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Souhrn

Papulosis maligna atrophicans (morbus Degos)

Papulosis maligna atrophicans (morbus Degos) je vzácné onemocnûní neznámé etiologie postihující malé
a stfiední artérie kÛÏe a dal‰ích orgánÛ. Prvními projevy jsou loÏiska na kÛÏi, ke kter˘m se s odstupem
mûsícÛ ãi let pfiidávají projevy orgánového postiÏení, a to nejãastûji trávicího ústrojí ãi nervového systému.
Pokud se po dlouhou dobu vyskytují pouze koÏní projevy, hovofiíme o benigní formû, jestliÏe se jiÏ vysky-
tuje postiÏení i jin˘ch orgánÛ, hovofiíme o maligní formû. Prezentujeme pfiípad 52leté pacientky, která mûla
3 roky trvající projevy této choroby na kÛÏi, ale bez systémov˘ch komplikací. Kompletní vy‰etfiení pacient-
ky neprokázalo postiÏení jin˘ch orgánÛ ani jiné asociované onemocnûní. Po stanovení diagnózy pacientka
pfieÏívá bez systémov˘ch komplikací jiÏ 4 roky, celkovû trvá tedy onemocnûní 7 let, a to pouze s koÏní symp-
tomatologií. Pfiípad proto prozatím lze uzavfiít jako benigní formu bez orgánového postiÏení, vyÏaduje v‰ak
dal‰í sledování.

Klíãová slova: papulosis maligna atrophicans – benigní forma – koÏní projevy – histopatologick˘ nález –
prognóza

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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ÚVOD

Papulosis maligna atrophicans (morbus Degos)(MD)
je vazookluzivní proces neznámé etiologie, který může
být fatální při postižení trávicího ústrojí a centrálního ner-
vového systému. Průběh, prognóza i léčba u různých pří-
padů jsou značně variabilní. V posledních deseti letech
nebyla tato choroba v časopisu Česko-slovenská derma-
tologie prezentována. Měli jsme možnost delší dobu sle-
dovat pacientku s benigní formou této choroby, která je
méně častá, a proto o ní podáváme tuto zprávu. 

POPIS P¤ÍPADU

52letá žena měla 3 roky trvající, pomalu progredující
kožní projevy na stehnech, bércích a předloktích, mini-
málně na trupu. Ložiska byla nejdříve charakteru drob-
ných červených plochých papul velikosti několika mili-
metrů, u některých z nich postupně docházelo ke zbělení
centra. Ložiska se po delší době spontánně zhojila do
světlehnědě pigmentovaných plošek nebo jizviček. Sub-
jektivně nemoc nečinila obtíže, pacientce vadila pouze
kosmeticky.

V době objektivního vyšetření měla pacientka několik
plochých papul červené barvy o průměru 3 mm a asi 30
podobných s bílým atrofickým středem a úzkým lividně
červeným lemem šířky l mm (obr. 1). Místy byly patrny
již jen hnědavé makuly. Vzhledem k nejasnému klinické-
mu nálezu byla provedena probatorní excize a histologic-
ké vyšetření s následujícím nálezem.

Obr. 1. Klinick˘ obraz morbus Degos.

Mírná hyperkeratóza, v centru oploštělá dermoepider-
mální junkce, pod ní klínovitý úsek edému, hypocelulár-
ního kolagenního vaziva s homogenizací kolagenních
snopců (obr. 2), s extravazáty erytrocytů, v těsném okolí
jsou pak perivaskulární infiltráty lymfocytů kolem cév
(obr. 2). Na spodině tohoto úseku je zastiženo několik cév
s fibrinovým trombem, který je prakticky vyplňuje,
a nekrotickou stěnou (obr. 3). Hyalinizace v úzkém pruhu
kolem cév horního koria je dobře patrná i v barvení tri-
chromem, elastická vlákna jsou zachovalá (orcein).
V postiženém koriu jsou velká depozita mucinu (obr. 4).

Závûr: morbus Degos. 
Během následujících měsíců docházelo velmi ojedině-

le k tvorbě nových ložisek. Po 4 letech trvání choroby se
přidaly subfebrilie až do 37,5 °C, které měly spíše inter-

Obr. 2. Histopatologick˘ obraz – celek. V horní polovinû
koria je okrsek acelulárního homogenizovaného kolagenní-
ho vaziva. V okolí tohoto okrsku jsou nepfiíli‰ husté infiltrá-
ty lymfocytÛ perivaskulárnû (hematoxylin-eozin, zvût‰. 40x).

Obr. 3. Histopatologick˘ obraz – trombotizovaná céva
s nezfietelnou nekrotickou stûnou a neãetn˘mi fragmenty
jader zánûtliv˘ch elementÛ, extravazálních erytrocytÛ
a homogenizace kolagenního vaziva v okolí (hematoxylin-
eozin zvût‰. 400x).

Obr. 4. Histopatologick˘ obraz – depozita mucinu v lézi
(alciánová modfi, zvût‰. 200x).
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mitentní ráz, a záchvaty zimnice, které byly hlavně při
prochladnutí nebo výraznější změně teploty, v létě
i v zimě.

Pacientka byla léčena nejdříve intralézionální aplikací
kortikoidů, při které docházelo místy k rozvoji atrofic-
kých změn, proto pacientka již nechtěla v této terapii
pokračovat. Největšího efektu bylo dosaženo totální exci-
zí některých ložisek, která pacientce nejvíce vadila kos-
meticky.

Vzhledem k subfebriliím, k možným systémovým
komplikacím a k vyloučení jiného přidruženého onemoc-
nění byla pacientka hospitalizována na interním oddělení,
kde byla kompletně vyšetřena. Absolvována byla tato
vyšetření – EKG, FW, KO+diff., hemokoagulace, D
dimery, široký biochemický screening včetně thyroidál-
ních hormonů, rentgenologické vyšetření (rtg srdce a plic,
enteroklýza, CT mozku, hrudníku, břicha, malé pánve,
MR), sonografické vyšetření břicha, gastroskopie, kolo-
skopie, echokardiografie. Konziliárně byla provedena
vyšetření gynekologem, oftalmologem a infekcionistou.
Mamografie byla negativní. Většina provedených dia-
gnostických metod nepřinesla patologický nález. Při CT
vyšetření mozku a následném vyšetření magnetickou
rezonancí byla nalezena drobná patologická vaskulariza-
ce v hloubce levé hemisféry. Při gastroskopickém vyšet-
ření byly nalezeny v žaludku drobné polypy. Nález
v jícnu a duodenu odpovídal věku. Nejvýraznější změny
prokázalo imunologické vyšetření. Byly nalezeny výraz-
né odchylky v buněčné imunitě (zmnožené lymfocyty,
NK buňky, aktivované CD8 pozitivní Tc-lymfocyty, sní-
žené hladiny CD4 pozitivních T-lymfocytů), suspektní
akutní infekce adenoviry dle konziliáře bez nutnosti
medikace a bylo vysloveno podezření na vystupňovanou
imunosupresi. V oblasti humorální imunity nebyly nale-
zeny odchylky. Hodnoty imunoglobulinů, složek komple-
mentu, proteiny akutní fáze a cirkulujícící imunokomple-
xy byly v normě. V laboratorních vyšetřeních zaměře-
ných na možnou asociaci s autoimunitními chorobami
byla zjištěna pouze hraniční pozitivita autoprotilátek anti
ds-DNA a ANA. Hodnoty kryoglobulinů byly negativní.
Revmatologické vyšetření neprokázalo patologický
nález.

DISKUSE

MD popsal poprvé v roce 1941 Kohlmeier jako letální
kožní a intestinální trombózu arteriol. V roce 1942 Degos
a kol. podali přesný popis onemocnění, které nejdříve
označili jako „dermatite papule-squameuse atrophiante“
a až v roce 1948 přejmenovali na „papulose atrophiante
maligne“. Až do roku 1980 se takto označovala kombina-
ce kožních a orgánových, resp. střevních projevů, násled-
ně se začalo uvažovat pouze o kožních projevech bez
systémových komplikací. Z tohoto pohledu lze hovořit
o maligní a benigní formě. Doposud bylo popsáno okolo
200 případů (9).

MD je vzácné a v případě postižení vnitřních orgánů
až v 50 % smrtelné onemocnění cév neznámé etiologie.
Onemocnění začíná kožními projevy a s odstupem něko-
lika měsíců až let se přidávají projevy orgánového posti-

žení. Doposud nejdelší zaznamenaný interval kožního
postižení bez orgánových komplikací je l2 let (12). Jen
velmi vzácně mohou systémové projevy kožním proje-
vům předcházet. Onemocnění postihuje všechny věkové
skupiny, více mladší dospělé (2), děti jen velmi sporadic-
ky, muže mírně častěji než ženy (1). Vzácně byl pozoro-
ván familiární výskyt (1) či výskyt v době těhotenství (2).
Prognóza pouze izolovaných kožních projevů je příznivá,
u systémových komplikací je nepříznivá, ve více než
polovině případů dochází k úmrtí na střevní komplikace
do 2 let od stanovení diagnózy (9, 11).

Etiopatogeneze onemocnění není doposud spolehlivě
objasněna. V průběhu let a četných pozorování se uvažo-
valo o mnoha vyvolávajících faktorech. Nejdříve o sou-
vislosti s thrombangiitis obliterans, protože podkladem
změn jsou segmentální a trombangiitické procesy (3). Při
vyšetřování se často diagnostikovaly poruchy srážlivosti
krve s následnou tvorbou trombů, zvláště abnormální
koagulace či inhibice fibrinolýzy (4), případně zvýšená
koncentrace fibrinu zvláště u neurologických komplikací.
Tromby se poté nejčastěji nacházejí v cévách dermis,
mezenteria a nervového systému. Abnormální mucinová
depozita se nacházejí nejvíce u nových lézí, ale tendence
k jejich tvorbě je zřejmá i u lézí starších a je nejspíše
indukována aktivovanými T-lymfocyty (4). Autoimunitní
vlivy jsou suspektní u pacientů s lupus erythematodes,
revmatoidní artritidou, sklerodermií čí dermatomyoziti-
dou, ale pozitivní protilátky charakteristické pro tyto cho-
roby byly nalezeny i bez klinických projevů těchto cho-
rob (4). Někdy byly nalezeny i antifosfolipidové protilát-
ky. Další teorie uvažují o primární poruše endotelového
metabolismu lipidů, o alergické vaskulitidě a o genetic-
kých faktorech. Vliv virových infekcí podporuje nález
virových inkluzí uvnitř endotelových buněk při vyšetření
elektronmikroskopem (4, 12).

Onemocnění začíná necharakteristickými koÏními
projevy, které se postupně již charakteristicky vývojově
mění a po měsících nebo letech se mohou přidat projevy
postižení dalších orgánů. Nejčastější jsou ložiska na trupu
a proximálních částech končetin, hlavně horních. Obličej,
dlaně a plosky nejsou nikdy zasaženy (4). Sliznice úst
a genitál mohou být vzácně postiženy, stejně jako kon-
junktivy (10). Ložisek bývá v průměru 30–40, jsou asy-
metricky uložena a mohou být i v různých fázích vývoje.
Základním projevem je růžovo-červená plochá papule
spíše neostře ohraničená, průměrné velikosti 2–5 mm,
vyjímkou není ale ani velikost až l5 mm. V tomto stavu
mohou ložiska dlouho přetrvávat nebo se během několika
dní vytvoří centrální vkleslina porcelánové barvy (6)
s nápadnějším edematózním lemem červené barvy, často
s teleangiektáziemi (2, 4, 7). Centrální vkleslina může
znekrotizovat a zulcerovat, následně se zhojí atrofickou
jizvou s hyperpigmentovanými okraji. Jiná ložiska, která
nepodlehla nekrotizaci, se mohou zhojit ad integrum.
Subjektivně jsou kožní projevy bez obtíží, někteří pacien-
ti udávají lehké pálení ložisek (4). Ložiska nejsou foto-
senzitivní. V diferenciální diagnóze jsou leukocytoklas-
tická vaskulitida, lymfomatoidní papulóza, lichen sclero-
sus et atrophicus, pityriasis lichenoides acuta a folliculitis
(6, 9).

Orgánové postiÏení se týká nejčastěji, a to až v 50 až
60 %, trávicího ústrojí. Pacient si stěžuje na dyspepsie,
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bolesti břicha, může se objevit meléna. Podkladem jsou
infarktové změny střev, následná perforace, fistuly a peri-
tonitida. Bohužel často jde o smrtelné komplikace. Asi ve
20–30 % se objevují neurologické komplikace ve formě
infarktů postihujících centrální i periferní nervový
systém. Klinicky jsou přítomny projevy jako epilepsie,
parézy, plegie, ale i afázie nebo poruchy periferních
nervů. Ostatní komplikace jsou méně časté. Asi ve 13 %
případů se objevuje postižení oãí, jež se projevuje jako
ptóza, diplopie, nystagmus, edém papily, neuritis nervi
optici, může být postižena i skléra, episkléra a retina. Při
srdeãních a cévních komplikacích je nejčastěji diagnosti-
kován perikardiální výpotek, perikarditida či okluze
renální arterie. Možná je i pleuritida (4). Někdy se mohou
změny najít teprve až při pitvě, a to nejčastěji postižení
srdce, perikardu, pleury, též jater, ledvin či pankreatu (1,
12).

Histopatologicky se nachází klínovitá alterace koria,
nad kterou je atrofická epidermis s mírnou hyperkerató-
zou. Alterace koria může být v podobě skutečné nekrózy,
častěji však je spojena s edémem, mírnou sklerózou a vel-
kými depozity mucinu. Perivaskulárně jsou řídké infiltrá-
ty lymfocytů. Na spodině zóny změn kolagenního vaziva
jsou typické cévní změny v podobě edému endotelií, fib-
rinových trombů, obvykle bez větších zánětlivých infilt-
rátů v jejich okolí, někdy i nekróza cévní stěny (1, 8).

Jednotná a účinná terapie není stanovena. Lokálně jde
hlavně o prevenci bakteriální infekce (3) či aplikaci kor-
tikosteroidů. Celková léčba je dána etiopatogenezí,
s cílem především snížit sklon k trombotizaci. V dostup-
né literatuře je nejčastěji jako lék volby uváděn aspirin
samostatně nebo v kombinaci s dipyridamolem (3, 12),
relativně často byl ordinován i pentoxifylin. Jako další
léky jsou uváděny: fenylbutazon, heparin, warfarin a dex-
tran. Celkově podávané kortikosteroidy někdy vedly ke
zhoršení střevních projevů (3, 12), ale byly přínosem při
neurologických obtížích (4). Je uváděna i terapie dapso-
nem či antimalariky (7). Zkouší se i fibrinolýza (3), něk-
teří autoři uvádějí i terapii celkovými antibiotiky (7). Chi-
rurgické řešení střevních lézí je komplikované pro jejich
mnohočetnost.

Prognóza onemocnění, je dána dynamikou vývoje
změn. Pouze kožní a spíše menší ložiska mají prognózu
příznivou. Nejčastější střevní komplikace s fatálními
následky prognózu výrazně zhoršují, pacienti ale někdy
tyto komplikace přežívají po mnoho let. Pokud se během
dostatečně dlouhé doby žádné orgánové komplikace
nevyskytnou, lze považovat onemocnění za benigní
(v 4–15 % případů) (7), ale s možností změny v maligní
v budoucnosti. Z uvedeného vyplývá, že přesné určení
benignity a malignity onemocnění je nejisté. Naše paci-
entka má projevy MD 7 let bez dalšího orgánového posti-
žení. Při podrobném vyšetření zaměřeném na možné etio-
logické příčiny a jiné projevy nebyly zjištěny žádné pato-
logické odchylky. Proto hodnotíme prozatím formu MD

naší pacientky jako benigní. Několik let přetrvávající
intermitentní subfebrilie nebyly internistickým vyšetře-
ním vysvětleny. 
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