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VazZené kolegyné a kolegové, pratelé,

jiz podruhé se v Brné ve dnech 18. a 19. 1ij-
na 2013 konal Narodni dermatologicky
kongres pofadany Ceskou akademii der-
matovenerologie (CADV). Pro CADV jde
o vrcholnou akci, kdy se snazime predsta-
vit nasi dermatovenerologii jako dllezity
obor moderni mediciny 21. stoleti.

Nase akademie ma od samého pocatku
existence krédo rozvijet odbornost a kva-
litné vzdélavat. Kongres v Brné dal pro-
stor mladym dermatologiim, zohlednil
pokroky v zakladnim vyzkumu a zaméril
se na rizné aspekty klinické dermatove-
nerologie.

V hlavnim programu zaznélo 54 pfedna-
Sek s pfednasejicimi z CR, Itdlie, Francie
a Slovenska. Novinek, namét{, poznatkl
bylo mnoho. Jen k nékterym tématim
- napiiklad prvni zkuSenosti s optickou
koherentni tomografii na DVK Nemocnice
Na Bulovce. Skvélé - moznost zobrazit in
vivo morfologii klize aZ do stfedni dermis
s vystupy v dermatoonkologii, ale i u za-
nétlivych dermatéz. Genetika v riznych
souvislostech hybe moderni medicinou.
Zajimavé je pojeti komplexnich koZnich
chorob jako modulu haplotypti tvofenych
nékolika polymorfismy. Stejné tak i epi-
genetika v kozni mediciné mtZe pfinést
mnoho informaci, a pripadné vysvétlit
néktera empiricka pozorovani, jez nelze
interpretovat na zakladé zmén primarni
struktury DNA. Excelentné byla pojednana
genetika melanomu s pfehledem moznych
vySetfeni v rdmci mnohdy obtizné diferen-
cialni diagnostiky. V genetice epidermoly-
sis bullosa congenita bylo diky molekular-
ni diagnostice ozfejméno, proc se projevy
u 32 typti EB 1i$i. Strhujici je problematika
zanétu v kiiZi vinterpretaci imunologem.
Mame tu obranu i poskozeni, ustfedni roli
hraji rizné populace dendritickych bunék.
Kozni bariérové systémy - kamen dhelny
- taktéZ i na kongresu.

Dermatologie musi byt hrdym oborem,
coz v§ak neznamena, ze se bude uzavirat,
naopak vyhledavejme aktivné spolupraci
na vyzkumnych projektech, ale spolu-
pracujme také na edukacnich aktivitach.
Ocerniujeme proto prednasky jinych od-

EDITORIAL

borniki - internistli, onkologii, hemato-
onkologti.

Naopak napf. dédi¢na gastrointestinalni
onemocneéni s vyskytem stfevnich polyph
a/nebo kolorektdlnim karcinomem se mo-
hou na kizi projevovat uréitymi typickymi
zmeénami. Znalost téchto koZnich projevil
pak miiZe vést k samotnému odhaleni syn-
dromu a jeho v¢asné 1écbé.

Vyznamna je skutecnost, Ze i kdyz me-
zi mnoha dermatology rezonuje diskuse
o misté estetické dermatologie, mnozstvi
sdéleni a publikaci z poslednich 15 let
dokazuje, Ze kosmeticka a esteticka der-
matologie je neoddélitelnou soucasti tzv.
velké dermatologie, neni mozno ji chapat
separatné, lékar se zajmem o tuto oblast
je pfedevsim dermatologem.

V hutném onkologickém bloku zaznélo
mj. mohutné téma melanomu u trans-
plantovanych, aktudlné byly prezentovany
udaje o rozsahu ¢innosti centra pro 1écbu
koznich T-bunécnych lymfom na I. DVK
v Brné.

Vazné, zivot novorozencli ohrozujici sta-
vy - napt. bulézni ichtyoziformni erytro-
dermie, byly pojednany z medicinského
ietického hlediska s ve$§kerou tihou téchto
diagnoz.

Cennym doplnénim programu byla sate-
litni sympozia, zna¢nému zajmu se tésilo
sympozium zdravotnich sester. Pfitomni
byli také zastupci pacientskych organi-
zaci. VSe v pfijemném prostfedi hotelu
International.

Kongres byl se 440 tcastniky aspésny.
Ambulantni specialisté, 1ékafi z klinik
a oddéleni, studenti lékarské fakulty
Masarykovy univerzity: vSichni jako sou-
¢ast §irsiho akademického svéta.

CADV je Zivym organismem, bliZi se jubi-
lejni20. narodni kongres v Praze i nékteré
organiza¢ni zmény.

Nejblize jsou vSak vanocni svatky.

Pékné proziti pfeje .
r —

o .
P ."
] / /
A do" s
& p e
of d ~

j‘_ =

& i {
prof. MUDr, Vladimir Vaski, CSc.
piedseda CADV

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4

/4

207



208

OBSAH

succus 209
CELOZIVOTNi VZDELAVANI

Hercogova, J., Se¢nikova, Z., DZambova, M.,

RoD, F., KfiZkova, V.
Vzacna onemocnéni v dermatovenerologii 211

POSTGRADUALNI VZDELAVANI -
KOREKTIVNi DERMATOLOGIE

Ktizkova, V. Kryoterapie

(zakroky s vyuZitim nizkych teplot) 231
KriZzkova, V. Elektrochirurgické zakroky 235
Zelenkova, D. Diagnosticka excize (zdsady probatorni

excize, zplisoby odbéru tkané) 238
Rajska, L. Chemicky peeling 242

DERMATOLOGIE - PREVENCE

Rajska, L. Hercogova, J., Jirakova, A., Smerhovsky, Z.,
Gopfertova, D. Evropsky den melanomu
v Ceské republice v &islech 244

DERMATOLOGIE - KVALITA ZIVOTA

Brezinova, E., Necas, M., Jedlickova, H.,
Vaskd, V. Kvalita zivota, Stru¢ny dotaznik vnimani

nemoci nové v ¢eském jazyce 247
KAZUISTIKA
Fialova, J. Psoridza a HIV infekce 252

Jarosikova, D., Feit, J., Vrablova, M., Vaski, V.

Uspésna 1é¢ba folliculitis et perifolliculitis

abscedens et suffodiens 254
DzZambova, M., Sec¢nikova, Z., Zelenkova, D.,

Fialova, J., Hercogova, J. Ekzém a dermatitis

herpetiformis Duhring 258

ZE SVETA DERMATOVENEROLOGIE

Dzambova, M., Secnikova, Z. 10" EADV

Spring Symposium, Krakov,

Polsko, 23.-26. 5. 2013 261
Secnikova, Z., Dzambova, M. 13% Annual

Meeting SCOPE (Skin Care in Organ Transplant
Patients in Europe), Gdarnisk, Polsko 263

CESKA AKADEMIE DERMATOVENEROLOGIE - AKCE
Kalendar akci 265
VEDOMOSTNI TEST

Otazky k tématu Vzacna onemocnéni
v dermatovenerologii 268

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4

CONTENTS

SUCCUS 209
CONTINUOUS EDUCATION

Brezinova, E. Secnikova, Z., Dzambova, M.,
Rob, F., Krizkova, V., Hercogova, J.
Rare diseases in dermatovenereology 211

POSTGRADUATE EDUCATION -
CORRECTIVE DERMATOLOGY

Krizkova, V. Cryotherapy (procedures with low
temperatures) 231
Krizkova,V. Electrosurgical procedures 235
Zelenkova, D. Diagnostic excision

(principles of exploratory excision,

methods of sampling tissue) 238
Rajska, L. Chemical peeling 242

DERMATOLOGY - PREVENTION

Rajska, L., Hercogova, J., Jirakova, A.,

Smerhovsky, Z., Gopfertova, D.

Euromelanoma Day in numbers

in Czech Republic 244

DERMATOLOGY - QUALITY OF LIFE

Brezinova, E., Necas, M., Vasku, V.
Quality of Life, The Brief Illness Perception
Questionnaire - newly in Czech language 247

CASE REPORT

Fialova, J. Psoriasis and HIV infection 252
Jarosikova, D., Feit, J., Vrablova, M., Vasku, V.

Successful treatment of folliculitis et perifolliculitis

capitis abscedens et suffodiens 254
Dzambova, M., Secnikova, Z., Zelenkova, D.,

Fialova, J., Hercogova, J. Eczema and dermatitis
herpetiformis Duhring 258

FROM THE DERMATOVENEROLOGY WORLD

10™ EADV Spring Symposium, Krakov, Poland,

23.-26. 5. 2013 261
Secnikova, Z., Dzambova, M. 13" Annual

Meeting SCOPE (Skin Care in Organ Transplant
Patients in Europe), Gdansk, Poland 263

CZECH ACADEMY OF DERMATOVENEROLOGY - EVENTS
Educational events schedule 265
TEST 268



UCINNOST LECBY PULZNIM
BARVIVOVYM LASEREM

U ZANETLIVYCH KOZNICH _
NEMOCI: PREHLEDOVY CLANEK

Pulzni barvivovy laser (PDL) byl prvni la-
ser pouzity v terapii vaskularnich 1ézi.
Pracuje na principu selektivni fototermo-
lyzy, cileného poskozeni specifickych koz-
nich struktur bez po§kozeni okolni zdravé
klize, a pfimé aktivace imunitni reakce.
Soucasné PDL maji riznou velikost oSet-
fované plochy (do 12 mm), délku trvani
pulzu (0,35-40 milisekund). Nejuzivanéjsi
vinové délky jsou 585 a 595 nm, maximalni
hloubka priniku laserového paprsku je
1,5mm. PDL se povazuje za metodu volby
v 1é¢bé kongenitdlnich a ziskanych vas-
kuldrnich 1ézi, ale uziva se u fady dalSich
nemoci - virovych infekci, jizev, strii. Od
roku 1992 se PDL vyuziva i v 1é¢bé zanétli-
vych dermatéz.

Autofi prostudovali celkem 52 odbornych
sdéleni vénovanych uziti PDL, publiko-
vanych mezi lednem 1992 a srpnem 2011,
dostupnych v databazi PubMed. Nemoci,
u kterych byl PDL pouzity, zahrnovaly:
psoridzu, akné, diskoidni lupus erythe-
matodes, granuloma faciale, sarkoidézu,
chronicky ekzém, papulopustulézni roza-
ceu, lichen sclerosus, granuloma annu-
lare, lymfocytarni infiltraci Jessnerovu
a retikuldrni erytematézni mucinézu.
Vétsina praci se vsak neopirala o kontro-
lované studie.

PDL 1ze doporucit jako ucinnou meto-
du 1é¢by u nemocnych s lokalizovanou
chronickou (plakovou) psoridzou a akné.
U ostatnich studovanych nemoci je PDL
moznosti, ale Groven doporuceni nedosa-
huje stupné C. Dal$i klinické studie G¢in-
nosti jsou vitany.

ERCEG, A., de JONG, EMJG., van de KERKHOF,
PC., SEYGER, MMB. The efficacy of pulsed dye la-
ser treatment for inflammatory skin diseases: A sys-
tematic review. J Am Acad Dermatol, 2013, 69,
p. 609-615.

JE EXTRAPOLACE DAT
BEZPECNOSTI A UCINNOSTI
INDIKACI PRO ,,BIOSIMILARS“?

V Cervenci 2012 byla schvalena v Korey
(KFDA) monoklondlni protilatka CT-P13,
prvni Dbiosimildrni 1ék k infliximabu.
O 1ok pozdéji doporucila uziti této proti-
latky i Evropska agentura (EMA). Unikatni
byl pii schvalovani fakt, Ze nova protilat-
ka byla testovana v indikaci revmatoidni
artritida, ale schvaleni pro jeji pouziti se
tykalo i dal$ich ¢tyf indikaci - Crohnovy
nemoci, ulcerézni kolitidy, psoriatické
artritidy a ,,plakové“, tj. chronicky stacio-
narni psoriazy.

Autor ¢lanku zminuje, Ze podminky pro
umoznéni extrapolace jsou podle norem
KFDA a WHO nasledujici: pouzity klinicky
model musi byt dostatecné citlivy, aby
umoznil detekovat potencidlni rozdily me-

SUCCUS

zi biosimilars a referen¢nim produktem,
Kklinicky relevantni mechanismy tcinku
musi byt stejné pro vSechny tyto indikace
a bezpecnostni profil a imunogenita bio-
similars maji byt dostate¢né charakterizo-
vany. FDA ma podminky striktnéjsi, napt.
je podminkou uziti nejvice senzitivniho
Kklinického modelu.

Nabizi se proto otdzka, zda je revmatoidni
artritida nejvice senzitivni klinicky model?
Autor vysvétluje, Ze nejvice senzitivni je ta
indikace, kde byl prokazan nejvétsi rozdil
mezi G¢innosti placeba a Gc¢innosti 1é¢by.
Cim mensi je rozdil, tim vice potfebujeme
pacientti ve studii, aby mohl byt rozdil sig-
nifikantni a detekovatelny. U infliximabu
byl nejvétsi rozdil placebo vs. infliximab
ve studiich provedenych v 1é¢bé plakové
psoriazy, psoriatické artritidy a Crohnovy
choroby. Naopak revmatoidni artritida byla
spojena s nejmensim rozdilem (placebo 8 %,
infliximab 25 %). Déle se diskutuje o tom,
Ze doporucené davkovani u revmatoidni
artritidy je suboptimdalni, a Ze s vy$s$imi
davkami byla tcinnost az 1,7krat vyssi.
Revmatoidni artritida je v podstaté nej-
méné senzitivni indikaci a prokazana
srovnatelnost v této indikaci neprokazuje
srovnatelnost v indikacich jinych (kde by
byl potencidlni rozdil snadnéji identifi-
kovatelny).

Dalsi dilezitou otazkou je, zda mechanis-
mus ucinku infliximabu je u vSech indi-
kaci stejny. Autor zminuje pripad s eta-
nerceptem: zatimco infliximab je Géinny

EJ A
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v 1é¢bé Crohnovy choroby, u etanerceptu
tomu tak neni. Dal$im rozdilem mecha-
nismu u¢inku infliximabu u revmatoidni
artritidy a Crohnovou nemoci je, Ze inflixi-
mab u druhé choroby navozuje apoptézu
bunék zptisobujicich mj. zanét, zatimco
u revmatoidni artritidy nikoli. Navic je
infliximab schopen vazat se i na TNF-a
ukotveny do membrany. V otdzkach bez-
pec¢nostniho profilu a imunogenity autor
upozorniuje na piriklad se zménou sloZeni
erytropoetinu, ktera zptsobila masivni
nardst aplazie prekurzorti ¢ervenych Kkr-
vinek. Zminuje, Ze z hlediska imunoge-
choroba. V plvodni studii s infliximabem
byl nejmensi pocet pacientfl, u kterych se
vyvinuly protilatky, pozorovan u nemoc-
nych s revmatoidni artritidou. Proto ani
neni tato nemoc nejvhodnéjsi pro tento
typ srovnavani.

Na zavér autor shrnuje, ze vysledky zis-
kané ve studii nemocnych s revmatoidni
artritidou nemusi byt z uvedenych dtivo-
du extrapolovatelné do dal$ich indikaci.
Uznava ale, Ze extrapolace je velmi dile-
Zitym marketingovym aspektem pticho-
du biosimilars. V dermatologii se to tyka
zatim 1é¢by psoriazy.

LEE, H. /s extrapolation of the safety ans efficacy da-
ta in one indication to another appropriate for biosi-
milars? The AAPS Journal 2013, Oct 13 (doi:10.1208/
s12248-013-9534-y).

PSORIAZA A NOVE VZNIKLA
CUKROVKA (DANSKA
NARODNI STUDIE)

Psoriaza se dava do souvislosti s kardio-
vaskularnimi nemocemi, a to pro prav-
dépodobné podobny zanétlivy proces.
Podobné cukrovka zahrnuje mnoho kom-
plikaci, véetné kardiovaskularni morbidity
amortality. Dosavadni studie se vénovaly
souvislosti mezi psoridzou a zhorSenou
glukézovou toleranci nebo cukrovkou, ale
vysledky jsou bud rozporuplné, data byla
omezend nebo narodni data nebyla pre-
zentovana. Proto si dansti autofi dali za
cil zkoumat asociaci mezi psoridzou (riizné
tézkou) a nové vzniklou cukrovkou.

Metodika. Dansti obcané maji po celou do-
bu Zivota své registracni ¢islo, umoznujici
ziskat data z narodnich registrii - registru
vydanych 1éki (funguje od roku 1995), re-
gistru ihrady 1éki, registru umrti, regis-
tru morbidity (zahrnujici hospitalizace,
ambulantni oSetfeni diagnézy provedené
vykony, a to od roku 1978). Dale byla pfi-
dana data tykajici se komorbidit a soci-
oekonomického statutu (podle hrubého
pfijmu po dobu péti let pfed zafazenim

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4

do studie). Byli sledovani vSichni dansti
obcané star$i 10 let (ke dni 1. ledna 1997) po
dobu 13 let, do 31. prosince 2009. Pacienti
s psoriazou byli definovani jako ti, kdo
dostali topické derivaty vitaminu D (tj.
exkluzivni topickou 1é¢bu prvni volby pro
lupénku), které jsou pouze na lékarsky
predpis. Jako téZka psoridza byli oznaceni
ti nemocni, ktefi byli potfeti bud hospita-
lizovani nebo ambulantné vysSetfeni s dia-
gnoézou psoridza nebo psoriaticka artritida.
Nemocni s lupénkou nebo cukrovkou v mi-
nulosti (definovani jako nemocni, kteri
byli lé¢eni antidiabetiky) byli ze studie
vyfazeni. Cilovou skupinou byli nemocni,
u kterych se rozvinul diabetes mellitus
vyzadujici farmakoterapii (antidiabetika
nejsou v Dansku k dispozici bez receptu).
Navic byla studovana incidence mortality
a kardiovaskularni mortality.

Vysledky. Do studie byly zatfazeny podle
uvedenych kritérii 4 614 807 osob, které by-
ly sledovany nejdéle po dobu 13 let. 96 551
osob bylo ze studie na zacatku vyfazeno
pro pritomnost psoriazy nebo cukrovky.
Béhem studie bylo 45 829 pacientli s mir-
nou lupénkou, 6784 s téZkou formou lupén-
ky a 2197 nemocnych s psoriatickou artri-
tidou. Kontrolni skupinu tvofily 4 562 194
osob. Incidence nového diabetes mellitus,
diagnostikovaného béhem studie, byla
3,67/1000 obyvatel. Incidence mirné lupén-
Ky byla 6,93/1000, incidence téZké lupénky
9,65/1000.

V této studii tedy byla prokizana vyssi inci-
dence noveé vzniklé cukrovky u nemocnych
s psoriazou. Tato zvySena incidence byla
jesté vice patrna u pacientt s tézkou pso-
ridzou. Vyssi asociace zlstala statisticky
vyznamna i po zohlednéni moznych ovliv-
nujicich faktord (vék, pohlavi, soucasna
medikace, komordibity, socioekonomicky

statut, tzv. ,,confounding*). Studie méla
inékteré limity - nebylo mozné odlisit typ
diabetes mellitus, ale podle definice pomo-
ci antidiabetik se zfejmé jednalo zejména
o diabetes 2. typu, dale nebyli zahrnuti
nemocni s cukrovkou léceni dietou (dano
definici nemocnych).

Mozné souvislosti mezi lupénkou a cukrov-
kou mtZzeme hledat v etiopatogenetickych
pochodech, které se uplatniuji u obou cho-
Tob - zanét a zvySené hladiny prozanét-
livych cytokinti (TNF-a) jsou spojovany
s rezistenci k inzulinu u diabetu 2. typu.
Chronicky zanét u psoriatikii navic vede
ke zvySeni hladiny ,,insulin-like grow-
th factor-11“, ktery podporuje proliferaci
epidermis a ma vztah k diabetu a atero-
skleréze. Systémovy zanét miiZe piispivat
k cukrovce i kardiovaskularnim nemocem
u psoriatikl. Soucasné studie také uka-
zuji, ze 1é¢ba pomoci antagonistii TNF-a
u pacientd s psoriatickou artritidou ne-
bo psoridzou zlepsuje citlivost k inzulinu
a snizuje riziko diabetu a kardiovaskularni
nemoci. Autofi studie proto upozornuji
na spole¢ny mechanismus chronického
zanétu a cukrovky. To ma praktické di-
sledky. Nemocni s psoridzou by méli byt
pravidelné vySetfovani vzhledem k riziko-
vym kardiovaskularnim faktorim, véetné
hladiny glukézy. Na psoridzu bychom se
proto méli divat jako na systémové za-
nétlivé onemocnéni neZ jako na nemoc
kozni. Dalsi prospektivni studie jsou velmi
potfebné.

KHALID, U., HANSEN, PR., GISLASON, GH,, et al.
Psoriasis and new-onset diabetes. A Danish nation-
wide study. Diabetes Care, 2013, 36, p. 2402-2406.

Vybér a pieklad:
prof. MUDr. Jana Hercogova, CSc.




Vzacna onemochnheéni

v dermatovenerolog
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Hercogova J., Se¢nikova Z., Dzambova M., Rob F., Kfizkova V.

SOUHRN

Kozni vzacné nemoci tvoii asi jednu de-
setinu tzv. vzacnych onemocnéni. Patfi
mezi né choroby vrozené i ty, které se
manifestuji aZ v dospélosti. Rada vzac-
nych nemoci je nelécitelna nebo obtizné
1é¢itelnd, ale jsou to i choroby léc¢itelné
avylécitelné. Zakladem péce o nemocné se
vzacnymi chorobami je interdisciplinarni
spoluprace, nutnosti je izka navaznost
na prenatalni diagnostiku a genetické
poradenstvi.

KLiCOVA SLOVA

vzacné dermatologické nemoci ®
genodermatézy

SUMMARY

Hercogova, J., Secnikova, Z., Dzambova, M.,
Rob, F., Krizkova, V. Rare diseases in derma-
tovenereology

Rare skin diseases account for roughly one
tenth of the so-called rare diseases. They
include both congenital diseases and tho-
se that only manifest in adulthood. Many
rare diseases are untreatable or treatable
with difficulties, but they also include
diseases that are treatable and curable.
The basis of the care for patients with rare
diseases is interdisciplinary cooperation,
closely following prenatal diagnostics and
genetic counselling is a must.

KEY WORDS

rare dermatological diseases ®
genodermatoses

uvob

Tzv. ,,vzacna onemocnéni” jsou ta, ktera
postihuji méné nez jednu osobu z 2000
obyvatel. Nékteré choroby pfitom mohou
byt vzacné vjedné Casti svéta, zatimco vjiné
mohou byt relativné ¢asté (napft. fogo selva-
gem v Evropé a v Brazilii nebo albinismus
v Evropé a v rovnikové Africe).

V soucasné dobé je popsano asi sedm tisic
vzacnych onemocnéni, z toho tvoii kozni
vzacné nemoci asi desetinu, tedy 700.
Do nedavna jsme za vzacna onemocnéni
povazovali obvykle jen genodermatoézy,
ale dnes vime, Ze do této skupiny pa-
tfi celd §kala nozologickych jednotek.
Mohou to byt choroby vrozené nebo se
manifestovat v dospélosti. Jsou to kromé
genodermatdz téz dermatitidy (infekéni
i neinfek¢ni), nadory, polyetiologické
nozologické jednotky nebo kozni choroby
v rdmci systémovych nemoci. Nékterd
onemocnéni mohou napodobovat bézné
choroby. Casto se jedna o nemoci chro-
nické, progredujici, vyznamné zhorsujici
kvalitu Zivota. Rada vzicnych nemoci
je nelécitelna nebo obtizné 1écitelna,
ale mezi dermatologickymi vzacnymi
nemocemi jsou i choroby lé¢itelné a vy-
1écitelné.

Spole¢nym problémem vSech pacientd se
vzacnymi nemocemi je fakt, Ze pravé kvii-
li fidkému vyskytu je obtiZné najit specia-
lizované pracovisté nebo specialistu, ktery
v€as urci diagnézu a ridi 1écbu.

Druhym faktem je, Ze vyzkum 1ékid pro
tyto nemoci je jen omezeny. To vede
k dennim problémum pacientd jak pfi
hledani informaci, kvalifikované od-
borné péce, tak k socidlnim problémam
v oblasti zaméstnanosti a zaclenéni do
spolecnosti. Zakladem péce o nemocné se
vzacnymi chorobami je interdisciplinarni
spoluprace, nutnosti je izka navaznost
na prenatalni diagnostiku a genetické
poradenstvi.

Znalosti v oblasti vzacnych nemoci
se zlepsuji diky vytvafeni registrii pro
nékterd onemocnéni. Nové perspekti-
vy pfinasi evropska politika pro vzacna
onemocnéni, kterou je mozné nalézt
na webu Evropské komise: http://ec.e-
uropa.eu/health/rare_diseases/policy/
index_en.htm. Popis narodnich inicia-
tiv 1ze nalézt na webu Evropské komise
expertll na vzacni onemocnéni: http://
www.eucerd.eu/. Informace o vzacnych
nemocech jsou dostupné na webu www.
orphanet.cz, narodnim koordinatorem
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je prof. MUDr. Milan Macek jr., DrSc.,
pfednosta Ustavu biologie a 1ékaiské ge-
netiky 2. LF UK.

ProtoZe porozumeét vzacnym nemocem
je obtiZzné, cozZ je dano samotnym fak-
tem jejich malé Cetnosti v denni praxi
dermatovenerololi, rozhodli jsme se po-
stupné vénovat jednotlivym skupinam,
pocinaje genodermatézami. Véfime, Ze
to oceni mj. i rezidenti v pfipravé k ates-
tacni zkousce.

KLASIFIKACE VZACNYCH
DERMATOLOGICKYCH NEMOCI

Vzacné dermatologické nemoci 1ze klasi-

fikovat (pfiklady nemoci):

e Genodermatézy (napi. ektodermalni
dysplazie, tuberdzni skleréza a neuro-
fibromatéza, genetické poruchy der-
mis a pigmentace, imunitniho systé-
mu, fotosenzitivni poruchy, syndromy
s tumory, dédi¢né metabolické vady,
poruchy starnuti, kozni mozaicismus,
ichtyézy a poruchy keratinizace - a dob-
fe zndma epidermolysis bullosa)

o Dermatitidy infekéni (lymeska boreli-
6za, kozni leishmaniaza)

e Dermatitidy neinfekéni (pemfigus,
pemfigoid, dermatitis herpetiformis,
epidermolysis bullosa aquisita)

e Autoimunitni nemoci (dermatomyo-
zitida, lupus erythematodes, sklero-
dermie)

o Akutni dermatitidy (toxicka epidermal-
ni nekrolyza, angioneuroticky edém)

e Nadory benigni (lymfangiom)

Nadory maligni (histiocytéza z Lan-

gerhansovych bunék, mycosis fungoi-

des, Kaposiho sarkom)

® Metabolické choroby (porfyrie, amy-
loidéza klize, mucinédza kuze)

e Polyetiologické jednotky (pyoderma
gangraenosum)

e Poruchy pigmentace (vitiligo s auto-
imunitou)

e Poruchy keratinizovanych adnex (alo-
pecia totalis, lichen planopilaris, pa-
chyonychia congenita)

e Poruchy cévni (primarni lymfedém)
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Genetické poruchy

pigmentace
sz |

Pigmentace kiize je vysledkem slozitych
procesti kontrolovanych fadou gena a hor-
mont. Je ovliviiovana riznymi faktory,
napiiklad syntézou melaninu, vaskula-
rizaci, pfitomnosti koZnich chromofort
(lykopen, karoten) a kolagenu v dermis.
Z fyzikalnich faktorli se na barvé klize
podili napfiklad mnozstvi dopadajiciho
UV zareni, absorpce svétla v kliZi nebo
stuperi transparence stratum corneum
a epidermis. Nejvyznamnéj$im procesem
ovlivriujicim vyslednou pigmentaci kiiZe je
melanogeneze, resp. mnozstvi, typ a dis-
tribuce melaninu v k@izi.

MELANOGENEZE

Melanocyty jsou neuroektodermalniho
pavodu. Vznikaji z melanoblastii, pre-
kurzorli pochézejicich z bunék neuralni
liSty. Melanoblasty béhem svého vyvoje
proliferuji a migruji do svych typickych
lokalizaci - stratum basale epidermis
a vlasovych folikulil. Poté se diferencuji
v melanocyty, buriky s dendritickymi
vybézky obsahujicimi melanosomy - gra-
nularni struktury, které 1ze detekovat
v elektronovém mikroskopu.® V mela-
nosomech je syntetizovan a shromazdo-
van melanin, ktery je prostfednictvim
cytoplazmatickych vybézk melanocytl
nasledné transportovan do keratinocytl
ve stratum basale a stratum spinosum
(cytokrinni sekrece). V cytoplazmé ke-
ratinocytl se melaninova granula usadi
v oblasti nad jadrem, chrani je tak pfi
déleni burniky pfed $kodlivym déinkem
UV-zafeni. Buiiky, do nichZ byl mela-
nin umistén, se nazyvaji melanofory.
Melanocyt vytvaii s okolnimi 36 kerati-
nocyty, které zasobuje pigmentem, tzv.
epidermalni melanocytovou jednotku.
Syntéza melaninu je jedinec¢ny a velmi
komplexni metabolicky proces kontro-
lovany fadou gen® a hormonu. Existuji
dva typy melaninu vyskytujici se u lidi
- tmavé hnédy eumelanin a ZlutoCerveny
feomelanin, které se lis$i nejenom v bar-
vé, ale také ve velikosti, tvaru a obsahu
melanosomi.?
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Melanogeneze je iniciovana pfeménou ty-
rozinu oxidovaného tyrozinoxidazou na
dihydroxyfenylalanin (DOPA) a dile meta-
bolizovaného na dopachinon. Tento klico-
vy proces je regulovan tyrozinazovym pro-
teinem (tyrosinase related protein 1, TRP1)
a membranovym transportnim proteinem
(membrane associated transporter pro-
tein, MATP). Dopachinon je prekurzorem
pro oba typy melaninu. Jeho pfeménou
na dopachrom vznika déle za ti¢asti TRP1
eumelanin. Syntéza feomelaninu vyzaduje
konjugaci dopachinonu s cysteinem nebo
glutationem® (Obr. 1).

GENETICKE PORUCHY
PIGMENTACE -
HYPOPIGMENTACE

Vrozené poruchy pigmentace kiize jsou
nasledkem mutaci riznych gent zasahu-
jicich na odlis$nych drovnich do fyziologic-
kého procesu syntézy melaninu. Mutace
mfiZou ovlivilovat:

1. vyvoj a migraci melanoblastu (pie-
baldismus, Waardenburgtiv syndrom,
Tietz{iv syndrom),

2. syntézu melaninu (okulokutanni al-
binismus),

3. tvorbu melanosomi a transport me-
laninu do Kkeratinocytui (syndromy
Hefmanského-Pudlikiv, Chediakiv-
-Higashiho a Griscelliho).

1. PORUCHY VYVOJE A MIGRACE
MELANOBLASTU

Tato skupina onemocnéni je charakteris-
ticka abnormalni migraci a proliferaci me-
lanoblastli béhem embryonélniho vyvoje
(ptehled v Tab. 1). Porucha je zplisobend
mutacemiv genech PAX3, SOX10, MITF, c-Kit
nebo EDN3, vedoucimi k vrozené depig-
mentaci kiiZze zpisobené chybénim mela-
nocytl v cilovych strukturach.®

Piebaldismus

Piebaldismus je vzacné autosomalné do-
minantné vazané onemocnéni charakte-
ristické vrozenymi depigmentovanymi
makulami na cele, trupu, koncetinach

}
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Obr.1 Schéma melanogeneze
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Prehled typti onemocnéni s poruchou vyvoje a migrace melanoblastt, odpovédnych gent, prevalence a klinické manifestace

Typ onemocnéni Gen Prevalence Klinické projevy

piebaldismus c-Kit neznama polidza, depigmentované makuly

WS typ 1 PAX 3 1-9/100 000 polidza, hluchota, heterochromia irides, Siroky kofen nosu

WS typ 2 SLUG méné nez1:1000 000 polidza, hluchota, depigmentované makuly, heterochromia irides
WS typ 3 PAX 3 neznama WST + muskuloskeletdIni postizeni

WS typ 4 SOX10, EDN 3, EDNRB | ménénez1:1000 000 WST1 + Hirschprungova nemoc

TietzGv syndrom MITF méné nez 1:1000 000 generalizovana depigmentace, modré oci, hluchota

Prehled typi OKA, odpovédnych gendi, prevalence a klinické manifestace

Typ OKA Gen Prevalence Klinické projevy

OKA typ 1A TYR 1:100 000 bild narGzoveéld kize, cervené duhovky a zornice, nystagmus,
fotofobie

OKA typ 1B TYR 1:100 000 bilé az svétle hnédé viasy, modré oci

OKA typ 1TS TYR neznama svétlé vlasy, modré oci, tmavsi kdze na akrélnich ¢astech téla

OKA typ 2 TYR 1:100 000 bilé az svétle hnédé vlasy, modré oci

OKA typ 3 TYRPI 1:1000 000 svétle hnédé vlasy, modré oci

OKA typ 4 MATP 1:100 000 bilé az svétle hnédé viasy, modré oci

a bilym pramenem vlasti nad ¢elem (po-
liosis). V histopatologickém vySetfeni po-
stizenych okrski kiiZe melanocyty nejsou
pfitomny. Stupen postiZeni je variabilni,
od depigmentovaného pramene vlasti nad
stfedni ¢asti Cela (ktery je pro toto onemoc-
néni patognomicky), po témét kompletni
depigmentaci trupu a koncetin. Na rozdil
od Waardenburgova syndromu je vyraz-
néji postiZena kiiZe nez vlasy a pacienti
netrpi hluchotou.® Existuji studie, které
popisuji pfipady pacientd s percepéni hlu-
chotou bez koznich zmén, coz indukuje
moznost tzv. ,,pfechodného* syndromu
mezi piebaldismem a Waardenburgovym
syndromem. Pfi¢inou nemoci jsou vro-
zené mutace gent c-Kit a SCF (stem cell
growth factor).© Nejéastéji jsou nasled-
kem delece nebo bodové mutace, pficemz
Kklinicky zdvaznéjsi jsou bodové mutace.

Waardenburgiiv syndrom
Waardenburgtiv syndrom (WS) je vrozené
autosomalné dédi¢né onemocnéni, které
klinicky odpovida kombinaci piebaldismu
a percepcni hluchoty. Toto onemocnéni se
rozdéluje na 4 typy.

WS typ 1 (WS 1) je charakterizovan poli6-
zou a kraniofacidlnimi deformitami.
Méné cCasto se vyskytuje makularni de-
pigmentace kiiZe. Z kraniofacidlnich ab-
normit byvaji pfitomné odlisné zbarvené
duhovky (heterochromia irides) nebo §i-
roky kofen nosu. WS typ 3 je povazovan
za variantu WS 1, navic je spojen s mus-
kuloskeletalnim postiZenim.

U obou typd nemoci byly nalezeny mu-
tace v genu PAX 3. WS typ 2 je asociovan
s mutaci v genu MITF (microphtalmia
transcription factor). Klinicky je cha-
rakterizovan depigmentovanymi ma-
kulami na ki@izi, poliézou a vyskytem
heterochromia irides s kongenitalni
hluchotou.?” Pacienti s WS typem 4
(WS 4) maji podobny fenotyp jako pa-
cienti s WS 1, navic se u nich vyskytuje
Hirschprungova nemoc, neboli kon-
genitalni agangliotické megakolon.®
Toto onemocnéni je zptsobeno chybé-
nim neurond v intestinalnim nervovém
plexu, které podobné jako melanoblasty
pochazeji z bunék neuralni listy. WS 4
typ je provazen mutacemi v genech SOX10
a EDN3.6.9)

TietzGv syndrom

Tietz{iv syndrom je velmi vzacné onemoc-
néni, taktéZ autosomalné dominantné
vazané. Klinicky je charakterizovano
kompletni generalizovanou depigmen-
taci, modrou barvou o¢i (bez nystagmu)
a kongenitalni hluchotou.®

2. PORUCHY SYNTEZY MELANINU

Okulokutanni albinismus

VétSina kongenitalnich poruch pigmen-
tace, které jsou nasledkem defektil v syn-
téze melaninu, zahrnuji rGzné typy oku-
lokutanniho albinismu (OKA), pro ktery
je charakteristické postiZeni kiiZze a oka
(Tab. 2). Nejedna se tedy o nepfitomnost
melanocytd v cilovych strukturdch jako
u pfedchozich nemoci, ale o defektni syn-
tézu pigmentu - melaninu. Albinismus je
autosomalné recesivné dédi¢né onemoc-
néni, charakterizované hypomelanézou
klize, vlast a o¢i, dale je provazeno snize-
nim zrakové ostrosti, fotofobii a nystag-
mem. RozliSuji se 4 typy OKA, pficemz
OKA typ 1 se rozdéluje na OKA 1A a OKA
1B19)(Tab. 2).
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U pacientli s OKA 1A je kvili mutaci ge-
nu kédujiciho tyrozinazu jeji plisobeni
v melanocytech zcela inaktivovano - tzv.
tyrozindza negativni typ OKA. Vzhledem
k tomu, Ze je narusen kli¢ovy inicidlni krok
v syntéze melaninu, pigment se nevytvari
béhem celého Zivota. Pacienti s OKA 1A
maji generalizované velmi svétlou na-
ruzovélou barvu kiiZe, bilé vlasy, rtiZové
duhovKky a zornice.™ Pacienti s OKA 1B
maji pfi narozeni stejny fenotyp jako pa-
cienti s OKA 1A. Na rozdil od kompletni
inaktivace tyrozinizy u pacientti s OKA 1A
je u této druhé skupiny aktivita enzymu
alesponl minimalné zachovana - tyrozi-
naza pozitivni typ OKA. Vétsinou se jedna
o bodovou mutaci, kterd ma za nasledek
vznik tyrozinazy s jinou konformaci, resp.
produktu, ktery ma do jisté miry aktivitu
enzymu zachovalou. U pacientd s OKA 1B
se proto béhem prvnich let Zivota objevuje
nazloutlé zbarveni vlast a béhem dal$iho
vyvoje pigmentace ve vlasech a na kuzi
pozvolna progreduje. ¥ Osobitym typem
albinismu je tzv. teplotné senzitivni OKA
(OKA 1TS). Pfi narozeni jsou pacienti fe-
notypem identicti s pacienty trpicimi na
OKA 1A. V puberté dochazi k postupnému
pribyvani pigmentace na trupu a na kon-
Cetindch. Nicméné v lokalizacich s vyssi
teplotou (axily, genital, hlava) ziistava

O ‘ CELOZIVOTNI VZDELAVANI

kliZe depigmentovana. Missence mutace
v genu pro tyrozinazu vede Kk jeji termo-
senzitivité, resp. inaktivaci pfi teplotich
nad 35 °C.

Okulokutanni albinismus typ 2 (OKA 2)
je zplisoben mutaci v genu, ktery kéduje
membranové proteiny v melanosomech
s nasledné narusenou spravnou funkci
a naruSenym transportem tyrozinazy.
Fenotyp pacientd s OKA 2 je velmi variabil-
ni - od fenotypu prakticky neodliSitelného
od OKA 1A aZ po klinicky obraz u pacient
s OKA 1B.

Tfeti typ albinismu (OKA 3) byl popsan
téméf vyhradné v jihoafrické populaci,
Klinicky je charakterizovan pouze svétlej-
§imi vlasy a modrou barvou oéi.

Ctvrty typ nemoci (OKA 4) je povaZovan za
nejcastéjsi typ okulokutanniho albinismu
v Japonsku, v evropské populaci je velmi
vzacny. Pacienti maji vétSinou svétlou
plet, modré o¢i a variabilni barvu vlast,
od bilé az po svétle hnédou.™

3. PORUCHY TVORBY
MELANOSOMU A TRANSPORTU
MELANINU DO KERATINOCYTU

HeFfmanského-Pudlakilv syndrom
Hefmanského-Pudlakiv syndrom (HPS)
je heterogenni skupina vzacnych autoso-

malné recesivné dédicnych onemocnéni,
které byly popsany u lidi a u mysi. Existuje
celkem 8 znamych lidskych variant nemo-
ci, kazda odpovida mutaci v jiném genu.
Defekt v syntéze lyzosomalnich proteinéi
kédovanych témito geny vede k alteraci
biosyntézy a/nebo funkce intracelular-
nich organel nachazejicich se nejenom
v melanocytech, ale také v trombocytech,
T-lymfocytech, neutrofilech a plicnich
epiteliich. VSichni pacienti s HPS trpi
okulokutannim albinismem (tyrozinaza
pozitivnim), pficemz jejich fenotyp ma-
Ze kolisat od minimalnich zmén azZ po
generalizovanou depigmentaci. Navic je
u vSech pacientdl s HPS pfitomna vrozena
trombocytopatie, jako nasledek poruchy
skladovacich granul v krevnich destic-
kach, klinicky provazena protrahovanym
krvicenim a epistaxi.®™

HPS 1a 4. Pacienti kromé albinismu a kr-
vaceni trpi granulomatéznimi zanéty stiev
a ve vétsiné piipadi pred¢asné umiraji na
zavazné formy plicni fibrézy. HPS typ 2
je obvykle dobfe odliSitelny od jinych ty-
Pl HPS. Pacienti trpici timto syndromem
vykazuji znamky imunodeficience a vétsi
néachylnost k castym recidivujicim plicnim
infekcim. Typy HPS 3, 5a 6 jsou si klinicky
velmi podobné. Pacienti trpi albinismem,

Prehled typli onemocnéni s poruchou tvorby a transportu melaninu do melanosomd, odpovédnych gen,

prevalence a klinické manifestace

Typ onemocnéni Gen Prevalence Klinické pfiznaky

Hefmanského-Pudlakav sy (HPS) 1-9/1 000 000

HPS typ 1 HPS'T albinismus, krvacivost, plicni fibréza, granulomatézni kolitida

HPS typ 4 HPS 4

HPS typ 2 AP3BI albinismus, krvacivost, zavazné pneumonie

HPS typ 3 HPS 3 albinismus, krvacivost, snizeni zrakové ostrosti

HPS typ 5 HPS 5

HPS typ 6 HPS 6

HPS typ 7 DTNBPT albinismus, krvacivost, snizeni zrakové ostrosti, nystagmus

HPS typ 8 BLOCIS

Griscelliho sy méné nez1:1000 000

GStyp1 MY5A albinismus, krvacivost, mentaini retardace

GS typ 2 RAB27A svétld barva klze a vlasU, krvacivost, letdini imunodeficit

GStyp 3 MLPH svétld barva klze a vlasU, krvacivost

Chediakiv-Higashiho sy LYST neznama albinismus, krvacivost, stiibristé vlasy, parodontitida,
kozni infekce, pneumonie, hepatosplenomegalie

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4



Klinicka manifestace incontinentia pigmenti
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Major kritéria - kozni zmény

Minor kritéria

Dalsi postizeni

vezikuly, buly

alopecie

océni komplikace

hyperkeratdzy

dentaIni anomalie

neurologické zmény

hyperpigmentace

postizeni nehtd

potraty muzskych plodu

hypopigmentace

anomalie vlast

anomalie prsd a bradavek

vy$$i krvacivosti, ale nemivaji kolitidy ani
plicni fibrézu. Pacienti s HPS7 a 8 jsou kli-
nicky podobni pfedchozi skupiné, mutace
se v8ak vyskytuji v jinych genech (Tab.
3).15

Chediakuv-Higashiho syndrom
Chediakiv-Higashiho syndrom (CHS) je
vzacné autosomalné recesivné dédicné
onemocnéni charakterizované okuloku-
tannim albinismem, zvysenou krvacivos-
ti, progresivnimi neurologickymi zména-
mi a zavaznym imunodeficitem. S CHS je
vétSinou spojena agresivné probihajici par-
odontitida, tézké kozni infekce a infekce
dychacich cest. Pfi¢inami symptomi jsou
funkéni poruchy leukocytd s polymorfnim
jadrem, které obsahuji charakteristické
lyzosomalni vakuoly a nedostatek natural--
-killer (NK) lymfocytll. Vyzkum na zvite-
cim modelu (mysi) vedl k objevu pfic¢iny
nemoci v mutaci genu pro LYST-protein,
jehoz funkce je zatim neznama. V perifer-
nim krevnim obraze je patrnd abnormalni
granulace leukocytl a lymfocyth (velka
granula), stejné jako plazmatické inkluze
v myeloidnich burikach v kostni dfeni.
V prenatilni diagnostice miiZe byt nemoc
rozpoznana pomoci fetdlniho rozboru krve
nebo biopsie z chlupd ¢i kize. Jedinou
moznou terapii je transplantace kmeno-
vych bunék kostni dfené.®

Griscelliho syndrom

Griscelliho syndrom (GS) je velmi vzacné
autosomalné recesivné dédi¢né onemoc-
néni, jehoZ prevalence v populaci je odha-
dovana na méné nez 1 : 1000 000. Podle
specifické genové mutace se rozlisuji tfi
typy tohoto syndromu. Mutace vedou k na-
rusené funkci intracelularniho transportu
melanosomi, vysledkem ¢ehoz je kumu-
lace obrovskych melanosomu v centralni
casti melanocytdl misto toho, aby byly
transportovany smérem Kk periferii bun-
Ky a nasledné pfediny keratinocytim.®
Typ 1se manifestuje albinismem a vaznym
neurologickym deficitem s mentalni re-
tardaci. Typ 2 je kromé albinismu spojen

s obvykle letalnim postiZzenim imunitniho
systému, kde jedinou moznou kauzalni
1écbou je transplantace bunék kostni die-
né. Na rozdil od pfedchozich typl ma GS
typ 3 pouze kozni projevy bez alterace ner-
vového ¢i imunitniho systému.

DALSi GENETICKE
PORUCHY PIGMENTACE

INCONTINENTIA PIGMENTI (IP)
Incontinentia pigmenti (Blochuv-
-Sulzbergeriiv syndrom) je vzacna genoder-
matdza s koznimi symptomy a s porucha-
mi vyvoje oka, zubli, nervového a muskulo-
skeletalniho systému. Prevalence v po-
pulaci je odhadovana na 0,2/100 000,48
celkem bylo ve svété popsano priblizné
700 pripadti. Dédi¢nost je dominantniho
typu, s vazbou na X-chromosom, postiZeno
je proto témét vylucné Zenské pohlavi. Pro
muZe je tento syndrom ve vét$iné pripadi
letalni jiz v dobé intrauterinniho vyvoje.
Byly popsany vzacné piipady vyskytu IP
u muzl s Klinefelterovym syndromem
(47, XXY), coz jen potvrzuje pfedpoklad,
Ze pro muzsky plod s normalnim karyo-
typem 46, XY tato mutace neni slucitelna
se zivotem. Pfi¢inou jsou mikrodele¢ni
mutace genu IKBKG/NEMO, dosud jedi-
ného znamého genu souvisejiciho s IP.
Fenotypova exprese mutaci je znacné va-
riabilni, a to i mezi pacienty se stejnym
typem mutace. Jednotlivé anomalie jsou
Kklasifikovany do tzv. velkych a malych
je postiZeni klize.(®

Onemocnéni probiha ve tfech, nékdy ve
Ctyfech stadiich. Nastup pfiznakd jed-
notlivych stadii se mtize prolinat, pfi-
cemz nemusi dojit k manifestaci vSech
stadii. Prvni, vezikulobulézni stadium
zacina casto uz v gravidité nebo u novo-
rozenct v 1.-2. tydnu Zivota. Je charak-
terizovano erytémem s tvorbou vezikul
a bul na koncetinach, trupu a ve kstici.
Charakteristicka je linearni konfigurace
projevi podél Blaschkovych linii. V krev-

nim obrazu lze detekovat eozinofilii, ¢asto
dosahujici az 50 %. Verukézni stadium
zpravidla za¢inad v2.-6. tydnu Zivota, kdy
se na distalnich ¢astech dolnich koncetin,
nad prsty a kotniky tvori hyperkeratotic-
ké verukézni loziska. Projevy se mohou
vyskytovat i na vertexu, v tomto piipadé
mohou perzistovat a nasledné se hoji ji-
zevnatymi alopetickymi lozisky. Ve 3.-6.
mésici Zivota se objevuji nepravidelné
bizarni, nékdy koncentrické hyperpig-
mentace sledujici Blaschkovy linie. Nékdy
mohou byt hyperpigmentace patrny jiz
pfi narozeni jako projev zanétlivych
zmén probéhlych béhem vyvoje in utero.
Hyperpigmentace s dal$im postupem ne-
moci probledavaji, v puberté miuze dojit
az ke kompletni regresi. Posledni ¢tvrté
stadium hypopigmentaci (atrofické stadi-
um) se vyskytuje pouze u Casti pacientek
v dospélosti, jedna se o bélava atroficka
loziska lokalizovanda pfevazné na konce-
tinich a na trupu (Tab. 4).

Mezi extrakutanni projevy v rameci postize-
niIP 1ze zafadit dentilni anomalie, alope-
cie a postizeni nehtt, které tvoii skupinu
tzv. malych kritérii. O¢ni komplikace se
objevuji asi u 20-35 % pacientl s IP a za-
hrnuji vaskuldrni zmény v oblasti retiny,
ztratu zrakové ostrosti, slepota se objevuje
asiu7 % pacientl s IP. Asive 30 % piipadl
jsou pritomny neurologické komplika-
ce, které jsou hlavni pfi¢inou mortality
pacientdl. Jejich nastup byva patrny jiz
v novorozeneckém obdobi, nejcastéji jsou
popisovany kiece, mentalni retardace, ata-
xie, mikrocefalie, porencefalie a spasticka
paralyza.® Kauzalni 1é¢ba tohoto onemoc-
néni neexistuje.

PEUTZUV-JEGHERSUV SYNDROM

Peutzliv-Jegherstiv syndrom (PJS) je au-
tosomalné dédicna stfevni polypdza zpii-
sobend mutaci v genu STK11. Prevalence
v populaci je odhadovana na 1/60 000-
300 000. Syndrom je charakterizovany
piitomnosti mnohocetnych stfevnich
polypd - hamartomu s nizkym malig-
nim potencidlem a mukokutannimi

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4

215



216

O ‘ CELOZIVOTNI VZDELAVANI

hyperpigmentacemi. Zatimco stfevni
polypy se objevuji az v 2. dekadé Zivo-
ta, jiz v casném détstvi byvaji pfitomny
pigmentové skvrny na bukalni sliznici,
Cerveni rtll, periordlnilokalizaci, na nos-
nich kfidlech, ve dlanich a perianalné.
Hyperpigmentace jsou pro tuto nemoc pa-
tognomickym znakem, vyskytujise 95 %
pacientl s PJS. Zatimco kozni skvrny
v obdobi puberty blednou a mohou zcela
vymizet, nalez na bukalni sliznici pfetr-
vava do dospélosti.

Polypy charakteru hamartomd se mohou
vyskytovat v pribéhu celé travici trubice,
nejcastéji v tenkém stfevé a kolon. Stav se
muze komplikovat iledznim stavem, Kkr-
vacenim do gastrointestinalniho traktu,
sekundarni anémii. Malignizace polypd je
relativné vzacna. Pacienti maji vyssi riziko
jinych malignit - karcinomd zaludku, jic-
nu, prsu, ovarii, délohy, plic a koznich na-
dort1. .29 Pro obvykle velky rozsah stfevniho
postiZeni je 1é¢ba svizelnd. Pacienti v prabé-
hu Zivota obvykle podstupuji ¢etné chirur-
gické zakroky pro intestinalni komplikace
a jiné nadory. Kauzalni 1écba neexistuje,
Klicové je pravidelné sledovani specialisty
s cilem casného zachytu malignity.

Prohldseni: autorka v souvislosti s tématem prace
nespolupracuje s zadnou farmaceutickou firmou.
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Hereditarni ichtyozy

Hereditarni ichtyézy patfi do rozsahlé,
Klinicky i etiologicky heterogenni skupiny
onemocnéni s difazni poruchou keratini-
zace, postihujici vétsinou celé integumen-
tum. Terminologie a pfesna klasifikace
byly dlouho pfedmétem diskusi. V roce
2009 byl na mezinarodni konferenci po-
fadané ve francouzském Soreze ptijat kon-
senzus Kklasifikace ichtydz, podle kterého
se ichtyézy nyni rozdéluji na nonsyndro-
mické a syndromické.® Nonsyndromické
ichtyézy se vyznacuji pouze koznim po-
stizenim, syndromické formy se kromé
klize manifestuji také v dal§ich organech.
Nasledujici ¢ast bude vénovana zejména
nonsyndromickym formam, kam patii
bézné ichtydzy, autosomalné recesivni
kongenitalni ichty6zy (ARCI), keratino-
patické ichtydzy a dalsi méné Casté typy
ichtyéz (Tab. 1). Do skupiny ARCI je nyni
kromé lamelarni ichtyézy (LI) a kongeni-
talni ichtyoziformni erytrodermie (CEI)
zafazena i harlequin ichtyéza (HI), self--
-healing collodion baby (SHCB), akralni
SHCB a bathing suit ichthyosis. Skupina
keratinopatickych ichtyéz zahrnuje formy
zpusobené mutacemi v genech kédujicich
keratin, manifestujicich se puchyfnatou
epizodou po narozeni, jako epidermoly-
tickd ichtyéza (EI) a dalsi. V poslednich
letech byl zaznamenan velky pokrok v od-
haleni molekularnich pficin téchto one-
mocnéni, ktery usnadrnuje diagnostiku
a odliSeni téchto onemocnéni a zaroven
otevira prostor pro nové moznosti v ramci
genetického poradenstvi, prenatalni dia-
gnostiky a v budoucnu snad i moznosti
genové terapie.

BEZNE ICHTYOZY

Ichthyosis vulgaris je nejmirnéjsim
a nejcastéjsim typem ichtyéz s prevalen-
cil:100.? Je podminéna autosomalni
semidominantni mutaci v genu kéduji-
postiZzeni nez heterozygoti. Onemocnéni
se projevu v ¢asném détstvi (kolem 1.-2.
roku Zivota), progreduje do puberty, poté
je vétSinou tendence ke zlepSovani. Na
trupu a extenzorech koncetin je patrné
svétlé, stfedni az jemné lamel6zni olupo-
vani, které vynechava ohbi velkych klou-
bh. Dlané a plosky maji stafecky vzhled

se zvyraznénim palmoplantarnich linii,
tzv. ichtyotickd ruka. V nékterych piipa-
dech se na extenzorovych plochach tvori
folikularni hyperkeratézy. Onemocnéni je
ve 25 % piipadl asociovano s atopii, zejmé-
na atopickou dermatitidou a alergickou
rinitidou. Recesivni X-vdzana ichtyéza
(nonsyndromicka) postihujici muzské
s prevalenci v Némecku 1 : 4000.? Mutace
postihuje gen kédujici steroidsulfatazu
(enzym S$tépici cholesterolsulfat), ktery
se Ucastni intercelularni adheze rohové
vrstvy klize. Nadbytek cholesterolsulfatu
vede k opozdéné exfoliaci rohové vrstvy
a vzniku hyperkeratézy. Klinicky obraz se
progreduje do puberty, nema tendence ke
zlepSovani vékem. PostiZen je trup, exten-
zory koncetin a flekéni ohbi velkych klou-
bl. Inicidlni svétlé lamelézni olupovani
se béhem prvnich 6 mésici méni v tmavé,
hrubé, polygondlni, pevné ulpivajici Supi-
ny. Chybi ichtyotickd ruka a folikularni
hyperkeratézy. Onemocnéni je asociovano
s dalsimi klinickymi jednotkami, jako jsou
kryptorchismus (20 %), porucha pozornosti
s hyperaktivitou (ADHD) (40 %), autismus
(25 %), ¢i se zakalem rohovky (50 %), ktery
je vét§inou asymptomaticky.®

AUTOSOMALNE o
RECESIVNI KONGENITALNI
ICHTYOZY (ARCI)

Ichthyosis lamellosa (LI) a erythroder-
mia ichthyosiformis congenita (CEI)
jsou autosomdalné recesivni kongenitdlni
ichtyézy, dfive povaZovany za odliSné jed-
notky, nyni spise za fenotypové varianty
jednoho onemocnéni.® Divodem je fakt,
Ze obé varianty mohou byt zplisobené mu-
taci ve stejnych genech. Kromé toho paci-
enti se stejnou mutaci mohou rozvinout
jak jeden, tak druhy fenotyp. Prevalence
téchto onemocnéni je odhadovana na
1 : 200 000-300 000 (USA), v nékterych
populacich je vyssi -1 : 91 000 (Norsko),
1: 33 000 (Spanélsko).® 9 Vyssi vyskyt je
pravdépodobné zptisoben efektem zakla-
datele, tj. vznikem mutace v minulosti
a dal$im pfedavanim jedné mutace z ge-
nerace na generaci.® ¥ V soucasné dobé
je zndmo nékolik gent odpovédnych za

tyto onemocnéni - TGM1, ALOX12B, ALOXE3,
tace genu TGCMI1 kédujiciho transglutami-
nazu 1, enzym ucastnici se tvorby zro-
hovélého pouzdra (,,cornified envelope*)
korneocytdt v priubéhu jejich terminalni
diferenciace. Byla detekovana v 55 % pti-
padii v USA a u 84 % pacientti v Norsku.® %
Odpovida za vétSinu pfipadi LI, malé pro-
cento CEI a nékteré dalsi typy ichtydz jako
self-healing collodion baby (SHCB), akralni
SHCB a bathing suit ichthyosis. Dodnes
bylo popsanych vice nez 110 mutaci to-
hoto genu. VétSina pacientl s LI a CEI se
rodi pfedc¢asné jako tzv. collodion baby,
kdy celé télo pokryva rosolovitd prithled-
na vrstva pripominajici celofanovy obal.
Tato membrana se v prvnich tydnech po
narozeni vysusuje, olupuje a je nahrazena
Supinami rizného vzhledu. Pacienti s LI
maji ve srovnani s pacienty s CEI daleko
lo pokryvaji Sedohnédé, hrubé, okrouhlé
nebo polygonalni Supiny s mirnou nebo
chybéjici erytrodermii. Klinicky obraz ma-
Ze byt komplikovan ektropiem, eklabiem,
hypoplazii kloubl a nosni chrupavky, jiz-
vici alopecii a palmoplantarni keratoder-
mii. CEIje charakterizovana erytrodermii
a jemnou bélavou deskvamaci, pficemz
misty miZeme nalézt vétsi tmavé Supiny
pripominajici Supiny u LI. Diagnostika se
opird zejména o klinicky obraz a rodinnou
anamnézu. Histologie postizené kiiZe ne-
ni pro stanoveni diagnézy rozhodujici.
V histopatologickém obrazu dominuji or-
tokeratoticka hyperkeratéza, akantéza,
u CEI také fokdlni parakeratéza. Uzitecna
je elektronova mikroskopie, kterd slouzi
kvylouceni jinych typti ichtyéz a k nasmeé-
rovani genetického vysetfeni. Harlequin
ichtyéza (HI) je extrémné vzacna a nej-
tézsi forma ARCI, ktera je vétSinou in-
kompatibilni se Zivotem. Odpovédny gen
ABCAI2 kbéduje lipidovy transportér, ktery
seticastni transportu lipid@ v lamelarnich
granulech.® 67 Diagndza HI je klinicky
zfejma od narozeni. Novorozenci se rodi
predcasné se zhrubélou, rigidni kiizi, kterd
je hlubokymi fisurami rozdélend na plochy
polygonalniho tvaru pfipominajici Saty
harlekyna. Vzacné se rodi jako collodion
baby. Napjata klize je pfi¢inou ektropia,
eklabia, hypoplazie usnich boltcti a nosni
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Nonsyndromické formy

Syndromické formy

® bézné ichtydzy

® X-vazané ichtyozy

ichthyosis vulgaris

recesivni X-vdzana ichtydza (syndromicka)

recesivni X-vazand ichtyoza (nonsyndromicka)

folikuldrni ichtydza, alopecie a fotofobie (IFAP) syndrom

® ARCI

Conradiho-Hunermanndv-Happledv syndom

major formy

® qutosomalni ichtyézy

harlequin ichtydza (HI)

kozni poruchy

lamelarni ichtyoza (LI)

Nethertonlv syndrom

ichtyoziformni kongenitalni erytrodermie (CEIl)

ichthyosis-hypotrichosis syndrom

minor formy

ichthyosis-sclerosing cholangitis syndrom

self-healing collodion baby (SHCB)

trichothiodystrofie

acral self-healing collodion baby

neurologické poruchy

bathing suit ichthyosis (BSI)

Sjogrentiv-Larssontdv syndrom

® keratinopatické ichtyozy

morbus Refsum

major formy

MEDNIK syndrom

epidermolyticka ichtydza (EI)

poruchy s fatalnim prib&hem

superficidlni epidermolyticka ichtydza (SEI)

morbus Gaucher, typ 2

minor formy

multiple sulfatase deficiency

anuldrni epidermolyticka ichtyéza

CEDNIK syndrom

autosomalné recesivni epidermolytickd ichtydza ARC syndrom
Curth-Maclin ichtyéza dalsi
epidermolyticky névus KID syndrom

® dalsi formy

Chanarindv-Dorfmaniv syndrom

lorikrinkeratoderma

ichthyosis prematurity syndrom

erythrokeratoderma variabilis

peeling skin syndrom

kongenitaIni retikuldrni ichtyoziformni erytrodermie

KLICK syndrom

chrupavky, jizvici alopecie, vzacné i mik-
rocefalie. Casté jsou flekéni kontraktury
a hypoplazie koncetin a prstl. Rigidni kii-
Ze omezuje ventilaci, eklabium zabranuje
sani. Zavazna je také porucha bariérové
funkce kiize s poruchou termoregulace,
dehydrataci, iontovymi dysbalancemi, ale
hlavné zvySenym rizikem Zzivot ohrozuji-
cich infekci. Rozvoj sepse a respiracniho
selhani byva nejfastéjsi pfi¢inou smrti.©®
se rozvine postupné tézka forma CEI.®
Onemocnéni se ¢asto druzi s jinymi vro-
zenymi abnormalitami, jako jsou abnor-
mality ledvin, polydaktylie, mikromelie,
aplazie §titné Z1azy, atrofie thymu a dalsi.
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V poslednich letech se pfezivani nemoc-
nych s HI zlepS§ilo zejména v souvislosti
s podavanim retinoid@i a pokrokem v in-
tenzivni novorozenecké péci. Vysledky re-
centni studie potvrzuji zvySené prezivani
ve skupiné novorozenct lé¢enych retinoidy
- preziti u 83 % pacientli 1éCenych retinoidy
vs. 25 % nelécenych jedinct.® Self-healing
collodion baby (SHCB) je jednotka popisu-
jici pfipad, kdy u tzv. collodion baby do-
chazi ke spontannimu vymizeni membra-
ny se zanechanim zcela nepostizené kiize.
Tento jev byl popsan u 10-24 % novorozen-
cli. Ve vétsiné pripadi collodion baby, jak
uzbylo zminéno, se rozvine obraz nékteré
z ichtyéz, nejcastéji CEI, LI ¢i HI a vzacné

ijinych. Pfisledovani dospélych pacientd
se SHCB byla pozorovana mirna forma ich-
ty6zy, intolerance tepla a rizny stupei an-
hidrézy.® Nej€astéji detekovanou mutaci
je TGM1, ALOXE3, ALOX12B. Akralni SHCB
je variantou collodion baby, kde kolodiova
membrana pokryva pouze akralni casti
koncetin a vede ke kompletnimu vyho-
jeni. Prvni pfipad SHCB byl publikovan
vroce 1952, Recentné byl popsan novy pri-
pad, ktery ukazal asociaci s mutaci v TGCM1
genu. 9 Bathing suit ichthyosis (BSI)
postihuje zejména jedince v Jizni Africe,
ackoliv pribyvaji pfipady i z evropskych
zemi. Novorozenci se rodi jako collodion
baby, po jejim vymizeni pfetrvava na tru-



Prevalence | Dédi¢nost | Zacatek Kozni symptomy Mutace
ichthyosis vulgaris 1:100 SD 1.-2.rok trup, extenzory, dlané a plosky filagrin
jemné, svétlé Supiny
X-vdzana ichtydza 1:400 XR od narozeni - | trup, extenzory, flexory steroidsulfatdza
1. rok velké, tmavé Supiny
lamelozni ichtyoza (LI) 1:200 000 - | AR od narozeni celé télo TGMI, ALOXI2B,
300 000 collodion baby - velké, tmaveé, polygonalni, | ALOXES3, NIPAL4,
hrubé Supiny CYP4F22 ABCAI2
kongenitalni ichtyoziformni AR od narozeni celé télo
erytrodermie collodion baby - erytrodermie, jemné,
(CED svétlé supiny
harlequin ichtydza (HI) vzacna AR od narozenf celé télo ABCAI2
rozpolickované hyperkeratdzy, hluboké fi-
sury, deformity (vzacné collodion baby)
self-healing collodion baby vzacna AR od narozenf collodion baby - mirnd ichtydza, anhidro- TGMI, ALOXES,
(SHCB) za, intolerance tepla v dospélosti ALOXI2B
acral self-healing collodion vzacna AR od narozenf kolodiovda membrdna na akrech koncetin » | TGMI1
baby kompletni vyhojeni
bathing suit ichthyosis (BSI) vzacna AR od narozeni collodion baby - velké, tmavé, lamelarni TGMI
Supiny, trup a proximaini ¢asti koncetin
epidermolyticka ichtydza (El) | vzacna AD od narozenf erytrodermie, puchyre, eroze -» tmavé hy- | KRTI, KRTIO
(AR) perkeratodzy, trup, flekéni distribuce, dlané, | (u AR - KRTI0)
plosky
superficidlni epidermolytickd | vzacna AD od narozenf hyperkeratdzy, puchyre, deskvamace, KRT2
ichtydza (SEl) flekeni distribuce
anuldrni epidermolyticka vzacna AD od narozenf hyperkeratdzy, puchyre - anularni, poly- KRTI, KRTIO
ichtyoza cyklické, erytematdzni, Supici se plaky, trup
a proximalni ¢asti koncetin

pu, krku a proximalnich ¢astech koncetin
deskvamace charakteru tmavych, velkych,
lameléznich Supin. Mutace genu TGCMI je
dosud jedinou popsanou mutaci ve viech
publikovanych ptipadech.™

KERATINOPATICKE ICHTYOZY

Epidermolyticka ichtydza (EI), dfive epi-
dermolyticka hyperkeratéza (EHK) nebo
erythrodermia ichthyosiformis congeni-
ta bullosa (BCEI), je puchyinata ichtyéza
s autosomalné dominantni dédicnosti
aprevalencil: 200 000 (USA).™ AZv polo-
viné ptipadi se jedni o spontanni mutace
v genu kédujicim keratin 1 a 10. Vzacné
byly popsany pripady s autosomalné rece-
sivni dédicnosti postihujici keratin 10, kte-
ré jsou v ramci nové Klasifikace vyclenéné
jako samostatna jednotka - autosomalné

recesivni epidermolyticka ichtyéza. (12 E1
se pfinarozeni projevuje erytémovymi lo-
zisky azZ charakteru erytrodermie s tvorbou
rozsahlych puchyti. V dal§im vyvoji tvor-
ba puchyid ustupuje a v klinickém obrazu
dominuji tmavé hyperkeratézy v ohbich
velkych kloubii, na trupu a krku. U vice
nez poloviny pacientli se hyperkeratézy
tvofi také ve dlanich a na ploskich.(2 13
Superficiilni epidermolyticka ichty6za
(SEI), dfive ichthyosis bullosa of Siemens
(IBS), je také autosomalné dominantni typ
ichtyédzy, klinicky i histologicky snadno
zaménitelny za EI. Od prvniho pfipadu
popsaného Siemensem v roce 1937 bylo do-
sud v literatufe publikovano 23 postizenych
rodin s vice nez 100 postizenymi jedinci.®
Pri¢inou je mutace v genu kédujicim ke-
ratin 2, ktery je exprimovan pouze v horni
spinézni a granuldrni vrstvé epidermis,

zejména v klzi zapésti, loktd, stehen,
kolen, tfisel a kotnik{." To vysvétluje
flexuralni distribuci klinickych projevi,
kde jsou patrné hyperkeratézy, puchyie
a fokalni deskvamace. Symptomy se zhor-
Suji teplem, traumatem ¢i nadmérnym
pocenim. Klinicky obraz, zejména tvorba
puchyit se zlepsuje vékem. U pacientl
s SEI na rozdil od EI chybi neonatalni eryt-
rodermie a neni pfitomné palmoplantarni
postiZeni.™ Histologicky obraz s ndlezem
hyperkeratézy, akantozy a epidermolytic-
kych zmén je podobny EI, nicméné u SEI
tyto zmény zasahuji pouze do spinézni
a granularni vrstvy epidermis (u EI je za-
sazena i stfedni dermis). Vzhledem Kk po-
dobnému klinickému a histologickému
obrazu sehrava dilezitou roli v diagnosti-
ce a odliSeni téchto ptibuznych jednotek
zejména genetické vySetfeni. Anularni
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epidermolyticka ichtydza je povaZovana
za fenotypovou variantu EI s autosomalné
dominantnim typem dédi¢nosti. Prvni
pfipad byl publikovan v roce 1992, v sou-
Casné dobé je timto fenotypem postiZeno
celkem 7 rodin.® Jedinci se po narozeni
prezentuji buldézni ichtyézou a v dalSim
vyvoji hyperkeratézou ve flexuralnich
oblastech. Charakteristickym projevem
je intermitentni vznik anularnich a po-
lycyklickych, erytematéznich a Supicich
se plakli na trupu a proximalnich ¢astech
koncetin. Histologicky obraz a geneticky
podklad je shodny s EI. (Tab. 2).

TERAPIE HEREDITARNICH
ICHTYOZ

Péce o jedince s vrozenou ichty6zou je mezi-
oborova. Zavazné formy ichtyéz si vyzaduji
intenzivni novorozeneckou péci s prevenci
alécbou sekundarnich komplikaci, zejmé-
na infekci. Cilem dermatologa je elimina-
ce Supéni a hydratace kliZze. Doporucuji se
denni koupele k mechanickému odlouceni
hyperkeratéz, do koupele se miiZe pfida-
vat hydrogenuhlicitan sodny, kukufi¢ny,
pSenicny ¢i ryzovy Skrob. Olejové koupele
mizou vést k okluzi a bakteridlni prolife-
raci, proto nejsou vhodné. DlleZitd je pra-
videlna aplikace emoliencii, keratinolytik
(urea, k. salicylova, k. mlécnd) ¢i latek,
které normalizuji abnormalni proliferaci
keratinocytd (retinoidy, kalcipotriol, dex-
panthenol). U novorozenct a malych déti
je 1é¢ba omezena pouze na emoliencia,
vzhledem ke zvySenému riziku absorpce
mistnich 1é¢iv. V refrakternich oblastech
miiZou 1é¢bu zefektivnit okluzivni obvazy.
V tézsich pripadech je nutna systémova
1éCba retinoidy (acitretin, etrenitinate),
pficemz nejcastéji uzivanym je acitretin
vdavce 0,5-1mg/kg/den.® Lécba vyzaduje
monitorovani laboratornich parametrd,
zejména jaternich enzymu a lipidogra-
mu, pfi prolongované 1écbé také sledovani
kostniho ristu. Dle recentnich doporuceni
neni nutné provadét rutinni rtg kosti, pou-
ze selektivné u symptomatickych pacientti
s atypickymi bolestmi kosti.® Opatrnosti
je tfeba také u Zen ve fertilnim véku vzhle-
dem Kk teratogenicité. Alternativu k reti-
noidim predstavuji RAMBASs = retinoid
acid metabolism blocking agents, které
zvy3uji endogenni hladiny k. retinové.®
Tyto 1éky se v klinickych studiich zdaji byt
efektivnéjsi a 1épe tolerované pacienty ve
srovnani s acitretinem,®

GENETICKE PORADENSTVI
A PRENATALNI DIAGNOSTIKA

Postizenym rodinam by mélo byt nabid-
nuto genetické poradenstvi, které ozfej-
mi povahu onemocnéni, typ dédicnosti
a dalsi riziko pro potomkKky. Prenatalni
diagnostika umozni odhalit pfipadné po-
stizeni plodu, ¢im nabizi rodi¢im také
moznost volby interupce. Odbér fetalni
DNA se provadi pomoci amniocentézy
v 15.-20. tydnu nebo biopsii choria (CVS
= chorion villi sampling), kterd se muze
provadét jiz od 11. tydne. Z rozvijejicich se
neinvazivnich metod je variantou analyza
volné fetalni DNA v matefské cirkulaci
¢i 3D ultrasonografie.® V pfipadé, Ze se
v budoucnu stane genova terapie dostup-
nou metodou v 1é¢bé vrozenych ichtyéz,
umozni pravé prenatdlni diagnostika jeji
aplikaci co nejdfive.

Prohldseni: autorka v souvislosti s tématem prace
nespolupracuje s zadnou farmaceutickou firmou.
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Vzacné fotosenzitivni

poruchy

DEFINICE A ROZDELENI

Fotosenzitivita je definovana jako zvyse-
na citlivost na slunecni zafeni, které se
nejcastéji projevuje exantémy razného
charakteru predilekéné v solarnich loka-
lizacich. Tato skupina zahrnuje Sirokou
§kalu onemocnéni heterogenni etiologie,
nejcastéji je fotosenzitivita zplisobena
exogennimi faktory, jako jsou léky (tet-
racyklinova antibiotika, nesteroidni anti-
flogistika, diuretika a dalsi) nebo pfimym
kontaktem (rostliny, barvy, chemické 1at-
ky). Dalsi velkou kapitolou je fotosenzi-
tivita u preexistujicich koznich chorob

jako dermatomyozitida, rosacea, atopicka
dermatitida nebo lupus erythematodes.
Porfyrie jsou hlavnim zastupcem meta-
bolicky podminénych fotodermatéz. V ne-
posledni fadé do této skupiny patii také
vzacné dédicné poruchy, jako xeroderma
pigmentosum, Bloomtiv syndrom nebo
Rothmund Thomson syndrom. U idio-
patickych fotosenzitivnich onemocnéni
nezname presny mechanismus vzniku,
v této kategorii jsou velmi casta onemoc-
néni jako polymorfni svételné erupce, ale
ivzacné jednotky jako chronicka aktinic-
k& dermatitida. Pfehledné rozdéleni je
uvedeno v Tab. 1.

PATOGENEZE

Slunecni zafeni obsahuje jak viditelné
svétlo, tak UV zafeni. UV zafeni se déli
na UVB a UVA. UVB zafeni (280-320 nm)
zplsobuje opdleni, ale také erytém kiiZe.
Je schopné poskozovat DNA keratinocytdi,
a tim vést k maligni transformaci téchto
bunék, soucasné je vSak velmi diilezité pro
syntézu vitaminu D. UVA (320-400 nm)
pronika hloubéji az do podkozi, ma vliv
hlavné na pigmentaci kiize. Pacienti mo-
hou byt citlivi pouze na jednu izolovanou
¢ast slunec¢niho zafeni, coZ nejcastéji byva
UVA, nebo soucasné i na vice slozek.

Fotodermatézy

Onemocnéni

exogenn{

- [éky indukované (nesteroidni antiflogistika, diuretiky, tetracyklinova antibiotika)
- kontaktni (ovoce, zelenina, rostliny, barvy, chemikalie)

na podkladé preexistujici kozni choroby

- lupus erythematodes
- Darierova choroba

- dermatomyozitida

- rosacea

- atopicka dermatitida
- psoridza

metabolicky podminéné

- porphyria cutanea tarda
- erytropoeticka protoporfyrie
- kongenitdini erytropoeticka porfyrie

geneticky podminéné

- xeroderma pigmentosum
- Rothmund(v-Thomsonyv syndrom
- Bloom0v syndrom

idiopatické

- polymorfni svételné erupce

- juvenilni jarnf erupce

- aktinické prurigo

- solarnf kopfrivka

- chronicka aktinickd dermatitida

- hydroa vacciniforme

(pFevzato z: www.dermnetnz.org/reactions/photosensitivity.htim)
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DIAGNOSTIKA
FOTOSENZITIVNICH PORUCH

Urceni diagnézy byva provadéno na za-
kladé klinického obrazu, zhodnoceni
histologického nalezu z postizené loka-
lizace, hlavnitilohu v konfirmaci diagné-
zy vSak maji fototesty. Ty se provadéji
pomoci svétel rtizné vinové délky, které
se aplikuji na malé okrsky kiize pacienta.
Fotokontaktni senzitivu lze testovat po-
moci fotosenzibilizujicich epikutannich
testll, které se provadéji obdobné jako
obvyklé epikutanni testy (ET). Aplikuji
se véak dvé sady shodnych alergent, kdy
jednu sadu po 24 hodinach ozafime UVA,
dale postupujeme obdobné jako u béz-
nych ET.

HYDROA VACCINIFORME

DEFINICE, EPIDEMIOLOGIE

A ETIOPATOGENEZE

Hydroa vacciniforme (HV) je jedna z nej-
vzacnéjsich fotosenzitivnich poruch,
charakteristicka vznikem papulovezikul
v mistech vystavenych slunecnimu zareni,
které se nasledné hoji drobnymi atroficky-
mi jizvami. Onemocnéni postihuje hlavné
déti a adolescenty mezi 3. a 15. rokem Zi-
vota, ve vzacnych pfipadech onemocnéni
perzistuje do dospélosti. Castéji byvaji po-
stizeny Zeny, u muzi se HV projevuje spise
v pozdéj$im détském véku a miva delsi
pribéh. Divod vzniku tohoto onemocnéni
je stale nejasny, zda se, zZe UVA zateni je
hlavnim faktorem pro vznik 1ézi. Z do-
stupnych studif a dat pacientd se nezda,
Ze by se jednalo o dédicné onemocnéni,
existuji vSak vzacné piipady onemocnéni
vice ¢lenl v rodiné. Histopatologicky je
onemocnéni charakterizovano retikularni
degeneraci vedouci k epidermalni nekro-
lyze, ktera vede k mnohocetnému vzniku
intraepidermalnich vezikul s bunécnym
infiltrdtem v horni vrstvé epidermis s pti-
tomnosti hlavné lymfocytl a neutrofild.
Diagnoéza je stanovena na zakladé klinické-
ho obrazu s naslednou histopatologickou
konfirmaci, specifické laboratorni testy
pro tuto chorobu neexistuji.

KLINICKY OBRAZ

Predilekéni mista vzniku onemocnéni jsou
oblicej, usni boltce a dorza rukou. Prvni
priznaky se objevuji piil aZ dvé hodiny po
expozici sluneénimu zafeni. Nejdtive 1ze
pozorovat svédivy erytém, ktery postupné
pfechazi v papuly a vezikuly konkavni-
ho tvaru, léze se nasledné hoji atrofic-
kou jizvou. Velka ¢ast HV je asociovana
s infekci virem Epsteina-Barrové (EBV),
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v téchto pfipadech mohou byt postiZzeny
i nesolarni lokalizace.”’ Onemocnéni se
zpravidla objevuje na jate a asto nasledné
rekuruje v priibéhu léta. S HV se poji i o¢ni
postiZzeni, nejéastéji keratokonjunktivi-
tidy s fotofobii.® Pfitomnost celkovych
pfiznakil je vzacna, ale muZe se objevit
horecka a nevolnost. Hlavnim nebezpecim
choroby je Casta pritomnost EBV infekce,
ktera muze vést ke vzniku non-hodgkin-
skych nebo NK-bunéénych lymfomi.®
U vétSiny pacientli onemocnéni v dospiva-
ni odezni, atrofické jizvy vSak zlistavaji po
zbytek Zivota a mohou pilisobit pacientim
psychickou zatéz.

LECBA A PREVENCE

Zakladnim terapeutickym opatfeni je
maximalni mozné vyvarovani se pfimého
kontaktu se sluncem, pfipadné dislednd
fotoprotekce za pomoci krémt s vysokym
UV faktorem a uzivani ochranného odévu.
K desenzibilizaci pacientl 1ze vyuzit ko-
morovou UVB fototerapii, naptiklad 3krat
tydné po dobu 4-5 tydnd idedlné v zimé,
pfed prvnimi slunnymi dny. Vyuziti PUVA
terapie je taktéz mozné. V ptipadé rekuren-
ci jsou prvnim lékem volby beta-karoten
a antimalarika, napfiklad hydoxychloro-
chin. U téz§ich piipadi 1ze vyuZit celkovou
imunosupresi cyklosporinem.®

CHRONICKA AKTINICKA
DERMATITIDA (AKTINICKY
RETIKULOID)

DEFINICE, EPIDEMIOLOGIE

A PATOGENEZE

Je vzacné kozni onemocnéni postihujici
predevsim muZe stfedniho a starsiho vé-
ku. Projevuje se silné svédicim erytémem
hlavné v solarnich lokalizacich. Casto
v anamnéze pacientli nalezneme v minu-
losti atopickou, kontaktni alergickou ¢i
fotokontakni dermatitidu, ktera pfedchazi
o mnoho let vzniku fotosenzitivity.

KLINICKY OBRAZ

Primarné jsou postiZeny oblicej, krk a ob-
last dekoltu a dorza rukou, projevy se vsak
mohou §ititido ostatnich lokalizaci. Léze
byvaji Zivé cervené, lichenifikované a vy-
razné svédici. Symptomy se objevuji i po
méneé nez minuté expozice dennimu svét-
obtiZe i u pacienti za zamracenych dni pfi
expozici dennimu svétlu pouze pres skle-
néné okno, vyvolavatelem v§ak mtze byt
iumélé svétlo - hlavné fluorescentnilam-
py. Diagnozu lze potvrdit specifickymi fo-
totesty, pfikterych oznacené oblasti kiize
exponujeme svétlu rizné vinové délky.

LECBA A PREVENCE

Diilezita je dlisledna fotoprotekce, v nej-
téz8ich prfipadech musi byt pacienti hos-
pitalizovani do zlepSeni nalezu v temnych
mistnostech. Kauzalni terapie neexistuje,
lokalné 1ze aplikovat emoliencia, lokal-
ni kortikoidy ¢i topické imunomodula-
tory. V tézkych piipadech se podavaji
systémové kortikoidy nebo dals$i druhy
celkové imunosuprese - azathioprin, cyk-
losporin. Obdobné jako u HV se lze poku-
sit o desenzibilizaci pomoci PUVA nebo
UVB fototerapie konkomitantné s terapii
celkovymi kortikoidy. V nékterych ptipa-
dech onemocnéni spontanné odezni, ale
povétSinou miva chronicky pribéh, pii
kterém muiZe pfechazet do obrazu kozniho
pseudolymfomu.®

AKTINICKE PRURIGO

DEFINICE, EPIDEMIOLOGIE

A ETIOPATOGENEZE

Aktinické prurigo (AP) je vyrazné své-
diva, vzacna idiopatickd kozni choroba
zpusobend abnormalni reakci na slunec¢ni
zareni, a to jak slozku UVA, tak i UVB.
Etiopatogeneze dosud neni znama, v po-
sledni dobé nékteré védecké prace pou-
kazujina to, Ze se jedna o dédi¢nou imu-
nologicky zptisobenou chorobu, nebot
v nékterych pfipadech byla nalezena zvyse-
na frekvence HLA DRB1*0407.® Postihuje
jedince vSech vékovych kategorii, nejcas-
téji vSak byvaji postizeny déti, u kterych
je zastoupeni obou pohlavi rovnomérné.
Pokud onemocnéni vznika v pozdé&jSim
véku, je to spiSe u Zen. Vyskyt AP v Evropé
je vzacny, maximum pacient{i nalezneme
v Latinské Americe a u pivodniho indian-
ského obyvatelstva.

KLINICKY OBRAZ

Aktinické prurigo se projevuje vysevem vy-
razné svédivych papul, noduld az plaki, se
znacnym pruritem, casto s cetnymi exkori-
acemi. Tyto projevy vznikaji aZ s odstupem
nékolika hodin az dni po expozici slunci.
V nékterych pfipadech byva onemocné-
ni nespravné diagnostikovano jako tézky
atopicky ekzém. Kromé kiiZze byva vice nez
v poloviné pfipadd pfitomno postizeni rt
a spojivky. Aktinické prurigo ma sezénni
pribéh, kdy ke zhorSovani dochazi v pri-
béhu jara a 1éta.

LECBA A PREVENCE

Obdobné jako u ostatnich chorob této
skupiny kauzalni 1é¢ba neni a zdkladem
1é¢by je fotoprotekce a uzivani ochrannych
krém. Pri vzniku je vhodna aplikace lo-
kalnich kortikoiddi, v celkové terapii se



uplatiiuji antimalarika a u nékterych pfi-
paddl byly zaznamenany dobré vysledky pii
kratkodobém podavani thalidomidu.?

ROTHMUND-THOMSON
SYNDROM (POIKILODERMA
CONGENITALE)

DEFINICE, EPIDEMIOLOGIE

A ETIOPATOGENEZE

Je vzacna autosomalné recesivni dédic-
na porucha, popsana poprvé roku 1868,
postihujici nejen kazi, ale také oci, kos-
ti a vnitfni orgdny. Onemocnéni o néco
vice postihuje Zeny neZ muze. Vznikd na
podkladé genetické mutace RECQL4 genu
na chromosomu 8, tento gen kéduje en-
zym DNA helikazu, ktera ma na starosti
prostorové usporadani DNA. Pokud je gen
defektni, stavaji se chromosomy nestabil-
nimi, coZ ovliviiuje riist bunék v mnoha
tkanich organismu.®

KLINICKY OBRAZ
Postizené déti mivaji zpomaleny rist a do-

sahuji celkové niz§i vysky, jiZz od narozeni
maji tendenci velmi rychle ke spaleni kii-

Tab. 2

Ze, postiZeny jsou vsak i dalsi organové
soustavy (Tab. 2).

Hlavnim nebezpeéim pro pacienty je
zvySené riziko rakoviny kiize - hlavné
bazocelularniho a spinocelularniho kar-
béhu détstvi, nejcastéji v solarnich loka-
lizacich - oblicej, krk a na koncetinach.
Pri¢inou neschopnosti reparace DNA po-
§kozené UV zafenim je mutace DNA he-
likazy. Druhym nejcastéji asociovanym
okruhem malignit jsou osteosarkomy,
které se objevuji hlavné v adolescenci,
a to hlavné v terénu pfedchozi kostni
dysplazie. Nezanedbatelné je i zvySené
riziko adenokarcinomu Zaludku, fibro-
sarkoml a Hodgkinova lymfomu.

LECBA A PREVENCE

Vzhledem k tomu, Ze se jednd o genetické
onemocnéni, 1é¢ba neni mozna. Kromé do-
drZovani pravidel fotoprotekce je dlilezita
multidisciplinarni spoluprace pediatrii,
dermatologti, ortopedl a dalsich specia-
listd, ktefi maji pacienty v dispenzarni
péci. Pokud se takové onemocnéni v rodiné
objevi, je vhodné provést genetické vyset-
feni celé rodiny.

Klinicky obraz poikiloderma congenitale

XERODERMA PIGMENTOSUM

DEFINICE, EPIDEMIOLOGIE

A ETIOPATOGENEZE

Xeroderma pigmentosum (XP) je vzicna au-
tosomalné recesivné dédicna choroba, ktera
se vyskytuje celosvétové u vech ras a posti-
huje pfibliZné stejné muZzeiZeny. Je charak-
terizovana extrémni senzitivitou na ultra-
fialové zafeniividitelné svétlo, kdy i velmi
kratka expozice vede ke spaleni kiiZe a na-
slednym pigmentovym zménam. Soufasné
je velmi vyrazné zvySeno riziko koznich
nadord. Incidence se dle riznych autord
v Evropé a USA pohybuje od 1 : 100 000
do1: 450 000. Vzhledem ke geneticky vro-
zené porusSe reparace nejsou DNA buriky
poskozené vSemi spektry slunecniho zareni
odstranény a mohou se maligné transfor-
movat. XP ma 8 subtypi v klasifikaci A-G,

KLINICKY OBRAZ

Ve vétsiné pripadh se XP projevi nejdtive
extrémni citlivosti na slunec¢ni zafeni, na-
sledné projevy se jen velmi pomalu hoji.
U druhé mensi skupiny se neobjevuje akut-

Postizeny orgdn

Klinicka manifestace

kize

- fotosenzitivita - erytém s otokem, vznikem puchytl na tvarich a obliceji, ktery mize byt pfitomny
i na koncetinach a velmi ¢asto se objevuje v pribéhu prvniho roku Zivota

- pestré pigmentace, teleangiektazie a tenka kdze na tvarich a rukou

- fidké obodi a kstice

- kfehké nehty

oci - katarakta

kosti

- dysplazie a cystické abnormality dlouhych kostf
- malé ruce a nohy - ¢asto s chybénim nékterych kosti
- celkové maly vzrast
- osteopordza

dentice

- ageneze
- mikrodoncie
- opozdény nebo ektopicky rlst

reprodukéni systém

- hypogonadismus
- amenorea, sterilita

endokrinni systém

- adenomy pristitnych télisek
- hypo-/hyperfunkce $titné zlazy

GIT - chronické prdjmy a zvraceni

CNS

- snizeny intelekt

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4

CELOZIVOTNi VZDELAVAN (N ‘

223



224

O ‘ CELOZIVOTNI VZDELAVANI

Postizeny orgdn

Klinicka manifestace

kize

- teleangiektazie na obliceji
- cheilitidy
- fotosenzitivita

imunitni systém

- snizené hladiny imunoglobulinG
- zvy$end ndchylnost k infekcim

zvysené riziko nddorovych onemocnéni

- 150-300krat oproti bézné populaci
- nadory se objevuji okolo 20. roku

kosti

- protahly uzky oblicej
- dlouhy nos, odstavajici usi
- mald spodni Celist

reprodukéni systém

- muzi jsou sterilnf
- Zeny maji snizenou Sanci na otéhotnénf
- drivejsi nastup menopauzy

ni reakce po expozici sluneénimu zafeni,
prvni projevy se objevuji az kolem druhého
roku véku, zvySenym poctem pigmento-
vych znamének v solarnich lokalizacich
(nos, predlokti, krk). Bez diisledné fotopro-
tekce se kiize velmi rychle vysusuje a stava
se atrofickou. Pocet pigmentovych névi
se postupné zvysuje a dostavuji se zmény
mnozstvi pigmentu. Pro onemocnéni je
charakteristicky periferni vybled v okoli
znamének. Klinicky obraz onemocnéni
ovliviiuje fototyp pacienta, déslednost
fotoprotekce a Cetnost vystaveni slunec-
nimu zafeni. PostiZeni maji zvySené rizi-
ko vzniku melanomu 10 000krat a neme-
lanomovych koznich nadori 2000krat.
Tyto kozni nadory se mohou vyskytovat
ve velmi nizkém véku. Soucasné je zvyse-
no riziko ostatnich malignit, a to hlavné
centrdlniho nervového systému, sarkomy,
neurinomy, nadory jazyka a orofaryngu.
Vétsina nemocnych umird mezi 20.-30. ro-
kem Zivota na generalizované narodové
onemocnéni.®® U pacientli se ¢asto vy-
skytuji ocnivady, a to pfevazneé v piednim
ocnim segmentu, tedy mistech nejvice
vystavenych UV zafeni.™ Neurologické
postizeni byva velmi individualni a odviji
se od subtypu onemocnéni.

LECBA A PREVENCE

Specificka 1é¢ba neexistuje, proto je nutné
dodrzovat rezimova opatfeni - fotoprotek-
ci, soucasné s kvalitni dispenzarni a dia-
gnostickou péci. Dermatologické vySetieni
by mélo byt provedeno kazdého ¢tvrt aZ pul
roku, s okamzitou totdlni excizi a histo-
logickym testovanim vSech suspektnich

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4

atvard. U generalizovaného postiZeni se
podavaji celkové retinoidy jako preven-
ce vzniku dal$ich koZnich novotvart,®
Onemocnéni lze prenatalné diagnostiko-
vat, ale prenatalni diagnostika se bézné
neprovadi.

BLOOMUV SYNDROM

DEFINICE, EPIDEMIOLOGIE

A PATOGENEZE

Je tfeti z hereditarnich fotosenzitivnich
poruch, patii do skupiny syndromi chro-
mosomalni nestability s autosomalné
recesivni dédi¢nosti. Zodpovédny gen
se nachazi na 15. chromosomu v lokusu
15926.1. Pokud dojde k mutaci genu, do-
chézi k defektni replikaci DNA helikazy
s Cetnymi chromosomalnimi zlomy, coz
ma v organismu za nasledek zvysSeny vy-
skyt defektnich chromosomf a Castéjsi
vyskyt genetickych mutaci.®™ Nejcastéji
se vyskytuje u evropskych askenazskych
Zidfi s incidenci 1: 100.

KLINICKY OBRAZ

Prvnim priznakem jsou v prvnich letech Zi-
vota nemocného teleangiektizie v obliceji,
postupné se objevuje zvySena fotosenzitivi-
ta. Déti jsou charakteristické opozdénim
ristu, vét§ina z nich v dospélosti nedosah-
ne vys$ky 150 cm, oblicej je protahly a izky,
dolni Celist je mala, nos je delsi a usi od-
stavaji. Vzhledem k naruseni imunitniho
systému, a to hlavné B-lymfocytl, jsou
v téle nizké hladiny vSech imunoglobuli-
nil - kviili tomu jsou pacienti nachylnéjsi
hlavné k respira¢nim a gastrointestinalnim

infekcim. U nemocnych je nasledkem cas-
téjsiho vyskytu genetickych mutaci pod-
statné zvysené celkové riziko pro akvirovani
nadorového onemocnéni, a to 150-300krat
v porovnani s béZnou populaci. Pfehled
vSech pfiznakd pojicich se s Bloomovym
syndromem je uveden v Tab. 3.

LECBA A PREVENCE

Prevence ani 1é¢ba onemocnéni neni moz-
nd. Jedinou prevenci komplikaci syndro-
mu je fotoprotekce. Nutné jsou pravidelné
kontroly jako prevence vzniku nddorovych
onemocnéni ¢i jejich brzka diagnostika.
Pripadné infekty pacientd by mély byt
vzhledem k imunitnimu deficitu vzdy vcas
a dostatecné léceny.

Prohldseni: autor v souvislosti s tématem prace ne-
spolupracuje s zadnou farmaceutickou firmou.
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Neurofibromatoza
a tuberozni skleroza

Neurofibromatéza a tuberdzni sklerdza se
fadi mezi neuroektodermalni onemocné-
ni (fakomatdzy). Jsou charakterizovany
koznimi zménami a nadory periferniho
nebo centralniho nervového systému. Jsou
autosomalné dominantné dédi¢né, casto
vznikaji i spontannimi mutacemi gend.

NEUROFIBROMATOSIS
GENERALISATA (SYN.
MORBUS RECKLINGHAUSEN,
NEUROFIBROMATOSIS TYP )

DEFINICE

Neurofibromatéza typ 1 (NF 1) je neuro-
ektodermalni autosomalné dominantné
dédi¢né onemocnéni, charakterizované
skvrnami typu café-au-lait, neurofibro-
my, hyperpigmentovanymi makulami
vaxilach a ingvinach, Lischovymi hrbolky
a kostnimi abnormalitami. Poprvé bylo
onemocnéni popsano Recklinghausenem
v roce 1882.

ETIOLOGIE A PATOGENEZE
Incidence NF1 je pfibliZzné 1/3500 naroze-
nych osob. V 50 % pifipadd je dédi¢nost
autosomalné dominantni, penetrance je
100 %, ale existuje velka variabilita zavaz-
nosti postiZeni v jednotlivych rodinach.
V 50 % pripadii vznika onemocnéni spon-
tannimi mutacemi gend pii negativni ro-
dinné anamnéze. Genovy defekt (NFI gen)
je lokalizovan v pericentromerové oblasti
chromosomu 17q11. Genovy produkt neu-
rofibromin 1 funguje jako dulezity kont-
rolni mechanismus buné¢ného ristu (Ras
signalizace).

KLINICKY OBRAZ

Klinické pfiznaky NF1 se objevuji béhem
prvnich dvou dekad Zivota. Kavové skvrny,
plexiformni neurofibrom a defekty skeletu
jsou vrozené a rozviji se brzy po narozeni,
klinicky zjevné zacnou byt béhem prvnich
nékolika let véku. Lischovy hrbolky, in-
tertriginézni hyperpigmentované makuly
a gliomy optiku se zacnou objevovat na

damage. Ophthalmology, 2013, 120, p. 1324-1336.

71. DIGIOVANNA, JJ., KRAEMER, LH. Shining a light
on xeroderma pigmentosum. J Invest Dermatol,
2012,132, p. 785-796.

12. WANG, Y., et al. Depletion of the bloom syndro-
me helicase stimulates homology-dependent repair
at double-strand breaks in human chromosomes.
DNA repair, 2011, 10, p. 416-426.
www.dermnetnz.org/reactions/photosensitivity.
htlm

pocatku Skolniho véku. Mnohocetné kozni
neurofibromy se rozvijeji v prepubertalnim
obdobi a dospélosti. Diagnosticka kritéria
pro NF1 jsou v Tab. 1.®

KozZni manifestace NF1, Kavové skvrny
(makula café-au-lait) jsou ostfe ohranicené
ovalné uniformné pigmentované makuly
svétle hnédé az tmavé hnédé barvy lokali-
zované nahodné na téle. Maji rizny roz-
meér od nékolika mm aZ po 4 cm. Nemusi
byt zfejmé pfi narozeni, napadnéjsimi
se stavaji v pribéhu prvniho roku Zivo-
ta. Priblizné 10 % normalni populace ma
1-5 skvrn café-au-lait. Pro klinickou di-
agnézu NF1 je nutné mit 6 a vice skvrn
café-au-lait velikosti > 5 mm prepubertalné
a > 15 mm postpubertalné.
Hyperpigmentované makuly v axilach
aingvinach jsou mnohocetné hnédé skvr-
ny velikosti 1-4 mm vyskytujici se v této
lokalité, mohou byt také na krku a zfidka
se vyskytuji i jinde na téle. Objevuji se
kolem 3.-5. roku véku. Nasleduji po vzniku
skvrn café-au-lait, ale predchazeji vzni-
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Diagnosticka kritéria pro neurofibromatézu typ 10

Pritomnost 2 nebo vice nasledujicich zmén:

- 6 nebo vice skvrn café-au-lait vétsich nez 5 mm prepubertalné nebo 15 mm postpubertalné

- 2 nebo vice neurofibromd nebo 1 plexiformni neurofibrom

- hyperpigmentované makuly v axilach a/nebo ingvinach

- 2 nebo vice Lischovych hrbolki

- gliom optického nervu

- kostni abnormality (napf. dysplazie holenni kosti nebo dysplazie kridel kosti klinové)

- postizeny pribuzny prvniho stupné (rodice, sourozenci, potomci s NF1T)

Diagnosticka kritéria pro neurofibromatézu typ 2

- bilaterdIni vestibuldrni schwannom viditelny na MRI

nebo

- pribuzny prvniho stupné s NF2

a unilateralni vestibuldrni schwannom

nebo

2 z ndsledujicich kritérif:

- meningeom

- gliom

- schwannom

- juvenilni zadni subkapsuldrni katarakta

ku neurofibromti. Hyperpigmentované
makuly v axile ma zhruba 80 % pacientl
s NF1 a jsou mnohem c¢astéjsi nez postiZzeni
tfisel.®

Kozni neurofibromy jsou mnohocetné
meékké nebolestivé hrbolky barvy kiiZe ne-
bonahnédlé, které lehkym tlakem snadno
invaginuji do klize (znameni knofliko-
vé dirky). Jedna se o tumory sloZené ze
Schwannovych bunék, mastocytu a fibro
blastii. Priblizné 60-90 % pacientl s NF1
ma neurofibromy. Mohou byt lokalizovany
kdekoliv na téle a byvaji uloZeny i hloubéji
v dermis (podkozni neurofibromy). Tvofise
jiz od pozdniho détstvi a béhem dospélosti,
ke zhorSovani projevii dochézi v puber-
té a téhotenstvi. Maji riiznou velikost od
nékolika mm az do nékolika cm a mohou
narustat az do lalo¢natych projevi.
Plexiformni neurofibrom mtiZe byt povr-
chovy nebo hluboky a vyskytuje se u 25 %
pacientd s NF1. Obvykle sleduje priibéh
nervd a vytvaii jemné, pevné noduly ne-
bo mékkou masu v podkozi. MizZe také
difizné infiltrovat vSechny vrstvy kiiZe,
fascii, sval nebo vnitini organy. Klinicky
zjevnym se stava kolem 4.-5. roku véku,
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predilekéné postihuje koncetiny. Povrch
muize byt hyperpigmentovany s hyper-
trichézou, a proto muze byt plexiformni
neurofibrom mylné diagnostikovan jako
kongenitalni névus.

Zména benignich neurofibromi v maligni
neurofibrosarkomy nastava u 3-15 % pa-
cientl s NF1. Maligni transformace byva
spojena s rychlym ristem a bolestivosti
tumoru, vrchol vyskytu maligniho zvratu
nastava béhem 2. a 3. dekady Zivota.@
Systémova manifestace NF1. Spolehlivym
diagnostickym znakem NF1 u déti od tfi
let véku byvaji hamartomy o¢ni duhovky
(Lischovy hrbolky). Jednd se o mnohocetné
zZlutohnédé papuly velikosti 1-2 mm v du-
hovce, dobte vySetfitelné Stérbinovou lam-
pou, které obvykle nevedou ke zdravotnim
komplikacim. Lischovy hrbolky se nalézaji
u > 90 % pacientli s NF1. Mezi ocni mani-
festace patfi také hypertelorismus (25 %)
a glaukom. Mezi neurologické manifestace
patii gliomy optického nervu, které se vy-
skytuji u vice nez 15 % déti s NF1. Cliomy
se stavaji symptomatickymi u zhruba 33 %
pacientdi. Mezi klinické pfiznaky patii po-
stupna ztrata zraku nebo ¢asti zorného

pole, proptéza, strabismus, bolest optic-
kého nervu. Je proto nezbytné provadét
1krat za rok kontrolu zraku u vSech pacien-
td s NFL. U casti déti s gliomem byvaji
pritomny pfiznaky pfedcasné puberty
(3 %). Ostatni tumory CNS (napf. astrocy-
tom, meningeom) byvaji pfitomny u 5 %
pacientil, feochromocytom zhruba u 1 %
pacientl s NF1. Na magnetické rezonanci
jsou popisovany tzv. ,neidentifikované
jasné, zativé objekty* u 50-75 % déti s NF1.
Nejcastéji jsou lokalizovany v bazalnich
gangliich, mozkovém kmenu a mozecku.
Jejich klinicky vyznam je nejasny. Dale
miiZe byt pfitomna mentalni retardace
(tézka < 5 %), poruchy uceni (30-50 %),
epileptické zachvaty (5 %), hydrocefalus
(2 %). Nejcastéjsimi kostnimi zménami
u pacientti s NF1 je makrocefalie (20-50 %),
dysplazie kosti (napf. dysplazie tibie nebo
kridel kosti klinové < 5 %), skoliéza (5-10 %).
Dochazi k profidnuti kortexu dlouhych
kosti, vzniku patologickych fraktur, které
mohou vést az k pseudoartréze a vadnému
postaveni kloubtl (genua vara). Mezi dalsi
manifestace patfi hypertenze (30 % pa-
cientl s NF1), pulmondlni stenéza (1 %),
stendza renalni tepny (2 %).
Neurofibromatéza je asociovana s 5% rizi-
kem vzniku malignity v pribéhu Zivota.
Jedna se zejména o neurofibrosarkomy,
rabdomyosarkomy, karcinoidy nebo feo-
chromocytom. Je popsano mnoho piipadi
pacientii s NF1, juvenilnim xantogranulo-
mem a juvenilni myelomonocytarni leu-
kémii. Pfiblizné u 1% déti s NF1se rozvine
juvenilni xantogranulom. Riziko JML u dé-
ti s NF1 je 20-32krat vyssi, pokud jiz maji
pfitomny juvenilni xantogranulom.®
Neurofibromatéza ma i jiné formy. Patfi
sem zejména centralni neurofibroma-
téza (neurofibromatéza typ 2, NF2). NF2
je autosomalné dominantné pfenosné
onemocnéni, incidence je 1/40 000 na-
rozenych déti. NF2 gen je lokalizovan na
chromosomu 22q12, kéduje cytoskeleton
asociovany protein, tzv. neurofibromin 2.
Polovina pfipadd onemocnéni vznika mu-
taci denovo. Nador typicky pro NF2 je vesti-
bularni schwannom, obvykle bilateralni,
ktery miZe vést k hluchoté a slepoté. U 2/3
pacientl dochazi k rozvoji koZnich neuro-
fibromu a u pfiblizné 50 % vznikaji skvrny
café-au-lait, ale v mensim poctu nez u NF1.
@ Pacienti s centralni neurofibromatézou
nemaji Lischovy hrbolky, nejsou men-
talné retardovani, ani nemaji problémy
s ufenim. Diagnosticka kritéria pro NF2
shrnuje Tab. 2.

Dalsi formou je segmentalni neurofibro-
matdza (neurofibromatéza typ 5) s postiZe-
nim uréité oblasti téla a neurofibromatéza
typ 6 (pouze skvrny café-au-lait).



DIAGNOZA

Pro diagnézu jsou charakteristické klinic-
ké znaky a histologické zjisténi neurofi-
bromfl.

TERAPIE

NF je chronicky progredujici onemocné-
ni s pravdépodobnosti maligniho zvratu.
Lécba je symptomaticka se zaméfenim na
rozvijejici se pfiznaky onemocnéni a po-
tencidlni komplikace. Skvrny café-au-lait
nevyzaduji 1é¢bu. Vadici koZni neurofi-
bromy mohou byt odstrariovany jednodu-
chou chirurgickou excizi nebo laserovou
ablaci. Plexiformni neurofibrom vét$inou
nemize byt odstranén v celém rozsahu.
V jeho 1é¢bé je nové testovan imatinib,
antiangiogennilatky a inhibitory farnesyl-
transferazy, které blokuji Ras. Je nezbytna
multidisciplinarni péce, déti jsou sledova-
ny ortopedem, oftalmologem, internistou.
Je nutné dlouhodobé sledovani pacienti
vzhledem Kk riziku vzniku malignich neu-
rofibrosarkom, sarkomt mékkych tkani
a hematologickych malignit. Zeny s NF1
maji vétsi riziko vzniku karcinomu prsu
a je nutné u nich provadét casny scree-
ning. Genetické poradenstvi pro pacienty
s NF je dalsi nezbytny aspekt 1écby, nebot
existuje 50% Sance pfenosu NF s kazdou
graviditou.

TUBEROZNi SKLEROZA

(SYN. MORBUS BOURNEVILLE-
-PRINGLE, ADENOMA
SEBACEUM, EPILOIA)

DEFINICE

Tuberdzni skleréza (TS) je autosomalné
dominantné dédi¢né neuroektodermalni
onemocnéni s incidenci pfiblizné 1/10 000
porodii. Onemocnéni je charakterizovano
rozvojem hamartomu kéiZze, mozku, oci,
srdce, ledvin, plic a kosti. Je charakte-
ristické koZznimi zménami (hypomela-
notické skvrny a angiofibromy obliceje)
a poruchami CNS (epilepsie, mentalni
retardace). Prvni systematizovany popis
onemocnéni provedl Bourneville mezi
roky 1880-1900.

ETIOLOGIE A PATOGENEZE

Nemoc je podminéna dvéma nepfi-
buznymi geny - TSCI (na chromosomu
9g34) a TSC2 (na chromosomu 16pl13).
Produktem prvniho genu je hamartin,
druhého genu tuberin, oba formuji
komplex, ktery potlacuje bunécny riist.
V jedné rodiné se zjistuje defekt pouze
jednoho genu. Spontanni mutace TSC
2 genu jsou Castéjsi a zplisobuji az 75 %
vSech pfipadd.

KLINICKY OBRAZ

Kozni zmény jsou asnym projevem one-
mocnéni a postihuji takika vechny paci-
enty. JiZ pfi narozeni nebo brzy po ném se
objevujiaz u 97 % pacientd s TS jednotlivé
hypomelanotické skvrny riizné konfigura-
ce . Nejcastéji se vyskytuji malé (do 2 cm
velké) polygonalni makuly nebo skvrny
typu ,otisku palce“. Dal$im typem jsou
skvrny ovalného tvaru se zubatym okrajem
vzhledu jasanového listu, které mohou
dosahovat velikosti od 1-12 cm a jsou patog-
nomické pro TS. U pacientd s TS se mohou
vyskytovat i mnohocetné, bilé gutatni ma-
kuly velikosti 1-2 mm, zejména na konce-
tinach (tzv. ,confetti makuly“). Pfesnéji
se vSechny typy hypomelanotickych
skvrn daji diagnostikovat vySetfenim ve
Woodové svétle. Priblizné 1-4 % zdravych,
nepostiZzenych déti ma ohranic¢enou hypo-
pigmentovanou makulu nebo plak. Skvrny
café-au-lait jsou popisovany az u 30 %

Diagnosticka kritéria tuberdzni

CELOZIVOTNi VZDELAVAN (N ‘

pacientd s TS a obvykle se objevuji béhem
nékolika prvnich mésic zivota.

Kozni angiofibromy jsou hamartomy sloze-
né z fibrézni a vaskularni tkané a vyskytuji
se zhruba u 80 % postizenych TS. Jedni se
o Cervené az zlutohnédé papuly velikosti
1-4 mm s hladkym, lesklym povrchem, které
se typicky objevuji v centrofacidlni oblasti
(nazolabialni ryhy, celo, tvarfe, brada) bé-
hem 2.-6. roku véku. Plné jsou vyvinuty
v puberté a dospélosti, kdy mohou splyvat do
vét§ich az dysfiguratnich loZisek. Variantou
angiofibrom jsou tzv. fibrézni plaky na ce-
le, vyskytujici se u20 % pacient@i s TS. Jedna
se o Zlutohnédé, pevné, pomalu rostouci
atvary. Tyto plaky se mohou vyskytovat také
na tvatich a ve kstici a ¢asto jsou pfitomné
jiZ pfi narozeni.®

Charakteristickou zménou na trupu je
vazivovy névus v lumbosakralni oblasti
(Sagrénova kizZe). Zac¢ina kolem 2. roku
véku a postihuje kolem 50 % pacienti s TS.

skler6zy®

Hlavni znaky

- angiofibromy na obli¢eji (adenoma sebaceum)

- fibrozni plaky cela

- netraumatické ungvalni nebo periungvalni fioromy

- hypomelanotické makuly (3 nebo vice)

- Sagrénovy névus

- mnohocetné noduldrni hamartomy sitnice (retindini gliomy)

- kortikdInf tubery CNS

- subependymalni noduly CNS

- subependymalni obrovskobunécény astrocytom

- renalni angiomyolipom

- srdecni rabdomyom

- lymfangioleiomyomatdéza

Vedlejsi znaky

- hypopigmentované kozni makuly typu ,,confetti”

- mnohocetné defekty kostni skloviny

- gingivalni fiboromy

- achromatické skvrny sitnice

- radidIni migracni linky bilé hmoty mozkové

- mnohocetné rendini cysty

- polypy rekta (hamartomy)

- kostni lytické Iéze (cysty)

- nerendlni hamartomy

Definitivni diagnéza TS: 2 hlavni znaky nebo 1hlavni + 2 vedlejsi znaky
Pravdépodobna diagndza TS: 1 hlavni znak + 1 vedlejsi znak
Mozna diagnéza TS: 1 hlavni znak nebo 2 a vice vedlejSich znaki
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Jedna se o mirné prominujici plak barvy
k@ize az10 cm v primeéru, ktery ma vpace-
na folikularni Gsti, a strukturou pfipomi-
na praseci nebo pomerancovou Kizi.
Periungvalni nebo subungvalni fibromy se
zacinaji tvofit v pozdéjsim détstvi a mohou
pokracovat az do dospélosti. Vyskytuji se
v nehtovych valech a subklinické 1éze mo-
hou vést az k distorzi nehtové ploténky
tumorem (Koenenovy tumory). Vyskytuji
se u 30-60 % pacientli s TS.

U pacientl s TS mohou byt také pfitomny
mékké pendulujici papuly az noduly barvy
k@ize, které postihuji zejména intertrigi-
noézni oblasti.

V dutiné Gstni jsou popisovany gingivalni
fibromy u 10-35 % postiZenych jedinca.
Defekty ve skloviné jsou popisovany takika
u vSech pacientti s TS.

Systémova manifestace TS. V ramci
neurologického postiZeni jsou priblizné
u70 % postizenych déti pfitomny infantil-
ni spazmy, které se zacinajirozvijet kolem
3. mésice véku. Béhem 2.-3. roku véku
dochéazi ke vzniku epileptickych zachvatl
azacina byt klinicky zjevna i mentalnire-
tardace a dalsi psychiatrickd onemocnéni
jako autismus, poruchy pozornosti a dalsi
psychézy. Na CT mohou byt pozorovany
mnohocetné kalcifikované subependymal-
ni noduly v paraventrikularni lokalizaci,
byvaji pfitomny u vice nezZ 80 % pacien-
th mladsich dvou let. M{zZe dojit také ke
vzniku obrovskobunécného astrocytomu.
Mnohocetné kortikalni tubery jsou popi-
sovany u vice nez 90 % pacientii s TS. Mezi
o¢ni postizeni patii defekty sitnice (50 %),
retinalni hamartomy (40 %) a achromatic-
ké skvrny sitnice (40 %). Ke kardiovasku-
larnim manifestacim se fadi rabdomyom
srdce (80 % déti s TS). Castéji se u pacientlt
s TS vyskytuje také arytmie, a to zejména
Wolftv-Parkinsontiv-Whitetiv syndrom.
Mezi rendlni manifestace patfi mnohocet-
né bilateralni angiomyolipomy. Cast&jsi
je i vyskyt rendlnich cyst a mtize dojit
i k rozvoji karcinomu ledvin. K ostatnim
manifestacim patifi asymptomaticka plicni

MUDr. Veronika K¥izkova, MBA
e-mail: ver.krizkova@seznam.cz

lymfangioleiomyomatoéza, ktera je popi-
sovana u 30 % zen s TS. Castéjsi jsou také
polypy v GIT traktu, pfed¢asnd puberta
nebo hypotyreéza, cystické kostni léze,

a to zejména ¢lankd prstd.

DIAGNOZA

Patognomicky je vétsi vyskyt bilych lis-
tovitych skvrn, zvlasté ve spojeni s ne-
vysvétlitelnymi zachvaty a vyvojovymi
poruchami, a vznik angiofibrom ve stfed-
nich ¢astech obliceje. Histopatologicky se
prokazuji angiofibromy a vazivové névy.
Hypopigmentované makuly obsahuji nor-
malni pocty melanocytl s redukovanym
mnozstvim melaninu kviili poruse pfenosu
pigmentu.® Diagnosticka kritéria pro TS
jsouv Tab. 3.

TERAPIE

Tuberézni sklerézou miiZe byt postiZzen
kazdy organ a klinické ptiznaky onemoc-
néni jsou velmi variabilni i v ramci jedné
rodiny. Prognéza onemocnéni zavisi na
stupni mentalni retardace a na zavaznosti
neurologickych, srde¢nich a ledvinnych
komplikaci. NejdiileZitéjsi je antiepileptic-
ka 1é¢ba. Kosmeticky rusivé angiofibromy
1ze odstranit dermabrazi, kryodestrukci
nebo laserovou ablaci, Koenenovy tumory
excizi. Recentni klinické studie s oralnim
rapamycinem demonstruji regresi astrocy-
tomt, renalnich angiomyolipom a plicni
lymfangioleiomyomatdézy. Pacienti s TS
jsou dispenzarizovani a priibézné sledovani
stran komplikaci (CT, MR mozku, EEG,
ocni vySetfeni, UZV ledvin, echokardio-
grafické vySetfeni srdce). U déti s nové di-
agnostikovanou TS je nezbytné i genetické
vySetfeni rodi¢li. V pfipadé, Ze je jeden
z rodic¢t nositelem genu TSCI nebo TSC2,
existuje 50% riziko postiZeni ditéte s kazdou
dalsi graviditou.?

ZAVER
NF a TS jsou onemocnéni charakterizo-
vana bohatou klinickou symptomato-

Univerzita Karlova v Praze, 2. IékafFska fakulta a Nemocnice Na Bulovce, Dermatovenerologicka klinika
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logii a variabilnosti postiZzeni i v ramci
jedné rodiny. Kozni pfiznaky nejsou pro
osud pacienta rozhodujici, ale mohou
byt velmi diileZitym diagnostickym zna-
kem onemocnéni a jsou ddlezité pro
vCasné rozpoznani nemoci a naslednou
1é¢bu.

Prohldsent: autor v souvislosti s tématem prace ne-
spolupracuje s zaddnou farmaceutickou firmou.
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Obr.1 Peutzliv-Jeghersiv syndrom

Obr.3 Pacientka z Obr. 2 - stav v dospélosti

Obr.4 Pacientka z Obr. 2 - stav v dospélosti

Obr. 2 Kongenitalni ichtyéza

Obr.5 Ichtyosis vulgaris
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Obr. 6 Neurofibromatéza Obr. 7 Kozni neurofibromy

Obr. 9 Hypopigmentované
makuly v axile u tuberézni
sklerézy

Obr. 8 Skvrna café-au-lait

Obr. 10 Koenenovy tumory u tuberézni sklerézy Obr.11 Sagrénovy névus
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Kryoterapie (zakroky
S vyuzitim nizkych teplot)
T

Kryoterapie je jednou ze zakladnich metod
fyzikalni 1é¢by pouzivanych v dermatolo-
gii a jedna se také o doplnikovou metodu
moderni chirurgie. Zdkladnim principem
této metody je zmrazeni patologické afekce
pomoci velmi nizkych teplot aplikaci teku-
tého dusiku nebo snéhu kyseliny uhli¢ité.
Tim dojde ke zniceni bunék nezadouci tka-
né (nejcastéji nadorh), které se postup-
né odlucuji a jsou nahrazeny burikami
zdravymi. Metoda je extrémné variabil-
ni, hloubka poskozeni zavisi na technice
a dobé zmrazeni. Podle hloubky G¢inku se
kryoterapie rozdéluje na kryostimulaci (po
chladové anemizaci nasleduje hyperémie),
kryodeskvamaci (povrchovy efekt) a kryo-
destrukci (hloubkovy efekt).

MECHANISMUS UCINKU CHLADU

Z biologického hlediska pouziti nizkych
teplot zpiisobi strukturdlni zmény bunky,
které jsou vysledkem ztraty tepla z zivych
buneék. Jakmile jsou Zivé buriky vystaveny
velmi nizkym teplotam, dochazi k tvorbé
ledovych krystalkil v extracelularnim sys-
tému. V disledku osmoézy ma voda tenden-
ci opustit buniku a dochazi k intracelularni
dehydrataci. Voda, ktera opustila buriku,
také nasledné zmrzne. Pfi vysoké rych-
losti zmrazeni je osmoticky pohyb vody
pomalejsi a krystalizace zac¢ne jiZ v buni-
ce. Ledové krystalky poSkozuji organely
a membrany. Dochdazi k expanzi buriky
anaslednému zniceni bunééné membrany
a jejivlastni destrukci.

Pokud neni teplota zmrazeni optimalni,
dochazi pouze ke krystalizaci v extracelu-
larnim systému a poskozeni buriky je sub-
letalni.¥ Nasledné pomalé rozmrazovani
tkané prodluzuje také cas, po ktery je tkan
vystavena velmi nizkym teplotam. Diky
zmrazeni okolnich vyZzivujicich cév docha-
zi také k nepiimému poskozeni bunék.?®
Dtilezitym hlediskem pfi kryoterapii je
také rozhrani. Jedna se o plochu mezi ex-
traktorem tepla a cilovou 1ézi. Cim vétsi je
povrch nebo rozhrani, tim horsi je vodi-
vost. Napfiklad keratin patfi mezi Spatné
vodice tepla, proto je vhodné u silnych

tumorl s velkou vrstvou Keratinu pted
vlastni kryodestrukci provést napied abra-
zi povrchu.

Idealné by celkovy ¢as zmrazeni (variabil-
neé od 30 do 60 sekund) mél byt krat$i nez
celkovy Cas rozmrazeni. Zlatd pravidla kry-
ochirurgie zni: zmrazit rychle, rozmrazit
pomalu. Nésledné opakovani cyklu vede
k rychlej§imu zniceni bunék diky rych-
lejsi krystalizaci. Jeden cyklus zmrazeni
arozmrazeni je vhodny pro benigni ploché
1éze, opakované cykly pro objemné benigni
nebo maligni 1éze.

PREDOPERACNI PRIPRAVA

Predoperacni péce pii kryochirurgickych
vykonech je minimalni. Kryochirurgie
muZe byt pouZita i u pacientd s porucha-
mi srazlivosti krve, srde¢nimi onemoc-
nénimi ¢i metabolickymi chorobami. Pfi
podezfeni na maligni tumory je nutné
provést probatorni excizi pfed vykonem
ke stanoveni typu 1éze. Je tfeba odstranit
kovové pfedméty vzhledem k jejich vybor-
né vodivosti chladu a moZznému popaleni
pacienta, chranit oblast v okoli 1éze. K to-
mu pouzividme plastové nebo dievéné chra-
nice, bryle, tampény do usi nebo nosu.
U pacientd s infekénimi onemocnénimi
(hepatitida B, C a HIV) pouzivame tech-

1"‘% - uﬂﬁ-

Obr.1 CO, roubik
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niku kryospreje nebo uzavienou metodu
s vhodnym ochrannym krytem pro sondu.
U velmi anxiéznich pacientl je mozné
podat anxiolytickou medikaci na noc pfed
vykonem a analgetikum pfed zakrokem.
Pouziti lokalniho anestetika pied vykonem
je sporné, nebot tato anestézie mtiZe byt
vykon, protoZe chlad funguje také jako
lokalni anestetikum. U exofytickych 1ézi
je vhodné pfed vykonem v zavislosti na
typu léze provést sneseni hyperkerat6z po-
moci keratolytik, retinoidi, abraze, event.
provést subtotalni excizi.

METODY KRYOTERAPIE

Kryoterapie je velmi variabilni metoda
zahrnujici rizné techniky aplikaci a po-
uzivajici rizné chladici substance.®
Studené komprese se pouzivaji jako ob-
Kklady s 20-30% alkoholem. Ke sniZeni ho-
reCky se aplikuji studené zdbaly z vody.
Sacek s ledem se aplikuje pfi kontuzich,
pooperacnich a zanétlivych edémech
(napf. bodnuti hmyzem).

Snih kyseliny uhli¢ité ma nizsi G¢innost
nez tekuty dusik. Jedna se o techniku
zmrazeni, pfi kterém se oxid uhlicity
(CO.) prudce vypusti z tlakové bomby do
kozeného vacku. Na sténach vacku se
krystalizuje snih kyseliny uhli¢ité a ta je
nasledné napéchovana do dfevéné trubic-
ky do podoby valecku (roubiku), ktery ma
teplotu -78,5 °C (Obr.1). Stupen reaktivni-
ho zanétu zavisi na sile tlaku a délce trva-
ni aplikace. Po 6 az 10 sekundich vznika
bila anemizovana plocha, kterd nasledné
zCervena a oteCe. Aplikace trvajici 15 az
20 sekund vede k vytvofeni puchyte. Po
40 az 60 sekundach mohou vzniknout ne-
krézy s naslednou depigmentaci. Tento
typ kryalizace pouzivame u seboroickych
a aktinickych keratdz, superficidlnich ¢i
sklerodermiformnich bazaliom, hyper-
trofickych jizev ¢i keloidd.

Smichanim snéhu kyseliny uhlicité
a acetonu vznika acetonovy snih kyseli-
ny uhli¢ité (acetonova kase). Ta je pomo-
ci vatového tampénu nebo gazy nanasena
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Obr. 2 Dewarova nadoba

Obr. 3 Kryosprej
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na ki@izi. Chladovy icinek je nizsi nez
pri aplikaci roubiku kyseliny uhliéité.
Smés aplikujeme u pacientti s loZiskovou
alopecii, ¢i riznymi typy vypadu vlasi,
dale u pacientd s akné, rosaceou, ¢i der-
matitis perioralis.

Tekuty dusik je nejedovata, neexplozivni
tekutina tlumici hofeni s bodem varu
-195,6 °C. Dopravuje se v tepelné izolo-
vanych Dewarovych nddobach (Obr. 2).
Tekuty dusik mtZze byt aplikovan tfemi
riznymi zplisoby: otevienou, komorovou
a uzavienou technikou.®

Pii oteviené technice je tekuty dusik
uvolniovan ze zatizeni pomoci koncovek
s riznymi prameéry, dile pomoci jehel ¢i
kanyl. MiiZe byt také aplikovan na kiizi po-
moci vatovych tycinek, které se namaci do
Dewarovy nadoby a pfitlaci se vertikdlné
na osetfovany projev. Délka aplikace zavisi
na oc¢ekavaném vysledku, misté aplikace,
véku pacienta. Pfi kryostimulaci je to jen
nékolik sekund, v ptipadé kryodestrukce se
délka kontinualniho zmrazeni prodluzuje
na 60 az 180 sekund. Za 1-2 dny vznikne
puchyt, ktery nadzdvihne celé lozisko, jez
se nasledné sterilné sestfihne. Nutno po-
dotknout, Ze pouZzivani vatovych tampént
je metoda v soucasné dobé jiz obsoletni,
nebot vata ma velmi nizkou teplotni kapa-
citu, a hrozi tudiz riziko prace se subopti-
malnimi teplotami. V soucasnosti je vel-
mi rozs§ifené pouzivani ru¢nich zafizeni,
kterd umoznuji oSetfované misto na kizi
tekutym dusikem postiikat pomoci tenké
trysky (tzv. kryosprej) (Obr. 3).
Komorova technika je variantou otevie-
né techniky. Komory jsou vyrabény v rtiz-
nych velikostech a dusik je uvolriovan
do oteviené komory, kterd je aplikovana
s tlakem na k@zi. Komory musi byt pouzi-
vany s velkou opatrnosti, protoZe konecna
teplota je dosazena rychleji a byva nizsi
nez u otevienych a uzavienych technik.
Indikace: spinaliom, keratoakantom,
paliativni kryochirurgie nadord.

V soucasnosti se dava pfednost uzavie-
nym systémum, kde tekuty dusik slouzi
jako chladici médium (tzv. kryokauter).
Dusik ze zdsobniku proudi do kovového
vyméniku, na ktery lze pfipevnit rizné
tvarované koncovky ve formé desticek,
valce nebo koule. Volba tvaru sondy je
velmi dilezitd a v idedlnim pfipadé by
meéla presné odpovidat patologické 1ézi.
Pokud to neni mozné, volime vzdy sondu
mens$i neZ patologicky projev, abychom
zabranili nezadoucimu zmrazeni v oko-
1i projevu. Mnoho koncovek ma vnéjsi
plast z teflonu, aby nedochdazelo k neza-
doucimu pfilepeni sondy do oSetfované
oblasti. Ke kontrole teploty v hloubce
nadoru slouzi jehlové mikrosondy umis-
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téné vnadoru a v okoli. Cilem je dosaZeni

teploty -50 aZ -60 °C, ktera znici patolo-

gické buriky.

Kryoterapie tekutym dusikem se pouziva

k terapii mnoha benignich i malignich

onemocnéni.?

Benigni onemocnéni

-verruca plana juvenilis, verruca vul-
garis, molluscum contagiosum, larva
migrans cutanea, leishmaniasis, chro-
momycosis, condylomata acuminata

- verruca seborrhoica

- ephelides, lentigo simplex, lentigo so-
laris

- acne vulgaris, rosacea, dermatitis pe-
rioralis

-lichen planus hypertrophicus, lichen
sclerosus et atrophicus

- keloid, hypertroficka jizva

- prurigo nodularis

- dermatofibroma, chondrodermatitis
nodularis helicis chronica

- myxoidni cysty, dorzalni cysty

-lupus erythematodes chronicus dis-
coides

- hemangiomy, vaskuldrni malformace,
angiokeratoma, naevus araneus, gra-
nuloma pyogenicum

- alopecia areata

- sebacedzni hyperplazie, steatocystoma
multiplex, syringomy, xanthelasma

- granuloma annulare

- lymphocytoma cutis

-lymphangioma

- folliculitis nuchae sclerotisans

- porokeratosis

Prekancerozy

- leukoplakie, cheilitis actinica, kerato-
sisactinica, keratoacanthoma, Morbus
Bowen, lentigo maligna

Maligni onemocnéni

-bazaliom, spinaliom, Kaposiho sar-
kom, paliativni 1é¢ba nadorta

POOPERACNI PECE

Pooperacni péce je v kryochirurgii vel-
mi ddlezita. Pacient musi byt jiz pfed
samotnym vykonem plné informovan
o moznych nezadoucich tcincich této te-
rapie. Po zdkroku vznika do 48 hodin otok
az puchyf v misté ptsobeni chladu a jeho
bezprostfednim okoli. V pfipadé vytvore-
ni puchyfe provedeme sterilni sneseni
a po dobu nékolika dni si pacient apli-
kuje dezinfek¢ni roztoky nebo antibio-
tické masti k prevenci sekundarni infek-
ce. ZvySené mokvajici plochy je vhodné
kryt gazou. Po vykonu neni vhodny po-
byt na slunci, je doporucena disledna
fotoprotekce k zabranéni hyperpigmen-
taci. Bezprostfedné po vykonu si mohou
pacienti stéZovat na vyraznéjsi citlivost

Inzerce A131016809 ¥



®

SPECIALNIi MEDICINSKA TECHNOLOGIE

SMT BMM 150 SP - univerzélni elektrokoagulator fizeny digitalnim
mikroprocesorem, ktery disponuje programy pro precizni fez s minimalnim
termalnim poskozenim tkané, Ffez s aktivni hemostazou a dale 5 druhy
koagulaénich programid pro bezkontaktni, standardni, hloubkovou,
povrchovou a mikro koagulaci. Samozfejmosti jsou moderni bezpeénostni
prvky, kontrola spravné funkce a kontaktu neutrilni elektrody, ochrana
pied vybaji elektrického proudu.

Akce: Plvodni cena 61 125,- KE bez DPH (73 962,- K& véetn& DPH), akéni cena 49 000,- K& bez DPH (59 290,- K& vietné DPH).

Cryospray CS 1 muiltifunkéni kryochirurgicky pfistroj uréeny pro destrukci
patologické tkané metodou lokdlnihe zmrazeni pomoci kapalného dusiku,
jehoz fyzikalni viastnosti z néj délaji idealni nastroj pro destrukci nezadouci
tkané. Vysoce kvalitni zpracovani, fadi nas vyrobek na Spicku svétovych
vyrobcl. Pomoci Sirokého spekira vyménnych koncovek je moZné ménit
intenzitu a rozsah proudu kapalného dusiku a tim minimalizovat riziko
poSkozeni zdravé tkané. Zfeteln& viditelny hrot koncovky umoZfiuje pfesné
zacileni a dobrou viditelnost operaéniho pole. Kontaktnimi koncovkami lze
provadét rovnomérné mrazeni celé plochy (napf. bazaliomy) nebo mrazeni
tam, kde trysky nelze pouZit (oféni viéka, rozhrani kdZe, sliznic apod.).

Akce: Plvedni cena 20 000,- K& bez DPH (24 200,- K& véetné& DPH), akéni cena 17 000,- K& bez DPH (20 570,- KE vEetné DPH).

Kryckauter KCH 450 AMD je jediny kryochirurgicky pristroj na sviété, ktery

splfiuje podminky pro kryochirurgii 3. generace. Rychlost mrazeni

dosahuje aZ 1300 stupfid Celsia za minutu, diky ¢emuZz voda z bunék i
nestaéi uniknout do mezibunééného prostoru, vytvofi intracelularni led, _s-?? *—___%
ktery umoZni dokonalou destrukci viech nemocnych bunék. Diky rychlosti “"e-..___;,
mrazeni je pfistroj schopen G&inné proniknout aZ étyfikrat hloubéji do

tkané, neZ je tomu u ostatnich typl pfistroji a vyznamnym zplsobem tak .

snizuje riziko diseminace nemocnych bunék. Metoda je pro pacienty ___-_'-'"i

neinvazivni a velmi dobfe snasena. Kromé benignich lézi je moZné s TYY _:-_'_

timto typem pfistroje l1&€it i léze maligni. ’ 3

—

Upozornénill! Teplota kapalného dusiku neni dostateéna pro destrukci samotnych vird. PFi pouZiti kontaktnich nastroji hrozi
riziko pfenosu viru, proto je tfeba nastroje fadné sterilizovat. Vyhybejte se styku kapalného dusiku ve skladovacich nadobach
s kontaminovanym povrchem koncovek (kontaktni koncovky, vatové Stéticky, atd.).

C € 0

www.smt-praha.com

Specidlni Medicinska Technologie, s.r.o. Papirenska 5, 160 00 Praha 6, tel.: 233 320 201, e-mail: obchod@smt-praha.com
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projevil, kterd zhruba do jedné hodiny
ustupuje. Tomu lze pfedejit uzitim anal-
getik. Pozor na znovuobjeveni bolesti
za nékolik dnt ¢i tydnd po kryochirur-
gickém vykonu, které casto doprovazi
sekundarni bakteridlni infekci. Délka
hojeni po kryoterapii je rizna a maze
trvat nékolik dni az mésicd.

KOMPLIKACE A RIZIKA
KRYOTERAPIE

Komplikace a rizika kryoterapie jsou
vzacné. Nejcastéji se mize objevit vy-
raznéjsi otok a puchyft, ktery miiZe trvat
inékolik dni a byva vyrazné;jsiu svétlych
typl pleti. Méné casto vznikd purulentni
sekrece v misté odlucujiciho se puchyfte,
zhojeni vkleslou nebo naopak hypertro-
fickou jizvou nebo vznik milii. Ujedinct
s tmavsim typem pleti je zvySené riziko
trvalé hypopigmentace. Je mozna ta-
ké permanentni retrakce kiize v misté
oSetfené léze, vznik trvalé alopecie nebo
nehtové dystrofie.

ZAVER

Kryoterapie je velmi variabilni a nepo-
stradatelnd metoda vyuZivana nejen
v dermatologii, ale také v chirurgii, oftal-
mologii, gynekologii nebo rehabilitaéni
mediciné. Ma Siroké indikacni spekt-

MUDr. Veronika K¥izkova, MBA
e-mail: ver.krizkova@seznam.cz
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rum a v nékterych pripadech se jedna
o metodu prvni volby. Je velmi oblibend
vzhledem ke své jednoduchosti, moznos-
ti rychlého nacviku a nizkym finanénim
nakladim.
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Elektrochirurgické zakroky
oy |

Elektrochirurgické zakroky jsou vykony,
které zahrnuji vyuziti elektfiny zpisobu-
jici tepelnou destrukci tkané, nejcastéji
ve formé tkanové dehydratace, koagulace
nebo vaporizace. Elektrochirurgické me-
tody mohou byt rozdéleny do Ctyf typl
na zakladé mechanisma tkanového po-

§kozeni.®

1. Elektrolyza - stejnosmérny proud in-
dukuje tkanové poskozeni na zakladé
chemické reakce probihajici na konci
elektrody.

2. Koblace - vysokofrekvencni stiidavy
proud ionizuje elektricky vodivé mé-
dium, nejcastéji fyziologicky roztok,
ktery pfenosem tepla zplisobuje povr-
chové epidermalni a dermalni poSkozeni
s minimalnim pos§kozenim okolni tka-
né. Koblace je vyuzivana pro oblicejovy
resurfacing.

3. Vysokofrekvencni elektrochirurgie -
tkariovy odpor pii prichodu stfidavého
proudu o vysoké intenzité pfemeérnuje
elektrickou energii v teplo a zplisobuje
termické poskozeni tkané. K produkci
tepla dochézi v tkani, proto zlistava pra-
covni elektroda , studend“. Tato metoda
zahrnuje elektrodesikaci, elektrofulgu-
raci, elektrokoagulaci a elektrotomii.

4. Elektrokauterizace - jedna se o metodu
vyuzivajici stejnosmérny nebo vysoko-
frekvenéni stfidavy proud, ktery roz-
Zhavi pracovni koncovku, jez zplisobi
tepelnou nekrézu tkané. Na rozdil od
elektrochirurgie je pracovni koncovka
,horka“,

VYSOKOFREKVENCNI
ELEKTROCHIRURGIE

Vysokofrekvencni elektrochirurgie je
nejcastéjsi formou elektrochirurgie.
Predstavuje fizenou aplikaci vysoko-
frekvencniho stfidavého elektrického
proudu na zivou tkan. PouZiti nizkofrek-
venc¢nich elektrickych proudi (frekvence
nizsi nez 1 kHz) na télo pacienta je ome-
zeno v disledku myokinetického drazdi-
vého ucinku na svalové a nervové buriky.
Vysokofrekvenéni proudy (nad 10 kHz)
tyto drazdivé icinky nemaji a elektricky
proud této frekvence neni pro clovéka ne-
bezpecny. Vysokofrekvencni piistroje ob-
vykle pracuji s frekvenci nad 250 kHz, vySsi

frekvence jsou vhodnéjsi (pres 400 kHz).
Ultravysokofrekvencni elektrochirurgie
vyuZziva pfistrojii, které jsou konstruovany
na frekvenci mezi 1,7 aZ 3,8 MHz. Vinova
délka se zde Castecné prekryva s vinovou
délkou rozhlasového signdlu, a proto se
metoda nazyva radiochirurgii.®

Pti priichodu proudu biologickou tkani

jsou vzniklé zmény zavislé na:

-vykonu pfistroje (napéti a intenzité
proudu),

-rozsahu a anatomické lokalizaci opero-
vaného loziska,

- tkanovém odporu (rizné tkané maji od-
liSnou tepelnou vodivost, kladou odlisny
odpor),

- frekvenci proudu,

- typu proudu - podle tvaru a prubéhu os-
cilace elektrického vinéni jsou uzivany
tyto typy proudu: nemodulovany (kon-
tinualni) vysokofrekvené¢ni proud umoz-
nujici jemny a cisty fez, modulovany
(pferusovany) vysokofrekvencni proud
urceny ke koagulaci a smiSeny (blended)
vysokofrekvenc¢ni proud umoznujici
soucasné fez i koagulaci,

- tvaru aktivni elektrody (¢im mensi je pra-
covni ¢ast elektrody, tim vétsi je hustota
proudu i teplo v oSetfované tkini),

- délce aplikace.
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Elektrochirurgicky pfistroj (Obr. 1) je

nezbytnym vybavenim kozni ordinace

a jedna se v podstaté o generator vysoko-

frekvencniho proudu skladajici se ze tii

komponent:

1. transformdtoru, ktery upravuje na-
péti,

2. oscilaéniho obvodu, ktery zvysuje frek-
venci,

3. pacientského obvodu, ktery zahrnuje
nastavec s aktivni elektrodou rtizné-
ho tvaru a velikosti (Obr. 2), pacienta
a v nékterych ptipadech i indiferentni
(neutralni) elektrodu.

Podle zptisobu zpétného toku vysokofrek-

vencniho proudu ke zdroji proudu rozlisu-

jeme tyto metody:®

e 1. Monopolarni metoda, pii které proud
protéka z neutralni velkoplo$né elektro-
dy pres Cast téla k elektrodé aktivni. Ta
je operac¢nim nastrojem, jehoZ dotyk
vyvola v operované tkani vznik tepla
nutného k provedeni zakroku. Nastroj
stejné jako neutralni elektroda je spojen
pres ru¢ni nebo nozni spinac se zdrojem
vysokofrekvencniho proudu. Pokud se
pracuje s velmi jemnym aplikatorem
(vykon cca 15 W), naptiklad pii elektro-
depilaci, miiZe byt monopolarni elek-
troda pouzita bez neutralni elektrody.

Obr.1 Elektrochirurgicky pfistroj

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4
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Obr. 2 Typy aktivnich elektrod

o 2. Bipoldrni metoda nevyzaduje neutrdl-
ni elektrodu, nebot proud zde prochazi
pres kratky usek tkané pfimo z jedné
elektrody do druhé. Témito elektrodami
jsou nejcastéji branze bipolarni koagu-
la¢ni pinzety.

o 3. Monoterminalni metoda sestava pouze
z operacniho nastroje bez pouZziti neu-
tralni elektrody. Obvod vysokofrek-
vencéniho proudu je uzavien od pacienta
kuzemnénému okolnimu prostfedi, pfi-
¢emz jedno spojeni na vysokofrekvencni
generator je rovnéz umisténo na zemni
potencial. Metoda se pouziva pro mensi
zakroky (do 50 W).
4, Unipolarni metoda je vlastné monopo-
larni metoda s neutralni elektrodou, ale
aplikatorem je néstroj (pinzeta, pean,
kochr), ktery sevfe tkam, a poté se na
néj prilozi koncovka (aktivni elektroda)
monopoldrniho aplikitoru. Je vhodné,
aby operatér, ktery tuto metodu pouzi-
va, byl izolovan, napfiklad navlecenim
gumovych rukavic.

PREDOPERACNI PRIPRAVA

Pfedoperacni pfiprava minimalizuje
rizika spojena s elektrochirurgickymi
zakroky. Peclivd anamnéza a klinické
vySetfeni je zaméfeno na zjisténi rizi-
kovych faktorii (napf. krvaciva onemoc-

Ceska dermatovenerologie 2013, 3, ¢. 4

néni, poruchy hojeni ran, malnutrice,
diabetes mellitus). Musi byt odhaleni
pacienti se srde¢nim pacemakerem nebo
implantovanym kardioverter-defibrila-
torem, nebot u nékterych typa pristroji
miuiZe dojit k selhani funkce v souvislosti
s elektrochirurgii. Pacienti pfed vykonem
musi odstranit bizuterii, hodinky a jiné
kovové pfedméty a nesmi byt v kontaktu
s kovovymi povrchy v pribéhu vykonu
k zabranéni popaleni. Dezinfekéni pro-
stfedky pouzité pred zakroky musi byt
na bezalkoholové bazi (napf. Septonex
roztok), protoZe alkohol by mohl zpiisobit
vzplanuti nasledkem jiskry nebo tepla.
Nesmi se pouzivat také vznétlivé latky
pro topickou anestézii (napi. Kelen).
ZvySenou pozornost je tfeba také vénovat
vykonGim provadénym v perianalni ob-
lasti. Zde pfi narkéze dochazi k uvolnéni
svéracl a elektrochirurgicky zakrok miize
zplsobit popaleni vybuchem unikajicich
stfevnich plynd.

ELEKTROCHIRURGICKE
METODY

Elektrochirurgické metody mohou byt roz-
déleny podle stupné tkarnové destrukce
na povrchovou destrukci tkané (nasled-
kem elektrodesikace a elektrofulgurace),
hlubsi tkariovou destrukei (vznikajici pii
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elektrokoagulaci) a fez tkané (pomoci elek-
trotomie).

Elektrodesikace a elektrofulgurace jsou
metody vyuzivajici vysokovoltdZniho prou-
du o nizké intenzité, proto jsou vhodné
k vyuZziti pro povrchové a relativné avas-
kularni 1éze jako veruky nebo seboroické
keratdzy. Lécba vysoce vaskularizovanych
projevi vede ke krvaceni v operac¢nim poli,
které rozptyluje teplo produkované témito
metodami, a tyto metody tudiZ nejsou
pro jejich 1é¢bu vhodné. Metody vyuziva-
ji vyrazné modulovany typ proudu a obé
jsou provadény bez indiferentni elektrody
(monoterminalni metoda). Vysledkem je
akumulace proudu v pacientovi, a proto
je vysoké napéti proudu nutné k udrzeni
toku proudu.

Elektrodesikace znamend povrchové vy-
suSeni tkané elektrokoagulaci v blizkém
okoli pfilozené aktivni elektrody. Nejvice
poskozeni je lokalizovano do oblasti epi-
dermis a je zde minimalni riziko jizveni.
Nastaveni pfistroje na vyssi vykon miaze
vést k jizveni a hypopigmentacim. Pfesny
rozsah destruované tkaneé lze obtizné kon-
trolovat, takZe je nebezpeci vzniku pfili§
rozsahlé nekrozy. Elektrodesikaci je mozné
kombinovat s kyretdzi, ¢ehoz se hojné vy-
uziva pfi odstrariovani veruk, bazaliomt
a solarnich keratéz.®

Elektrofulgurace je v podstaté variantou
elektrodesikace, ale aktivni elektroda
je zde drzena 1-2 mm od koZniho povr-
chu a jiskry sr$ici z elektrody zpusobi
povrchové zuhelnaténi epidermis. Tato
vrstva tkdné md izola¢ni efekt a minima-
lizuje poskozeni hloubéji lezici dermis.
Tento postup je v soucasnosti zfidka vy-
uzivan vzhledem ke $patnému hojeni po
vykonu.

Elektrokoagulace je elektrokaustickym
speCenim tkané. Vyuziva nizkovoltazni
proud o vysoké intenzité, mirné modulo-
vaného nebo smiseného typu, ktery zpa-
sobuje hlubsi destrukci tkané a hemostazu
s minimalni karbonizaci. Pro stavéni kr-
vaceni je nejvhodnéj$i metoda bipolarni
s bipolarni koagulacni pinzetou. U vétSich
nebo obtizné zachytitelnych cév 1ze vyu-
zit i metodu monopolarni nebo unipolar-
ni. Hemostaticka a destrukéni kapacita
elektrokoagulace ji ¢ini idedlni pro 1é¢bu
hloubéji uloZenych a vice vaskularizova-
nych 1ézi, jako napiiklad pyogenniho gra-
nulomu. Nasledkem hlubsiho poskozeni
tkané pii elektrokoagulaci dochdazi vidy
ke vzniku jizvy.

Elektrotomie vyuziva nemodulovany ne-
bo lehce modulovany typ nizkovoltazniho
proudu o vysoké intenzité k fezu a odpate-
ni tkdné s minimalnim perifernim tepel-
nym poskozenim. K jemnému fezu bez
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koagulace jsou pouzivany tenké jehlové
nebo skalpelové elektrody a nemodulo-
vany typ proudu (funkce tzv. elektrické-
ho skalpelu). Pro odfiznuti exofytickych
atvar@l (pendulujici fibromy, intrader-
malni pigmentové névy, seboroické veru-
ky) se pouZziva smisSeny typ proudu, ktery
kromé odfiznuti zptisobi i hemostazu.
Elektrotomie je vyuzivana také napiiklad
v 16¢bé acne keloidalis nuchae nebo rino-
fymatu s naslednym sekundarnim hoje-
nim vzniklych defektd.

ELEKTROKAUTERIZACE

Pristroje pro elektrochirurgii jsou nékdy
slangové nazyvany elektrokautery, coz ale
neni pfesné oznaceni. Elektrokauter je pfi-
stroj vyuzivajici nizkovoltazni proud, ob-
vykle stejnosmeérny nebo stfidavy o vysoké
intenzité k rozzhaveni pracovni koncovky
tak, Ze zpusobi desikaci, koagulaci nebo
tepelnou nekrézu tkané. Elektrokauterizace
je vhodna pro drobnéjsi hemostazu, nebo
pokud je kontraindikovana koagulace vyso-
kofrekvencnim proudem (napf. u pacient
s pacemakerem). Elektrokauterizace ma
obdobné indikac¢ni spektrum jako vysoko-
frekvencni elektrochirurgie.

POOPERACNI PECE

Povrchové elektrochirurgické rany se hoji
dobfte per secundam. V nasledné péci se do-
porucuje pouzivani antibiotickych masti
nebo modernich krycich materidld pro
1é¢bu ran. Po nékterych vykonech je vhod-
né aplikovat tlakovy obvaz k zabranéni
pooperacniho krvaceni. Vhodné je také
pouziti neadherentniho kryti na povrch
rany k zabranéni iritace rany pfi jeho na-
sledném odstrariovani.

RIZIKA A KOMPLIKACE
ELEKTROCHIRURGIE

Elektrochirurgie se fadi mezi bezpeéné
metody fyzikalni 1é¢by, ale samoziejmé
neni bez rizik. Mezi rizika a komplikace
patiipopaleni elektrickym proudem, elek-
tricky Sok, prenos infekce, poranéni oci
a selhani funkce srde¢niho pacemakeru
nebo defibrildtoru.

MUDr. Veronika KFizkova, MBA
e-mail: ver.krizkova@seznam.cz

K popéleni elektrickym proudem muzZe
dojit riznymi zplisoby. Nejéastéji Spat-
nym pfiloZenim indiferentni elektrody,
nedostatecnou izolaci pacienta od kovo-
vych povrchil v pribéhu zakroku nebo na-
hromadénim proudu v ziZenych mistech
mimo aktivni elektrodu (,,channeling*).
Indiferentni elektroda nesmi byt umisténa
pfes kostni prominence, jizevnatou tkan
nebo kovové implantaty. Musi byt ptfiloze-
na celym povrchem a ne jen malou ¢asti.
Samozfejmosti je pouzivani nehoflavych
dezinfek¢nich prostfedkil. K fenoménu
zvanému ,,channeling“ dochazi v pripadé
zkoncentrovani proudu pfi jeho toku ptes
zUZenou oblast. Napf. tok proudu pies
azkou stopku rozsahlého fibromu mize
zplsobit jeho zkoncentrovani s néasled-
nym popalenim baze fibromu. Pozor také
na nechténé popaleni pacienta aktivni
elektrodou.

Riziko elektrického Soku je s modernim
elektrochirurgickym zafizenim minimal-
ni diky konstrukci pfistroje. V ptipadé
elektrochirurgickych metod, které jsou
aplikovany bez indiferentni elektrody, je
nutnd urcita opatrnost, nebot pacient se
stava zdrojem statické elektfiny a muze
zplisobit bolestivy elektricky Sok v blizkos-
ti stojicim uzemnénym osobam.

K pfenosu bakteridlni a virové infekce
muze dochazet prostfednictvim vznika-
jicich plynt, a je proto vhodny koufo-
vy odsavac¢. Nesmime zapomenout na
fadnou sterilizaci aktivni elektrody pfi
elektrochirurgickych vykonech, nebot
operacni néstroj ziistava ,studeny*“.®
Pii elektrochirurgii v periorbitalni krajiné
mize dojit k poskozeni rohovky a jejimu
naslednému jizveni. Pokud je to mozné,
tak by mél mit pacient zaviené oci pri
vykonu, nebo pouzivame tzv. kornealni
zabrany k jejich ochrané.

V soucasnosti pribyva pacientdi s pace-
makerem ¢i implantovanym kardiover-
ter-defibrildtorem. V pfipadé nékterych
typl pacemakerd hrozi, Ze snimaci obvod
pacemakeru chybné vyhodnoti elektro-
magneticky vykon elektrochirurgické-
ho pfistroje jako spontanni komorovou
akci. Nasledky této Spatné interpretace
jsou potom zavislé na typu pacemakeru.
U typu, ktery inhibuje komory, dochazi

Univerzita Karlova v Praze, 2. Iékafska fakulta a Nemocnice Na Bulovce, Dermatovenerologicka klinika

k bradykardii nebo asystolii, se synkopa-
mi, zachvaty az smrti. Typ komorového
spoustéce naopak zplisobuje extrasystoly,
tachyarytmii az fibrilaci komor. Ackoli je
riziko poskozeni jejich funkce elektrochi-
rurgickym pfistrojem malé, je lep$i pri
nutnosti elektrochirurgie zvolit meto-
du, pii které elektricky proud neprochazi
télem pacienta. K hemostaze lze vyuZzit
elektrokauter nebo bipolarni koagulaéni
pinzetu.®

ZAVER

Elektrochirurgie je jednou z nejpouzivané;j-
§ich metod v dermatologické 1é¢bé a jedna
se o vykony vyuzivajici elektfinu k tepelné
destrukci tkdné. Mtize dochazet k povrcho-
vé tkariové dehydrataci (pfi elektrodesikaci
nebo fulguraci), k hlubsi tkanové koagula-
ci (pti elektrokoagulaci) nebo tkanovému
fezu (pii elektrotomii). Elektrokauterizace
neni v pravém slova smyslu elektrochi-
rurgii, nebot pii této metodé neprochazi
télem pacienta zadny proud. Indikacni
spektrum elektrochirurgie je velmi §iroké
a zahrnuje oblast benignich onemocnéni
azpo povrchové invazivni maligni nadory.
Elektrochirurgie je velmi popularni meto-
da 1é¢by diky své jednoduchosti, rychlosti
provedeni, spolehlivosti a cenové dostup-
nosti vybaveni.
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Diagnosticka excize

(zasady probatorni excize,
zpusoby odbéru tkané)
T

Kozni biopsii se v §ir§im slova smyslu
rozumi jakykoliv odbér kozni tkdné pro
histologické vySetfeni. Nejcastéji se pod
pojmem kozni biopsie chdpe odbér mensi
casti klize (obvykle 3-10 mm), jejiZ his-
topatologické vySetfeni ma napomoci ke
stanoveni diagnézy. Kromé diagnostiky
muze kozni excize s histopatologickym
vySetfenim slouzit ke sledovani pribéhu
choroby, acinku 1écby, k vyzkumnym c¢i
dokumentac¢nim tcelim. Dale u nadora
kromé stanoveni diagndzy mtiZe histopa-
tologické vysetfeni zodpovédét i otazku
aplnosti excize, stejné tak miZe pomoci
ipti stanoveni progndzy. To plati zejména
u malignich nadort. DileZitou zdsadou
je histopatologické vysetfeni veskerého
odebraného materialu. Ustoupit od této
zasady je mozné jen v nékterych vyjimec-
nych pfipadech, jako jsou intradermalni
pigmentové névy obliceje ¢i pendulujici
fibromy, av§ak napfiklad u melanocytar-
nich névil, i mnohocetnych, je nutné his-
topatologické vySetfeni vzidy provést.
Pfed provedenim kozni biopsie odebereme
anamnézu a vySettime celkovy zdravotni
stav pacienta. Zaméfime se zejména na
medikaci, alergie a na pfipadnou pfitom-
nost zavaznych celkovych chorob (diabetes
melitus, autoimunitni choroby, poruchy
periferniho prokrveni, poruchy krevni sraz-
livosti aj.). Pacienta pfed zakrokem sezna-
mime s divodem biopsie, jejim technickym
provedenim, poopera¢nim pribéhem, zpQ-
sobem hojeni a moznymi komplikacemi. Je
nezbytné, aby pacient pfed biopsii podepsal
informovany souhlas s vykonem.

VYBER MiSTA ODBERU
PROBATORNI EXCIZE

K vySetfeni jsou obvykle nejvhodnéjsi
plné vyvinuté projevy.® Poéinajici nebo
konecna stadia onemocnéni mohou byt
necharakteristicka. U puchyi@ odebirdme
pfednostné projevy Cerstvé.® V nékterych
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piipadech je biopsie ze zanétlivého okoli
cennéjsi nez odbér puchyfe samotného.
Skupiny eflorescenci jsou k biopsii vhod-
néjsinez jednotlivé eflorescence. Nékdy je
nutné provést biopsii ze dvou a vice mist,
zvysuje se tak pravdépodobnost zastize-
ni charakteristickych zmén. V nékterych
pripadech je vhodné zavzit do odbéru i tz-
ky lem normalni k@ize. U vétsiny lozZisek
volime misto s dobfe vyjadfenymi proje-
vy. Obvykle je to tsek s nejvétsi infiltra-
ci, napfiklad u anuldrnich lozisek jeho
okraj. Nevhodné byvaji 1éze sekundarné
zménéné, s exkoriaci nebo impetigini-
zaci ¢i s ndnosem krust.® U hnisavych
stavll hledame dosud nefluktuujici tse-
ky. U rozsahlych melanocytarnich atva-
rd zvolime nejtmavsi, pfipadné nejvice
infiltrované tseky. U procesti uloZenych
hloubéji je dilezitd dostatecna hloubka
excize (napf. u sklerodermie je ddlezité,
aby byla zavzata i subcutis, coZ umozni
posoudit, zda je korium rozsifené). Tkan
odebrana ze viedu musi zastihnout ne-
rozpadlé struktury spodiny nebo okraj
viedu, nejlépe oboji. Pfi diseminovaném
exantému se fidime urcitymi pravidly.
Upfednostiiujeme odbér v mistech, ktera
nejsou kosmeticky exponovana, kde bude
méné bolestivy vpich anestetika a kde lze
ofekavat dobré hojeni. Obvykle pazZe, steh-
na nebo trup. Snazime se vyhnout oblasti
dolnich koncetin, obzvlasté bérciim, kde
byva horsi hojeni a kde jsou casto ptitomny
venostdza, lymfostaza ¢ijiny edém, ktery
muze komplikovat histologickou inter-
pretaci.®? Oblast ramen a dekoltu volime
vyjimecné, nebot se vyznacCuje sklonem
k hypertrofickym jizvam. V axilach, tfis-
lech a jinych intertriginéznich oblastech
je vykon castéji komplikovan sekundarni
infekci vzniklé rany. Jsou-li k dispozici jina
vhodna mista, vyhneme se také biopsiim
v obli¢eji a na dlanich a ploskach.

Pfi odbéru kozniho vzorku pro vySetfeni
pfimou imunofluorescenci se fidime rov-

Ces. Dermatovenerol, 2013, 3, & 4, s. 238-240
néz ur¢itymi zdsadami. U puchyinatych
chorob volime perilezionalni kiiZi z okoli
Cerstvého puchyfe. Vzorek piimo z oblasti
puchyfe neni vhodny, nebot zanétlivy infil-
trat zde miiZe odbourat depozita imunoglo-
bulint a zkreslit tak vysledek vySetfeni.®
Pfi podezfeni na lupus erythematodes
odebirame biopsii pro pfimou imunoflu-
orescenci také z perilezionalni oblasti, a to
nejlépe z neoslunéné lokalizace. K histo-
logické verifikaci leukocytoklastické vas-
kulitidy jsou vhodné maximalné 24 hodin
staré projevy.®

TECHNIKA KOZNi BIOPSIE

Béhem odbéru kozniho vzorku dodrzujeme
zasady chirurgické asepse. Preferujeme
anestetikum bez adrenalinu, nebot kysely
roztok k udrZeni adrenalinu v suspenzi je
pii aplikaci bolestivéjsi. Oblast uréenou
k biopsii neinfiltrujeme, ale anestetikum
aplikujeme do okoli. Zabranime tak arte-
ficidlnim zménam (edém, hematom) ve
vySetfovaném useku.

Nejvhodnéjsi metodou je excize skalpe-
lem, vétSinou vietenovitého tvaru, se su-
turou rany. S jeji pomoci 1ze odebrat ¢astku
potiebné velikosti a hloubky. Skalpelova
excize nejspolehlivéji zachyti hloubéji ulo-
Zené patologické zmény, vcetné téch v tu-
kové tkani. Rez vedeme kolmo k povrchu
a dostatecné hluboko. Vietenovita excize
orientovand v pribéhu silovych linii (rela-
xed skin tension lines - RSTL) a uzaviena
stehem se obvyKkle rychle hojia dava dobry
kosmeticky vysledek.

Priibojnikova excize patiik oblibenym me-
toddm odbéru kozni biopsie. Prubojnik
(Stancna, kruhovy skalpel) pfiloZime kol-
mo k povrchu kiiZe a za rota¢niho pohybu
pomoci palce a ukazovaku pronikame ver-
tikalnim tlakem do pozadované hloubky.
V ptipadé, Ze ranu chceme uzaviit sutu-
rou, pfred zapocetim vykonu napneme kiizi
v misté excize prsty druhé ruky co nejvice
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Tab. Zasady probatorni excize kize®

1. Pecliva klinicka a diferencialni diagndza a klinicky popis

2. VCasnost probatorni excize
- ihned, kde jde o v¢asné nasazeni 1ék (u buldznich chorob, autoimunitnich
a neoplastickych chorob)
- po intervalu sledovani pfi nejisté klinické diagndze

3. Volba mista excize (vhodny projev)

- buly zcela Cerstvé (epitelizacf spodiny intraepidermalniho puchyfe vznikne
subepidermalni), tzn. s krytbou zcela napjatou, nikoliv plihlou, a spise mensi buly
(u pemfigoidu a dermatitis herpetiformis se zanétlivym okolim)

- lem anuldrnich lézi

- mista s nejvetsiinfiltraci

- U viedu jeho okraj s ¢asti spodiny

- U hnisavych 1ézi mista, kterd jesté nefluktuuji

- vyhnout se solarni lokalizaci

- na dolnich koncetinach vyse znamena lépe

- vyhnout se krajindm s rizikem vzniku keloidu (vystfih, ramena)

- u zanétlivych Iézi lépe mimo plosky, dlané, lokty, kolena

- nedrdzdény projev (urticaria pigmentosa)

- U lentigo maligna nejtmavsi partie

- U hypo- a hyperpigmentaci s ¢asti normalni kiize v jedné nebo ve druhé excizi
ke srovnani poctu melanocytl

- u vaskulitid od kolen proximalng, ne Iéze starsi nez 24 hodin (leukocytoklasticka
vaskulitida se méni v lymfocytarni)

- vyhnout se sekundarnim zménam v podobé krust, exkoriaci, zainajicim a kone¢nym
regresivnim stadiim

- radéji nez solitarni lézi celou skupinu

- nejsme-li si jisti volbou morfy, radéji dvé excize najednou, zvladsté u drobnych morf

- u alopecii - 2krdt pribojnikové excize nejméné 4 mm, obvykle z okraje alopetického
lozsika (jeden vzorek urc¢en k horizontdinimu a jeden k vertikalnimu zpracovani)

- pro imunofluorescencni vysetfent:

- U buldznich chorob kizi prilehlou k bule

- u vaskulitid neexulcerované léze, ne starsi nez 24 hodin

- u lichen planus a lupus erythematodes z postizené klze

- SLE - perileziondlng, Iépe neosvétlend kize
Vzorek klize se zmrazuje ¢i odesila v transportnim médiu, dle pokyn prislusné laboratore (FR,
Michels)

4. Rozsah probatorni excize
Castka by méla obsahovat viechny tfi vrstvy kiiZe. Volime skalpel & prabojnik. Priibojnik by
nemél byt mensi nez 3 mm, lépe vsak 4 a vice mm.
Pribojnik se nehodi u:
- panikulitid (zdnét postihujici tuk snizuje adhezi tuku k dermis a tuk se pak nevytahne
z rany nebo se od dermis oddéli, coz ztéZuje orientaci pfi zalévani do parafinu
a nezachyti se vétsi céva, coz mlze byt pro diagnostiku stézejni)
- zanétu vetsich cév (céva se nezachytf)
- lymfoproliferativnich onemocnéni (je tfreba vice tkané k provedeni
imunohistologickych vysetrenf)
- buldznich chorob (bula se poskodi)

i

Neposkodit tkar mechanicky

6. Anestetikum infiltrovat spiSe do okoli nez do Iéze samé (k zabranéni vzniku artificidlniho
edému a hematomu)

7.Spravné vyplnéna privodka
- uvedeni mista biopsie
- stru¢na kozni anamnéze
- popis excidovaného projevu
- objektivni nalez
- trvani projevu/onemocnéni
- doporuceni - barveni (houby, BK, elastika)
- diagndza a diferencialni diagndza
- dalsi vyznamné anamnestické udaje

8. Aktivni spoluprdce s patologem. Zacina vystiznym klinickym popisem kozniho
onemocnéni, pfipadné celkového stavu, a konéi konfrontaci mikroskopické diagnézy
s klinickym obrazem. Je-li mikroskopicky obraz v rozporu s klinickou zkusenosti,
je tfeba s patologem tento rozpor diskutovat.

ve sméru kolmém na RSTL.? Vznikla ra-
na ma pak ovalny tvar a zaSije se snaze
nez rana kulata. Vzorek uchopime Setrné
hackovou pinzetou a niizkami nebo skal-
pelem jej odstfihneme od spodiny. Dbame
vSak na to, aby valecek tkané obsahoval
i tukovou tkan. Vzorek mizZeme uchopit
i pomoci injekéni jehly, kterd byla pou-
zita pti lokalni anestézii. Musime dbat
na to, aby se tkan nepotrhala. Pii pouziti
tupého pribojniku miize poskozeni vzorku
znehodnotit celé vySetieni. U zanétlivych
dermatéz by mél byt pramér pribojniku
alespori 5 mm. U nékterych biopsii, napft.
pfi biopsii s cilem potvrdit diagnézu baza-
liomu pred jeho dalsi destruktivni terapii,
ovSem staci biopsie mensi. Obvykle nebyva
nutné ranu uzavirat suturou. Krvaceni
stavime prostou kompresi nebo mistnim
hemostyptikem.®

Odbér kozni biopsie plo$nym sefiznutim
(shave biopsy) poskytuje tkar pro diagnos-
tické ucely nebo odstrarnuje kozni utvary
s dobrym kosmetickym efektem. Hod{ se
vSak pouze pro superficialni exofytické 1éze
¢i pendulujici Gtvary (pendulujici fibromy,
filiformni veruky, exofytické névy).® 2
Provadi se pomoci sklapelu, pficemz se
tkarn odebere pilovitym pohybem vedenym
horizontalné s povrchem kiiZe. Variantou
shave excize je prosté odstfiZzeni niizkami
nebo elektrochirurgické sneseni. Zde je
v8ak tfeba pocitat s rizikem nedostatecné-
ho odstranéni pozadované léze.

Odbér vzorku pomoci abraze nebo kyretaze
poskytne Casto potrhanou, netplnou ¢ast-
ku. Neni proto pfili§ vhodny k odbéru pro
nasledné histopatologické vysetfeni.
Biopticka incize znamena odbér ¢asti tkané
z patologckého utvaru k histolopatologic-
kému vySetfeni obvykle vietenovitou kli-
novitou excizi. Bioptickou excizi se rozumi
odstranéni celého patologického utvaru,
nejcastéji nadoru, intoto.® ©

FIXACE BIOPTICKEHO
MATERIALU

Excidovanou tkan je nutné co nejdrive
uloZit do fadné oznacené nadoby s fixacni
tekutinou. Jedna nadobka je urcena pro
jeden vzorek, u vice vzorka je dhlezity
jasny popis, odkud byly vzorky odebrany.
Nejcastéji uzivanou fixac¢ni tekutinou pro
kozni biopsie je formol (formalin, form-
aldehyd). Svétlem se méni na kyselinu
mravenci, proto ma byt uchovavan vlahvi
z hnédého skla. Je dodavan ve 40% Kkon-
centraci jako vodny roztok. Pfed pouzitim
je tfeba natedit jej vodou na 10% koncen-
traci. Mnozstvi fixa¢ni tekutiny ma nej-
méné 5-10krat pievysit objem vzorku.® 2
Vzorek vkladame do adekvatné velké
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nadoby. Tkan fixaci tuhne, zkrouceny
ztuhly vzorek se obtizné kraji a mtze dojit
k jeho nespravné orientaci v parafinovém
blocku. Abychom zabranili zkrouceni tka-
né, je mozné pritisknout ji na kousek
tvrdého papiru (spodinou excize). Doba
fixace je obvykle jeden den. Mens$i vzorek
1ze ponechat ve fixa¢nim roztoku i kratsi
dobu. O dostatecné fixaci nas presvédci
vymizeni ¢ervené barvy krve a zména na
Sedavé zbarveni tkané. Vzorek lze pone-
chat v roztoku i delsi dobu, aniz by doslo
k pfefixovani. Pro néktera imunohisto-
chemicka vySetfeni nelze materidl fixovat
formolem a je nutné jej zmrazit. Fixace
zmrazenim je nutna také pro vysetfeni
imunofluorescenc¢ni. Pokud neni mozné
materidl ihned zpracovat, existuji special-
ni transportni média (napf. Michelstv,
fyziologicky roztok - dle pokyni labora-
tofe).® Vlastni metody fixace ma elektro-
nova mikroskopie.®

HISTOLOGICKA PRUVODKA

Cim peclivéji vyplnime histologickou prii-
vodku, tim kvalitnéjsi vysledek obdrzime.

MUDr. Darina Zelenkova
e-mail: darina.zelenkova@bulovka.cz

Histopatolog k urceni co nejpresné;jsi dia-
gnoézy potfebuje jak anamnestické adaje,
tak podrobnou znalost klinického obrazu.
V anamnéze uvadime délku trvani proje-
vi, zda jde o prvni vysev nebo o recidivu.
Uvadime subjektivni obtiZe (napf. své-
déni). Pokud byl pacient pfed odbérem
lécen, zminime terapii. Zaznamenavame
vysledky pfedchozich histologickych vy-
Setfeni, pfipadné i vysledky jinych dopl-
nujicich vysetfeni. v klinickém popisu
uvedeme lokalizaci, velikost, tvar, kon-
zistenci, barvu, ohraniceni a pfipadnou
ulceraci projevu, event. Cetnost lozisek.
U diseminovanych projevii zaznamena-
me nejen misto odbéru, ale také hustotu
a distribuci vysevu. Na histologickou prii-
diagnézu. MliZzeme histopatologovi sami
navrhnout provedeni specidlnich barveni
(barveni PAS pfi podezieni na mykézu,
Ziehl-Neelsenovo barveni pfi podezieni na
pritomnost mykobaktérii). Obvykle v§ak
staci podezfelé choroby v diferenciani
diagnoéze a histopatolog se sim rozhodne
o pouzitém barveni. MizZeme zaslat i fo-
todokumentaci.

Univerzita Karlova v Praze, 2. IékafFska fakulta a Nemocnice Na Bulovce, Dermatovenerologicka klinika
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Chemicky peeling
T

Chemicky peeling (ChP) je aplikace che-
mické 1atky za ucelem destrukce a odlou-
¢eni povrchovych nebo hlubsich vrstev
pokozky s jeji naslednou regeneraci, tj.
nihradou epidermalni a dermalni tkané.
ChP je historickou metodou péce o plet,
jehoz zaklady polozili Egyptané pred vice
nez 5000 lety. Ti pro zjemnéni pleti pou-
zivali kyselé ovocné $tavy nebo kyselinu
mlécnou. Nyni se chemicky peeling déli
na povrchovy, stfedné hluboky a hluboky.
VSechny typy peelingli jsou vyuzivany té-
meéf vyhradné pfi medicinsko-estetickych
zakrocich (napf. Jessnertv peeling, ktery
vznikl modifikaci pavodniho resorcinolo-
vého peelingu a je vyuzivan dodnes).

POVRCHOVY PEELING

Hloubka priiniku t¢inné latky je do 0,06
mm a zasahuje pouze k papilarni vrstvé
dermis. Nyni se nejcastéji provadi pomoci
a-hydroxykyselin (AHA), ovocnych kyse-
lin, jejichZ hlavnim zastupcem je kyselina
glykolova (15-70 %). Je v§ak mozné pouzit
také napfiklad kyselinu salicylovou, ky-
selinu retinovou, kyselinu azelainovou,
mlécnou, vinnou, citrénovou ¢i trichlor-
octovou (TCA -20-25% koncentrace). Hojeni
je kratké, obvykle 3-5 dni.

Povrchovy peeling mohou aplikovat kosme-
ticky nebo 1ékafi. BéZné je pouzivan na vel-
mi jemné vrasky, mirné hyperpigmentace
nebo hypopigmentace, z dermatéz je bézné
aplikovan na acne vulgaris, rosaceu, aj.

STREDNE HLUBOKY PEELING

Hloubka praniku uc¢inné latky je do
0,45 mm, zasahuje do hornich partii stra-
tum reticulare. Provadi se 50% kyselinou
trichloroctovou, 50-88% fenolem, pfip.
kombinaci 35% Kkyseliny trichloroctové se
snéhem oxidu uhli¢itého. Hojeni obvykle
trva 7-10 dni, nasledny erytém muze pretr-
vavat 4-6 tydni. Pfi aplikaci je mozné pou-
zit mistni anestetikum v krému ¢i gelu.
Stfedné hluboky peeling by mél aplikovat
pouze specializovany 1ékat. Indikacemi
jsou vSechny kozni zmény uvedeny v indi-
kacich pro povrchovy peeling véetné napfi-
Kklad jizvicek po zhojeni akné, dale rtizné
projevy starnuti kize, posuny pigmentu,
vrasky a keratézy.
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HLUBOKY PEELING

Hloubka priniku t¢inné latky je 0,6 mm
azasahuje do stfedni partie stratum reticu-
lare. Provadi se smésnymi roztoky s obsa-
hem 88% fenolu. Indikace zahrnuje hlubsi
vrasky, jizvy, vyraznéjsi projevy starnuti
klize. Hluboky peeling miize aplikovat
pouze specializovany 1ékaf. Reepitelizace
po aplikaci trva asi 12 dni, erytém muze
pretrvavat nékolik tydndl az mésict.

KONTRAINDIKACE

Chemicky peeling je zakdzano pouzivat
u gravidnich a kojicich zen, kdy hrozi nebez-
peci posunu pigmentu, pfiautoimunitnich
onemocnénich (zvlasté u kolagendz), pii
celkové 1é¢bé izoretinoidy v poslednich 6 mé-
sicich, kdy je zvySené riziko vzniku jizev, po
spaleni pokozky na slunci nebo solariu, pti
sklonu k tvorbé keloidnich jizev nebo pii
jakémkoli akutné probihajicim onemocné-
ni. Relativni kontraindikaci je recidivujici
herpes simplex. Proto je pfed provedenim
vykonu vhodné nasazeni acykloviru tfi dny
pfed a dva dny po vykonu.

KOMPLIKACE

Komplikace povrchového ChP nejsou za-
vazné a vznikaji zfidka. Mohou vzniknout
alergie, milia, perzistujici erytém, zvysena
citlivost osetfenych partii na zmeény teplot.
Stfedné hluboky a hluboky ChP miZe zna-
menat mnozZeni jizveni, posuny pigmentu,
virové a bakterialni infekce, milia, akcenta-
ci teleangiektazii, perzistujici erytém aj.

PRINCIP PUSOBENI

ChP pfinasina povrch pleti a do urcité tirov-
né (vzavislosti na typu pouZitého peelingu)
chemickou latku, kterd primarné podrazdi
plet. Poté vznika rizny stupen lokalniho
zanétu. V misté lokalniho podrazdéni se
putuji imunitni buriky. Vznika zanét riiz-
ného stupné s priznaky, jako jsou napf. za-
Cervenani, pruritus, zvyseni teploty v misté
podrazdéni a mirny otok. Cilem podrazdéni
pleti chemickym peelingem je vyvolani pro-
cesu hojeni pleti. Nova tkan, ktera vznika
béhem hojeni, nahrazuje poskozenou tkari,
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ktera méla pred oSetfenim peelingem es-
teticky defekt. Podle hloubky ChP dochazi
k zanétu a reepitelizaci (povrchovy peeling),
k tvorbé granulacni tkané a novych cév ve
§kére (stfedni a hluboky peeling) a k obnové
kolagennich vldken (hluboky peeling).

ZANET A REEPITELIZACEM

Jakékoli poskozeni kiiZe vyvola zanétovou
odpovéd. Jde o sloZitou rekci, do které se za-
pojujizejména imunitni slozky organismu.
Vlastni zanétova reakce probiha u zdravé
k@ize vzdy normalné a vede k obnoveé tkané
v procesu hojeni. Po§kozené buriky vysilaji
signaly a imunitni systém rozviji reparacni
procesy. U stfedné hlubokého a hlubokého
peelingu dochazi kromé rozvoje mirného
zanétu také k drobnému (kapilarnimu)
krvaceni. Lymfocyty, granulocyty a mak-
rofagy vnikaji do poSkozené tkané. Tyto
buniky uvolnuji cytokiny, které vyvolavaji
presun dalSich bunék do poskozené tkané
a stimuluji vlastni proces hojeni. Zanétova
reakce vyvolana chemickym peelingem je
podminkou k tomu, aby v procesu hojeni
vznikly nové kozni buriky.

Reepitelizace je dalsi reakce, ktera prova-
z{ proces hojeni po chemickém peelingu.
Neposkozené keratinocyty se pohybuji do
stfedu poSkozené kiiZe a vytvareji zdkladnu
pronasledné hojeni. Proces za¢ina 24 hodin
po peelingu. Je dulezité, aby pokozka po
peelingu zlstala nezakryta, coZ podporuje
jejivysychani, a tim odlouceni svrchni ¢as-
ti epidermis. Povrchovy peeling zasahuje
v nejvétsi mife stratum corneum, proto nej-
vétsi ztrata tkané je z této casti kize.

Po chemickém peelingu a po nasledném
znovuobnoveni kozniho povrchu je histo-
logicky pozorovana novotvorba kolagenu
a vzestup poctu elastickych vlaken, atypic-
ké keratinocyty jsou nahrazeny normalni-
mi, pokozka ma klinicky lepsi strukturu,
posuny pigmentu jsou mirnéjsi nebo vy-
mizi zcela a vrasky jsou méné patrné.

LATKY POUZIVANE
K CHEMICKEMU PEELINGU

Kyselina salicylova (acidum salicylicum)
ma dezinfekéni, protizanétlivy, protisvédi-
vy, antihidroticky, antiseboroicky a kerato-
lyticky efekt, stimuluje regeneraci koZnich
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bunék. Nejcastéji se pouziva na mastnou
pokozku. U ChP je obvykle pouzivina
koncentrace v lihovém roztoku 15-30 %.
Je také soucasti Jessnerova roztoku. Dobfe
plsobi v 16¢bé akné.

Kyselina trichloroctova (acidum trichlo-
raceticum, TCA) je derivatem kyseliny oc-
tové. K povrchovému nebo stfedné hlubo-
kému chemickému peelingu se pouziva
20-60% koncentrace ve vodném roztoku ne-
Dbo pasté. Hloubku priniku TCA lze vizuali-
zovat pridanim modrého barviva. Je vhod-
na k 1éceni jemnych vrasek, povrchovych
koznich vad a nedostatkd souvisejicich
s nezddouci pigmentaci. Dobfe plisobi pfi
1é¢bé drobnych hyperpigmentaci, jemnych
vrasek a pfi drobnych koznich vadach.
Ovocné Kyseliny (a-hydroxykyseliny,
kyselina mlé¢na, glykolova, citronova,
jablecna, vinna, glukuronova, pyruvova).
Kyselina mlé¢na (acidum lacticum) ma
zvyraznujici hydrata¢ni i¢inek a jez AHA
peelingti nejcitlivéj$i. Vyrovnava nerov-
nosti pleti, je vhodna také pro alergickou
citlivou pokoZku.

Kyselina glykolova (acidum glycolicum)
v zavislosti na pouzité koncentraci pisobi
sniZeni koheze korneocytl aZ epidermo-
lyzu, stimuluje proliferaci keratinocytd.
Diky malym rozmérim molekul snadno
pronika do pokozky. K chemickému pee-
lingu se pouziva 50-70% koncentrace roz-
toku. VylepSuje barvu pleti a zesvétluje
pigmentové skvrny.

Tretionin (kyselina all-trans-retinova) - re-
tinoid, derivat vitaminu A. Je vhodny k po-
uziti na aknézni pokozku, ale ma také vliv
na rychlost regenerace kiize. Nejcastéji se
k povrchovému chemickému peelingu po-
uziva v 0,1% koncentraci, obvykle ve smési
s kyselinou salicylovou a trichloroctovou.
Fenol (phenolum, acidum carbolicum)
pusobi antisepticky, mirné protisvédivé
a anesteticky, ve vys§ich koncentracich
kausticky. Obvykle 50-88% fenol 1ze pouZzit
k provedeni stfedné hlubokého, ale pfede-
v§im hlubokého peelingu.

Chemicky peeling vyrazné zlepsi elasticitu
pokozky, odstrani nezadouci pigmentace
a skvrny, barevné sjednoti a projasni plet.
Léci akndzni projevy, redukuje ¢i odstrariuje
jizvicky po akné, rozsifené pdry a komedo-
ny. Redukuje a vyhlazuje vrasky v oblasti
Cela, oci, ust, dekoltu nebo hibetu rukou.
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Evropsky den melanomu
v Ceské republice v Cislech

SOUHRN

Zdravotné-vychovna kampan Evropsky
den melanomu (EDM) v Ceské republice
vznikla v roce 2001. Za uplynulych 13 ro¢-
nika Evropského dne melanomu v Ceské
republice bylo jiz vySetfeno vice nez
56 tisic osob.

KLIiCOVA SLOVA

Evropsky den melanomu ® maligni
melanom e incidentni zachyt e
prevence ® edukace

SUMMARY

Rajska, L., Hercogova, J., Jirakova, A.,
Smerhovsky, Z., Gépfertova, D. Euromelanoma
Day in numbers in Czech Republic

Health and educational campaign Euro-
melanoma Day was established in the Czech
Republic in 2001. More than 56 thousand
people have been investigated in the Czech
Republic during this campaign over the past
13 years.

KEY WORDS

Euromelanoma Day ® malignant
melanoma e incident detection e
preventiv ® education

Zdravotné-vychovna kampan Evropsky
den melanomu (EDM) v Ceské republi-
ce vznikla v roce 2001. Myslenka vénovat
jeden den v roce prevenci vzniku melano-
mu se zrodila v Belgii, kde také jiz v roce
1999 byla tato akce uspofadana pod vede-
nim dr. Thomase Maselise. Ten pozadal
v roce 2000 o zastitu spole¢nost European
Academy of Dermatology and Venereology
(EADV), ktera zridila tzv. , Task Force for
Euromelanoma Day*“ a zacala koordinovat
aktivity v zemich Evropy. Evropsky den
melanomu se kazdoro¢né potada vzdy prv-
ni pondéli v kvétnu.

Za poslednich 30 let pocet incidentnich za-
chyti melanomu v Ceské republice stoupl
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vice nez ¢tyrikrat. Po zahdjeni osvétové
kampané pocty pfipadl dale stoupaji.
Maligni melanom zlstava stale jednim
z nejcastéjsich zhoubnych nadord, jehoz
incidence se stile zvySuje zejména u mla-
dych 1lidi. Nejvyssi nariist je pozorovan
u zen ve véku 10-29 let.

Za uplynulych 13 ro¢nikt Evropského dne
melanomu v Ceské republice bylo jiz vyset-
feno vice nez 56 tisic osob (Tab.).

Béhem vySetfeni v ramci EDM pacient vy-
plni validovany dotaznik, ktery byl vytvo-
fen pfimo pro tuto kamparil. Jsou v ném
obsazeny dotazy, které se tykaji moznych
rizikovych faktorli, jeZ mohou pfedcha-
zet vzniku maligniho melanomu. Otazky
jsou tedy typu barva o¢i, barva vlasii, po-
Cet spaleni kiiZze aZz do vzniku puchyit ¢i
dlouhodoby pobyt v zemich se zvySenou
slune¢n{ intenzitou.

V roce 2012 bylo béhem kampané EDM vy-
Setfeno celkem 3084 1lidi, v roce 2013 celkem
3106. Z celkového poctu tvofili v obou letech
shodné 66 % Zeny a 34 % muzi. Primérny
vék v roce 2012 byl 44,8 roku, v roce 2013
pak 44,32 roku.

Pii srovnavani odpovédi na otazky uvedené
ve validovaném dotazniku bylo zjiSténo,
Ze v roce 2012 byl u 1,9 % dotazanych divo-
dem navstévy EDM vyskyt kozniho nadoru
vrodiné, zatimco v roce 2013 to bylo 4,02 %.
V roce 2012 podstoupilo vySetfeni 1,2 % re-
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spondentd, ktefi se pro nador 1¢ili jiz v mi-
nulosti, a 24,2 % se dostavilo kviili podezfe-
1ému znaménku. U 20,7 % respondenti byl
zjistén zvyseny vyskyt pigmentovych névl
a zbylych 52,1% poZadovalo pouze preventiv-
ni kontrolu dermatologem (Obr. 1).

V roce 2013 jiz v minulosti 1é¢ilo kozni na-
dor 2,48 % osob, pro podeztelé znaménko se
dostavilo 32,58 % vySetfenych. ZvySeny po-
Cet pigmentovych znamének mélo 42,88 %
osob a zbylych 48,10 % zZadalo pouze pre-
ventivni kozni prohlidku (Obr. 2). Z uve-
denych hodnot vyplyva, Ze v roce 2013 se
k vySetfeni dostavilo vice neZ dvojnasobné
mnozstvi lidi v porovnani s pfedchozim
rokem, u kterych byl kozni nddor zachycen
vrodinné anamnéze.

Ze statistického priizkumu ztcastnénych
respondentli vyplyva, Ze v roce 2012 bylo
4,1 % dotazanych v ramci své profese expo-
novano slune¢nimu zafeni méné nez rok,
3,1 % déle nez 1ok, 2,4 % déle nezZ pét let,
7,3 % déle nez 10 let a 82,5 % dotazanych
béhem svého pracovniho nasazeni slunec-
nimu zafeni exponovano nebylo.

Spaleno az do vzniku puchytt 1-2 krat bylo
do svych 18 let 25 % respondentd, 15,7 %
dokonce vice nez dvakrat; 58,9 % se do
svych 18 let nespalilo aZ do vzniku puchyi
anijednou.

V roce 2013 bylo zjisténo, Ze v ramci své
profese bylo slune¢nimu zafeni vystaveno

mnoho znamének
21%

zadam vysetreni
52 %

podezrelé znaménko
24 %

nador
v minulosti
1%

nador
v rodiné
2%

Obr.1 Rok 2012 - diivody, pro které se respondent dostavil k vysetfeni
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dvakrat a 58 % zucastnénych do svych
18 let spaleno do vzniku puchyid nebylo
viibec. Spaleni kiiZe aZ do vzniku puchyt
do 18 let Zivota se miZe jevit jako jeden
zrizikovych faktordi, ktery si respondenti
uvédomuji, a vede je k icasti v této pre-
ventivni kampani.
V roce 2012 bylo zaznamenano, Ze solari-
um navstévovalo celkem 407 respondentii,
z nichz 81 navstévovalo solarium castéji
nez20krat rocné. Primérny pocet let, kdy
lidé navstévovali solaria, byl 5,2 roku. Ze
zjisténych dat z roku 2013 vyplyva, Ze so-
larium béhem svého Zivota navstévovalo
celkem 248 (7,98 %) respondent(l, z nichz
26 (0,84 %) navstévovalo solarium vice nez
20krat ro¢né. Primérna délka, kdy lidé
navstévovali solaria, byl 3,36 roku.

mam mnoho pigmentovych znamének V roce 2012 se u 4,2 % piipadil se vyskytl
B mam znaménko, které se zménilo ¢i je podezrelé maligni melanom v rodinné anamnéze.
V 0,5 % ptipad mél melanom v minulosti
sam respondent.
B koZzni ndor mé ¢len rodiny nebo pritel V roce 2013 se maligni melanom vysky-
tl v rodinné anamnéze u 5,73 % pripadd,
u 3,15 % pripadd mél melanom v minulosti
sam respondent.
Obr.2 Rok 2013 - duivody vysetteni V roce 2012 z klinickych vySetfeni zticast-

nénych vyplynulo, Ze méné nez 25 pig-

méné nez jeden rok celkem 3,12 % vySetife-  celkem 78,52 % sluneénimu zafeni ve své mentovych névii mélo 72,6 % zicastné-
nych - stejné tak jako lidi, ktefi na slunci  praci neni vystaveno viibec. nych, 25-50 név mélo 13,9 % osob, 2,9 %
stravili délku do péti let; 3,12 % vySetfenych 25 % respondentl bylo do svych 18 let vé-  vySetfenych meélo 50-100 pigmentovych
stravilo na slunci délku do jednoho roku, ku spaleno celkem 1-2krat, 17 % vice nez 1ézia vice nez100 mélo 0,6 % dotdzanych.

meél jsem kozni nddor v minulosti

chci si nechat vysetrit kazi

Pocty zjisténych nadorl v ramci Evropskych dni melanomu v letech 2001 az 2013

Rocnik Rok Datum Pocet Pocet Maligni Bazocelularni | Spinocelularni Spinoceluldrni
koznich vysetfenych melanom karcinom karcinom karcinom in situ
lékaft osob (pocet) (pocet) (pocet) (pocet)
1. 2001 14.5.2001 146 895 14 62 0 nezjistovano
2. 2002 19.5.2002 163 1826 47 68 2 163
3 2003 12.5.2003 169 2713 58 110 6 24
4. 2004 10.5.2004 170 3109 58 98 5 254
5. 2005 30.5.2005 165 4925 74/24* 12 6 168
6. 2006 15.5. 2006 221 6235 78/26* 135 15 345
7. 2007 7.5.2007 154 7364 71/29* 173 19 352
8. 2008 8.5.2008 155 5155 79/26* 116 16 254
9. 2009 11.5.2009 147 5048 79/12* 135 18 120
10. 2010 10. 5. 2010 158 7261 67/8* 124 10 81
1. 201 9.5.201 174 5209 73/12* 14 13 125
12. 2012 14.5.2012 93 3193 33/8* 1" 2* 13*
13. 2013 13.5.2013 136 3106 323/15* 37" 2* 8*
Celkem 56 499 1054/160* 1295 14 2124
Poéty nadori jsou st y na zakladé klinického vysetfeni, pokud neni uvedeno *.
*Diagnéza st: histologickym vysetienim.
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Obr. 3 Rok 2012 - podezielé léze

Podezifeni na dysplasticky névus bylo vy-
sloveno celkem u 398 dotazanych, u 2362
vySetfenych pacientli dysplasticky névus
nalezen nebyl.

V roce 2013 bylo vice nez 25 pigmentovych
névl zachyceno celkem u 74,76 % ztucast-
nénych, 25-50 pigmentovych znamének

u 16,87 % a 50-100 névi u 3,93 % respon-
dentl. Pfitomnost dysplastickych névi
byla zjiSténa celkem u 487 pfipadi, ve 2414
ptipadech pfitomny nebyly.

Dilezitym faktem z{stava, Ze v roce 2012
byl maligni melanom zjistén celkem u 3 %
respondentd (tj. 92 lidi). Podezfeni na

melanom

spinaliom

Ano

bazaliom

61

Jiné

Obr. 4 Rok 2013 - podezrelé léze

bazoceluldrni karcinom bylo vysloveno
celkem u 2,2 % dotdzanych (tj. 67 lidi),
na spinocelularni karcinom u 0,2 % (pét
0sob), jiné kozni nddory byly zaznamena-
ny u 11% dotazanych (Obr. 3). Histologicky
byl maligni melanom v tomto roce potvr-
zen u 8 % lidi.

V roce 2013 byl suspektni maligni mela-
nom zachycen celkem u 10,40 % (323 osob)
zacastnénych, bazoceluldrni karcinom
u 1,96 % (61 osob) ztucastnénych, spino-
celularni karcinom u 0,23 % (7 osob), ji-
né kozni nadory byly zachyceny u 2,38 %
(74 osob) vySetfenych (Tab. 4). Histologicka
verifikace potvrdila diagnézu maligniho
melanomu u 15 respondentfi.

Z danych vysledkd 1ze usoudit, Ze ¢im vice
se preventivni kampané dostavaji do pod-
védomi nasi populace, tim méné je zachy-
tu maligniho melanomu. Z toho mdze vy-
plyvat, ze 1lidé skutecné vice dbaji na svoji
prevenci, chodi na pravidelné preventivni
kontroly ke svému dermatologovi a chrani
svoji kiiZi pfed UV zafenim.

Pokud ma mit zdravotné-vychovny pro-
gram EDM skutecné spravny edukacni
a preventivni dopad, je nutné dbat prede-
v$im na primarni prevenci uz u déti a do-
spivajicich, u kterych je dlilezité zahajeni
disledné fotoprotekce jiz od raného mladi
jako ochrany pred vznikem kozniho nado-
ru. Pozitivné ladéna kampan s vyuzitim
médii a distribuci informacnich letakd
mfiZe vyznamné prispét k nardstajici in-
formovanosti pacientd v ramci primarni
prevence.

V ramci sekundarni prevence nelze opo-
menout samovySetfeni klize a pravidelné
kontroly dermatologem, s cilem snizeni
mortality na melanom, sniZeni zachytu
pokrocilych 1ézi a vys$siho zachytu mela-
nom v ¢asnych stadiich.

Projekt byl podpofen grantem Ministerstva zdra-
votnictvi Ceské republiky IGA NT 12401 s ndzvem:
,Distribuce rizikovych faktor( melanomu v ceské po-
pulaci a jejich aplikace do primarni prevence".

V souvislosti s tématem ¢lanku prvni autorka nespo-
lupracuje s zadnou farmaceutickou firmou.

12MUDr. Lucie Rajskd, 'prof. MUDr. Jana Hercogova, CSc., 'MUDr. Anna Jirdkova, Ph.D., 2MUDr. Zdenék Smerhovsky, Ph.D.,

2doc. MUDr. Dana Gopfertova, CSc.
e-mail: lucie.rajska @gmail.com

Univerzita Karlova v Praze, 2. IékaFska fakulta a Nemocnice Na Bulovce, Dermatovenerologicka klinika
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Kvalita zivota, Strucny
dotaznik vhimani nemoci -
nove v ceskem jazyce

BFezinova E.

SOUHRN

Clanek pojedndva o kvalité Zivota jako
o nastroji hodnoceni medicinské péce,
vCetné péce o pacienty s koznimi choroba-
mi. PfestoZe jsou parametry spadajici do
kvality Zivota ryze subjektivni, stale ¢astéji
jsou uzivany k vyhodnoceni lécebného za-
sahu a mohou byt i objektivné méfitelnym
hodnotam nadfazeny. Kvalita Zivota je
mmnohoturoviiovy pojem, déli se na obec-
nou a tzv. se zdravim spojenou kvalitu
Zivota. Prace zminuje jednotlivé soucasti
kvality Zivota a praktické ptiklady jejiho
hodnoceni pomoci dotaznikii. Do ¢eského
jazyka byl z anglického originalu noveé pte-
loZen Stru¢ny dotaznik vnimani nemoci,
ktery nalezi do skupiny dotaznik{ obecné
kvality Zivota spojené se zdravim. Nové
validizovana Ceska verze je strucna, jed-
noducha a plné srozumitelna, hodi se pro
vétSinu pacientl. Dotaznik je moZno uZit
pro kteroukoliv diagnézu, tj. nejen kozni,
miZe slouzit ke srovnani riznych onemoc-
néni. Strué¢ny dotaznik vnimani nemoci
se snadno vypliiuje, vysledky jsou snadno
interpretovatelné a dobfe pouzitelné jak
pro vyzkum, tak pro klinickou praxi.

KLICOVA SLOVA

obecnad kvalita Zivota ® dotazniky
kvality Zivota ® hodnoceni
medicinské péce ® Strucny dotaznik
kvality Zivota (B-IPQ)

SUMMARY

Brezinova, E., Necas, M., Vasku, V. Quality of
Life, The Brief lliness Perception Questionnaire
- newly in Czech language

The article deals with the concept of qua-
lity of life as an instrument of evaluating
medical care, including care for patients
with skin diseases. Although the parame-
ters monitored as a part of evaluating ,qua-

Necas M., Jedlickova H. ,Vasku V.

lity of life‘ are purely subjective, they are
increasingly used to evaluate therapeutic
interventions and they can actually be gi-
ven precedence over objectively measured
values. Quality of life is a multidimensi-
onal concept, split into general quality
of life and the so-called quality of life in
relation to health. The paper mentions
the various criteria used for evaluating
quality of life and how they are measured
using questionnaires. Recently the Brief
Illness Perception Questionnaire has been
translated into Czech from the English
original, which belongs to the group of
questionnaires about the general quality
of life in relation to health. The newly
validated Czech version is concise, sim-
ple, fully comprehensible and fits most
patients. The questionnaire can be used for
any illness, not only for skin diseases and
it can be used to compare impact of vari-
ous illnesses. The Brief Illness Perception
Questionnaire can be easily filled in, the
results can be easily interpreted and thus
well usable for both research and clinical
practice.

KEY WORDS

general quality of life ®
questionnaires for quality of life ®
evaluation of medical care ® The
Brief lliness Perception Questionnaire
(B-IPQ)

Kvalita zivota se jako nastroj hodnoceni
v dermatologické péci objevila teprve pred
dvéma az tfemi desetiletimi. Cilem hod-
noceni kvality Zivota v dermatologii, stej-
né jako v jinych oborech, bylo zjistit, zda
1é¢ebny zasah pfi dané diagnéze prevazi
rizika a ndklady dané 1é¢by a zda samotny
pacient pociti prospéch takového zasahu.
Toto je ovlivnéno jednak objektivnimi sku-
tecnostmi zavislymi na stupni, rozsahu,
zavaznosti onemocnéni, jednak na tom,
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jak pacient 1é¢bu vnima. Rozhodnuti 1éka-
fe 0 dalsim postupu se vétSinou provadélo
bez vyjadfeni samotného pacienta, 1ékat
se obvykle neptal, zda si pacient 1é¢ebny
zasah vlibec preje.

Velkym problémem bylo samoziejmé ob-
jektivizovat kvalitu Zivota. Parametry po-
pisujici kvalitu zivota jsou ryze subjektivni
a zdaleka nemusi odpovidat objektivné
meéfitelnym hodnotam, napt. krevnimu
tlaku, hodnoté IgE, rozsahu onemocnéni
apod. Podobné potize vznikly i s hodnoce-
nim bolesti a svédéni, které rovnéz zadny
1ékar ani védecky pracovnik nedokaze bez
vyjadfeni samotného pacienta urcit.
Kvalita zivota se jako jeden z medicinskych
cild stala dilezitou béhem zhruba posled-
nich dvou desetileti, proto vyvoj a snaha
o zlepSeni jeji méfitelnosti neustdle pokra-
Cuje. Prvni oblasti, kde se kvalita Zivota za-
Cala brat vavahu, byla onkologie a vnitini
l1ékafstvi. Castecné je to diisledek toho, Ze
se v téchto oborech setkavame s chronicky-
mi chorobami, které nelze za souc¢asnych
moznosti mediciny vylécit. Zakladni otaz-
ka vznikla po vyvoji 1é¢iv z fady chemote-
rapeutik a chemoimunoterapeutik, kterd
méla nezanedbatelné vedlej$i nezadouci
ucinky a z toho plynouci vyrazny vliv na
kvalitu zivota. O stale ¢astéjSim pozadavku
pacientd na vyssi ,kvalitu neZ kvantitu
Zivota“ se zacalo diskutovat v 80. letech
dvacatého stoleti a klinické parametry jako
,delsi doba preziti“ ¢i ,,doba bez recidivy
onemocnéni* staly proti parametru ,,kva-
lity Zivota“.

Dalsi oblasti, kde se kvalita Zivota uplat-
nuje, je medicinska ekonomika neboli
také farmakoekonomika. Zjednodusené
feCeno jde o to, aby byly omezené fi-
nancni zdroje ve zdravotnickém systému
spravedlivé rozdéleny podle potfeb a pro-
spésnosti. V této oblasti bylo tedy rovnéz
nezbytné urcit kritéria k vyhodnoceni ticel-
nosti terapeutickych procedur. A pravé
kvalita zivota jednim z takovych kritérii je.
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Farmakoekonomika tedy nebere v ivahu
pouze dobu preziti, hodnoty klinickych
testl, ale také kvalitu Zivota.

Kvalitou Zivota se v soucasnosti zabyvaji
témét vSechny medicinské obory. V mno-
ha zemich je zaznamenani kvality Zivota
pozadovano k ziskani licence pro pouziti
nového 1éc¢iva ¢i pro thradu 1éciva pojis-
tovnou. V posledni dobé také 1ékaiské spo-
le¢nosti tvorici oficidlni standardizované
1écebné postupy vénuji stejnou pozornost
kvalité Zivota, ndkladtim na 1é¢bu a vysled-
k@im z klinickych studii.

Lze tedy Fici, Ze kvalita Zivota a s ni souvi-
sejici vyzkum stale ziskava na dilezitosti
jak v socialni, tak ve zdravotnicko-politic-
ké legislativé.®?

DEFINICE KVALITY ZIVOTA

Kvalita Zivota je termin spojovany vétsi-
nou s nemoci jako opakem zdravi. Svétova
zdravotnicka organizace (WHO, 1948) de-
finovala zdravi jako stav kompletni fy-
zické, duSevni a socialni pohody a nejen
nepfitomnost nemoci. Mnoho definic
pfitom spojuje pojem zdravi a kvalitu zi-
vota v jedno, pficemz u kvality Zivota byva
zdlrazrnovan pocit §tésti a spokojenosti se
Zivotem.

Kvalita Zivota se da délit do dvou typt.
Na jedné strané stoji obecna kvalita zi-
vota, kterd zahrnuje zakladni lidské po-
tfeby a udrzuje jedince na urcité socialni
arovni ve spolec¢nosti. K takovym para-
metrim nalezi strava, bydleni, prace,
vzdélani, kultura, socialni zajisténi ¢i
zivotni prostfedi. DA se fici, Ze tyto pa-
rametry jsou zahrnuty v Zakladni listiné
prav a svobod.

Na druhé strané stoji tzv. ,Se zdravim
spojena kvalita zivota“ (Health-related
quality of life, HR-QoL), kterd zahrnu-
je fyzickou a emocionalni pohodu, so-
cidlni vztahy a zvladani kazdodennich
tkont ve vztahu ke zdravotnimu stavu
dané osoby. Néktefi autofi v tomto pii-
padé preferuji pojem Patient-Reported
Outcomes (PROs), nebot zahrnuje nejen
znaky zdravi, ale také bolest, inavu, de-
presi a fyzické symptomy jako nauzea
a zvraceni. ,,Se zdravim spojenou kvalitu
Zivota“ (HR-QoL) mtizeme dale rozdélit
na ,,Obecnou kvalitu Zivota spojenou se
zdravim*“ (General Health-Related QoL)
a ,,Kvalitu Zivota specifickou pro nemoc*
(Disease-Specific QoL).® 3%

Kvalita Zivota je z psychologického hle-
diska mnohotuiroviiovy pojem, obsahuje
nepieberné mnozstvi modalit, které ne-
mohou byt pfimo zméfeny, ale zhodno-
ceny na zakladé jednotlivych podskupin.
Ani z praktického hlediska neni mozné do
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jednoho néstroje hodnoceni (dotazniku)
zahrnout ve$§keré dimenze. Ve vétSiné pfi-
padil je méfen stupen optimalni fyzické,
emociondlni a socidlni pohody. Stupen
kvality zivota m{ize byt samozfejmé zcela
odlisny od objektivni dostupnosti mate-
ridlnich ¢i nemateridlnich zdrojti, nebot
rtizné osoby maji rizné naroky.

Kazda dimenze ma svoje dil¢i charak-
teristiky, proto se napf. u zkoumani
emocionality ptame na tizkost, napéti,
vznétlivost, depresi atd. Pfesto vSeobecna
otazka - jako napf. ,Jak hodnotite svoji
celkovou kvalitu zivota?“ - je vhodnym
doplnénim dotaznikd s mnoha otazkami,
tykajicimi se specifické oblasti ¢i nemo-
ci. V kazdém piipadé jde vzidy o méfeni
subjektivni a nelze se vysledki dobrat
jinak nez komunikaci s pacientem nebo
s blizkou osobou v pfipadé, Ze od pacienta
nemuzeme dostat uspokojivou odpovéd
(déti, velmi stari, téZce nemocni ¢i men-
talné postizeni).

Obecna pohoda, definovana jako obecna
uroven uspokojeni a povSechné zdravi, je
jednou z podskupin kvality zivota. Dalsi
podskupinou je fyzicka funkcni kapacita,
jako napt. mobilita, schopnost vyporadat
se s béznymi dennimi aktivitami, bolest,
fyzické pfiznaky. Emocionalni a socidlni
funkéni kapacita, kognitivni kapacita
(pamét, schopnost ucit se, schopnost
usudku) jsou rovnéz soucasti kvality Zivo-
ta. Podskupinami emocionalni kapacity
jsou pocity jako deprese, vztek, bezmoc
nebo také ucast v socidlnich aktivitach,
rodinnych vztazich a aktivitach ve vol-
ném Case.

Z pohledu pacienta pfinasi méfeni kvality
Zivota vyhodu pfirozhodovani o individu-
1ani 1écebné strategii a pfi vyhodnoceni
lécebného efektu za prispéni samotné-
ho pacienta. Proto bylo a je dtlezité mit
k dispozici vhodné nastroje méfeni kvality
Zivota, které nezahrnuji pouze klinické
a biochemické odchylky pfi dané choro-
bé, ale také fyzické, emocionalni a psy-
chologické faktory, které jsou chorobou
ovlivnény. Proto byla vytvofena cela fada
nastroji hodnoceni kvality Zivota, které
zaznamenavaji se zdravim spojené aspek-
ty urcité diagnézy nebo obecné faktory
koznich onemocnéni.®

Jak jiz bylo zminéno, kvalita Zivota je ve
zdravotnické ekonomice a politice rozho-
dujicim parametrem pro ucelné rozdélo-
vani finan¢nich zdroja ve zdravotnickém
systému. Ve vétSiné zapadnich zemi je
zakladnim cilem poskytovat nezbytnou
financni podporu k udrzZeni ¢i obnoveni
kvality Zivota u chronicky nemocnych
pacientd. Vzhledem k této skuteénosti
budou i v budoucnosti potfebna odpovida-

jici data, podle kterych se finance budou
rozdélovat.

HISTORIE

Za prvni zminku tykajici se kvality zivota
muiiZeme povazovat Aristotelovu Etiku,
kde nalezneme myslenky o tom, co je to
dobry zivot, ale také jak dobry Zivot vést
a vytvaret. Vysvétluje i relativni pojem
Stésti, ktery s kvalitou Zivota souvisi (§tés-
ti pro nemocného znamena zdravi, pro
chudého bohatstvi apod.). V Aristotelové
pojeti se nelisi kvalita Zivota jenom mezi
jednotlivymi osobami, ale zavisi i na mo-
mentalni situaci jediného clovéka, tedy
meéni se béhem Zivota.

Za prvni nastroj hodnoceni kvality Zivota
se da povaZovat Karnofského skoére, které
vzniklo roku 1947. Hodnoti celkovy stav
pacienta (sobéstacnost, aktivitu, stupen
vyjadieni symptoma onemocnéni), pouZzi-
va se pfedevs§im u onkologicky nemocnych
béhem terapie ¢i v paliativni péci a pri
hodnoceni klinickych studii.

Dalsi generace dotaznikli vznikla na pielo-
mu70. a80. let 20. stoleti. Tyto dotazniky
se zameétovaly na fyzické funkce, fyzické
a psychologické symptomy, vlivy onemoc-
néni, miru nepohody a Zivotni spokojenos-
ti. Pfikladem je Sickness Impact Profile
(SIP) a Notthingham Health Profile (NHP).
V roce 1979 Priestman a Baum vytvofrili li-
nearni analogové sebehodnoceni (LASA) ke
zhodnoceni kvality Zivota pacientd s karci-
nomem prsu. Tato myslenka se rozvinula
do nynéjsi znamé vizualni analogové Skaly
(VAS). Jedna se o 10cm usecku, na obou
koncich oznacenou slovy vyjadifujicimi
extrém meéteného parametru. Pacient pak
na usecce oznaci bod, ktery odpovida jeho
pocitim.

Dotazniky se postupné stale vice zaméto-
valy na subjektivni stranky zivota, jako
jsou emoce, socidlni a kognitivni funkce.
Je zfejmé, ze ¢im horsi jsou fyzické funk-
ce, psychologické a socidlni fungovani,
tim chudsi je kvalita zivota. V roce 1984
Calman prezentoval sviij model o¢ekavani.
Vychazi z pfedpokladu, Ze jedinci maji jed-
nak sva pfani a o¢ekavani a jednak prak-
tickou zkuSenost. Kvalita Zivota je potom
urcena rozdilem mezi vytouZzenym cilem
a nyné&jsi skutecnosti. Z tohoto modelu
kupft. vychazi Schedule for Evaluation of
Individual Quality of Life (SEIQoL) a Patient
Generated Index (PGI). Dal§im modelem je
model potfeb. V tomto ptfipadé je kvalita
zivota nejvyssi, pokud jsou uspokojeny
veskeré lidské potfeby (identita, sebehod-
noceni, pocity, laska, bezpeci, kreativi-
ta, spanek, strava, aktivita...). Na tomto
principu vytvofil Hunt a McKenna roku



1992 dalsi dotazniky. Dalsimi principy,
dle kterych byly vytvafeny dotazniky, jsou
reintegrace do normalniho Zivota, osobni
pohoda, spokojenost se Zivotem, vliv na
socialni Zivot a rodinu, vliv na emoce a za-
méstnani. Existenciondlni pfistup, ktery
je podobny Aristotelovu pojeti dobrého
zivota (Zivotni hodnoty jsou rizné u raz-
nych 1idi a méni se v ¢ase), se zaméruje
na schopnost vyrovnavat se s zivotnimi
starostmi. Zahrnuje polozky, jakymi jsou
napt. potéSeni ze Zivota ¢i pozitivni ndhled
na svét. Dal§im piikladem je uzitny mo-
del. V tomto pfipadé rozhoduje samotny
pacient, které polozky poklada za zdsadni.
Pacient hodnoti a porovnava jednotlivé
dimenze kvality Zivota podle toho, které
hodnoty povaZuje za dilezité. Tento model
se Casto vyuziva ve farmakoekonomice pfi
vyhodnocovani 1é6¢by.@

ZAZNAMENAVANI
KVALITY ZIVOTA

Je obecné znamo, Ze zaznamenavani kvali-
ty zivota je zdkladni soucasti pro vytvoreni
individualniho lécebného planu a zhodno-
ceni terapeutickych vysledki. Podle iicelu
také rozliSujeme zaznamenavani pro kli-
nické a védecké hodnoceni.

Zakladnim prvkem je rozhovor s paci-
entem, pripadné jeho blizkymi. Mél by
pfedchazet samotnému klinickému vy-
Setfeni a jiZ v tomto okamziku miZeme
odhadnout, nakolik je pacient chorobou
suzovan. Pacient obvykle velmi pfesné
odpovida na cilené dotazy tykajici se jeho
kazdodennich aktivit ovliviiovanych jed-
nak zavaznosti choroby, jednak 1écbou sa-
motnou. Takovy rozhovor rovnéz zlepsuje
vztah 1ékafe a pacienta a nezaznamena
jen kozni chorobu, ale také psychosocidlni
stranku véci.

Kvalita zivota byva také zaznamenavana
pro védecké ucely. Takové metody zadzna-
mu jsou k dispozici ve formé dotaznikl
snavodem k vyhodnoceni. Dotazniky kva-
lity Zivota se obvykle skladaji z jednotli-
vych polozek, u kterych pacient zaskrtne
moznost nejlépe odpovidajici jeho stavu.
Kazda odpovéd ma svoje bodové ohodnoce-
ni, ze kterého je odvozeno celkové skore.
Pouzivaji se jak obecné dotazniky kvality
Zivota spojené se zdravim, tak pro nemoc
specifické dotazniky kvality Zivota. Do prv-
ni skupiny nalezi napf. Sickness Impact
profile (SIP) (Berger et al., 1981), Medical
Oucomes Study 36-Item Short Form (SF-36)
(Ware et al., 1993), Notthingham Health
Profile (NHP), (Hunt et al., 1981), Schedule
for Evaluation of Individual Quality of Life
(SEIQoL) (Heckey et al., 1996), Patient
Generated Index (PGI) (Ruta et al., 1994),
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EuroQoL (EQ-5D) (Brooks et al., 1996),
do druhé skupiny nalezi Dermatology
Life Quality Index (DLQI) (Finlay et al.,
1994) a cela fada jeho modifikaci vytvore-
nych pracovni skupinou prof. Finlaye ve
Velké Britanii (Children’s Dermatology
Life Quality Index - CDLQI, Family
Dermatology Life Quality Index - FDLQI,
Psoriasis Disability Index - PDI, Dermatitis
Family Impact Questionnaire - DFI,
The Infant’s Dermatitis Quality of Life
Index - IDQOL, Cardiff Acne Disability
Index - CADI), Skindex (Chren et al.,
1996), Dermatology Quality of Life Scales
(DQOLS) (Morgan et al., 1996). Deutsches
Instrument zur Erfassung der LQ bei
Hauterkrankungen (DIELH) (Schéfer et
al., 2001) a Dermatology-Specific Quality
of Life Instrument (DSQL) (Anderson et
al., 1997) ze Spojenych stath americkych.
Freiburgs Life Quality Assesment for der-
matoses (FLQA) (Augustin et al., 2000) je
kombinovany dotaznik s otdzkami speci-
fickymi pro chorobu a obecnymi otazkami
zameéfenymi na zdravi.

Vyhodou dotaznikd specifickych pro choro-
bu je vétsi moznost diferenciace mezi jed-
notlivymi podskupinami pacienti a vétsi
senzitivita pro zmény odehravajici se bé-
hem 1é¢by. Také se 1épe hodi pro rozliSeni
vysledkil 1é¢by v klinickych studiich.
Naproti tomu obecné dotazniky umozni
srovnani s jinymi chorobami ¢i se zdravymi
osobami. Proto zdravotnicti ekonomové
a klinicko-farmakologické spole¢nosti poza-
duji kombinované vysledky obecnych a pro
chorobu specifickych dotaznika.® 3 9

STRUENY DOTAZNIK
VNIMANI NEMOCI

Strucny dotaznik vnimani nemoci je deviti-
polozkovy dotaznik, ktery vznikl roku 2005
krychlému vyhodnoceni kognitivni a emo-
ciondlni stranky vnimani choroby paci-
entem.® MizZe byt pouZit pro kteroukoliv
diagnoézu, nalezi do skupiny dotaznikd
,Obecné kvality zZivota spojené se zdravim*
(General Health-Related QoL). Zdkladni
myslenka vychazi z vyzkumu v ¢ase 60. let
20. stoleti, ktery hodnotil, jak jedinec vni-
ma ohroZeni vlastniho zdravi.® Vznikl
jakysi seberegulacni model, ktery popisu-
je, jak jedinec, jehoz zdravi je ohroZeno,
odpovida na tuto hrozbu. Pfredpoklada, ze
jisté podnéty (pfiznaky nemoci) vytvareji
kognitivni a emocionalni stranku nemoci
nebo zdravotni hrozby. Tento proces probi-
ha ve tfech fazich. Jedinec si nejdfive uvé-
domi hrozbu ztraty zdravi, poté méni svoje
chovani, aby se s ohrozenim vyrovnal,
anakonec vyhodnoti i¢innost svého poci-
nani. Zpétnou vazbou poté znovu vyhod-

noti hrozbu ztraty zdravi a dale prizplisobi
své chovani nové zjisténym skutecnostem.
Bylo vyhodnoceno pét zakladnich prvka,
které reprezentuji kognitivni charakte-
ristiku nemoci: identita - oznaceni, které
jedinec uziva k popisu onemocnéni a jeho
pfiznakili, nasledky - ofekavané vystupy
onemocnéni, pficina - individualni pred-
stavy pri¢iny vzniku onemocnéni, ¢asovy
prubéh - jak dlouho bude podle pfedstav
pacienta onemocneéni trvat, lécba/kontrola
nad nemoci- do jaké miry se podle pacien-
ta miZe z nemoci vylécit ¢i mit nad nemoci
kontrolu. Emoce zahrnuji negativni reakce
jako strach, zlobu a tizkost. Pokracujici
vyzkum béhem poslednich tficeti let uka-
zal vyznamny vliv nemoci na pacientovo
chovani.

Vnimani nemoci se dfive hodnotilo na pod-
Kkladé dlouhotrvajicich rozhovori s pacien-
tem. Postupem Casu byly vytvofeny nastro-
je, které mohou vnimani nemoci zhodnotit
objektivné. Jednim z takovych nastroja je
Dotaznik vnimani nemoci. Jedna se o mno-
hopolozkovy dotaznik, ktery hodnoti pét
zakladnich kognitivnich charakteristik
nemoci podle princip@ klasické Likertovy
§kaly.? Likertova §kdla je jednou z nejpo-
uzivanéjsich a nejspolehlivéjsich technik
meéfeni postojii v dotaznicich. Je sloZena
z vyrokili, na které miZe respondent od-
povédét na Skale od ,zcela nesouhlasim*
ke ,,zcela souhlasim*. Stfedovou hodnotu
zaujima odpovéd ,nevim*, Likertova $kila
umoznuje zjistit nejen obsah postoje, ale
i jeho ptibliznou silu. Revidovana verze
Dotazniku vnimani nemoci (The Illness
Perception Questionnaire-Revised, IPQ-R),
je roz§ifenou verzi pivodniho dotazniku,
majici pfes 80 polozek. Jednotlivé dimenze
jsou v tomto dotazniku sice vice rozvedeny,
ovSem rozsah a ¢asova narocnost vyplnéni
dotazniku mohou pfedstavovat v urcitych
pfipadech nevyhodu. Cilem dal$iho vyzku-
mu bylo tedy vytvofit zkrdcenou verzi, kte-
14 by byla nejen kratka a jednoducha, ale
zarovern predstavovala vhodnou alterna-
tivu mnohopolozkové Likertovy §kaly po-
uzité v pivodnim Dotazniku vnimani ne-
mociavjehorevidované (rozsifené) verzi.
Vysledkem byl vznik zkracené verze neboli
Stru¢ného dotazniku vnimani nemoci (The
Brief Illness Perception Questionnaire,
B-IPQ). Struény dotaznik je vyhodnéjsi
u osob starych, téZce nemocnych, osob
s omezenou schopnosti ¢ist a psat. Hodi se
pro vétsinu pacientdi. Vhodny je zejména
u sledovani, ve kterych je vhimani nemoci
pouze soucasti obsahlejsiho vyzkumu, ¢i
pro Casto opakovand hodnoceni. Stru¢ny
dotaznik vnimani nemoci obsahuje cel-
kem devét polozek, osm z nich pacient
hodnoti na linedrni §kale s hodnotami od
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0 do 10. Devata polozka se tyka priciny
onemocnéni a pacient ji vypisuje slovy
dle vlastniho uvaZeni. Pét poloZek hod-
noti kognitivni charakteristiky nemoci:
nasledky (otazka 1), ¢asova osa (otazka 2),
kontrola nad nemoci (otazka 3), kontrola
nad 1é¢bou (otazka 4) a identita (otazka 5).
Dvé polozky hodnoti emocionalni charak-
teristiky nemoci: obavy z nemoci (otdz-
ka 6) a emoce (otdzka 8). Jedna polozka
hodnoti porozumeéni nemoci (otazka 7).
V nékterych pfipadech je vhodné spocitat
celkové skoére, které odpovida tomu, jak
moc je nemoc vnimana jako ohrozujici ¢i
benigni. Vnitfni konzistence celkového
skore zavisi na typu nemoci a doporucuje
se ji otestovat. Celkové skére dostaneme
souc¢tem hodnot u polozek 1, 2, 5, 6 a 8,
k nim dale pricteme opacné hodnoty po-
lozek 3, 4 a7 (tzn. odpovéd 10 ma u téchto
polozZek hodnotu 0 bodd, odpovéd 0 ma
hodnotu 10 bodf). Cim vyssi je skére, tim
vice je nemoc povazovana za zdravotni
hrozbu. Devata poloZka, tykajici se pfi¢iny
onemocneéni, je oteviena a pacient ma vy-
psatv poradi diilezitosti, jaké jsou dle jeho
néazoru nejdtlezitéjsi pticiny jeho onemoc-
néni (otazka 9). Odpovédi na tuto otazku
mohou byt rozdéleny do skupin jako napi.
stres, zivotni styl, dédi¢nost, atd. podle
povahy onemocnéni. Tento dotaznik je
koncipovan obecné pro kteroukoliv nemoc,
nemoc obecné vSak mizZe byt nahrazena
podle potteb vyzkumu jakoukoliv urcitou
diagnézou. Vysledky statistickych mére-
ni ukazaly, Ze Stru¢ny dotaznik vnimani
nemoci je vhodnou alternativou revido-
vané/rozsifené verze Dotazniku vnimani
nemoci.

Dosud neexistovala Ceska verze Stru¢ného
dotazniku kvality Zivota. Bylo proto nutné
provést validovany pfeklad do ¢eského ja-
zyka z anglického originalu. Dr. Elizabeth
Broadbent, autorka dotazniku, dala svole-
ni k provedeni ¢eského prekladu. Postup
vzniku validované Ceské verze dotazniku
odpovidal mezindrodné platnym pravi-
dlim. Nejdfive dva prekladatelé prelozili
anglicky original do ¢eského jazyka, poté
se srovnaly oba Ceské pfeklady a na zakla-
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dé dohody vznikla jednotna ceska verze.
Tato Ceska verze byla pfeloZena dal§imi
dvéma nezavislymi prekladateli zpét do
anglického jazyka. Vysledky byly porov-
nany s anglickym originilem, nedoslo-1i
k vyznamovym posuntim v pribéhu pre-
kladd. Nakonec byla findlni Ceska verze
predlozena k vyplnéni nékolika pacientim
-budoucim cilovym subjektim hodnoceni
-jako pilotni studie. Na zakladé této meto-
diky bylo zhodnoceno, Ze nové vytvorend
Ceska verze Stru¢ného dotazniku vnima-
ni nemoci je jasna a plné srozumitelna.
Ceskou verzi dotazniku bude nutno jesté
ovérit v praxi na vétsim poctu nemocnych
v del§im ¢asovém tseku. Koordinace vzni-
ku Ceské verze dotazniku probihala na na-
Sem pracovisti a nyni je dotaznik testovan
v praxi na nasich pacientech.

Zavérem lze Tici, Ze Stru¢ny dotaznik
vnimani nemoci je vhodnym nastrojem
hodnoceni vnimani nemoci, hodi se pro
§irokou §kilu diagndz, je dobfe srozumi-
telny pro pacienty, snadno se vypliuje.
Vysledky se jednoduse vyhodnoti pomo-
ci skére, jsou snadno interpretovatelné
a dobfe pouzitelné jak pro vyzkumné
pracovniky, tak pro klinickou praxi, pro
fizeni 1écby.

Nové vytvorena ceska verze Stru¢ného do-
tazniku vnimani nemoci (viz Pfiloha) bude
vystavena i na oficidlnich webovych stran-
kach The Illness Perception Questionnaire,
B-IPQ (http://www.uib.no/ipq/index.ht-
ml).

ZAVER

Zakladem posuzovani acinnosti terapie
jsou randomizované kontrolované stu-
die. Tyto klinické studie tradi¢né vyhod-
nocovaly relativné objektivné métitelné
hodnoty, jako jsou vyléceni, biologickou
odpovéd na 1é¢bu nebo preziti. V posled-
nich letech se v§ak v hodnocenich zacaly
objevovat i subjektivni parametry, které
tvori kvalitu Zivota. Tyto parametry za-
hrnuji celou fadu $kal jako napf. emo-
cionalni pohodu (zahrnujici depresivitu
a uzkost), fyziologické funkce, socidlni

funkce, bolest, inavu. K méreni tako-
vych parametri byla vytvofena cela fada
dotaznikd. V nékterych piipadech se vSak
mohou objevit potiZe zptisobené jazyko-
vymi rozdily, kdy pfeklad nemusi zcela
odpovidat puivodni mys$lence. Rovnéz
kulturni rozdily mohou mit podil na rz-
ném vyznamu jednotlivych slozek kvality
Zivota. Z tohoto divodu jsme se na nasi
dermatovenerologické klinice rozhodli vy-
tvofit validovanou ceskou verzi Struéného
dotazniku kvality Zivota.

Filozofické tivahy o tom, co vSechno za-
hrnuje kvalita Zivota a co ma byt v ramci
jejiho hodnoceni méfeno, neustale pokra-
¢uji. Nicméné zavérem lze fici, Ze veSkeré
modely reflektuji zasadni otdzku spokoje-
ného Zivota pacienta.

Prohlasent: autor v souvislosti s tématem prace ne-
spolupracuje s zaddnou farmaceutickou firmou.
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Struény dotaznik vnimani nemoci (B-IPQ)
U nasledujicich otazek zakrouzkujte, prosim, ¢islo, které nejlépe odpovida Vasim nazorlim:

1. Do jaké miry Vase nemoc ovlivauje Vas zivot?

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Viibec ne. Zasadné
ovlivhuje
mdj zivot.

2. Jak dlouho bude onemocnéni podle Vas trvat?

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Velmi Naporad.
kratce.

3. Jak sam citite, ze mlzete Vase onemocnéni ovlivnit?

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Vibec Vyrazné.
nijak.

4. Jak si myslite, ze Vam pom(ze lé¢ba onemocnéni?

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Vibec ne. Vyrazné.

5. Jak moc pocitujete pfiznaky onemocnéni?

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Vibec Mnoho
zadné pri- zavaznych
znaky. priznakd.

6. Jak moc Vas trapi Vase nemoc?

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Vibec ne. Velmi mé
trapi.

7. Jak dobre, podle Vaseho nazoru, rozumite podstaté své nemoci?

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Vibec ne- Rozumim
rozumim. dokonale.

8. Jak Vas nemoc ovliviiuje emocné? (tj. pocitujete kvili ni hnév, strach, rozladéni, depresi?)

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Viibec Velmi
zadné vyrazné
ovlivnéni ovlivnéni
emoci. emoci.

1.
2.
3.

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢.3 251



252

O ‘ KAZUISTIKA

Psoriaza a HIV infekce
o |

SOUHRN

Psoridza je chronické zanétlivé imunologic-
ky zprostfedkované onemocnéni postihu-
jici cca 3 % populace. Je spojena s aktivaci
Th-lymfocyti. Manifestuje se u geneticky
predisponovanych jedincti vlivem rozmani-
tych provokacnich faktorti (infekce, stres,
1éky). Na zakladé klinickych zkusSenosti se
ukazuje, Ze psoriaza ma u HIV pozitivnich
pacientdl zavaznéjsi priibéh. Patogeneze
manifestace ¢i exacerbace psoridzy u pa-
cientd s HIV infekci ¢i AIDS onemocnénim
nebyla objasnéna.

KLiCOVA sLOVA

psoridza ® infekéni onemocnéni ®
HIV e terapie

SUMMARY

Fialova, J. Psoriasis and HIV infection
Psoriasis is a chronic inflammatory im-
munologically induced disease affecting
approximately 3% of the population. It is
linked to the activation of Th-lymphocytes.
It manifests in genetically predisposed in-
dividuals under the influence of various
triggering factors (infection, stress, drugs).
Based on clinical experience, it shows that
that psoriasis has a more serious course in
HIV positive patients/AIDS patients, even
though the pathogenesis of this exacerba-
tion has not yet been clarified.

KEY WORDS

psoriasis ® infectious diseases ®
HIV e therapy

Virus HIV napada prednostné bunky
s nejvyssi koncentraci CD4 na povrchu,
Th-lymfocyty. Destrukce této subpopu-
lace zplisobi, Ze infikovany organismus
neni schopen tvorit specifické protilatky
proti novym patogentim, nerozezna cizi
avlastni a nezlikviduje infikované burnky,
dochazi k selhani imunitniho systému. Na
zakladé klinickych zku$enosti se ukazuje,
Ze psoridza ma u HIV pozitivnich pacientti
zavaznéjsi pribéh, ackoliv patogeneze ma-
nifestace ¢i exacerbace psoridzy u pacientl
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s HIV infekci ¢i AIDS onemocnénim nebyla
objasnéna. Casté&ji nez v bézné populaci
se zde vyskytuji akutni exantematické,
inverzni a erytrodermické formy psoridzy
astejné tak i psoriatickd artritida. Cast&jsi
je rovnéz vyskyt vice forem psoriazy sou-
Casné. Klinicky pribéh byva progresiv-
néjsi a hiife reaguje na obvyklou terapii.
U mirnych forem psoridzy HIV pozitivnich
pacientti je indikovana lokalni terapie.
Neptfedpokladd se u ni vyssi vyskyt neza-
doucich u¢inkd v porovnani s pouZitim
u pacientdl HIV negativnich, ale castéji
je spojena s nizsi ucinnosti. U zavaznéj-
§ich forem psoridzy ¢i u nedostate¢ného
efektu lokalni terapie u mirnych forem je
doporucovana fototerapie. Expozice UVB
je spojena s imunosupresi, ale neovliviiuje
HIV-1 hladinu, jak demostrovali Gelfand
et al. ve své studii,® stejné tak Fotiades
et al. poukazuji na bezpecnost UVB foto-
terapie béhem tfiletého sledovani 28 HIV
pozitivnich pacientdi s psoridzou.? V kli-
nickych studiich pouzitd PUVA terapie
v nékolika ptipadech koincidence psoridzy
a HIV infekce nebyla spojena s aktivaci
HIV infekce. Systémova terapie psoridzy
vyuziva predevsim léky patfici do skupiny
imunosupresiv, ty ale mohou potencional-
né zhorsit pribéh infekéniho onemocnéni.
Ukazuje se, Ze antiretrovirova terapie ne-
vede pouze ke kontrole progrese HIV infek-
ce, aleik vyznamnému zlepSeni stavu pso-
ridzy. Je doporucena u pacientli s poklesem
CD4 pod 350/mm’ nebo u pacientd s AIDS.
Zidovudin u 24 pacientil zlepsil stav pso-
riazy o 90 %, proto se v novych terapeu-
tickych postupech doporucuje zvazit na-
sazeni antiretrovirové terapie u pacienti
s psoriazou i v pripadé poctu CD4 vysSim
nez 350/mm?3.® U pacienti1, kde lokalni te-
rapie, fototerapie a antiretrovirova terapie
nevedou ke kontrole psoriazy, je doporu-
covana systémova terapie. Vzhledem k ne-
imunosupresivnimu ucinku je prvni vol-
bou acitretin, a to samostatné ¢i v kom-
binaci s fototerapii. Buccheri et al. po 20
tydnech terapie u 11 pacientd zaznamenal
36% zlepSeni. V porovnani s HIV negativni
populaci poukazuje na vyssi riziko hyper-
triglyceridémie spojené s pankreatitidou,
pokud je pacient soucasné lécen antire-
trovirovou terapii.® vV ptfipadé dalsich
systémovych 1éki, jako jsou metotrexat,
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cyklosporin a biologicka 1écba, existuje
velmi omezené mnozstvi dat. Vzhledem
k imunosupresivnimu ucinku, predpo-
kladanému negativnimu G.¢inku na vyvoj
HIV infekce a potencidlnim nezadoucim
Géinkim obzvlasté ze skupiny oportun-
nich infekci tyto 1éky zistavaji vyhraze-
ny pouze pro zavazné a refrakterni typy
psoriazy, kde dosavadni terapie selhala,
avSak za podminek provadéni pfisnych
laboratornich kontrol a opatfeni.®

POPIS PRIPADU

Pacient, muz, ro¢nik 1985, trpi psoridzou od
svych 18 let, kdy doslo k vysevu Cervenych
plakl s jemnou deskvamaci generalizované
po prodélané anginé. Histopatologicky byla
verifikovana psoridza. Otec otce a otec trpéli
psoridzou, otec zemfel na infarkt myokardu
v 50 letech. Pacient v minulosti vaznéji
nestonal a trvale se s ni¢im nelécil. Na nasi
Kliniku zacal dochazet v listopadu 2011, kdy
jsme klinickym vySetfenim diagnostikovali
mirnou chronicky stacionarni formu pso-
ridzy lokalizovanou na loktech, pfedlok-
tich, kolenou a na genitalu, parametry
BSA 8 a PASI 5,2. Lokalni terapie kalcipo-
triolem s betametazonem zpocatku denné
a pozdéji 2krat tydné vyrazné zlepsila kli-
nicky stav pacienta aZ na parametry BSA 5
a PASI 2,3. V dubnu 2012 se dostavil na na-
§i ambulanci pro vytok z uretry spojeny
s palenim a fezanim v mocové trubici.
Pacient udaval homosexudlni orientaci,
analni a ordlni nechranéné styky vétsinou
nahodné s neznamymi partnery. Provedli
jsme venerologické odbéry (mikroskopické
vySetfeni a kultivaci z uretry a z rekta na go-
noreu, stér ze stény uretry, rekta a z tonzil
k vySetfeni PCR Neisseria gonorrhoeae a chla-
mydii) v€etné sérologického vysetieni krve
na syfilidu a se souhlasem pacienta vySette-
nina HIV. Provedenymi vySetfenimi jsme
u pacienta diagnostikovali casnou syfilidu
a chlamydiovou uretritidu. Antibioticka
terapie azitromycinem v ivodni davce 1l g
a dale 500 mg za 12 hodin a parenteralnim
penicilinem (procaini benzylpenicillinum
monohydricum 1,5 MIU) po dobu 7 dni s na-
slednym podanim depotniho penicilinu
(benzathini benzylpenicillinum 1,2 MIU
a procain benzylpenicillinum monohydri-
cum 0,3 MIU) 2krat po tydnu probéhla bez
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Obr.1 Generalizovany vysev psoridzy

komplikaci. Soucasné jsme provedli neuro-
logické a o¢ni vySetfeni, kterd neprokazala
patologicky nalez. Vysetfeni krve na HIV
bylo negativni.

Béhem tohoto obdobi doslo ke zhorSeni
projevil psoridzy. Pacient mél nad lokty
a koleny Cervené silné infiltrované pla-
ky s vyraznou deskvamaci. Zahajili jsme
terapii Goeckermanovou metodou po do-
bu 14 dnti, poté jsme pokracovali v samo-
statné fototerapii UVB 311 nm 3krat tydné
po dobu dvou mésicli, kdy doslo k tiplné
remisi kozniho nalezu. Ta trvala témér
dva meésice, do zari 2012. Koncem zari se
pacient dostavil pro exacerbaci projevii
na loktech, kolenou a na genitalu, kde
se vyskytovaly Cervené nasupené numu-
larni plaky, parametry BSA 10 a PASI 6,2.
Soucasné v ramci planované laboratorni
kontroly protilatek proti Treponema pallidum
a HIV jsme u pacienta zjistili pozitivitu HIV
testu. Pacient udaval nechranéné oralni
i andlni styky s nezndmymi muzi v za-
hranici, a to béhem pfelomu srpna a zafi
2012. Odeslali jsme pacienta do specializo-
vaného centra pro onemocnéni AIDS, kde
1ékari stanovili diagnézu HIV infekce typu
Al, s pozitivitou CD4+ 830. Primoinfekce
pravdépodobné probéhla v obdobi zafi
2012. Pro nepfitomnost signifikantniho
imunodeficitu nebyl pacient indikovan
k antiretrovirové terapii. V laboratornich
odbérech krve na syfilidu pretrvavala pozi-
tivita VDRL 1:4 ++, TPPA +, FTA-Abs IgG
a test 19S IgM byl negativni. Tento nalez
odpovidal syphilis recens latens sanata.
Stav psoriazy se od fijna 2012 postupné
zhorSoval. I pfes lokalni terapii trvajici
celkem Ctyfi mésice, a to kalcipotriolem
s betametazonem po dobu jednoho mésice
1krat denné, poté 14 dni obden a dale in-
tervalové 2krat tydné nedoslo ke zlepSeni,

MUDr. Jorga Fialova
e-mail: fialova.jorga@seznam.cz
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Obr. 2 Zlepseni klinického nélezu po l1é¢bé
acitretinem a fototerapii

naopak doslo k vysevu drobnych gutat-
nich papul generalizované na téle véetné
obliceje (Obr. 1). Klinickym vySetfenim
vbfeznu 2013 jsme diagnostikovali zhorse-
ni stavu psoriazy aZ na parametry BSA 20
a PASI 10,6. Pro neuspokojivy stav jsme
tedy zahajili fototerapii UVB 311 nm 3krat
tydné. Po jednom meésici 1é¢by nedoslo
ke zlepsSeni stavu, proto jsme pacientovi
v dubnu 2013 nasadili acitretin v davce
25mg denné v kombinaci s fototerapii UVB
311 nm. Za 6 tydnt kombinované terapie
doslo k poklesu BSA i PASI na polovinu,
proto jsme fototerapii ukoncili. Terapii
acitretinem jsme nepferusili a pokracovali
vdavce 25 mg denné. Pfi poslednim klinic-
kém vySetfeniv Cervenci 2013 je pacient jiz
prakticky bez projevli na obliceji a horni
poloviné trupu (Obr. 2), pouze v oblasti
dolnich koncetin se vyskytuji diskrétni
numularni makuly riZové barvy, pacient
vykazuje BSA 5a PASI1,4. Dale provadime
pravidelné laboratorni kontroly 1krat mé-
si¢né (krevni obraz s diferencidlem, urea,
kreatitin, jaterni enzymy, lipidy), dispen-
zarni kontroly pro syfilidu a HIV pozitivitu
na specializovanych ambulancich.

DISKUSE

U naseho pacienta jsme ve velmi kratkém
obdobi diagnostikovali nékolik infekénich
onemocnéni, a to primarni syfilidu, ure-
tritidu zptisobenou chlamydiemi a HIV
infekci. Toto obdobi bylo soucasné spojeno
se zhorSenim klinického stavu psoriazy.
U naSeho pacienta byla fototerapie i¢inna
v obdobi pfed infekci HIV, poté jiz byla bez
efektu. PUVA terapii jsme nepouzili, pro-
toze v Ceské republice je v soucasné dobé
nedostupny oxsoralen. Ve spolupraci s in-
fekénim specialistou jsme upfednostnili

Univerzita Karlova v Praze, 2. Iékafska fakulta a Nemocnice Na Bulovce, Dermatovenerologicka klinika
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kombinaci fototerapie a ordlnich retinoidt
pfed antiretrovirovou terapii vzhledem
knizkému stupni imunodeficitu a normal-
nim v hladindm sérovych lipidi, jaternich
a pankreatickych lipidd. Jiz nizka davka
acitretinu v kombinaci s UVB fototerapii
vedla po Sesti tydnech k vyznamné remi-
si psoriazy bez vlivu na HIV infekci. Po
12 tydnech terapie zvaZzujeme snizeni dav-
ky acitretinu na 10 mg denné. Dalsi postup
ur¢ime podle aktudlniho vyvoje imunode-
ficitu a klinickych projevi psoriazy.

ZAVER

Diky omezenému mnoZstvi pacientti a na-
sledné i dat tykajicich se koincidence téch-
to dvou onemocnéni je obtizné stanovit
optimalni terapeuticky postup u pacientti
s psoridzou a HIV infekci. Vzhledem k nards-
tu poctu piipadd HIV pozitivnich pacientl
v populaci 1ze oCekavat souCasné i nartst
poctu pacientd s HIV infekci a psoridzou.
Koptimalizaci dosavadnich postupti je tfeba
dal$ich a delsich klinickych zkuSenosti.

Prohldseni: autorka v souvislosti s tématem prace
nespolupracuje s zddnou farmaceutickou firmou.
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Uspésna lééba
folliculitis et perifolliculitis
abscedens et suffodiens

SOUHRN

Kazuistika pacienta se vzacnym chronic-
kym onemocnénim folliculitis et perifol-
liculitis capitis abscedens et suffodiens
(FPCAS), Gspésné 1lé¢enym doxycyklinem
a topickym takrolimem. 22lety mlady muz
pozoroval po dobu priblizné Sesti mésicl
loziskovy vypad vlasi. Postizena plocha
zaujimala asi ¢tvrtinu kstice. Diagnéza
byla stanovena na zdkladé klinického obra-
zu, vysledkt mikrobiologickych vySetfeni
a histopatologického popisu. V1é¢bé jsme
vyuzili Sirokych protizanétlivych a anti-
prolifera¢nich téinkda celkové podavaného
doxycyklinu a topického takrolimu. Za
osm mésicli jsme dosahli kompletni re-
mise nemoci s minimalnim jizvenim, pfi-
¢emZ jsme nezaznamenali zadné neZadou-
ci GCinky 1écby. I kdyzZ se jedna o vzacnou
diagnézu, bylo publikovano vice ptipadl
s velmi pestrymi terapeutickymi pfistupy.
V nasem ptipadé jsme vyuzili systémové
monoterapie v kombinaci s i¢innou lokal-
nilécbou. Na zakladé tohoto jednoduché-
ho 1é¢ebného schématu se nam podafilo
docilit vyborné terapeutické odezvy i spo-
luprace pacienta a nezaznamenali jsme

zadné nezadouci ucinky.
KLiICOVA SLOVA

zanétlivy proces ® noduly s purulentni
sekreci ® keloidni jizvy e jizvici
alopecie

SUMMARY

Jarosikova, D., Feit, J., Vrablova, M., Vasku, V.
Successful treatment of folliculitis et perifolli-
culitis capitis abscedens et suffodiens

This is a case-report of rare chronic diagno-
sis of folliculitis et perifolliculitis capitis
abscedens et suffodiens (FPCAS) success-
fully treated with doxycycline and topical
tacrolimus. A 22-year old man reported

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4

a 6-months history of areal hair loss. The
affected area area gradually encompassed
about one quarter of the scalp. He presen-
ted large fluctuant nodules and massive
seropurulent drainage in the affected area
of the scalp. For determining the diagno-
sis, we needed to correlate the clinical ap-
pearance of the lesions, multiple negative
microbiological tests and histopatological
findings. In the treatment protocol, we
utilised the wide anti-inflammatory and
anti-proliferative effects of orally used do-
xycycline and locally administered tacroli-
mus (0.1%). In 8 months, we reached com-
plete remission of all symptoms, without
any noticeable side effects of the treatment
and with minimal scaring.

Although FPCAS is a rare diagnosis, mul-
tiple different treatment approaches have
been reported. In our case, we were able to
achieve the remission of the disease by syste-
mic safe monotherapy in combination with
alocal efficient drug. This simple treatment
scheme ensures prompt therapeutic respon-
se, no side effects and good compliance.

KEY WORDS

inflammatory process ® nodules with
purulent secretions ® keloid scars ®
scarring alopecia

Folliculitis et perifolliculitis capitis absce-
dens et suffodiens nebo taky disekujici foli-
kulitida je vzacné chronické onemocnéni. Je
charakterizovano tvorbou bolestivych nodu-
14 s purulentni sekreci, pficemz se vytvareji
navzdjem komunikujici dutiny. Zanétlivy
proces pokracuje tvorbou keloidnich jizev
a vznikem miiZe vést k jizvici alopecii.®®

POPIS PRIPADU

Muz, nar. 1990 ( 22 let).
Osobni anamnéza: pacient se dosud nelécil
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Rodinnd anamnéza: bez vztahu k nynéjsi-
mu onemocnéni.

Alergologicka anamnéza: negativni.
Pracovni anamnéza: délnik v plynaren-
ském provozu.

Nynéjsi onemocnéni: od ¢ervna 2012 pa-
cient pozoroval v oblasti vertexu kstice
loZiska se zarudnutim a vypadem vlasi.
V Cervnu 2012 byl vySetfen spadovym am-
bulantnim koZnim lékafem, ktery ordino-
val lokalni terapii v podobé mometasonu
v krému, zarover byla provedena probator-
ni excize. Vysledek prvniho histologického
vySetfeni byl ale nespecificky a neodpovi-
dal klinickému obrazu. V dalsi probatorni
excizi jiZz patolog zaznamenal zmény cha-
rakteru jizvici alopecie. Vzhledem Kk pro-
gresinalezu - tvorbé novych loZisek - které
byly navic s fluktuaci a hnisavou sekreci,
byl pacient odeslan k vySetfeni na nase
Kklinické pracovisté.

Objektivni nalez pfi prvnim vySetfeni na
ambulanci nasi kliniky: na temeni hlavy
6-7 nepravidelné konfigurovanych vza-
jemné propojenych alopetickych loZisek.
Jednotlivé projevy maji charakter noduld
rizovocervené barvy do 2 cm. Na pohmat
tuaci a v nékolika mistech s perforaci
kozniho povrchu. Pfi tlaku na néktery
z projevli dochézi k vytékani hnisavého
obsahu ze vzdalenéjsich nodull s poruse-
nym koznim krytem. Na tvafich, zddech
a hrudniku jsou mens§i papulopustulézni
projevy akné, misty i drobnéjsi cystické
atvarky.

VYSLEDKY PROVEDENYCH
VYSETRENI

KO + diff.: v mezich normy; zakladni bio-
chemické parametry: v mezich normy;
CRP: 4,9; TPHA, RPR: negativni; moc a se-
diment: bez patologie.

Ultrazvukové vysSetfeni podkozi teme-
ne hlavy: v misté alopecie tuhé formace



Obr. 5 Kilinicky nalez po 11 tydnech lé¢by Obr. 6 Klinicky nalez po 8 mésicich lééby
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v podkozi - zahustény obsah s pfitomnosti
perfuze, stlacitelny (susp. absces). U né-
kterych formaci 1ze detekovat i vzajemnou
komunikaci, u nékterych Spatné hodno-
titelné.

Mikrobiologické vysetfeni (opakovaneé stér
ze spodiny abscesu i odbér tekutého obsa-
hu): kultivacné bez prtikazu patologické
fléry v klasické, anaerobni, mykologic-
ké kultivaci, vCetné kultivace na aktino-
mykézu; mikroskopicky pfitomny pouze
erytrocyty.

Histologické vysSetfeni po odbéru dosta-
tecné hluboké probatorni excize na nasi
Klinice: epidermis mirné akantoticky roz-
§ifend. V koriu je rozsahlé jizveni a smi-
Seny zanét lokalizovany perifolikularné,
dale destrukce elastiky. Misty ma infiltrat
granulomatoézni charakter. Nékteré foli-
kuly jsou destruované, nékteré prazdné,
jiné maji obvykly vzhled. Na povrchu,
mimo tkan, je fokus exsudatu s neutro-
fily a fragmenty vlasu. Barveni PAS na
plisné je negativni. Elastika: rozsahlé vy-
padky, jizveni. Zavér: Nalez odpovida kli-
nickému predpokladu: hluboka zanétliva
jizvici alopecie s neutrofily - folliculitis
et perifolliculitis abscedens et suffodiens
(FPCAS), folliculitis decalvans, folliculitis
keloidalis (odliSeni na zakladé klinického
obrazu). Vzhledem k uidajim o sinusech
a hlubokém procesu (v pfedchozi excizi;
pozn. autora: ve vysledku histologického
vySetfeni z excize, kterd byla provedena
mimo nasi kliniku, byl zachycen hluboky
zanétlivy proces charakteru panniculitis
az fascitis s hnisavou slozkou) je diagnéza
FPCAS pravdépodobna. V této excizi ma
pfevahu perifolikulitida, vzhledem k ex-
sudatu na povrchu (ktery v. s. pochazi
z folikulu) jsou pravdépodobné i zmény
folikulitické (odecital doc. Feit, Ustav pa-
tologie FN Brno).

PRUBEH ONEMOCNENI A LECBA

Vzhledem k rozsdhlému nélezu byl pacient
ptijaty k terapii pfi hospitalizaci. Inicidlné
pro masivni hnisavou sekreci byly pro-
vedeny kiiZové incize nejvétsich abscest
s peclivym vyciSténim spodiny jednotli-
vych projevii. Opakované byly provadény
proplachy s peroxidem vodiku a iodpovi-
donem. Postupné dochazelo ke zmirnéni
hnisavé sekrece a k redukci velikosti loZi-
sek. Po vySetfeni pacienta, kompletizaci
vysledkl a stanoveni diagndzy jsme za-
vedli celkovou 1é¢bu. Od konce listopadu
pacient uzival po dobu tfi tydnt peroralni
doxycyklin v denni davce 200 mg. Projevy
byly oSetfovany po propusténi z hospita-
lizace ambulantné, a to nadale proplachy
s antiseptickymi roztoky. JiZ po prvnim
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tydnu 1écby doslo k vyraznému dstupu
hnisavé sekrece, progrese nalezu se zasta-
vila. Terapie byla doplnéna o lokalni apli-
kaci 0,1% takrolimu v krému na vSechny
projevy. Pacient aplikoval externum po
dobu 7 mésicli. Celkova medikace byla po
tfech tydnech upravena na davku 100 mg
doxycyklinu pro die a v této davce byla po-
nechana po dobu péti mésicd. V pribéhu
1é¢by byl pacient pravidelné ambulantné
kontrolovan na nasi klinice, zdroven byly
provadény kontrolni odbéry zakladnich
hematologickych a biochemickych para-
metr{. Pacient zavedenou terapii toleroval
dobfe, hodnoty odebranych parametri
byly v mezich normy. V pribéhu 1é¢by
postupné dochazelo k oplostovani jednot-
livych noduld, zanétliva aktivita v okoli se
postupné zmirniovala a postupné dochazelo
k portistani lozisek vlasy. V pribéhu 1écby
se vytvorila v oblasti zadhlavi a nad pravym
usnim boltcem jeSté dvé mensi lozZiska,
nicméné nasledné kompletné zregredo-
vala. Ke kompletni remisi onemocnéni
doslo po 8 mésicich intenzivni kombino-
vané 1écby. VSechny ptivodné postizené
¢asti kstice porostly normalnimi vlasy.
Pacient nadale dochdzi na ambulantni
kontroly na nase pracovisté a zistava bez
projevii FPCAS, nyni po dobu ¢tyf mésich
od ukonceni terapie.

DISKUSE

Folliculitis et perifolliculitis capitis abs-
cedens et suffodiens - neboli také dise-
kujici folikulitida - je vzacné chronické
onemocnéni. Je charakterizovano tvorbou
bolestivych noduld s purulentni sekreci,
pricemz se vytvareji navzajem komuni-
kujici dutiny. Zanétlivy proces pokracuje
tvorbou keloidnich jizev a mtZe vést K jiz-
vici alopecii.®3

Nemoc byla poprvé popsana Spitzerem v ro-
ku 1903 a pojmenovana Hoffmanem v roku
1908.@ Nemoc se skoro vylu¢né vyskytuje
umladych muza s pfevahou afroamerica-
ni. Tato klinicka jednotka je velice vzicna
u bélochd, i kdyz v literatufe se nékolik
ptipadl popisuje.® ¥

Pri¢ina nemoci je nejasna. Pfedpoklada
se, Ze se jedna o disekujici folikulitidu
terminalniho vlasového folikulu. Nemoc
v mnoha ohledech pfipomind hidrade-
nitis suppurativa a acne conglobata. Ma
se za to, Ze nejprve dochazi k hromadéni
materialu v asti folikulu, to vede Kk je-
ho dilataci, a posléze k rupture. Keratin
a baktérie z prasklého folikulu nasled-
né zahaji neutrofilni a granulomatézni
odpovéd imunitniho systému. Primarni
zanét byva sterilni, az sekundarné se
miuzZe vyvinout bakteridlni infekce (nej-

Castéji se na ni podili Staphylococcus aureus
nebo Staphylococcus epidermidis). @35 Proces
nejprve zacina jako folikulitida, nejcas-
téji v oblasti vertexu nebo zahlavi. S po-
stupujicim zanétem a destrukci okolni
tkané dochazi k propojeni jednotlivych
abscest, k secernaci hnisavého obsahu.
Tlakem na jeden projev 1ze uvolnit obsah
z jiného perforovaného nodulu. Proces
vede nasledné k jizvici alopecii a k tvorbé
keloidnich jizev.®

V diferencialni diagnéze 1ze zvaZovat acne
keloidalis, nicméné tyto projevy byvaji lo-
kalizované spi$ v oblasti zatylku a vétSinou
nevytvareji dutiny. ZvaZovat lze i pseudo-
pelade Brocq, inflamovanou tineu, foliku-
lotropni mycosis fungoides nebo jiny typ
jizvici alopecie.®

V histopatologickém obraze byva stfedné
husty perifolikularni lymfocytarni infil-
trat, ktery je lokalizovan v dolni poloviné
dermis a miiZe zasahovat aZ do podkozni-
ho tuku. Jsou zde taky pfitomny okrsky
nekrézy a jizveni. V akutnim stavu ale
prevlada polymorfonukledrni infiltrat
bohaty na neutrofily, které obklopuji
a destruuji nejhlubsi ¢ast vlasového foli-
kulu. V chronickém stavu zbytky keratinu
vedou ke granulomatézni reakci.®
Terapie je obtizna, nemoc ¢asto vykazuje
velkou odolnost vi¢i konzervativni 1é¢bé
antibiotiky, retinoidy nebo steroidy.?
Pro chorobu neexistuji jednoznacna
doporuceni jak lokalni, tak systémové
1é¢by a ke kazdému pacientovi je nut-
no pristupovat individualné. Inspiraci
k sestaveni nejvhodnéjsiho 1écebného
protokolu miizeme ziskat v jiz publiko-
vanych necetnych kazuistikach. Vycet
1éCebnych schémat je skutecné pestry.
Moschella a taky Bellow se spolupracov-
niky provedli u pacientd totalni excizi
postizenych lozisek s naslednou plas-
tikou; Francis a kolektiv vyuzili ispés-
né v 16¢bé Ctyf pacientll s FPCAS epilaci
rentgenovym paprskem; Jacobs a kol.
zvolili kombinaci peroralniho acitreti-
nu, prednisolonu a lokalniho takrolimu
a kortikosteroidu. Nékteii autofi dopo-
rucuji akutni vzplanuti nemoci zalécit
Sirokospektrymi antibiotiky po dobu
nékolika tydnii.” V mnoha pfipadech je
popisovan dobry efekt perordlniho izo-
tretinoinu v dlouhodobém rezimu. Je
doporucovano pokracovat v terapii ¢tyti
mésice po klinické remisi, terapie tedy tr-
va vétsinou 8-10 mésici.?” Bolzem a kol.
byla publikovana kazuistika, kdy u pa-
cienta selhala monoterapie izotretinoi-
nem a velmi dobrého efektu bylo dosaze-
no jeho kombinaci s dapsonem. Pouziti
systémovych a intralezionalnich korti-
kosteroid mliZe pomoct zastavit zanét-



livy proces, a urychlit tak hojeni. Tato
moznost pfinasi pouze ¢astecny efekt
a navic m@Ze pfispét k mozné maligni
transformaci.® V poslednich letech byly
taky publikovany pfipady Gspésné lécby
TNF-inhibitory (adalimumab).®

Diagnéza u naseho pacienta byla stanove-
nana zakladé klinického nalezu v korelaci
s ultrazvukovym obrazem, negativnimi
nalezy kultivacnich vySetfeni a zavéru
histopatologického vysetfeni. V terapii
jsme vzhledem k masivni sekreci inici-
alné provedli odlehcujici incize, a na-
sledné jsme pokracovali v kombinované
celkové a lokalni terapii. Vyuzili jsme
§irokych nespecifickych protizanétlivych
G¢inkd doxycyklinu. Tetracyklinova an-
tibiotika zplisobuji inhibici fagocytézy,
,down-regulaci“ tvorby prozanétlivych
cytokinti - IL-1b, IL-6, TNF-«, inhibici
lymfocytarni proliferace, stimulaci pro-
dukce protizanétlivych cytokint - IL-10,
inhibici migrace a chemotaxe PMN a re-
dukci tvorby protilatek.® V lokalni 16¢bé
jsme vyuzili imunomodula¢nich u¢inka
takrolimu, a to jeho schopnosti snizovat
produkci IL-2 a nasledné tlumit aktivi-
tu T-lymfocyt."9 JiZ v pribéhu prvnich

tydnt doslo k zastaveni progrese nemoci
a nasledné k postupnému zmensovani
a oplo§tovani loZisek. Uplné remise jsme
dosahli v pribéhu 8 mésicii intenzivni
celkové a lokalni 1écby. Loziska kompletné
porostla vlasy a kiiZze vykazovala pouze
minimalni znamky jizveni.

Prohlasent: autorka v souvislosti s tématem prace
nespolupracuje s zaddnou farmaceutickou firmou.
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Ekzém a dermatitis
herpetiformis Duhring

SOUHRN

Pacient, od 25 let 1éCeny pro histologicky
verifikovany ekzém dlani a plosek, byl vy-
Setfen v ambulanci nasi kliniky pro vysev
svédivého exantému na trupu a konce-
tindch. Z puchyfte v oblasti zad byla pro-
vedena nova probatorni excize s pfimou
imunofluorescenci se zavérem dermatitis
herpetiformis Duhring, diferencialnédia-
gnosticky lze zvaZovat linearni IgA der-
matézu. V doplnéném imunologickém
vySetfeni byla zachycena elevace protilatek
proti tkanové transglutaminaze (tTG-IgA)
a pozitivni protilatky proti endomyziu
(EMA-IgA). Pacient byl odeslan ke gastro-
enterologickému vySetfeni k vylouce-
ni enteropatie. Provedena gastroskopie
a histologické vysetfeni biopsii z duodena
potvrdily diagnézu celiakie. Byla zahajena
bezlepkova dieta a nasazena terapie dapso-
nem 100 mg denné. Po tfech tydnech tera-
pie, za pravidelnych kontrol laboratornich

parametri, doslo k iiplné remisi obtizi.
KLICOVA SLOVA

dermatitis herpetiformis Duhring ®
celiakie

SUMMARY

Dzambova, M., Secnikova, Z., Zelenkova, D.,
Fialova, J., Hercogova, J. Eczema and derma-
titis herpetiformis Duhring

A patient, treated for a histologically ve-
rified eczema on palms of his hands and
soles of his feet, was examined at the out-
patient facility of our clinic for an outbreak
of itchy exanthema on his torso and limbs.
From a blister in the back area, a new
probationary excision was performed,
with direct immunofluorescence, and
the conclusion was that the patient had
dermatis herpetiformis Duhring, or alter-
natively IgA dermatosis. A supplementary
immunological examination revealed an
elevated level of issue transglutaminase
antibodies (tTG- IgA) a tested positive for
endomyzium antibodies (EMA-IgA). The

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4

patient was sent to a gastroenterological
examination to rule out an enteropathy.
Both gastroscopy and duodenum biopsy
confirmed the diagnosis of coeliac disease.
The patient was put on a gluten-free diet
and a 100 mg daily dose of dapson. After
3 weeks of therapy, with regular check-ups
of laboratory parameters, a full remission
of all symptoms was reported.

KEY WORDS

dermatitis herpetiformis Duhring @
coeliac disease

POPIS PRIPADU

26lety pacient, kutak, bez atopické ana-
mnézy v détstvi, s negativni alergologickou
anamnézou, 1é¢en vice nez rok pro histo-
logicky verifikovany ekzém dlani a plosek,
prichazi do ambulance nasi kliniky pro po-
stupny vysev svédivého exantému na trupu
a koncetinach. Podle pacienta pfedchazela
vysevu viréza se subfebriliemi. V rodin-
né anamnéze udava psoridzu u babicky
a alergii na vceli pichnuti u matky a sestry.
Pacient byl v minulosti 1é¢en pro condylo-
mata acuminata a opakovany herpes labia-
lis, jinak vaznéji nestonal. Pfi vySetfeni byl
na extenzorovych ¢astech koncetin a v ob-
lasti hyzdi s pfesahem na zada pozorovan
symetricky exantém charakteru cervenych
plakd s Cetnymi exkoriacemi a drobnymi
povrchovymi erozemi, ojedinéle s patrnymi
puchytky s ¢irym obsahem. Pacient si stéZo-
val zejména na paleni projevil. Na zakladé
Klinického nalezu a lokalizace koznich 1éz{
bylo diferencidlnédiagnosticky pomysleno
na bulézni onemocnéni. Z puchyinatych
projevi byla provedena nova probatorni
excize s ptimou imunofluorescenci se za-
vérem dermatitis herpetiformis Duhring
(Obr. 1A, B), event. linearni IgA dermatéza.
Laboratorni vySetfeni bylo kromé mirné ele-
vace jaternich parametrd bez patologickych
odchylek. Pfi imunologickém vySetfeni
byla zachycena elevace tTG-IgA, pozitivni
EMA-IgA a zvyseni protilatek proti gliadi-
nu ve tfidé IgA i IgG. Pacient byl odeslan
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k vySetfeni gastroenterologem, kterému
priznal posledni pulrok trvajici flatulence,
nékolik let nedatici se snahu pribrat na
vaze a problematickou toleranci mléka.
Prijmy ¢i jiné dyspeptické obtiZe nego-
val. Pacient vazil 68 kg pfi vysce 193 cm.
Provedend ezofagogastroduodenoskopie
spolu s histologickym vySetfenim vzorka
z duodena potvrdily nalez svédcici pro celia-
kii. Gastroenterolog doporucil zahajeni bez-
lepkové diety. Zaroven byla na naSem pra-
covi$ti nasazena celkova terapie dapsonem
v denni davce 100 mg. Pacient byl béhem
16¢by bez vyraznéjsich obtizi, pfi kontrolach
udaval pouze dusnost pfizvysené namaze.
Pii pravidelnych kontrolach laboratornich
parametri byla pozorovana elevace jater-
nich enzymt, ALT a AST. Po tfech tydnech
celkové terapie doslo ke kompletni regresi
exantému (Obr. 2A, B) a subjektivné k tilevé
obtizi s naslednym snizenim davkovani
dapsonu na 100 mg obden.

DISKUSE

Dermatitis herpetiformis Duhring (DH) je
autoimunitni bulézni dermatéza charakte-
rizovana rekurentnim vysevem svédivého
polymorfniho exantému s predilekci na
extenzorovych castech koncetin, hyzdich
a v sakralni oblasti, méné ¢asto na horni
poloviné zad, bfiSe, v tfislech a v oblice-
ji.® Nejlastédjsi vyskyt byl zaznamenan
v Evropé a USA, v africké a asijské populaci
se onemocnéni objevuje s mnohem mensi
frekvenci.® 4 5 Prevalence je odhadova-
na na 10-39 piipadt na 100 000 obyvatel,
s incidenci pohybujici se mezi 0,9 (Itdlie)
do 2,6 (Severni Irsko) novych pfipadl na
100 000 obyvatel.® MuZi jsou postizeni
Castéji nez Zeny v pomérul,5 : 1. Vék v do-
bé manifestace se pohybuje mezi 20-55 le-
ty, v détském véku se onemocnéni obje-
vuje vzacné, vétsinou u déti starSich péti
let.® Hlavnim symptomem je intenzivni
pruritus nasledovany vysevem cervenych
papul, plakd ¢i urtikaridlnich pupend,
v jejichz terénu se postupné tvoii drobné
herpetiformné seskupené puchyiky. Ty po
rozSkrabani zanechavaji eroze, exkoriace,



Obr. 2A, B Stav jeden mésic po zahadjeni |écby dapsonem

krusty a nasledné hyperpigmentace. Mezi
atypické klinické obrazy popsané néktery-
mi autory patfi nesvédivé podkozni papuly
a noduly v oblasti hyzdi a na extenzoro-
vych ¢astech koncetin v détském véku,®
izolované Cervené palmarni a plantarni
plaky? a izolovand palmarni a plantarni
purpura.®®

DH je povazovana za specifickou kozni
manifestaci gluten-senzitivni enteropatie
= celiakie. ™ Celiakie je gastrointestinal-
ni onemocnéni projevujici se chronickym
zanétem tenkého stfeva, postupnou atro-
fii stfevnich k1ka a hyperplazii krypt. Je
zplisobena autoimunitnimi mechanismy,
které jsou spoustény ingesci lepku u ge-
neticky vnimavych jedinci. Prevalence
celiakie je v soucasné dobé odhadovana
na 1 :70-550, v CR se jeji vyskyt pohy-
buje mezi1: 200-300. Kromé klasickych
symptomt malabsorpéniho syndromu,
jako jsou nechutenstvi, prijmy, zvraceni,

flatulence, neprospivani, ztraty na vaze
a tnava, jsou mnozi pacienti ¢asto oli-
go-/asymptomaticti. Gastrointestinalni
symptomy u pacienti s DH jsou obecné
mirné, nebo dokonce v klinickém obrazu
zcela chybi.® V téchto pfipadech odha-
1i enteropatii az histologické vysetfeni
stfevni sliznice. U pacientdl s DH je spek-
trum histologického ndlezu enteropatie
pomérné §iroké. AZ u 20 % postiZenych je
nalezena nezménénd architektura stfevni
sliznice® a zdnétlivé zmény odpovidajici
latentnimu onemocnéni. Pacienti s DH
a celiakif sdileji kromé gluten-senzitivni
enteropatie nékolik dalsich spole¢nych
znaki, a to nosiéstvi HLA DQ2 nebo HLA
DQ8 haplotypt a pfitomnost cirkulujicich
IgA protilatek proti tkaniové transglutami-
naze a endomyziu.

Diagnostika DH se opira o klinicky obraz,
sérologicky ndlez a histologické vySetfeni
doplnéné o pifimou imunofluorescenci.®

KAZUISTIKA

Histopatologicky nalez kozni 1éze u pacientl
s DH je charakterizovan subepidermalnim
puchyfem a akumulaci neutrofild v dermal-
nich papilach. Pfima imunofluorescence
odhali dileZité diagnostické kritérium, gra-
nularni IgA depozita podél bazalni membra-
ny dermalnich papil, pfitomné v postiZzené
inepostiZzené kizi. Recentni studie ukazuji,
Ze tyto IgA jsou namifeny proti epidermalni
transglutaminaze (eTG), kterd se zda byt
hlavnim autoantigenem u pacientti s DH.®3
Nicméné pozorovany byly i ptipady s vy-
skytem fibrilarnich IgA depozit v papilarni
dermis pacientii s DH.® Pravdépodobné tato
skupina pacientd s fibrildrnimi IgA depozity
vykazuje nizsi frekvenci vyskytu gluten-sen-
zitivni enteropatie a nepfitomnost pozitivity
protilatek patogenetickych pro celiakii.® 1
Zaroven byl u téchto pacientll pozorovan
Castéjsi nalez atypickych koznich symptomi
v podobé urtikaridlnich nebo psoriaziform-
nich exantém.

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4
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DtilezZitou roli zastava sérologické vySetfeni
cirkulujicich IgA protilatek. Protilatky pro-
ti endomyziu (EMA-IgA) a protilatky proti
tkanové transglutaminaze (tTG-IgA) jsou
detekovany v sérech pacientti s DH i celiakii
a koresponduji s mirou aktivity stfevniho
postizeni. Nékteré z téchto protilatek prav-
dépodobné zkiizené reaguji s autoantigeny
v kizi za tvorby IgA komplexii. Specifické
IgA protilatky odpovédné za granularni
depozita v papilarni dermis jsou dlouho
pfedmétem diskusi a nebyly dosud defini-
tivné identifikovany. Nicméné Sardy s ko-
lektivem demonstrovali, Ze séra pacien-
th s DH maji vys$si afinitu k eTG neZ séra
pacientd s celiakii, kterd reagujijak s eTG,
tak s tTG.™ Vyslovil proto zavér, Ze eTG,
spiSe nez tTG, je hlavnim autoantigenem
podilejicim se na patogenezi vzniku DH.
Jaskowski taktéz potvrzuje, Ze IgA-eTG
jsou senzitivnéjsi v detekci DH ve srovnani
s protilatkami asociovanymi s celiakii. @
Diferenciilni diagnostika DH zahrnuje
zejména dalsi autoimunitni puchyifna-
té onemocnéni (linedrni IgA dermatdza,
buldézni pemfigoid), skupinu svédivych
dermatdz (atopicka dermatitida, prurigo,
scabies), nelze opomenout ani psychiat-
rické diagndzy (dermatitis artefacta, neu-
rotické exkoriace). U linedrni IgA bulézni
dermatézy neni pfitomna gluten-senzitiv-
ni enteropatie a imunofluorescencné jsou
charakteristicka linearni IgA depozita v la-
mina lucida bazalni membrany, namifena
proti tzv. LAD antigenu 1.®

V soucasné dobé pribyvaji diikazy o tom,
Ze pacienti s DH a celiakii maji vyssi vyskyt
dalsich autoimunitnich ¢i imunologicky
podminénych onemocnéni ve srovnani
s béZnou populaci. Pozorovana byla asoci-
ace s onemocnénim $titné zlazy, inzulin-
dependentnim diabetem, systémovym lu-
pus erythematodes, revmatoidni artritidou
a dermatomyozitidou.® Udava se taktéz
vy$$i vyskyt depresivnich poruch a atopie,
zejména atopického ekzému. Kotze et al.®
demonstruje vyskyt atopie u 22 % studované
populace pacientti riznych vékovych sku-
pin s celiakii. Pfi¢ina neni dosud defini-
tivné objasnéna. Diskutuje se o spolecném
imunogenetickém podkladu, stejné jako
o vyssi pasaZi antigent poskozenou stfevni
sliznici ¢i vyS$$i produkci protilatek v chro-
nicky drazdéném stfevé. Nicméné efekt
bezlepkové diety na vznik nebo zlepSeni
téchto onemocnéni nebyl dosud prokazan.
Pacienti s DH maji také vyssi riziko vzniku

intestinalniho lymfomu, zejména pfi ne-
dodrzovani bezlepkové diety.

Terapie DH je obdobné jako terapie celiakie
zaloZena na striktni bezlepkové dieté, kte-
rd je jedinou kurativni metodou 1é¢by.® Do
nastupu efektu bezlepkové diety je v prvni
fazi metodou volby celkova terapie sulfo-
ny - dapsonem (diaminodifenylsulfon)
v davce 100-200 mg denné. ™ Po vynechini
dapsonu dochazi k recidivé, a proto je ne-
zbytné sniZeni na nejnizsi udrzovaci dav-
ku. Pfed 1é¢bou je nutné vyloucit defekt
glukézo-6-fosfatdehydrogenazy (G-6-PDH)
v séru, ktery vede k hemolytické anémii.
Pro riziko vzniku methemoglobinémie
a hemolytické anémie jsou dtilezité pra-
videlné kontroly laboratornich parametrii,
zejména krevniho obrazu, jaternich a led-
vinnych parametrii. Hemolytickd anémie
se vyskytuje pfi davkich nejméné 200 mg
denné a u osob s deficitem G-6-PD jizZ pfi
davkach 50 mg denné. U pacientli, ktefi
1é¢bu dapsonem netoleruji nebo na 1écbu
nereaguji, je alternativou tetracyklin, ni-
kotinamid nebo cyklosporin,®

ZAVER

DH je silné svédici puchyinaté onemocnéni
s chronickym pritbéhem, které je projevem
gluten-senzitivni enteropatie. Symptomy
celiakie jsou u pacientl s DH vét§inou mirné
nebo zcela chybi. Ke spravné diagnéze vede
az histopatologické vySetfeni koznich 1ézi
a imunofluorescen¢ni nalez granularnich
IgA depozitv dermalnich papilach. Nezbytné
je gastroenterologické vysetfeni k potvrzeni
enteropatie. V prvni fazi terapie jsou u¢in-
né sulfony (dapson), ale jedinou 1éebnou
metodou zlstava piisnad bezlepkova dieta.
Piipad naseho pacienta potvrzuje vyssi vy-
skyt atopického ekzému u pacientti s DH,
ktery miZe zpiisobit v nékterych pripadech
diagnostické obtiZe. Nelze opomenout ani
zvySeny vyskyt fady dalSich autoimunitnich
onemocnéni a vyssi riziko vzniku intestinal-
niho lymfomu, a proto pacienti s DH vyZa-
duji celozivotni sledovani.

Prohlaseni: autorka v souvislosti s tématem prace
nespolupracuje s zadnou farmaceutickou firmou.
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Ot EADV Spring Symposium,

Krakov, Polsko, 23.-26. 5. 20

,, The burden of skin diseases“. Pod timto
tématem probihalo leto$ni 10. jarni sym-
pézium EADV, které se ve dnech 23.-26. 5.
konalo v polském Krakové. Téma vyjadiu-
je multidimenzionalni koncept, ktery
kromé nemocné kiiZe klade diiraz i na je-
ji vliv na psychicky stav pacienta a jeho
rodinu, vcéetné dtisledkii ekonomickych
a socidlnich.

Ileto$ni setkdni nabizelo bohaty odborny
program ve formé pfednasek, worksho-
pl, kurzl ¢i kratkych sdéleni tykajicich
se tzkého tématu, tzv. focus sessions.
Prvni den kongresu byl zahajen kurzy
na témata dermoskopie, estetickych vy-
konfti, indikace laseri, dermatologické
chirurgie a komunikacnich schopnosti
v denni praxi. V ramci sekce pojednavajici
o novych dermatologickych indikacich
laserli nds zaujala pfednaska o laserovém
odstranéni tetovani a jeho bezpecnos-
ti v podani W. Biumlera (Regensburg,
Némecko). Vyborné vysledky jsou po-
zorovany u tetovani ¢ernych - na rozdil
od nepfedvidatelnych vysledkd u tetovani
barevnych a nulového efektu u tetovani
Zlutych. Zluté pigmenty totiZ neabsorbuji
zadnou vlnovou délku laserti dostupnych
t. ¢. na trhu. Efekt laserové terapie za-
visi zejména na pouziti vhodné vinové
délky a kratkého pulzu (ns). Pouziti del-
$ich pulzl (ms) ¢i IPL je méné efektivni
a vede k vy$§imu riziku nezadouciho jiz-
veni. Stran bezpecnosti této terapie se
konverze pigmentovych ¢astic na toxické
¢i kancerogenni latky, ¢emuz je potfeba
vénovat dalsi vyzkum. Laserové terapii
u onychomykodzy se v této sekci vénoval
K. Fritz (Landau, Némecko), ktery udélal
pfehled dosavadnich studii zabyvajicich
se touto problematikou. Nejvice publikaci
popisuje efekt Nd:YAG laseru s 1064 nm,
a to s ispésnosti terapie od 51 % do 100 %.
Zakladnim nedostatkem téchto vysledki
jsou malé soubory pacientli, neporov-
natelnost jednotlivych studii a chybéni
kontrolnich skupin. Vyhodou laserové
terapie je nemoznost vzniku rezistence,
nulova hepatotoxicita a dobra compliance

pacienti. Nevyhodou je zejména vyssi
cena (potfeba 1-4 sezeni, cena za sezeni
30-100 euro).

Velice zajimava byla sekce tykajici se
problematiky transplantologie a koznich
komplikaci u imunosuprimovanych jedin-
cli. Vavodni pfednasce N. Tsankov (Sofie,
Bulharsko) prezentoval vysledky studie
zabyvajici se vyskytem koZnich nador
i nenddorovych koZnich zmén ve skupi-
né 140 pacientdl po transplantaci ledvin.
Nejcastéjsi benigni kozZni zmény se ve tie-
tiné piipadd tykaly vlast (hypertrichéza,
defluvium), néasledovany mykotickymi
a bakteridlnimi infekcemi, akné, gingi-
valni hypertrofii a virovymi infekcemi.
Z koznich nadort byl nejc¢astéjsi bazocelu-
larni karcinom. Alarmujici bylo zjiSténi,
Ze o zvySeném riziku koznich malignit
v souvislosti s transplantaci byla infor-
movana méné nez pétina pacientli. Autor
tak zdlraznil nutnost primarni prevence
a osvéty u pacient na dlouhodobé imuno-
supresivni terapii. Velice edukativni byla
pfednaska C. Harwoodové (Londyn, Anglie)
o pomérné kontroverznim tématu, a to
o roli HPV infekce ve vztahu k imunosu-
presi. V onkogenezi spinocelularniho kar-
cinomu u imunosuprimovanych pacienti
pravdépodobné sehrava roli infekce kmeny
beta-HPV 5, 8, i kdyZ vztah kauzality ne-
byl dosud jasné prokazdn. Mechanismus
onkogeneze HPV spociva zfejmé ve snizeni
reparacnich mechanismi keratinocyt
a zabranéni apoptéze bunék poskozenych
UV zafenim. C. Harwoodova se dale vé-
novala benignim virovym afekcim, ze-
jména vulgarnim a planym verukam, kde
na rozdil od imunokompetentni populace
je Castéjsi pritomnost nékolik typti HPV
soucasné v jedné 1ézi, s vySsi prevalenci
HPV 16 a s obecné vyssi virovou nalozi.
V ramci jejich terapie doporucuje systé-
mové retinoidy v nizkém davkovani spolu
s redukci imunosuprese, lokalni terapie je
omezend Castymirecidivami. Pétiprocentni
imiquimod autorka doporucuje pouze na
plané veruky v obliceji. Vybornym a velice
praktickym piispévkem byla i pfednaska
S. Euvrardové (Lyon, Francie), ktera se ty-

Ces. Dermatovenerol, 2013, 3, ¢ 4, s. 261-262

kala tipravy imunosupresivni terapie u pa-
cientl s kozni malignitou. Pfipomnéla, Ze
aZ60-80 % pacientdl po transplantaci, ktefi
vyvinou prvni spinoceluldrni karcinom
(SCQ), je v pétiletém sledovani ohrozeno
vznikem mnohocetnych koznich nado-
ri. Jedinou mozZnosti v rdmci sekundarni
prevence byla dlouhodobé pouze redukce
¢iukonceni uzivani nékterého z imunosu-
presiv. Novou velice slibnou a efektivnéjsi
variantou se jevi vymeéna kalcineurinovych
inhibitorf (cyklosporin, takrolimus) za
efektem (mTOR inhibitory - sirolimus,
everolimus). Diskutovanou otazkou ziista-
va, kdy a u koho? Recentni studie ukazuji,
bitory po inicidlnim SCC, tim je mozné
efektivnéji redukovat dalsi kozni nddory
(efekt byl potvrzen zejména u SCC).

Nemelanomovym koZnim nadorim byl
vénovan i dalsi z workshopt. Pozornost
si v této sekci urcité zaslouzila pfednaska
zabyvajici se evropskymi doporucenimi
pro vyuziti PDT terapie v podani C. Morton
(Stirling, Anglie). Pfednasejici se zaméril
na efekt a pfinos této terapie v ustanove-
nych indikacich, tj. v 1é¢bé non-hyperke-
ratotickych aktinickych keratéz (AK),
m. Bowen (MB), superficialnich bazalio-
mu (sBCC) a v ojedinélych ptipadech i no-
dularnich bazaliomt (nBCC). Vyhodou
je lepsi kosmeticky efekt, moznost 1écby
véts$ich a mnohocetnych 1ézi. Mira re-
kurenci je porovnatelna s dal§imi typy
terapii (chirurgicka excize, kryoterapie),
s vyjimkou nBCC, kde jsou ve srovnani
s chirurgickym feSenim rekurence cas-
téjsi. PDT neni doporucovana pfti 1écbé
invazivnich SCC a extramamdarniho
m. Paget. Zajimavou alternativou 1é¢by
AK je PDT pomoci denniho svétla, tzv. day-
light PDT. Efekt této varianty je srovnatel-
ny s MAL-PDT, omezenim je pouZitelnost
pouze béhem rocnich obdobi s intenziv-
néj§im UV zafenim. Uspéch PDT u OTR je
o néco niz§i nez v bézné populaci. Autor se
zminil také o vyuziti PDT terapie v jinych
indikacich, napt. akné, vulgirni a geni-
talni bradavice, kozZni leishmaniézy ¢i pti
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fotorejuvenaci. LéCebné protokoly v téchto
indikacich ale nebyly dosud standardizo-
vany. Pfednasce o pokrocich v 1é¢bé BCC,
zejména metastatickych, lokalné pokro-
¢ilych ¢i mnohocetnych BCC, se vénoval
A. Stratigos (Atény, Recko). Novinkou je
inhibitor signalni drahy hedhehog, pre-
parat vismodegib, ktery byl v lednu 2012
schvalen k 16¢bé metastatickych a lokalné
pokrocilych BCC na zakladé vysledki Kli-
nickych studii. Nejlepsi vysledky vismo-
degibu jsou pozorovany u BCC v ramci
Gorlinova syndromu, kde vedl k redukci
novych BCC, redukci velikosti existujicich
BCC a vymizeni odontogennich cyst a pal-
marnich jamek.

V sekci pojednavajici o uretritidich ape-
loval M. Cusini (Milano, Itdlie) na narus-
tajici rezistenci N. gonorrhoeae v Evropé.
Aktualni prizkumy ukazuji, Ze rezistence
na ciprofloxacin je vySsi nez 30 %, vyskyt
penicilinazu produkujicich kmend je 15 %.
V pfipadé cefiximu, ktery byl 1ékem volby
do konce roku 2012, presahuje jiz mira

MUDr. Martina Dzambova, MUDr. Zuzana Se¢nikova
e-mail: martina.dzambova@gmail.com

rezistence v nékterych evropskych zemich
5 %. Jedinymi 1éky prvni volby nyni zista-
vaji ceftriaxon a azitromycin. Z divodu
pribyvajicich pfipadi popisujicich selhani
terapie ceftriaxonem jiz v nékolika zemich
od 1. 2010 evropské guidelines nyni dopo-
rucuji kombinaci ceftriaxonu a azitromy-
cinu jako 1écbu prvni linie. Pfedniska na
téma negonokokovych uretritid v podani
U. Hartgill (Oslo, Norsko) byla zavrSena
diskusi o jejich 1é¢bé. Zajimavé bylo hlaso-
vani v publiku tykajici se ndzord poslucha-
¢ na nejvhodnéjsi 1é¢bu téchto zanéti.
Piekvapiveé vysledky pro doxycyklin a azit-
romycin dopadly pfiblizné stejné, 50 % na
50 %, coZ jenom potvrzuje nejednotnost
nazortl na 1ék prvni volby.

V ramci kongresu jsme se ztcastnily jesté
dalsich zajimavych prednasek tykajicich
se také détské ¢i korektivni dermatolo-
gie. Velice edukativni byla focus session
0 akné, kde kromé aktudlnich doporuceni
v terapii acne vulgaris se A. Laytonova
(Harrogate, Anglie) zabyvala postupy v ne-
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obvyklych klinickych situacich, tj. ¢asny
vznik akné v détském véku, akné u dospé-
lych Zen ¢i akné v téhotenstvi.

Béhem kongresu bylo k nahlédnuti
celkem 523 elektronickych posterti. V té-
to sekci nase klinika pfispéla kazuis-
tikou ,Alternaria alternata - kozni infek-
ce u pacienta po transplantaci srdce“,
coZ je prvni dosud popsany piipad v CR
(Z. Se¢nikova).

Nejblizsi prileZitost obohatit svoje derma-
tologické znalosti a rozhled budeme mit
ve dnech 2.-6. 10. 2013, kdy se v tureckém
Istanbulu sejdeme na 22. kongresu EADV.
,Dermatology in the Changing World“ je
tématem leto$ni nejvétsi evropské akce
a slibuje kvalitni odborny program se za-
stoupenim fe¢nika z celého svéta. Kromé
tohoto kongresu nabizi EADV také moz-
nost icastnit se letnich vzdélavacich kurzt
a roz§ifit svoje védomosti napf. v oblasti
venerologie, systémové 1écby v dermatolo-
gii nebo problematiky zabyvajici se nemo-
cemi vlas@i a nehtl (www.eadv.org).
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3t Annual Meeting SCOPE
(Skin Care in Organ Transplant
Patients in Europe), Gdansk,

Polsko

Zacatek cervna 2013 byl spojen s vyznam-
nou udalosti v oboru transplantacni der-
matologie. Ve dnech 6.-9. 6. se v polském
mésté Gdansk konalo 13. vyroc¢ni setkani
organizace SCOPE (Skin Care in Organ
Transplant Patients in Europe).

SCOPE je evropska spolecnost, ktera vznik-
la v roce 2000, ptivodné se zastoupenim
Francie, Italie a Némecka. V roce 2002
rozsitila svoje plisobeni i do dalSich ev-
ropskych zemi a v soucasnosti ma nékolik
zastupcll i v Ceské republice. Zabyva se
predevsim epidemiologii koznich nadorta
u pacientli po transplantaci organt, jejich
prevenci a tvorbou doporucenych 1éceb-
nych postupli. Vénuje se vyzkumné praci
o vlivech viri a imunosupresivnich 1éka
v onkogenezi, vedlej§im u¢inkim imu-
nosupresivni medikace nebo problemati-
ce koznich infekci. V neposledni fadé se
snazi o osvétu nejenom mezi pacienty, ale
zd@iraznuje potfebu mezioborové spolupra-
ce. Uzce spolupracuje se svoji sesterskou
organizaci ITSCC (International Transplant
Skin Cancer Collaborative), kterd byla za-
loZena v roce 2001 a zastfeSuje Australii,
Spojené staty, Stfedni a Jizni Ameriku.
13. vyro¢ni setkdni SCOPE se konalo
v Gdarnisku, pvabném pfimofském mésté
na severu Polska. Pfivitalo nas nejenom
slune¢nym pocasim, ale i velmi pratel-
skou atmosférou organiza¢niho tymu pod
vedenim dr. Beaty Imko Walczuk. Akce se
zliCastnilo celkem 56 delegatli ze zdpadni
a stfedni Evropy, Izraele a USA. Odborny
program sestavajici z pfednasek a posterti
byl ve vSech aspektech velmi zajimavy
a podnétny.

Zah4jila ho prof. Joanna Sulowitz (Jagel-
lonian University Collegium Medicum,
Krakov, Polsko) s kazuistikou o rychle
progredujicim karcinomu z Merkellovych

bunék u 61leté pacientky po transplantaci
ledvin. Nepfiznivy pribéh nemoci byl
spojen pravdépodobné s pozdni diagnos-
tikou a neredukovanou intenzivni imu-
nosupresivni 1é¢bou. Autorka poukazala
na potfebu pomyslet i na vzacné nadory
u pacientdl po transplantacich a v 1é¢bé
karcinomu z Merkellovych bunék zddraz-
nila jako metodu volby chirurgické feseni
s naslednou radioterapii.

Dr. Emmanuel Laffitte (Hépitaux Univer-
sitaires, Zeneva, Svycarsko) nastinil pro-
blematiku alopecie u pfijemct trans-
plantati (OTR). V soucasnosti se zvazuje
nékolik hypotéz vzniku alopecie - pfimy
ucinek kalcineurinovych inhibitord na
vlasové folikuly - zejména takrolimu, au-
toimunitni mechanismus nebo onemoc-
néni klinicky manifestované az pfi zaha-
jeniimunosupresivni 1é¢by. Dosud neni
tato problematika jednoznacné uzaviena
a zlistava predmeétem diskusi. V 16¢bé je
nejcastéji doporucovan 2-5% minoxidil,
i kdyz vysledky 1é¢by jsou sporné.
Velmi zajimava byla prednaska prof.
Alicje S. Debske (Department of Nephro-
logy, Transplantology and Internal Medi-
cine, Gdansk,Polsko), kterd nas ve svém
sdéleni provedla historii transplantaci
organd spolefné s vyznamnymi osob-
nostmi, které se na nich vice nebo méné
Uspésné podileli.

Poucna byla také sdéleni tykajici se koz-
nich infekciu OTR. Tlin A. Gblec (Baskent
University Faculty of Medicine, Ankara,
Turecko) a Jodo Borges Costa (Clinica
Universitaria de Dermatologia, Lisabon,
Portugalsko) pfipomnéli diilezitost pomys-
let u transplantovanych pacienti i na vzac-
né typy koznich infekci. Popsali dva nové
ptipady hluboké mykézy ptivodu Alternaria
alternata a Alternaria infectoria u pacientl po
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transplantaci ledvin. Jako 1ék volby byl
zvolen itrakonazol v denni davce 200 mg
celkem po dobu 18 tydnii v kombinaci s chi-
rurgickou intervenci.

Zajimava a podnétna byla diskuse, kte-
14 se rozproudila ohledné problematiky
1é¢by herpes zoster u transplantovanych.
Zavérem bylo doporuceni 1é¢it antiviro-
tikem inicidlné vzdy v intravenéznim
podani, minimalné po dobu 14 dnd,
vzhledem Kk Castym relapsim nemoci
pfi standardni 7denni terapii. Herpes
zoster ophthalmicus by mél byt 1éceny
intravenézné po celou dobu terapie.
SniZeni davek imunosupresiv vétS§inou
neni nezbytné, nicméné doporucuje se
v pfipadech hemoragickych nebo nekro-
tickych zmén.

Nezadoucimi ucinky vorikonazolu
se zabyval Ahmad Jalili (Division of
Immunology, Allergy and Infectious
Diseases, Medical University of Vienna,
Videnl, Rakousko). Ve své pfednasce po-
psal u pacientti 1é¢enych vorikonazolem
Castéjsi vyskyt erytému, cheilitidy, foto-
toxicity, Steven-Johnsonova syndromu
nebo pseudoporfyrie. Co je zajimavé, nové
se vorikonazol dava do souvislosti také
s Castéj$im vyskytem dlazdicobunécného
karcinomu. Pfesny kauzdlni vztah neni
zcela objasnén a ziistava pfedmétem dal-
§iho vyzkumu.

V posterové sekci jsme méli také dva
zastupce z Ceské republiky. Martina
DzZambova a Zuzana Se¢nikova (Dermato-
venerologicka klinika 2. 1ékatské fakul-
ty Univerzity Karlovy a Nemocnice Na
Bulovce, Praha) ve svych pracich shrnuly
dosavadni vysledky studie zabyvajici se
koznimi nadory u pacientl po transplan-
taci srdce a popsaly kazuistiku pacienta
po transplantaci ledviny s mnohocetny-
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mi seboroickymi verukami a vice¢etnymi
karcinomy.

Bohaty byl nejenom program védecky,
ale také spoleCensky. Kromé prohlidky
historického centra Gdarisku jsme se po-
divali do prilehlych pfimoiskych mést
Cdynie a Sopoty. Navstivili jsme manu-
fakturu na zpracovani jantaru, kterym
je Gdansk proslaven, v minulosti bylo
mésto soulasti slavné ,jantarové ces-
ty“. Béhem slavnostni vecefe jsme méli
moznost zazit tradi¢ni mistni folklér,
a poté byly prezidentem organizace prof.
Ginterem Hofbauerem (Department of
Dermatology, University Hospital Zurich,
Svycarsko) vyhlaSeni novi ¢lenové SCOPE,
kromé jinych i nové zastupkyné z Ceské
republiky.

Pristi rok se 14. setkani transplanta¢nich
dermatologli bude konat v Nizozemsku,
ve mésté Leiden, v terminu od 15. do
18. kvétna. MiiZeme se jiZ ted téSit na kva-
litni pfednasky pfednich odbornika na poli
transplanta¢ni dermatologie i navazani
cennych pfatelskych kontaktdl v ramci bo-
hatého spolecenského programu.

Podékovani:

Autorky dékuji Ceské akademii dermatovenerolo-
gie za poskytnuti cestovniho grantu na 13" Annual
Meeting SCOPE, Gdansk — MUDr. Miroslavovi
Necasovi, Ph.D., a prof. MUDr. Jané Hercogové, CSc.

MUDr. Zuzana Se¢nikova, MUDr. Martina DZambova
e-mail: z.secnikova@gmail.com
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Obr. Ucastnici 13. vyroéniho setkani SCOPE
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CESKA AKADEMIE DERMATOVENEROLOGIE - AKCE

Kalendar vzdélavacich akci

2014

9.1.2014 11. DERMATOLOGICKE KOLOKVIUM: LYMFOLOGIE

MISTO A CAS: Praha, Dermatovenerologicka klinika
2, LF UK a Nemocnice Na Bulovce, 13:00-17:00 h
PORADATEL: Dermatovenerologicka klinika 2. LF UK

a NNB a CADV

KONTAKT: dermatology@bulovka.cz

19. 2. 2014 12. DERMATOLOGICKE KOLOKVIUM: PSORIAZA

MISTO A CAS: Praha, Dermatovenerologicka klinika
2, LF UK a Nemocnice Na Bulovce, 13:00-17:00 h

PORADATEL: Dermatovenerologicka klinika 2. LF UK
a NNB a CADV
KONTAKT: dermatology@bulovka.cz

26. 3. 2014 13. DERMATOLOGICKE KOLOKVIUM:
ALERGOLOGIE A PROFESIONALNIi DERMATOZY

MISTO A CAS: Praha, Dermatovenerologicka klinika
2, LF UK a Nemocnice Na Bulovce, 13:00-17:00 h
PORADATEL: Dermatovenerologicka klinika 2. LF UK

a NNB a CADV

KONTAKT: dermatology@bulovka.cz

21.-25. 3. 2014 AAD ANNUAL CONGRESS

MISTO KONANI: Denver (USA)
KONTAKT: www.aad.org

11.-12. 4. 2014 20. NARODNi DERMATOLOGICKY KONGRES

MISTO KONANI: Praha, Hotel Marriot

PORADATEL: Dermatovenerologicka klinika 2. LF UK a NNB,
Dermatovenerologicka klinika MU, FN u sv. Anny

a FN Brno a CADV

KONTAKT: dermatology@bulovka.cz, www.dermasympozium.cz

25.-27. 4. 2014 JARNi SKOLA DERMATOHISTOPATOLOGIE

MISTO KONANI: Plzeni

PORADATEL: Dermatovenerologicka klinika 2. LF UK

a NNB, Biopticka laboratof s. 1. 0. a CADV

KONTAKT: dermatology@bulovka.cz, www.dermanet.eu

7.-10. 5. 2014 10™ EADO CONGRESS

MiSTO KONANI: Vilnius (Litevsko)
KONTAKT: www.eado2014.com

14. 5. 2014 14. DERMATOLOGICKE KOLOKVIUM:
DETSKA DERMATOLOGIE

MISTO A CAS: Praha, Dermatovenerologicka Klinika
2. LF UK a Nemocnice Na Bulovce, 13:00 -17:00 h
PORADATEL: Dermatovenerologicka klinika 2. LF UK

a NNB a CADV

KONTAKT: dermatology@bulovka.cz

22.-25. 5.2014 11™ EADV SPRING SYMPOSIUM

MISTO KONANI: Bélehrad (Srbsko)

PORADATEL: European Academy of Dermatology
and Venereology

KONTAKT: eadv.org

5.-7. 6. 2014 COSMODERM

MiSTO KONANI: Benatky (Italie)
KONTAKT: www.escad.org

12.-14. 6. 2014 12™ ESDP CONGRESS
MISTO KONANI: Kiel (Némecko)
KONTAKT: www.espd.org

12.-14. 6. 2014 CESKO-SLOVENSKY
DERMATOLOGICKY KONGRES

MiSTO KONANI: Vysoké Tatry (Slovensko)
KONTAKT: www.sds-sls.sk

3.-6. 9. 2014 XV WORLD CONGRESS

ON CANCERS OF THE SKIN

MISTO KONANI: Edinburgh (Velka Britanie)
KONTAKT: www.eadv.org/calendar

4.-7.9. 2014 22"° INTERNATIONAL
PIGMENT CELL CONFERENCE

MISTO KONANI: Singapur
KONTAKT: www.ipcc2014.01g

Ceska dermatovenerologie 2013, 3, ¢. 4
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18.-20. 9. 2014 XXVII IUSTI EUROPE CONGRESS
MISTO KONANI: Valletta (Malta)
KONTAKT: www.iustimalta2014.org

18.-20. 9. 2014 5™ WORLD CONGRESS
OF TELEDERMATOLOGY

MiSTO KONANi: Barcelona (Spanélsko)
KONTAKT: www.eadv.org/calendar
18.-21. 9. 2014 15T EURO-ASIA MELANOMA CONGRESS

MISTO KONANI: Sarajevo (Bosna Hercegovina)
KONTAKT: www.eadv.org/calendar

8.-12. 10. 2014 23" EADV CONGRESS

MiSTO KONANi: Amsterdam (Nizozemi)

PORADATEL: European Academy of Dermatology
and Venereology
KONTAKT: eadv.org

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4

\’ CESKA AKADEMIE DERMATOVENEROLOGIE - AKCE

7.-8.11. 2014 ALP-DANUBE-ADRIATIC CONGRES
ON SEXUALLY TRANSMITTED INFECTIONS

MISTO KONANI: Praha
PORADATEL: CADV, €DS CLS JEP
KONTAKT: dermatology@bulovka.cz

28. 11. 2014 4. BRNENSKY DERMATOLOGICKY
DEN ANTONINA TRYBA

MISTO KONANI: pfesné misto konani bude zvefejnéno
na webovych strdnkidch CADV

PORADATEL: Ceskd akademie dermatovenerologie

1. dermatovenerologicka klinika LF MU

a FN u svaté Anny v Brné

Dermatovenerologicka klinika LF MU a FN Brno
DELKA TRVANI - POCET HODIN: 12 hodin

KONTAKT: jfiser@fnbrno.cz

(akce poradané nebo podporované Ceskou akademii dermatovenerologie)

Portdl moderni dermatologie
pro laickou vefejnost:
www.dermanet.cz

Portal pro odbornou vefejnost:
www.dermanet.eu



Zapis

CESKA AKADEMIE DERMATOVENEROLOGIE \‘

7 plendrniho zasedani CADV
T

Pritomni: dle prezen¢ni listiny

Program:

1. Aktivity akademie v roce 2012-2013

2. Financovani aktivit Akademie

3. Kongres v roce 2014

4, Kandidatura na pofadani 24. kongresu
ILDS v roce 2019

Zapis:
1. Aktivity akademie v roce 2012-2013
Prof. Vaska privital pfitomné a upozornil
navyznamna data:
o vlednu uplyne pét let od zalozeni CADV
obcanského sdruzeni,
o v Cervenci 2013 uplynulo 10 let od zaloze-
ni CADV obecné prospésné spole¢nosti.
Poté shrnul aktivity CADV v roce 2012-2013
v piehledu (narodni kongres, Trybiv den,
regionalni seminate, $koly dermatopa-
tologie, Evropsky den melanomu v CR
véetné akci Ligy proti rakoviné, podpora
vzdélavani Cleni, thrada registra¢nich
poplatki v roce 2012 na 21. kongres EADV,
Ghrada clenstvi v EADV, ESDR aj., vyda-
vani periodik - Ces. Dermatovenerol.,
Zpravodaj SPAE, DermaNews a informo-
vani prostfednictvim webu Dermanet).
Zduraznil, Ze aktivity Akademie jsou vyso-
ce hodnoceny ¢leny i dalsimi dermatology.
Nasi vizitkou je ¢asopis a vysoka odborna
aroverl odbornych akci. LetoSni kongres
je toho diikazem. Dilezita je spoluprace
s pacientskou organizaci SPAE, porada-
ni Evropského dne melanomu, podpora
vzdélavani mladych dermatologii. Poté
uvedl problematiku financovani aktivit
Akademie. Pokud budeme pokracovat stej-

né velkoryse, nebudeme mit béhem kratké
doby prostiedky ke své ¢innosti.

2, Financovani aktivit Akademie

Prof. Hercogova informovala pfitomné

o jednotlivych polozkach rozpoctu jak

CADV ob&anského sdruzeni, tak CADV

obecné prospésné spolecnosti, ze kte-

rych vyplyva nutnost pfijmout isporna
opatfeni s okamzitou platnosti.

Clenské piispévky do CADV jsou ve srov-

nani s jinymi odbornymi spole¢nostmi

skytujeme nasim ¢lentim sluzby v hodnoté
nejméné 2-4 tisic korun (podle kategorie

Clena). Navrhla ¢lentim body k diskusi:

a) pfehodnoceni spoluprace s Mladou

frontou pfi vydavani ¢asopisu, zruseni

asocia¢niho managementu, zvySeni clen-
skych piispévkii CADV. Odborné aktivity
redukovat nechceme.

Clenové akademie v diskusi:

e upozornili na fakt, Ze pfispévky si ne-
mohou dat do nakladd privatnich akci,
coz bude vyfeseno,

e navrhli rozdélit clenské piispévky na
dvé skupiny a) ¢lenstvi v Akademii za-
hrnujici pouze pfedplatné ¢asopisu Ces.
Dermatovenerol. a b) lenstvi zahrnujici
pfedchozi a navic ¢lenstvi v EADV,

o nazakladé tohoto navrhu bylo jednomy-
slné odhlasovano, Ze ¢lenské piispévky
CADV od roku 2014 budou:

a) 500,- K¢ pro ty, kdo jsou cleny
CADV a chtéji dostavat Casopis Ces.
Dermatovenerol. (z CRiSR),

b) 1000,- K& pro ty, jsou &leny CADV
a chtéji navic byt ¢leny EADV (nebo

jiné mezinarodni odborné spolec-
nosti),

c) bezplatné ¢lenstvi bude nadale pro
ostatni, ktefi nedostivaji casopis
(nedermatolog, nelékaf, sestra,
partner).

Prof. Vaskt dale nechal hlasovat pfitomné
o navrhu, aby byl vybor Akademie zplno-
mocnén k provedeni nezbytnych restrik-
tivnich opatfeni v rozpoétu a rozumné re-
dukci aktivit (napt. spoluprace s Mladou
frontou, asocia¢ni management). VSichni
pritomni ndvrh jednomyslné podpofili.

3. Kongres v roce 2014

V pfistim roce se bude konat 20. narodni
dermatologicky kongres v Praze ve dnech
11.-12. dubna 2014. VSichni pfitomni byli
na kongres srde¢né pozvani.
Kandidatura na pofadani 24. kongresu
ILDS v roce 2019

Prof. Hercogova informovala o kandidatu-
fe Akademie na uspofadani 24. svétového
kongresu dermatologie pofadaného ILDS
vroce 2019. Hlasovat o misté konani se bude
ve Vancouveru. NaSe kandidatura byla sdé-
lena v éervnu 2013 vyborim CDS a SDS, obé
spole¢nosti byly vyzvany ke spolupraci.

Prof. Vask{ podékoval za Gcast, za aktivni
podporu CADV a zasedani ukon¢il.

Dalsi plenarni zasedani se bude konat
v Praze béhem 20. narodniho dermatolo-
gického kongresu.

Zapsala
Jana Hercogova

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4
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O ‘ VEDOMOSTNI TEST

Otazky k tematu
Vzacha onemocnéni
v dermatovenerologii

Test hodnocen 2 kredity systému celozivotniho vzdélavani Ceské IékaFské komory.

a)
b)
o)

a)
b)
)

a)

b)

)

Mezi zikladni typy melaninu u lidi
patri:

eumelanin,

leukomelanin,

feomelanin,

betakaroten.

Mezi poruchy pigmentace souviseji-
ci s vyvojem a migraci melanoblasti
nepatri:

piebaldismus,

albinismus,

Waardenburgtv syndrom,

Tietzliv syndrom.

S Hirschprungovou nemoci je spojen
Waardenburgiiv syndrom:

typl,

typyla2,

typylad,

typ 4.

Soudiasti klinického obrazu pacientui
s Hefmanského-Pudlikovym syn-
dromem je:

anomalie zub,

albinismus,

mikrocefalie,

epistaxe.

Pro Peutzuiv-Jeghersiiv syndrom ne-
plati:

kozni hyperpigmentace obvykle pfed-
chézeji vzniku stfevnich polypa,
polypy se vyskytuji pouze v tenkém
stieveé,

onemocnéni je pro pacienty muzského
pohlavi prenatalné letalni,

pacienti jsou ohrozeni vy$§im rizikem
vzniku karcinomd.

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4

a)

b)
o)
d)

a)
b)
o

d)

a)

b)
o)
d)

a)
b)

10.

a)
b)
)
d)

Do skupiny autosomalné recesivnich
kongenitalnich ichtyéz (ARCI) pat-
i

erythrodermia ichthyosiformis conge-
nita (CEI),

ichthyosis lamellosa (LI),
epidermolyticka ichtydza (EI),
harlequin ichthyosis (HI).

Nejcastéjsim typem vrozenych ich-
tyoz je:

collodion baby.

ichthyosis vulgaris,

recesivni X-vdzana ichtyéza (nonsyn-
dromicka),

ichthyosis lamellosa (LI).

Ichthyosis vulgaris je ¢asto asocio-
vanas:

atopickou dermatitidou a alergickou
rinitidou,

autismem,

kryptorchismem,

poruchou pozornosti s hyperaktivitou
= ADHD.

Ke klinickému obrazu epidermoly-
tické ichtyézy muiZe patfit:
collodion baby,

neonatdlni erytrodermie s tvorbou
puchyid,

hyperkeratézy ve flexurdch a na
trupu,

palmoplantarni hyperkeratdzy.
Systémovou terapii téZsich forem
ichtyéz predstavuje:

cyklosporin

kortikosteroidy,

dapson,

retinoidy.

11.

a)
b)
c)
d)

12,

a)
b)
o
d)

13.

a)

b)

o

d)

14

a)
b)
o)
d)

15,

a)
b)
)
d)

16.

a)

Fotosenzitivni poruchy mitzZe zpii-
sobovat:

pouze UVA,

pouze UVB,

pouze viditelné svétlo,

vSechny slozky slunecniho zafeni.

Mezi geneticky podminéné fotosen-
zitivni poruchy nepatfi:

Bloomuv syndrom,

xeroderma pigmentosum,

hydroa vacciniforme,
Rothmund-Thomson syndrom.

Projevy u aktinického pruriga vzni-
Kaji:

jiz v pribéhu expozice slune¢nimu za-
feni,

béhem minut po expozici slune¢nimu
zareni,

za 10-30 minut po expozici slune¢nimu
zateni,

s odstupem nékolika hodin az dni od
expozice.

. Xeroderma pigmentosum je choroba

dédic¢na:

autosomalné recesivné,
autosomalné dominantné,
gonosomalné recesivné,
gonosomalné dominantné.

Hydroa vacciniforme je ¢asto asocio-
vana s infekci:

CMV,

EBV,

HIV,

HVC.

Mezi neurokutinni onemocnéni (fa-
komatozy) nepatfi:
neurofibromatéza,



b)

d)

17.

a)
b)

)
d)

18.

a)

=

tuberdzni skleréza,
Peutzlv-Jegherstiv syndrom,
hereditarni ichtyézy.

Pro neurofibromatézu a tuberdzni
sklerézu je spole¢né:

autosomalné recesivni typ dédi¢nosti,
nutna dispenzarizace postiZenych
osob,

symptomaticka 1é¢ba onemocnéni,
moznost rozvoje malignit v pribéhu
Zivota.

Mezi diagnosticka Kritéria neurofi-
bromatézy typu 1 patfi:
bilateralni vestibularni schwannom,

b)

o)

Sest nebo vice skvrn café-au-lait vétsich
nez 5 mm prepubertalné nebo 15 mm
postpubertalné,

juvenilni zadni subkapsularni kata-
rakta,

dva nebo vice neurofibromt.

. Lischovy hrbolky:

jsou hamartomy oc¢ni sitnice,

nelze diagnostikovat §térbinovou lam-
pou,

jsou patognomické pro tuberdzni skle-
rézu,

obvykle neptlisobi zdravotni kompli-
kace.

VazZeni kolegové,

20.

a)
b)
)

d)

VEDOMOSTNI TEST

Pro tuberézni sklerézu jsou typické
nasledujici nalezy:

mnohocetné kozni neurofibromy,
Koenenovy tumory,
hypomelanotické skvrny razné konfi-
gurace,

facidlni angiofibromy.

Reseni testu 3/2013

labcd, 2ac, 3bc, 4ad, 5ab, 6bcd, 7acd, 8ad,
9bc, 10D, 1lcd, 12abcd, 13c, 14abcd, 15bd,
16bcd, 17bd, 18bcd, 19bcd, 20abcd.

Tfemi nejrychlej$imi feSiteli testu z Cis-
la 3/2013 jsou MUDr. Lenka Kralovicova,

MUDr.

Iva Bliimelova a MUDr. Eva

Henzlova.

své odpovédi zasilejte e-mailem nejpozdéji do konce ledna 2014 na adresu dermatology@
bulovka.cz.
Tfi nejrychlejsi feSitelé dostanou registraci zdarma na 20. narodni dermatologicky
kongres.

Vyherce ozndmime v nasledujicim cisle.

Odpovédni listek testu znalosti Ceska dermatovenerologie 4/2013

Vazeni Ctenafti,
dle platného Stavovského predpisu Ceské 1ékafské komory €. 16, § 5 pfilohy €. 1, bylo védomostnimu testu Ceské dermato-
venerologie pridéleno v systému kontinualniho vzdélavani 1ékaft ocenéni dva kredity, které ziskiate zodpovézenim otazek.
Spravné odpovédi zakrouzkujte.

Otazka
Otazka

Otazka
Otazka
Otdzka
Otdzka
Otdzka 1

Otdzka
Otdzka
Otdzka

¥z

Otazka 11
Otdzka 12
Otdzka 13
Otdzka 14
Otézka 15

2 = Tele) 4 - PPN
(757 o PPt
Telefon, @ TNail: .oiiiiie ittt it it et i

Vsechny tyto polozky jsou povinné,

Otazka 16
Otazka 17
Otazka 18
Otazka 19
Otdzka 20

Vyplnény odpovédnilistek oskenujte a zaslete elek-
tronicky na adresu:

dermatology@bulovka.cz

Ceska dermatovenerologie 2013,3,¢. 4

Inzerce A131017510 vVW'VW

Inzerce A131017133 ¥ W

269



Vydavatelstvi
Mlada fronta a. s.

Metropol TV

o . |
- VIKEp

{3 Bl

Ceskd
dermato-
venerologie

PREDSEDKYNE REDAKCNI RADY
Prof. MUDY. Jana Hercogova, CSc.

REDAKCE MUDr. Michaela Lizlerova, PhDr. Edita Vitousova

PRODUKCNI Be. Michaela Hrdinova

REDAKCNI RADA
MUDr. Jan Ernest, Ph.D., prof. MUDr. Jan Janda, CSc., MUDr. Ale$ Herman Ph.D.,
doc. MUDr. Ivan Kawacmk CSc., prof. MUDr. Milan Kvapil, CSc., MBA,
prof. MUDr. Milan Luka$, CSc., prof. MUDr. Milan Macek jr, DrSc,, doc. MUDr Jan
Meéstak, CSc., prof. MUDr. Michal Michal, prof. MUDr. Karel Pavelka DrSc.,
doc. MUDr. Bohumil Seifert, Ph.D., prim. MUDr. Jaroslav Strejcek, CSc.,
prof. MUDr. Vladimir Vasks, CSc., prof. MUDr. Jifi Vorlicek, CSc.

GRAFICKA UPRAVA Petra Tejnicka

INZERCE DIVIZE MEDICAL SERVICES
Dana Vavfinkova
vavrinkova@mf.cz, tel. 225 276 299

MLADA FRONTA

GENERALNI REDITEL
Ing. David Hurta

REDITEL MEDICAL SERVICES KREATIVNI REDITEL
Karel Novotny, BA (Hons). René Decastelo
PUBLISHER

Lada Rudovska

ART DIRECTOR Petr Honzatko

DTP
RETUSERI Miloslav Pafik (vedouci), Libor Horyna, Milan Kubi¢ka, Zdenék Némec,
Jan Mach, Petr Novak TECHNICKE ZPRACOVANI Pavel Méchura, Jan Karasek

N MARKETING
REDITELKA MARKETINGU Hana Holkova
BRAND MANAGER Alena Kohoutova

DISTRIBUCE A VYROBA
REDITELKA DISTRIBUCE A VYROBY Sona Starhova
MANAZERKA PREDPLATNEHO Jana Hordkova
VEDOUCI VYROBY Michal Sestak
VYROBA Lucie Bittnerova, Monika Snaidrova, Michaela Mrazova

Vydava Mlada fronta a. s.
www.mf.cz

. ADRESA REDAKCE
Ceska dermatovenerologie, Mezi Vodami 1952/9
143 00 Praha 4, tel. 225 276 378, 225 276 379
sekretariat: 225 276 1M1, fax 225 276 222
e-mail: lizlerova@mf.cz, vitousova@mf.cz, pm@mf.cz

DISTRIBUCE
Predplatné pro Ceskou republiku vyrizuje:
A.L.L. production s. r. 0., P. O. BOX 732, 111 21 Praha 1
tel. 800 248 248, e-mail: mladafronta@predplatne.cz, www.mf.cz

Objednéavky do zahranici:
Mediaservis s. r. 0., zakaznické centrum
Videnska 995/63, 639 63 Brno
Tel. +420 532165 165, e-mail: export@mediaservis.cz

Objednavky do SR:
Mediaprint Kapa Pressegrosso, a. s.,
oddelenie inej formy predaja, P. O. Box 183,
Vajnorska 137, 830 OO Bratislava 3, tel. +421 244 458 821,
fax +421 244 458 819, e-mail: predplatne@abompkapa.sk
Vydavatel a redakéni rada nenesou odpovédnost za obsah inzeratd
ani jinych materialt komeréni povahy.

Smluvni vztah mezi vydavatelem a predplatitelem se ridi
vseobecnymi obchodnimi podminkami pro predplatitele.
Predplatné se automaticky prodluzuje.

TISK EUROPRINT a. s.

Casopis je indexovan v Bibliographia medica Cechoslovaca a odborné &lanky
prochazeji dvojitym recenznim fizenim. Cita¢ni zkratka: Ces. Dermatovenerol.

Casopis vychazi 18.12. 2013
Casopis 4/2013, rocnik 3, vychazi ¢tyrikrat rocné
MK CR E 20347, ISSN 1805-0611

Pretisk a jakékoli sifeni povoleno pouze se souhlasem vydavatele.
© Mlada fronta a. s., 2013

Jsme s vami jiz 68 [éf



Nova, ucinna nekortikoidni
lécba ekzému
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Identické koZnim ceramiddm, zvyuli hydrataci a ochranu pokoiky. Jsou pougity ja
4, Ci¥téna voda dodavs intenzivni hydratadi pokoZce.

Klinické vysledky a ucinnost

Dermalex Repair Ekzém pro kojence a déti

®m U sledovanych paclenti doflo ke zlepZen| ekzematickych pf
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PouZiti moZné od B. tydne véku ditéte.

Aktivuje viastni hojivy mechanismus pokoZky.
Neobsahuje kortikosteroidy, umé&ld barviva ani parabeny.
Zmirfiuje svédéni, zarudnuti a podriZdéni pokodky.
Klinicky testované bez vedlejSich Ggink{ a kontraindikacl.
Pro lokalni pougiti.

Zadejte ve své lékamé.
www.omega-pharma.cz
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FEAU THERMALL

Avene

Velmi suchd kize
Kize se sklonem k atopii
KizZe trpici svédénim

EAL THERMALL

Avene

XeraCalm Ap

Créme relipidante

XeraCalmap
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ToPARABEND
OKONZERVANTD )

Pozédejte o radu ve své oblibené Iékarné. -
Laboratoires dermatologiques @
A\P/Agrsle Pierre Fabre

www.avene.cz

Vyvolané suchosti kize. Klinické skére vyhodnocené na 32 pacientech ve véku od 7 mésict do 9 let po dobu 28 dni.
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