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Souhrn

Papulosis maligna atrophicans (morbus Degos)

Papulosis maligna atrophicans (morbus Degos) je vzacné onemocnéni neznamé etiologie postihujici malé
a stiedni artérie kuZe a dalSich organi. Prvnimi projevy jsou loziska na kuzi, ke kterym se s odstupem
mésicu ¢i let pridavaji projevy organového postizeni, a to nejéastéji traviciho ustroji ¢i nervového systému.
Pokud se po dlouhou dobu vyskytuji pouze kozni projevy, hovorime o benigni formé, jestlize se jiz vysky-
tuje postiZeni i jinych organd, hovorime o maligni formé. Prezentujeme pripad 52leté pacientky, ktera méla
3 roky trvajici projevy této choroby na kuzi, ale bez systémovych komplikaci. Kompletni vySetieni pacient-
ky neprokazalo postiZeni jinych orgéanii ani jiné asociované onemocnéni. Po stanoveni diagnézy pacientka
preziva bez systémovych komplikaci jiz 4 roky, celkové trva tedy onemocnéni 7 let, a to pouze s koZni symp-
tomatologii. Pripad proto prozatim lze uzavrit jako benigni formu bez organového postiZeni, vyZaduje vSak
dalsi sledovani.

Kli¢ovd slova: papulosis maligna atrophicans — benigni forma — kozni projevy — histopatologicky nalez —
prognéza

Summary

Malignant Atrophic Papulosis (Degos’ disease)

Malignant atrophic papulosis (Degos’ disease) is a rare disease of unknown etiology involving small and
middle-sized arteries of skin and other organs. The first symptoms are skin lesions within months or years
followed by signs of organ damage, especially those of digestive tract and nervous system. The benign form
involves only the skin, in malignant form also other organs are compromised. The case of 52-year-old
woman with three years lasting skin symptoms without systemic complications is presented. Thorough exa-
mination revealed neither other organ involvement nor any other associated disease. Because for four years,
since the time of diagnosis, and seven years, since the development of skin lesions, the patient presents no
other organ involvement, the presented case might be considered as a benign form of the disease, further
follow-up is required, however.

Key words: malignant atrophic papulosis — benign form — skin signs — histopathology — prognosis
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UvVOD

Papulosis maligna atrophicans (morbus Degos)(MD)
je vazookluzivni proces neznamé etiologie, ktery muze
byt fatalni pfi postiZeni traviciho Gstroji a centralniho ner-
vového systému. Prabéh, prognéza i 1écba u riznych pfi-
padt jsou znaéné variabilni. V poslednich deseti letech
nebyla tato choroba v ¢asopisu Cesko-slovensk4 derma-
tologie prezentovana. Mé&li jsme moZnost delSi dobu sle-
dovat pacientku s benigni formou této choroby, kterd je
méné Castd, a proto o ni podavame tuto zpravu.
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. Obr. 2. Histopatologicky obraz — celek. V horni poloviné
POPIS PRIPADU koria je okrsek acelularniho homogenizovaného kolagenni-
ho vaziva. V okoli tohoto okrsku jsou neprilis§ husté infiltra-
ty lymfocyta perivaskularné (hematoxylin-eozin, zvéts. 40x).

52leta Zena méla 3 roky trvajici, pomalu progredujici
kozni projevy na stehnech, bércich a predloktich, mini-
malné na trupu. LozZiska byla nejdfive charakteru drob- Y T NG T )
nych Cervenych plochych papul velikosti nékolika mili- ;
metrt, u nékterych z nich postupné dochazelo ke zbéleni \ = ]
centra. LoZiska se po dels§i dobé spontanné zhojila do i o A
svétlehnédé pigmentovanych plosek nebo jizvicek. Sub- as 05 : 3
jektivné nemoc necinila obtiZe, pacientce vadila pouze | A D
kosmeticky. )

V dobé objektivniho vySetfeni méla pacientka nékolik \ RRF R
plochych papul cervené barvy o priméru 3 mm a asi 30 A ’ - Fasal
podobnych s bilym atrofickym stfedem a tzkym lividné ' R @ O A N 2
Cervenym lemem Sitky 1 mm (obr. 1). Misty byly patrny 4 == ) T, o
jiZ jen hnédavé makuly. Vzhledem k nejasnému klinické- Uy NUSS A ,
mu nalezu byla provedena probatorni excize a histologic- ' » \L g g N ~
ké vySetfeni s nasledujicim ndlezem. ]

PN .
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Obr. 3. Histopatologicky obraz — trombotizovana céva
s nezietelnou nekrotickou sténou a necetnymi fragmenty
jader zanétlivych element, extravazalnich erytrocytu
a homogenizace kolagenniho vaziva v okoli (hematoxylin-
eozin zvéts. 400x).

Obr. 1. Klinicky obraz morbus Degos.

Mirna hyperkeratéza, v centru oplostéla dermoepider-
malni junkce, pod ni klinovity usek edému, hypocelular-
niho kolagenniho vaziva s homogenizaci kolagennich
snopci (obr. 2), s extravazity erytrocytd, v t&sném okoli  Qpr. 4. Histopatologicky obraz — depozita mucinu v 1ézi
jsou pak perivaskularni infiltraty lymfocytd kolem cév  (alcidnova mod¥, zvéts. 200x).

(obr. 2). Na spoding tohoto useku je zastizeno n¢kolik cév
s fibrinovym trombem, ktery je prakticky vypliuje,
a nekrotickou sténou (obr. 3). Hyalinizace v tizkém pruhu
kolem cév horniho koria je dobfe patrna i v barveni tri-
chromem, elastickd vlakna jsou zachovala (orcein).
V postizeném koriu jsou velka depozita mucinu (obr. 4).

Zavér: morbus Degos.

Béhem nasledujicich mésict dochéazelo velmi ojediné-
le k tvorbé novych loZisek. Po 4 letech trvani choroby se
pridaly subfebrilie az do 37,5 °C, které mély spiSe inter-
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mitentni rdz, a zachvaty zimnice, které byly hlavné pfi
prochladnuti nebo vyraznéj$i zméné teploty, v 1été
1v zimé.

Pacientka byla 1é¢ena nejdiive intralézionalni aplikaci
kortikoidu, pfi které dochazelo misty k rozvoji atrofic-
kych zmén, proto pacientka jiz nechtéla v této terapii
pokracovat. NejvétSiho efektu bylo dosazeno totalni exci-
zi nékterych lozZisek, kterd pacientce nejvice vadila kos-
meticky.

Vzhledem k subfebriliim, k moZznym systémovym
komplikacim a k vylouceni jiného ptidruzeného onemoc-
néni byla pacientka hospitalizovana na internim oddéleni,
kde byla kompletné vySetfena. Absolvovana byla tato
vySetieni — EKG, FW, KO+diff., hemokoagulace, D
dimery, Siroky biochemicky screening vcetné thyroidal-
nich hormont, rentgenologické vySetfeni (rtg srdce a plic,
enteroklyza, CT mozku, hrudniku, bficha, malé panve,
MR), sonografické vySetfeni bricha, gastroskopie, kolo-
skopie, echokardiografie. Konzilidrn€ byla provedena
vySetieni gynekologem, oftalmologem a infekcionistou.
Mamografie byla negativni. VétSina provedenych dia-
gnostickych metod nepfinesla patologicky nalez. Pfi CT
vySetfeni mozku a ndsledném vySetfeni magnetickou
rezonanci byla nalezena drobna patologicka vaskulariza-
ce v hloubce levé hemisféry. Pfi gastroskopickém vyset-
feni byly nalezeny v zaludku drobné polypy. Nélez
v jicnu a duodenu odpovidal véku. Nejvyraznéjsi zmény
prokazalo imunologické vysetfeni. Byly nalezeny vyraz-
né odchylky v bunécné imunité¢ (zmnoZené lymfocyty,
NK buiiky, aktivované CDS pozitivni Tc-lymfocyty, sni-
Zené hladiny CD4 pozitivnich T-lymfocytd), suspektni
akutni infekce adenoviry dle konzilidfe bez nutnosti
medikace a bylo vysloveno podezfeni na vystupfiovanou
imunosupresi. V oblasti humorélni imunity nebyly nale-
zeny odchylky. Hodnoty imunoglobulind, sloZek komple-
mentu, proteiny akutni faze a cirkulujicici imunokomple-
xy byly v normé. V laboratornich vySetfenich zaméte-
nych na moZnou asociaci s autoimunitnimi chorobami
byla zjiSténa pouze hrani¢ni pozitivita autoprotilatek anti
ds-DNA a ANA. Hodnoty kryoglobulintl byly negativni.
Revmatologické vySetfeni neprokazalo patologicky
nélez.

DISKUSE

MD popsal poprvé v roce 1941 Kohlmeier jako letalni
kozni a intestinalni trombozu arteriol. V roce 1942 Degos
a kol. podali pfesny popis onemocnéni, které nejdiive
oznacili jako ,,dermatite papule-squameuse atrophiante®
a az v roce 1948 prejmenovali na ,,papulose atrophiante
maligne*. AZ do roku 1980 se takto oznacovala kombina-
ce koZnich a orgénovych, resp. stfevnich projevii, nasled-
né se zacalo uvazovat pouze o koznich projevech bez
systémovych komplikaci. Z tohoto pohledu Ize hovorit
o maligni a benigni formé. Doposud bylo popsano okolo
200 ptipadui (9).

MD je vzacné a v pfipad¢ postiZzeni vnitinich organt
az v 50 % smrtelné onemocnéni cév nezndmé etiologie.
Onemocnéni zac¢ind koznimi projevy a s odstupem néko-
lika mésict azZ let se pfidavaji projevy orgdnového posti-

&

Zeni. Doposud nejdel§i zaznamenany interval koZniho
postizeni bez orgdnovych komplikaci je 12 let (12). Jen
velmi vzdcné mohou systémové projevy koZnim proje-
vim predchazet. Onemocnéni postihuje vSechny vékové
skupiny, vice mladsi dospélé (2), déti jen velmi sporadic-
ky, muze mirné€ Castéji nez Zeny (1). Vzacné byl pozoro-
van familiarni vyskyt (1) ¢i vyskyt v dobé t€hotenstvi (2).
Prognéza pouze izolovanych koznich projevu je prizniva,
u systémovych komplikaci je nepfiznivd, ve vice nez
poloviné pfipad dochdzi k umrti na stfevni komplikace
do 2 let od stanoveni diagnozy (9, 11).

Etiopatogeneze onemocnéni neni doposud spolehlivé
objasnéna. V pribéhu let a Cetnych pozorovani se uvazo-
valo o mnoha vyvolavajicich faktorech. Nejdiive o sou-
vislosti s thrombangiitis obliterans, protoZe podkladem
zmén jsou segmentdlni a trombangiitické procesy (3). Pri
vySetfovani se Casto diagnostikovaly poruchy srazlivosti
krve s naslednou tvorbou trombu, zvlast€¢ abnormalni
koagulace ¢i inhibice fibrinolyzy (4), pfipadné zvySena
koncentrace fibrinu zv1asté u neurologickych komplikaci.
Tromby se poté nejcastéji nachdzeji v cévach dermis,
mezenteria a nervového systému. Abnormalni mucinova
depozita se nachézeji nejvice u novych 1€zi, ale tendence
k jejich tvorbé je zfejmd i u 1ézi starSich a je nejspiSe
indukovana aktivovanymi T-lymfocyty (4). Autoimunitni
vlivy jsou suspektni u pacientd s lupus erythematodes,
revmatoidni artritidou, sklerodermii ¢i dermatomyoziti-
dou, ale pozitivni protilatky charakteristické pro tyto cho-
roby byly nalezeny i bez klinickych projevil téchto cho-
rob (4). Nékdy byly nalezeny i antifosfolipidové protilat-
ky. Dalsi teorie uvaZzuji o primarni poruSe endotelového
metabolismu lipidd, o alergické vaskulitidé a o genetic-
kych faktorech. Vliv virovych infekci podporuje nélez
virovych inkluzi uvnitt endotelovych bunék pfi vySetfeni
elektronmikroskopem (4, 12).

Onemocnéni zacind necharakteristickymi koZnimi
projevy, které se postupné jiz charakteristicky vyvojové
meéni a po mésicich nebo letech se mohou pfidat projevy
postiZzeni dal$ich organu. Nejcastéjsi jsou loziska na trupu
a proximadlnich ¢astech koncetin, hlavné hornich. Oblicej,
dlané a plosky nejsou nikdy zasaZeny (4). Sliznice ust
a genitadl mohou byt vzicné postiZeny, stejné jako kon-
junktivy (10). Lozisek byva v priméru 30—40, jsou asy-
metricky uloZena a mohou byt i v riznych fazich vyvoje.
Zakladnim projevem je rtizZovo-Cervend plochd papule
spiSe neostfe ohranicend, pramérné velikosti 2-5 mm,
vyjimkou neni ale ani velikost aZ IS mm. V tomto stavu
mohou loziska dlouho pfetrvavat nebo se béhem nékolika
dni vytvori centrdlni vkleslina porceldnové barvy (6)
s ndpadnéjsim edematéznim lemem cervené barvy, Casto
s teleangiektaziemi (2, 4, 7). Centralni vkleslina miiZe
znekrotizovat a zulcerovat, nasledné se zhoji atrofickou
jizvou s hyperpigmentovanymi okraji. Jind loZiska, ktera
nepodlehla nekrotizaci, se mohou zhojit ad integrum.
Subjektivné jsou koZni projevy bez obtiZi, néktefi pacien-
ti udavaji lehké paleni loZisek (4). Loziska nejsou foto-
senzitivni. V diferencidlni diagnéze jsou leukocytoklas-
ticka vaskulitida, lymfomatoidni papulé6za, lichen sclero-
sus et atrophicus, pityriasis lichenoides acuta a folliculitis
(6, 9).

Organové postizeni se tyka nejcastéji, a to az v 50 az
60 %, traviciho ustroji. Pacient si stéZuje na dyspepsie,
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bolesti bficha, miiZe se objevit meléna. Podkladem jsou
infarktové zmény stiev, nasledna perforace, fistuly a peri-
tonitida. BohuZel ¢asto jde o smrtelné komplikace. Asi ve
20-30 % se objevuji neurologické komplikace ve formé
infarktt postihujicich centrdlni i periferni nervovy
systém. Klinicky jsou pfitomny projevy jako epilepsie,
parézy, plegie, ale i afazie nebo poruchy perifernich
nervi. Ostatni komplikace jsou méné Casté. Asi ve 13 %
pfipadl se objevuje postizeni oci, jeZ se projevuje jako
ptéza, diplopie, nystagmus, edém papily, neuritis nervi
optici, miZe byt postiZzena i skléra, episkléra a retina. Pri
srdecnich a cévnich komplikacich je nejcastéji diagnosti-
kovan perikardidlni vypotek, perikarditida ¢i okluze
rendlni arterie. MoZna je i pleuritida (4). Nékdy se mohou
zmény najit teprve az pii pitvé, a to nejcastéji postiZeni
srdce, perikardu, pleury, téz jater, ledvin ¢i pankreatu (1,
12).

Histopatologicky se nachazi klinovita alterace koria,
nad kterou je atrofickd epidermis s mirnou hyperkerato-
zou. Alterace koria mtize byt v podobé skutecné nekrozy,
Castéji vSak je spojena s edémem, mirnou skler6zou a vel-
kymi depozity mucinu. Perivaskularné jsou fidké infiltra-
ty lymfocytd. Na spodiné zony zmén kolagenniho vaziva
jsou typické cévni zmény v podobé edému endotelii, fib-
rinovych trombi, obvykle bez vétSich zanétlivych infilt-
rata v jejich okoli, nékdy i nekréza cévni stény (1, 8).

Jednotna a i¢inna terapie neni stanovena. Lokalné jde
hlavné o prevenci bakteridlni infekce (3) ¢i aplikaci kor-
tikosteroidi. Celkova 1é¢ba je dana etiopatogenezi,
s cilem predevsim sniZit sklon k trombotizaci. V dostup-
né literature je nejCastéji jako 1€k volby uvadén aspirin
samostatné nebo v kombinaci s dipyridamolem (3, 12),
relativné Casto byl ordinovan i pentoxifylin. Jako dalSi
Iéky jsou uvadény: fenylbutazon, heparin, warfarin a dex-
tran. Celkové poddvané kortikosteroidy nékdy vedly ke
zhorseni stfevnich projevi (3, 12), ale byly pfinosem pfi
neurologickych obtiZich (4). Je uvadéna i terapie dapso-
nem ¢i antimalariky (7). Zkousi se i fibrinolyza (3), nék-
tef{ autofi uvadeji i terapii celkovymi antibiotiky (7). Chi-
rurgické feseni stievnich 1ézi je komplikované pro jejich
mnohodetnost.

Prognéza onemocnéni, je dina dynamikou vyvoje
zmén. Pouze koZni a spiSe mensi loZiska maji prognézu
pfiznivou. NejcastéjSi stievni komplikace s fatalnimi
nasledky prognézu vyrazné zhorSuji, pacienti ale nékdy
tyto komplikace prezivaji po mnoho let. Pokud se béhem
dostate¢né dlouhé doby 7iadné orgénové komplikace
nevyskytnou, lze povaZovat onemocnéni za benigni
(v 4-15 % pripadu) (7), ale s moznosti zmény v maligni
v budoucnosti. Z uvedeného vyplyva, Ze presné urceni
benignity a malignity onemocnéni je nejisté. Nase paci-
entka ma projevy MD 7 let bez dalSiho organového posti-
Zeni. Pfi podrobném vySetfeni zaméfeném na moZné etio-
logické pficiny a jiné projevy nebyly zjistény zadné pato-
logické odchylky. Proto hodnotime prozatim formu MD

&

nasi pacientky jako benigni. Nékolik let pretrvavajici
intermitentni subfebrilie nebyly internistickym vysetie-
nim vysvétleny.
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