Dalsimi suspektnimi spoustéci mohou byt infekce HIV,
EBV, toxoplasma, parvovirus atd. V praci z roku 2003 [25]
je popsan prikaz DNA parvoviru B19 u 9 z 30 pacientu
s PL. Recentni prace z letosniho roku ve 20 vzorcich PLE-
VA u détskych i dospélych pacientl odebranych mezi
1.-36. mésicem trvani onemocnéni neprokdzala pfitom-
nosti HHV-1, -2,-6, -8, CMV, EBV, parvoviru B19, entero-
virQ. V jednom pfipadé molekuldrni analyza prokazala
pritomnost HHV-7 [20]. Je popsan vyskyt onemocnéni
v ndavaznosti na ockovéni s Sirokym spektrem vakcin
nebo na lé¢bu nékterymi léky (pembrolizumab, tegafur,
anti TNFa, astemizol) s rdznym ¢asovym odstupem od
zahdjeni terapie [4, 24]. Obdobné ani u FUNMHD rdzné
prace nenalezly nebo jednozna¢né neudévaji jedno-
znacny spousté¢ onemocnéni.

| kdyz kauzalni souvislost vyse popsanych jevi s PL Ize
tézko jednoznacné prokazat, mohou fungovat jako spou-
$téc (epidermalni antigenni podnét) cytotoxické T lymfo-
cytarni odpovédi u predisponovanych jedinc(. Tato reak-
ce vede nésledné k poskozeni keratinocytl a ke vzniku
zanétu. A zde se u daného jedince predpoklada zvysend
precitlivélost a porucha reaktivity T lymfocytq, ktera vede
k docasné lymfoproliferaci a atypiim ¢i TCR prestavbé.

KLINICKY OBRAZ

V této kapitole budou popsany jednotlivé formy
onemocnéni, vime uz vsak, ze mlze dojit k prekryvu
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klinickych projev(i PLEVA a PLC (pfitomnost obou typU
projevu jiz pfi vysevu onemocnéni anebo prechodu
akutniho vysevu do formy chronické). Taktéz histopa-
tologie casto nekoreluje s klinickym obrazem (histolo-
gické vysetieni prokaze napt. PLEVA, zatimco |éze maji
klinicky spise charakter PLC). Néktefi autofi proto mluvi
o spektru onemocnéni PL anebo o tom, Ze charakte-
ristiky PLEVA ¢i PLC vykazuji jednotlivé Iéze spise nez
celkovy obraz onemocnéni u jednoho pacienta [5].

PLEVA se manifestuje diseminovanym akutnim
vysevem cetnych kruhovitych erymatoskvamoéznich
makul nebo papul. Supiny se postupné ztluituji,
klasicky se popisuje od spodiny se uvolnujici okraj,
ale pevné Ipici centrum. Léze progreduji do krusto-
skvam/krust, nékdy mohou byt loziska hemoragicka,
pustulézni, nekroticka (obr. 2, 3). Vysev mlze zacinat
v jedné oblasti anebo multifokalné, postihuje trup
(vice hrudnik a bficho nez zada) a zejména proximalni

Obr. 2. a, b. 7lety chlapec s 2 mésice trvajicimi projevy, histologie PLEVA

Obr. 3. 5lety chlapec s 8 mésicll trvajicim makulopapuléz-
nim vysevem, posléze pfechazejicim do ojedinélych krust
Histologie neprovedena.
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Obr. 4. Histologicky ovéfena PLC
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¢asti koncetin, nékdy je generalizovany. Trva tydny
az mésice.

PLC se manifestuje vysevem hnédocervenych maku-
lopapul, nékdy se $upinou (obr. 4). Cast&ji nez u PLEVA,
jsou u PLC popisovany rovnou pigmentové zmény bez
predchozich znamek erytému. Hypopigmentace jsou
vice patrné u tmavsich fototypU. Tato forma nejizvi, ale
muze trvat i [éta.

Pribéh onemocnéni muze byt kolisavy u obou fo-
rem (obr. 5, 6) se spontannim zlepsenim, ¢asto v letnim
obdobi. Projevy mohou pfechazet do hypo- ¢i hyper-
pigmentaci, u akutni formy nékdy do varioliformnich
(bélavych, lehce elevovanych) jizev. Hypopigmentace
nejspise reprezentuji mirnou stalou aktivitu onemoc-
néni nejenom pozanétlivé zmény (obdobné jako pity-

riasis alba u atopického ekzému) — hypopigmentované
makuly histologicky vykazuji znamky PLC [10], (obr. 7).

Starsi pozorovani [13] podle lokalizace projevd roz-
délilo PL na ti typy forem:

1. generalizovanou - postihujici i distalni ¢asti koncetin

(60,7 %),

2. centrdlni - s postizenim krku, trupu a proximalnich

¢asti koncetin (21,3 %) a
3. akréIni/periferni formu (18 %) postihujici koncetiny.

Periferni forma byva nékdy spojovana s nejdelsim

prabéhem onemocnéni.

Novéjsi prace vétsinou tyto formy nerozlisuji. Projevy
mohou byt zfidka lokalizovany i ve dlanich a v obliceji,
u déti je oblic¢ej postizen méné casto nez u dospélych
(obr. 8, 9). Postizeni typicky nebyva ve kstici.

Obr. 5a. Pacient po 2mésicich trvajici
fototerapii NB-UVB

Obr. 6a. Pacient z obrazku 2 po 2mésicni fototerapii
NB-UVB perzistuji nendpadné hypopigmentace
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Obr. 5b. Stejny pacient po 3mésicich trvajici fototerapii NB-UVB

Obr. 6b. Mirnéjsi recidiva projevd 2 mésice po ukonéeni
fototerapie
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Obr. 7. 6lety chlapec, 2 mésice trvajici onemocnéni, remise
papul do hypopigmentaci spontanné po letnich mésicich

Obr. 8. Ojedinély projev PL v obliceji

Obr. 9. Solitarni projev PL v dlani
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Subjektivné byva pocitovano mirné svédéni, nebo
jsou projevy asymptomatické, ziidka bolestivé ¢i vyraz-
né svédici. Celkové pfiznaky jsou ojedinélé a mirné —
febrilie (6 %) a bolesti kloub( (3 %).

Febrilni ulceronekrotickd Mucha-Habermannova ne-
moc (tito autofi ve skute¢nosti popsali klasickou PLEVA,
viz Uvod) je charakterizovand tézkym koznim posti-
Zenim, celkovymi pfiznaky a postizenim orgdnovym.
Muaze byt fatélni. Je opét castéjsi u muzského pohlavi
(70 %), primérny vék u 43 postizenych déti v recent-
ni retrospektivni analyze byl 9,9 roku. Vznikd de novo
nebo navazuje na predchozi manifestaci PLEVA v inter-
valu priimérné 25 dni. Jeden z popisovanych pacientt
v plvodni praci z roku 1966 dokonce mél projevy PL
tfi roky a az poté doslo k akutnimi zhorseni a vyvoji
celkovych ptiznakd. Nemoc je charakterizovand vy-
sokou horeckou (nad 39 °C), ndhlym diseminovanym
vysevem bolestivych ulcerujicich papul, které mohou
splyvat do nekrotickych loZisek. Asi u 50 % pacientl se
objevuje postizeni sliznic (hemoragické buly). Mohou
byt pfitomny myalgie, lymfadenopatie. Projevy se hoji
jizvou. K systémovym komplikacim patfi prijem, bo-
lest bticha, artritida, pneumonitida, kardiomyopatie,
plicni embolie. Je pfitomna elevace CRP, FW. Leukocy-
téza neni pro déti typicka a také neni pfitomna u vSech
dospélych pacient(, dle nékterych studii koreluje se
$patnou prognoézou. Vétsinou dochazi k bakterialni ko-
lonizaci klize, nékdy az k sepsi. Pfitomnost bakteridlni
infekce na k{zi ¢i v hemokultufe nekoreluje s umrtnos-
ti [22]. Umrtnost se udéava 17,9 % u dospélych a 4,7 %
u déti.

Diagnostika

Diagndéza onemocnéni je v zasadé klinicka, v pfipadé
nejasnosti je vyznamnym pomocnikem histopatolo-
gicky ndlez. V soucasnosti neexistuji Zddné laboratorni
markery potvrzujici diagnézu onemocnéni, laboratorni
vysetieni ¢i zobrazovaci metody mohou byt napomoc-
ny pfi ulceronekrotické formé i k eventudlnimu odha-
leni systémovych komplikaci a posouzeni efektu lécby.

Histopatologie

Kritéria odlisujici PLEVA od PLC zahrnuji rozsah nek-
rézy keratinocytd (jednotlivé bunky az splyvajici epi-
dermalni nekréza), mnozstvi erytrocytarnich extrava-
zatQ, hustotu lymfocytarniho infiltrdtu a pfitomnost
postizeni hlubokého dermélniho cévniho plexu.

U PLEVA je pfitomen ostie ohrani¢eny mirné ¢i stred-
né husty zanétlivy infiltrat v okoli superficidlniho der-
malniho cévniho plexu, nékdy klinovité vybihajici do
dolni dermis. Dale Ize v infiltrdtu nalézt makrofagy, ve
floridnich pripadech neutrofily az znamky leukocyto-
klastické vaskulitidy (¢astéji u FUNMHD). Cévy vykazuiji
edém endotelu, u pIné rozvinutych projevd nachazime
extravazaci erytrocytl (zalezi teda na nacasovani od-
béru).

Lymfocyty a erytrocyty mohou byt nalezeny i v epi-
dermis spolu s vakuolarni degeneraci bazalni vrstvy
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a spongiézou a jiz zminénou riizné rozsahlou nekrézou
keratinocyt(. Byva pfitomna parakeratéza, nékdy az
neutrofilni krusta (obr. 10).

PLC vykazuje méné vyrazny a povrchovéjsi dermalni
infiltrdt @ méné vyrazné epidermalni zmény, eventudiné
ojedinélou exocytézu erytrocytll. Epidermis miize byt
mirné akantoticka (obr. 11). Piimd imunofluorescence
muze vykazovat pfitomnost IgM a C3 podél bazélni mem-
brany a ojedinéle i kolem cév v papilarni dermis [21].

Zanétlivy infiltrat pozlistava prevazné z T lymfocy-
th charakterizovanych dominantné markery CD3 (ko-
receptor u T lymfocytl zodpovédny za aktivaci cyto-
toxickych i pomocnych T lymfocytd) u PLEVA prevazné
CD8+ fenotypu (cytotoxické T lymfocyty), u PLC je
predominance CD4+ lymfocytl (pomocné T lymfo-
cyty). V nékterych pfipadech jsou v infiltratu pfitom-
né i CD30+ lymfocyty. Pfitomnost intraepidermalnich
CD8-+lymfocytu je vdzana na okrsky nekrotickych kera-
tinocytl. Recentné byly CD8+ lymfocyty u PL charak-
terizovany také pozitivitou markeru TIA1, ktery obecné
koreluje se stresem navozenou apoptézou a virovym
poskozenim a je zvysené exprimovan také v kiiZi s pso-
ridzou a lichen planus [20]. U benignich onemocnéni
charakteristickych lymfocytarnim infiltratem je typicka
pfitomnost T lymfocytl exprimujicich af3 receptory
(T cell receptors — TCR rozeznévajici antigenni peptidy
prezentované na molekulach hlavniho histokompati-
bilniho komplexu) na rozdil od exprese y& TCR typic-

kych pro T lymfocyty v agresivnich lymfomech. Nékte-
ré prace vsak popsaly i pfitomnost podskupiny yé TCR
u lymfocytl pfi PL a lymfomatoidni papuléze (LyP), kte-
rd je sebelimitujici a indolentni a neni nutné sdruzena
s lymfocytarnimi atypiemi. Podobnost klinickych pro-
jevl u LyP a PL vedla k domnénce, Ze by i PL mohla pat-
fit do spektra lymfoproliferativnich onemocnéni (LyP je
fazena mezi primarni kozni CD30+lymfoproliferativni
onemocnéni) [1]. Patrani po pfitomnosti dominantniho
T bunéc¢ného klonu u PLEVA skute¢né u znacného pro-
centa piipadl jeho pfitomnost prokazalo. Progrese do
kozniho lymfomu (CL) je vSak u LyP mnohem casté&jsi
nez u PL a v soucasné dobé neexistuje diikaz, ze by klo-
nalita u PL souvisela s progresi do CL, spiSe se povazuje
za tzv. klonalitu reaktivni (navozenou urcitym antigen-
nim podnétem, ktery hraje roli ve vzniku onemocnéni)
nez neoplastickou [9, 24]. Klonalita T lymfocytl tim pa-
dem ani nemUze byt pouzita jako jediny faktor odlisu-
jici PL od LyP ¢i CL.

Dermatoskopie

Dermatoskopie muze byt uzite¢nou metodou v dia-
gnostice PLEVA. Lze pozorovat cetné struktury, které
koreluji s mikroskopickymi zménami v tabulce 1 [2].

Diferencialni diagnéza
V détském véku mize PLEVA napodobovat exanté-
movda onemocnéni pocinaje nestovicemi, syndromem

Obr. 10. PLEVA - histologicky obraz
Patrnda extravazace erytrocytli, hematoxylin-eosin, 100x.

Tabulka 1. Dermatoskopicky nélez u pityriasis lichenoides

Obr. 11. PLC - histologicky obraz
Minimalni epidermalni zmény, hematoxylin-eosin, 100x.

bilé bezstrukturni okrsky (s centralni krustou)
Zluté struktury a globule

cervené tecky

neostré glomerularni cévy

amorfni hnédavé okrsky

Supiny hyperkeratéza
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dilatace cév

Dermatoskopicky obraz Histopatologicka korelace

hyperkeratéza a akantéza (s epidermalni erozi)
spongidza, degenerace bazalnich keratinocytl

mikrohemoragie, extravazace erytrocytd v papilarni dermis, dilatace cév

krusta s bazofilnim materidlem v epidermis, lymfocytarni infiltrat v dermis

Volné upraveno podle [2].
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Gianotti Crosti, ve starSim skolnim véku ¢i adolescen-
Ci i pityriasis rosea Gibert. Na rozdil od nestovic kromé
absence typickych ptiznak( je dobrym diagnostickym
znakem i velmi zfidkava lokalizace PL v oblasti kstice
a obliceje. Je nutné vyloucit dalsi infekéni onemocnéni:
scabies, impetigo, sekundarni syfilis, nékdy také postipa-
ni hmyzem, |ékové exantémy. Z chronickych dermatéz
v diferencialni diagnéze mizeme zvazit gutatni psori-
azu, lichen ruber planus, maloloziskovou parapsoriasis
(p. digitata), pfi krustdznich a ulcerujicich projevech vas-
kulitidu malych cév, lymfomatoidni papulézu, u PLC ¢i
hypopigmentovanych forem i mycosis fungoides.

TERAPIE

Lokélni [é¢ba zahrnuje kortikosteroidni externa (KS),
silu a délku pouziti Ize pfizpUsobit véku ditéte a tizi na-
lezu. Studie neprokazuji efekt emoliencii, i kdyz se béz-
né pouzivaji a teoreticky by mohly ulevit od svédéni ¢i
v kombinaci s keratolytiky urychlit odlouceni krust. Po-
uziti KS mélo castecny efekt (50 % zhojenych nebo ¢as-
tecné zlepsenych pacientt) ve studiich s aplikaci triam-
cinolonu 0, 02-0,1 % 2krat denné, clobetazol butyratu
0,05 % u déti a betametazon valeratu 0,1 % 1krat den-
né u dospélych po dobu 1 mésice. Vétsina studii viak
uspokojivy efekt KS neprokdzala. Studie ¢i kazuistiky
prokazujici efekt topickych imunomodulatort (TIM)
jsou ojedinélé. Popisuji se i kombinace lé¢by KS a TIM.

Za nejvice efektivni celkovou lé¢bu se povaZuje fo-
toterapie a dlouhodobé podavani makrolidovych anti-
biotik, eventualné kombinace obou lé¢ebnich postupd.

Z fototerapie se nejcastéji pouzivd UVB spektrum.
Remise nebo ¢aste¢na remise onemocnéni se popisuje
v rliznych intervalech od zahdjeni [é¢by Sirokospekt-
rym UVB (BB-UVB): 4-11 tydnd, pfi 22 az 33 sezenich,
v rozmezi davek od 4,6 do 11 J/cm?. Pfi Uzkospektrém
UVB 311nm (NB-UVB) bylo efektu dosazeno v davkach
od 3,6 do 16.99 J/cm?, priimérné po 25 sezenich. Do
roka je viak popisovano i vice nez 50 % relapsu. Pouziti
NB-UVB mUze byt teda indikovano jen s cilem zmirnit
symptomy onemocnéni bez vlivu na jeho trvéni. K do-
sazeni efektu je nutné absolvovat minimalné 20 az 30
sezeni s frekvenci 2-3krat tydné. Pocatecni davka byva
vétsinou 0,1J/cm? s navysovanim o 0,05 az 0,1J/cm? dle
tolerance do dosazeni efektu. Rizika fototerapie u déti
se nelisi od rizik u dospélych, je potfeba vyloucit kon-
traindikace a zvazit fototyp pacienta. Nevyhodou této
metody je Casova zatéz a u mensich déti je vhodné
umoznit seznameni s prostfedim a metodou, eventu-
alné umoznit zpiijemnéni pobytu v kabiné napt. posle-
chem hudby. Fototerapie ma dobry efekt u hypopig-
mentaci [3]. Na nasem pracovisti vyuzivame fototerapii
u déti priblizné od 5 let véku, v literatufe je popisovana
i umensich déti.

Lze pouzit i PUVA terapii, ktera viak t. & neni v Ces-
ké republice dostupna a jeji pouziti u déti je vzhledem
k benignimu pribéhu onemocnéni diskutabilni. U ma-
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Iého vzorku byl také popsan dobry efekt UVA1 terapie,
dosazeni celkové ¢i parcidlni remise pfi kumulativni
davce 1125 J/cm? (5 sezeni tydné & 60 J/cm?), ale opét
s relapsy po nékolika mésicich.

V medikamentdzni celkové 1é¢bé PL jsou dnes volbou
makrolidova antibiotika. Je mozné pouzit azitromycin
v davkovani 10 mg/kg/d u déti do 12 let, nad 12 let 500
mg denné, a to 3 dny po sobé kazdych 10 dni anebo 5
dni v tydnu kazdych 14 dni do celkové doby 6 tydn( az
6 mésicl. Eventualné Ize davkovaci schémata konzulto-
vat s mistnim antibiotickym stfediskem. V zahranic¢ni li-
terature je nejcastéji popisovana lécba erytromycinem
po dobu 1-3 mésica, kratsi 1-2tydenni l1écba vétsinou
efekt nema. Davkovani vzhledem k nedostupnosti
tohoto antibiotika v CR nebude zminéno, je uvedeno
v prislusné literature [15]. Rychleji reaguje PLEVA, ale do
12 mésici mUze byt vysoké procento recidiv (az 50 %),
proto se k definitivnimu posouzeni efektu Iécby ¢i defi-
nitivni spontanni remise doporucuje sledovat pacienty
az 12 mésicl od vymizeni projeva. Je také pravdépo-
dobné, Ze néktefi pacienti s mirnymi perzistujicimi pro-
jevy uz lékare nenavstivi. Kromé makrolidovych anti-
biotik je mozné pouzit antibiotika tetracyklinové (2 az 4
tydny), minocyklin (8 tydnu). Efekt tetracyklinovych an-
tibiotik neni zcela uspokojivy. Oba preparaty jsou ome-
zeny na vékovou kategorii nad 8 let. Nejvyssi ucinnost
je uvadénd u metotrexatu, a to az 100 % po dobu néko-
lika mésicQ, pouziva se viak v ojedinélych rezistentnich
pfipadech PL nebo u FUNMHD, jak bude uvedeno nize.
Efekt je pozorovan uz po 2. tydnu lécby, po ukonceni
[é¢by viak opét muze dojit k recidivam [3, 10, 15].

Zahdjeni lécby (fototerapie, ATB ¢&i jejich kombinace)
ma smysl nejenom na zacitku nemoci, ale i pfi dlou-
hotrvajicich projevech PL. Lze tedy shrnout, ze celkova
Iécba, jak bylo uvedeno, miize vést k vymizeni ¢i zmir-
néni projev(, remise jsou vsak cCasté.

V 1é¢bé ulceronekrotické formy se jako nejefektivnéj-
$i ukazuje casné zahdjeni kombinované 1écby kortiko-
steroidy a imunosupresivy (cyklosporin A nebo me-
totrexat), vice nez pouziti samotnych kortikosteroid
nebo samotnych imunosupresiv. K davkovéani obou
preparatl u PL neexistuji konkrétni doporuceni, lze uzit
davky bézné v 1é¢bé jinych zanétlivych koznich one-
mocnéni. Nebyla jednoznacné prokazana lepsi efekti-
vita vyssich davek kortikosteroidu (vice nez 2 mg/kg/d)
ve srovnani s davkami nizsimi. V ojedinélych pfipadech
byla popsana Uspésna lé¢ba anti TNF-a inhibitory nebo
plazmaferézou, intravenéznimi imunoglobulinem
(IVIG) ¢i dapsonem. Lécba antibiotiky ¢i antivirotiky
byla spise neefektivni [22].

Prognoéza

PL je onemocnéni, kterd trvd mésice az léta. Vétsina
praci udava primérné trvani kolem 18 az 20 mésic(,
nejkratsi zminovany pribéh byl 2 mésice.

Ztidka je popsana progrese PL do kozniho lymfomu.
V roce 2000 byla popsana diagndza pityriasis lichenoi-
des pfipominajici mycosis fungoides (PL-like MF) [16].
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Jednd se o nejspise indolentni formu mycosis fungoi-
des (MF) klinicky pfipominajici PL, v¢etné hypopig-
mentaci, kde histologie prokaze znamky typické pro
MF napf. dysproporcni epidermotropismus ci piitom-
nost Pautrierovych mikroabscest a klonalni presku-
peni y fetézch TCR. Infiltrdt obsahuje CD8+ a CD3+
lymfocyty a byva CD30 negativni. U klasické MF jsou
naopak CD8+ lymfocyty vzacné. Pacienti jsou prevaz-
né muzského pohlavi, déti nebo mladi dospéli. Projevy
nemusi vzdy trvat dlouho, popisuje se interval 1 mésic
az 10 let pfed stanovenim diagnézy. Vztah PL a MF Ize
rozdélit na:
1. PL progredujici do MF (PL trva léta, prilmérna doba

do progrese je 8 let)
2. PL-like MF

Klinické rozliseni neni jednoduché, na misté je bio-
psie, nastésti progndza tohoto typu MF je vétsinou
dobra. V lé¢bé je efektivni PUVA ¢i NB-UVB fototerapie,
recidivy jsou popsany jen zfidka [17, 26]. Pro zajimavost:
v roce 2021 byl popsan pripad 15letého adolescenta
s letitymi projevy prvniho stadia MF, u kterého se vy-
vinula PLEVA [18].

ZAVER

Pityriasis lichenoides je vétsinou mésice trvajici koz-
ni onemocnéni nezndmé incidence a nejasné patoge-
neze, Casto se vyskytujici u déti a mladych dospélych.
Subjektivni pfiznaky jsou vétSinou vzacné. Pribéh
a klinicko-patologické charakteristiky mohou spadat
do Sirsiho spektra od forem akutnich pod obrazem
PLEVA az do forem chronickych pod obrazem PLC,
prekryvné formy nejsou zfidkavé. Pojem akutnost ci
chronicita spiSe vyjadfuje aktivitu jednotlivych pro-
jevl nez délku trvani onemocnéni. V pfipadé PLEVA
muze dojit k tvorbé krustéznich az ulceréznich 1ézi
hojicich se jizvou. Projevem mirnégjsi aktivity PL jsou
i hypopigmentace.

Diagnostika PL je predevsim klinickd, ale ¢asto déla
potize i dermatologlim. Kozni biopsie je vhodna k po-
tvrzeni diagnézy a vylouceni pfechodu do MF. Nejefek-
tivnéjsi lécbou je fototerapie (NB-UVB) a dlouhodobd
k@ira makrolidovymi antibiotiky. Lé¢bu PLEVA a PLC by
mél zvladnout kazdy dermatolog.

Vzacna ulceronekroticka forma je doprovazena ful-
minantnimi koznimi i celkovymi pfiznaky a mize byt
smrtelna i u déti. V literature je popsano nékolik desi-
tek ptipadl progrese PL do MF ¢i PL-like MF, kdy klinic-
ké projevy pityriasis lichenoides histologicky vykazuji
charakteristiky typické pro prvni stadium MF. Prognéza
je nastésti také dobra. Obdobné jako u PL je Gi¢inna fo-
toterapie.

Prohlaseni o stietu zajmu: Autofi v souvislosti s té-

matem prace v poslednich 12 mésicich nespolupraco-
vali s zadnou farmaceutickou firmou.
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doskolovani lékai

KONTROLNI TEST

(moznost vice spravnych odpovédi)

1. Pityriasis lichenoides:

a) je lymfoproliferativni maligni onemocnéni,

b) je zanétlivé onemocnéni s nejasnou incidenci
a ¢asto chronickym priibéhem,

¢) Ize rozdélit na akutni, chronickou a febrilni
ulceronekrotickou formu,

d) je totéz, co lymfomatoidni papuléza.

2, Pityriasis lichenoides et varioliformis acuta
a) se vyskytuje pouze u déti,

b) je mirné ¢astéjsi u muzského pohlavi,

¢) nikdy nesvédi,

d) v [été se vzdy zhorsuje.

3. Projevy pityriasis lichenoides se typicky
vyskytuji:

a) v dlanich a na ploskach,

b) ve kstici,

¢) na trupu,

d) na koncetinach.

4. Pityriasis lichenoides chronica:

a) je casto doprovazena celkovymi pfiznaky,
b) trva typicky mésice i léta,

¢) trva vétsinou jen nékolik tydn,

d) nezanechdva jizvy.

5. Hypopigmentace:

a) se nikdy u pityriasis lichenoides nevyskytuji,

b) v histologickém obraze mohou vykazovat zndmky
pityriasis lichenoides,

) dobre reaguji na fototerapii,

d) jsou vyraznéji patrné u tmavsich fototypu.

6. Histologicky obraz PLEVA (lichenoides et
varioliformis acuta)

a) ma vyrazné epidermalni zmény véetné nekrézy
keratinocyt(,

b) vykazuje predevsim zndmky panikulitidy,

¢) mGze byt doprovéazen extravazaci erytrocytd,

d) je charakteristicky tvorbou Pautrierovych
mikroabsces(.

7. Etiopatogeneze pityriasis lichenoides:

a) je jednoznacné autoimunitni,

b) v soucasné dobé neni zcela objasnéna,

¢) mGze souviset s idiosynkrazickou reakci T lymfocyt(
na urcity antigenni podnét,

d) neni spojena s tvorbou imunokomplext.

8. Fototerapie NB-UVB (tizkospektralni UVB)
v lécbé pityriasis lichenoides:

a) nema zadny efekt,

b) je u déti jednoznacné kontraindikovana,

¢) mUze vést ke zmirnéni priilbéhu onemocnéni,

d) je prvni metodou volby u febrilni ulceronekrotické
formy onemocnéni.

9. Lécba celkovymi antibiotiky u pityriasis
lichenoides:

a) je kontraindikovana,

b) je vzdy kratkodoba (1-2 tydny),

¢) je prvni metodou volby u febrilni ulceronekrotické
formy onemocnéni,

d) je indikovana i bez laboratorniho prikazu
bakteriadlni infekce.

10. Febrilni ulceronekroticka Mucha-
-Habermannova nemoc:

a) nevyzaduje zadné laboratorni vysetieni,

b) nutné vyzaduje l1é¢bu celkovymi antibiotiky,

¢) nejlépe reaguje na kombinovanou imunosupresivni
[écbu,

d) v détské dermatologii nemusime mit z ni obavu -
u déti se vibec nevyskytuje.

Spravnym zodpovézenim otazek kontrolniho testu ziskate 2 kredity kontinualniho vzdélavani lékara CLK. Spravné
odpovédi na otazky kontrolniho testu budou uverejnény v piistim cisle ¢asopisu.

Odpovédi posilejte na e-mailovou adresu: kozni@lf1.cuni.cz vzdy nejpozdéji do jednoho mésice od vydani dané-
ho ¢isla a spole¢né s odpovédmi uvedte svoje evidenéni éislo CLK, SLK (ID).

Odpovédi na otazky kontrolniho testu v ¢. 5/2024: Litvik R.: Androgenetickd alopecie — sou¢asné moznosti l1écby

onemocnénimi

Spravné odpovédi: 1d, 23, 3d, 4d, 5¢, 6d, 7¢, 8a, 9¢, 10d.
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