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Souhrn

KoÏní mucinózy

KoÏní mucinózy jsou heterogenní skupinou chorob, u kter˘ch se najde v kÛÏi abnormální mnoÏství
mucinu. Je produkován v kÛÏi za fyziologick˘ch podmínek v malém mnoÏství, patologicky pak u celé fiady
chorob. Produkují jej fibroblasty a keratinocyty. KoÏní mucinózy se rozdûlují na skupinu primárních muci-
nóz, kde jsou depozita mucinu hlavním histopatologick˘m znakem, a sekundárních mucinóz, kde jsou pou-
ze vedlej‰ím nálezem. âlánek pfiiná‰í pfiehled primárních mucinóz posuzovan˘ch z hlediska klinického,
histopatologického, diferenciálnû diagnostického, terapeutického a prognostického. 

Klíãová slova: mucin – mucinózy – klasifikace – klinick˘ obraz – histopatologie – terapie

Summary

Cutaneous Mucinoses

Cutaneous mucinoses are heterogenous group of diseases characterized by the presence of abnormal
amount of mucin in the skin. Mucin is physiologically produced by keratinocytes and fibroblasts in a small
amount, pathologically it is present in various diseases. Cutaneous mucinoses are divided in a group of pri-
mary diseases where the mucin deposits represent the major histopathological sign and secondary diseases
where they represent only minor finding. Paper reviews the primary mucinoses considering their clinical,
histopathological, differential diagnostic, therapeutic and prognostic features.
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ÚVOD

KoÏní mucinózy jsou heterogenní skupinou chorob,
u kter˘ch se najde v kÛÏi abnormální mnoÏství mucinu.
Mucin je amorfní, Ïelatinû podobná substance, která je
normální souãástí mnoha lidsk˘ch orgánÛ. Je produkován
v kÛÏi za fyziologick˘ch podmínek v malém mnoÏství,
patologicky pak u celé fiady chorob. V kÛÏi jej produkují
fibroblasty (tzv. dermální mucin, kter˘ je souãástí základ-
ní substance koria) a keratinocyty (v epidermis i vlaso-
v˘ch folikulech, tzv. epitelov˘ mucin) (tab. 1) (46).
Základní charakteristiky mucinu shrnuje tab. 2.

keratinocyt fibroblast

MUCIN

• fyziologicky v malém mnoÏství

• patologicky u fiady chorob
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KLASIFIKACE

KoÏní mucinózy mÛÏeme dûlit na primární a sekundár-
ní:

• primární – depozita mucinu jsou hlavním histologic-
k˘m znakem, kter˘ zakládá klinicky vyhranûnou lézi
(tab. 3) (46);

• sekundární – depozita mucinu jsou pouze vedlej‰ím
nálezem (tab. 4) (46).

Tab. 2. Základní vlastnosti mucinu

Vlastnosti:

• BIOCHEMICKÉ – kyselé glykosaminoglykany (dfiíve oznaãované za mukopolysacharidy) napfi.: kys. hyaluronová, 
dermatansulfát, heparin

• MAKROSKOPICKÉ – rosolovitá hmota
• MIKROSKOPICKÉ – v HE ‰edomodrá vláknitá struktura, barví se alciánovou modfií, toluidinovou modfií a koloidálním 

Ïelezem. PAS barví heparin, nikoliv kys. hyaluronovou
• FUNKâNÍ – souãást základní substance koria, pravdûpodobnû usnadÀuje extravaskulární v˘mûnu metabolitÛ 

a pohyb mediátorÛ humorální a bunûãné imunity.

Tab. 3. Primární mucinózy

Tab. 4. – Sekundární mucinózy 

Degenenerativní zánûtlivé mucinózy – dermální

Epitelové mucinózy

Mycosis fungoides
Spongiotická dermatitida
Bazaliom
Verruca vulgaris
Keratoacanthoma
Spinocelulární karcinom

Folikulární mucinózy

Lymfom
Pseudolymfom
KoÏní léukémie
Spongiotická dermatitida
Lupus erythematodes
Hypertrofick˘ lichen planus
Kousnutí hmyzem
Angiolymfoidní hyperplazie s eozinofilií
Lichen striatus
Sarcoidosis
Svûtlem indukované erupce
Familiární retikuloendotelióza
Pityrosporum folliculitis

Dermální mucinózy

Lupus erythematodes
Dermatomyositis
Scleroderma
Morbus Degos
Granuloma annulare
Pachydermoperiostosis
UVA a PUVA
Hypertrofická jizva
Aktinická elastóza
Acanthosis nigricans
Hereditární progresivní mucinózní
histiocytóza
Epitelové tumory (napfi. bazaliom, 
ekrinní tumory)
Mezenchymální tumory (napfi. fibrom,
maligní fibrózní histiocytom)
Neurální tumory (napfi. neurofibrom)

Degenenerativní zánûtlivé mucinózy – folikulární

1 Lichen myxoedematosus (papulózní mucinóza)
Generalizovan˘ (scleromyxoedema)

2 Retikulární erytematózní mucinóza
3 Scleroedema
4 Mucinóza z dysfunkce ‰títné Ïlázy

Lokalizovan˘ (pretibibální) myxedém
5 Papulózní-nodulárlní mucinóza spojená s lupus erythematodes
6 Samo se hojící juvenilní koÏní mucinóza 
7 Toxická koÏní mucinóza

Papulózní mucinóza pfii syndromu toxického oleje
Papulózní mucinóza pfii eozinofilní myalgii

8 Akrální perzistentní papulózní mucinóza
9 KoÏní mucinóza dûtského vûku
10 KoÏní fokální mucinóza
12 Digitální mukózní cysta
13 Smí‰ené mucinózy

1 Folikulární mucinóza (Pinkus)
2 Urtikarii podobná folikulární mucinóza

Neoplastické / Hamartomatózní mucinózy

1 Mucinózní névus
2 Angiomyxoma
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CHARAKTERISTIKA

JEDNOTLIV¯CH NEMOCÍ

DEGENERATIVNù ZÁNùTLIVÉ

MUCINÓZY – DERMÁLNÍ 

Lichen myxoedematosus (LM) 

LM (téÏ skleromyxedém) je vzácné chronické one-
mocnûní neznámého pÛvodu. Klinicky se projevuje
lichenoidními papulami, noduly a/nebo infiltrovan˘mi
loÏisky v dÛsledku hromadûní dermálního mucinu a vari-
abilního stupnû fibrózy. Shluky papul a difúzní infiltrova-
ná loÏiska mohu spl˘vat dohromady nebo se vyskytovat
oddûlenû. Papuly, jsou-li pfiítomny, jsou barvy kÛÏe,
1–3 mm v prÛmûru. Typicky jsou na dorzálních stranách
rukou a prstÛ rukou, nad extenzory paÏí, konãetin i na
obliãeji (obr. 1) mohou b˘t uskupeny i do lineární konfi-
gurace. Difúzní infiltrovaná loÏiska mohou b˘t velmi roz-
sáhlá aÏ generalizovaná, spojená s erytémem i hnûdavou
pigmentací (41). Generalizovaná forma b˘vá oznaãována
jako skleromyxedém, lokalizovaná jako lichen myxoede-
matosus. Lichen myxoedematosus je obvykle chronické
neletální onemocnûní, skleromyxedém je vût‰inou spojen
s paraproteinémií (83,2 %) (15) a se systémov˘mi choro-
bami. Pfiehlednou klasifikaci poskytuje tabulka 5. Atypic-
ké podtypy LM shrnuje tabulka 6 (47).

Z hlediska koÏní manifestace je moÏné chorobu rozdû-
lit do 4 typÛ (tab. 5).

Histopatologicky lze nalézt difúzní depozita mucinu
mezi novotvofien˘mi kolagenními snopci se zmnoÏen˘-
mi, zvût‰en˘mi fibroblasty (obr. 2). Zánûtlivé infiltráty
lymfocytÛ, pokud jsou pfiítomny, jsou malé.

Tab. 5. Klasifikace a diagnostická kritéria LM

Tab. 6. Atypické podtypy LM

1. Skleromyxedém (generalizovan˘ LM)
2. Generalizovaná papulózní a sklerodermoidní erupce

a) mikroskopická triáda: depozita mucinu, proliferace fibro-  
blastÛ, fibróza

b) monoklonální gamapatie
c) absence nemocí ‰títné Ïlázy

3. Lokalizovan˘ LM
a) papulózní erupce (nebo noduly a/nebo infiltrovaná loÏiska 

vznikající spl˘váním papul)
b) depozita mucinu s variabilní proliferací fibroblastÛ
c) absence monoklonální gamapatie
d) absence nemocí ‰títné Ïlázy

4. Atypické podtypy nevyhovující uveden˘m kritériím

• Skleromyxedém bez monoklonální gamapatie
• Lokalizovan˘ LM s monoklonální gamapatií a/nebo systémov˘-

mi symptomy jin˘mi neÏ HIV infekce
• Lokalizovan˘ LM se smí‰en˘mi rysy rÛzn˘ch podtypÛ
• Jiné nespecifické pfiípady

Obr. 1. Lichen myxoedematosus.

Obr. 2. Lichen myxoedematosus – histopatologick˘ nález
(a – HE, zvût‰. 40x, b – HE, zvût‰. 400x, c – alciánová modfi,
zvût‰. 40x).

a)

c)

b)
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Kromû kÛÏe mÛÏe b˘t postiÏena fiada vnitfiních orgánÛ
(tab. 7).

Prognóza onemocnûní je nejistá, pacienti mohou zem-
fiít – nejãastûji na hematologické malignity a septické
komplikace (15, 22).

V diferenciální diagnóze je tfieba odli‰it nefrogenní
fibrotizující dermopatii (31, 40), scleroedema adultorum
Buschke a sklerodermii. Nefrogenní fibrotizující dermo-
patie mÛÏe b˘t klinicky i histopatologicky shodná, u LM
v‰ak neb˘vá renální postiÏení. Scleroedema adultorum
Buschke je bez barevn˘ch zmûn, postihuje horní ãást
trupu, neb˘vá provázeno papulami ani extrakutánními
pfiíznaky a histopatologicky nejsou zmnoÏeny fibroblasty
ani není patrná fibroprodukce. Sklerodermie není prová-
zena papulami, systémová je provázena Raynaudov˘m
fenoménem, histopatologicky jsou zesílené, vzájemnû
komprimované kolagenní snopce.

Terapie je obtíÏná, byly pouÏity retinoidy, kortikoidy
(27), PUVA, plazmaferéza, dermabraze, ozáfiení proudem
elektronÛ, extrakorporální fotoferéza, cyklofosfamid,
metotrexát, melfalan, transplantace autologních kmeno-
v˘ch bunûk v kombinaci s melfalanem (19), betametazon
v místním podání a dimetylsulfoxid (6), hydroxychloro-
chin, cyklosporin (50). Byla ov‰em popsána i spontánní
regrese (20, 4).

Retikulární erytematózní mucinóza (REM) 

Vût‰ina pacientÛ s REM jsou Ïeny stfiedního vûku,
onemocnûní v‰ak bylo hlá‰eno i u dûtí (48). Klinické
koÏní projevy jsou lokalizovány v centrální partii pfiední
strany hrudníku i na zádech v podobû rÛÏov˘ch aÏ ãerve-
n˘ch retikulárních ploch s infiltrací, které pomalu zvût‰u-
jí svÛj rozsah. Obvykle není Ïádn˘ pruritus (obr. 3).

PfiíleÏitostnû byla hlá‰ena koexistence s jin˘mi one-
mocnûními vãetnû hypertyreoidismu, hypotyreoidismu,
lupus erythematodes chronicus, karcinomu, HIV infekce
(13) a trombocytopenické purpury (8).

Histopatologicky je onemocnûní prezentováno dvûma
hlavními znaky: mucinem v dermis a fiídk˘mi aÏ stfiednû
hust˘mi infiltráty mononukleárÛ pfieváÏnû kolem krev-
ních cév a vlasov˘ch folikulÛ. Infiltráty jsou tvofieny pfie-
váÏnû pomocn˘mi, Th-lymfocyty (9) (obr. 4).

Mucin mÛÏe b˘t nalezen i v rutinnû barven˘ch fiezech,
je-li ho vût‰í mnoÏství (32). V makulárních lézích je
mucinu málo a mÛÏe b˘t pfiehlédnut v hematoxylin-eozi-
nu, zatímco se stává zfiejm˘m v barvení alciánovou
modfií. V nûkter˘ch pfiípadech v‰ak ani tímto barvením
není mucin prokázán, mÛÏe b˘t v‰ak pozitivní v nefixo-
van˘ch zmraÏen˘ch fiezech (1). Pokud je i zde negativní,
diagnóza je zaloÏena na pfiítomnosti mononukleárního
infiltrátu, klinickém vzhledu a odpovûdi na léãbu antima-
lariky (32).

V diferenciální diagnóze je tfieba zvaÏovat lymfocy-
tární infiltraci kÛÏe Jessner-Kanof a lupus erythematodes.
U lymfocytární infiltrace kÛÏe je lymfocytární infiltrát
obvykle podstatnû hust‰í neÏ u REM a depozita mucinu
chybí. Lupus erythematodes témûfi vÏdy vykazuje vakuo-
lární degeneraci stratum basale epidermis a epitelu vlaso-
v˘ch folikulÛ. Ve vzácn˘ch pfiípadech tumidních lézí je
v‰ak vakuolární degenerace stratum basale nenápadná
a v tûchto pfiípadech mÛÏe b˘t nemoÏné odli‰it spolehlivû
tato dvû onemocnûní (42). V nûkter˘ch pfiípadech se zjis-
tí granulární uloÏeniny IgM podél bazální vrstvy (14).
Etiologie REM je neznámá. Fotosenzitivita se uplatÀuje
u nûkter˘ch pfiípadÛ klinicky i experimentálnû (48). REM
mÛÏe b˘t spojena s produkcí monoklonálního paraprotei-
nu, coÏ svûdãí pro moÏnost poruchy imunitních mecha-
nismÛ (58). Imunofenotypické studie poukázaly na moÏ-
nost pfiekr˘vání REM a Jessnerovy lymfocytární infiltra-
ce (9).

Tab. 7. Souhrn nejãastûj‰ích extrakutánních manifestací spojen˘ch s LM (43)

PostiÏen˘ systém Nejtypiãtûj‰í manifestace

Krevní paraproteinémie, vût‰inou monoklonální IgG λ

Gastrointestinální dysfágie, poruchy motility jícnu

Nervov˘ CNS: encefalopatie, kóma, iktus, kfieãe a akutní psychózy

PNS: syndrom karpálního tunelu, periferní neuropatie

Svalov˘ slabost, proximální i generalizovaná 

Plicní dyspnoe pfii zv˘‰ené námaze

Srdeãní jednotlivé zprávy o infarktu myokardu

Renální Ïádné, pokud jsou v˘razné, pak je tfieba zváÏit nefrogenní fibrózní dermopatii

Malignity iatrogenní z terapie melfalanem a jiné terapie

Oãní zkalení rohovky a ektropion

Kloubní sklerodaktylie, RaynaudÛv fenomén, artritida, artralgie

Obr. 3. Retikulární erytematózní mucinóza.
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Terapie. Aplikace steroidních extern je obvykle ne-
úãinná, antimalarika v‰ak témûfi vÏdy jsou dostateãnû
efektivní (48). 

Scleroedema adultorum Buschke 

Klinicky se projevuje jako prknovitû tvrdé edematóz-
ní zdufiení kÛÏe, které se ‰ífií od ‰íje, obliãeje a ramen na
trup a proximální ãást konãetin (obr. 5). Horní ãást trupu
je daleko ãastûji postiÏena neÏ dolní ãást trupu a dolní
konãetiny. Na rozdíl od sklerodermie jsou pfii skleroedé-

mu v distální ãásti konãetiny nepostiÏeny, je akcentace
postiÏení ‰íje, na rozdíl od systémové sklerodermie
nejsou postiÏeny plíce a popfi. dal‰í orgány v podobném
rozsahu.

Histopatologicky je zfietelné roz‰ífiení dermis. Kola-
genní snopce jsou roz‰ífieny a vzájemnû oddûleny prázd-
n˘mi prostorami, ve kter˘ch lze nalézt hojné mnoÏství
mucinu (obr. 6). 

S onemocnûním mÛÏe b˘t asociována dysfágie (pro
infiltraci jazyka, faryngu, popfi. i horního ezofagu muci-
nem). Dal‰í extrakutánní manifestace je spí‰e vzácná –
napfi. poruchy pohybu oãí, polyneuropatie, pleurální
a perikardiální v˘potek, postiÏení kosterního a srdeãního
svalu. Nûkdy je pfiítomna IgG a IgA paraproteinémie
(54). Z hlediska prognózy lze pacienty rozdûlit do 3 sku-
pin:

1. u pacientÛ, u kter˘ch vzniká onemocnûní po akutní
virové nebo bakteriální infekci dojde obvykle ke spontán-
ní regresi bûhem 6 mûsícÛ aÏ 2 let;

2. u pacientÛ bez spojení s infekcí a
3. u pacientÛ s asociací s diabetes mellitus je prÛbûh

chronick˘ a vícelet˘.
Etiopatogeneze je neznámá.
Terapie není efektivní – pouÏívají se UV fototerapie,

systémové kortikoidy, antibiotika, metotrexát, estradiol,
hyaluronidáza, proud rychl˘ch elektronÛ, cyklosporin,

Obr. 4. Retikulární erytematózní mucinóza – histopatologick˘ obraz (a – HE, zvût‰. 40x, b – alciánová modfi, zvût‰. 200x).

Obr. 5. Scleroedema adultorum Buschke.

a) b)
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PUVA, extrakorporální fotoferéza a fyzikální postupy
v podobû léãebné gymnastiky, masáÏí a lymfodrenáÏe (7,
48, 54).

Pretibiální myxedém 

Pretibiální myxedém (PM) je klinicky charakterizo-
ván pretibiálními difúzními dermálními uloÏeninami gly-
koaminoglykanÛ nejãastûji u pacientÛ s hypertyreózou –
nûkdy s erytémem, jindy barvy kÛÏe (obr. 7). Na antero-
laterálních stranách bércÛ se tvofií infiltrovaná loÏiska
s hladk˘m povrchem, nûkdy s prominujícími vlasov˘mi
folikuly, které dávají kÛÏi vzhled pomeranãové kÛry.
Nûkdy jsou spojena s lokalizovanou hypetrichózou
a hyperhidrózou (48). Klinicky lze rozli‰it 3 typy:

1. ostfie ohraniãená, nodulární a tuberózní loÏiska;
2. difúzní edém;
3. elafantiatick˘ typ, u kterého je edém i nodulární pro-

jevy (48). 
Je jednou z komponent Gravesovy choroby vedle

difúzního zvût‰ení ‰títné Ïlázy, exoftalmu, suchosti kÛÏe,
hyperhidrózy, ztenãení vlasÛ, onychol˘zy a dal‰ích (48).

Histopatologicky je hlavní známkou edém koria zpÛ-
soben˘ ukládáním mucinu mezi kolagenními snopci
vedoucí k roz‰ífiení koria (obr. 8). Poãet fibroblastÛ není
zv˘‰en, nûkteré z nich v‰ak v místû depozit mucinu nab˘-
vají hvûzdicovitého tvaru a jsou pak oznaãovány jako
mukoblasty (32). Epidermis i papilární dermis jsou obvyk-

Obr. 6. Scleroedema adultorum Buschke – histopatologick˘ obraz (a – HE, zvût‰. 40x, b –alciánová modfi, zvût‰. 200x).

Obr. 7. Pretibiální myxedém.

a) b)
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le normální. PM mÛÏe pfiedcházet, vzniknout souãasnû
nebo následovat rozvoj choroby ‰títné Ïlázy a její terapii
(48). Exoftalmus i PM ãasto po strumektomii nemizí (10).

Mechanismus vzniku exoftalmu i PM je totoÏn˘, v obou
pfiípadech v dÛsledku zv˘‰ené stimulace fibroblastÛ k pro-
dukci mucinu pravdûpodobnû protilátkami proti TSH
receptorÛm. Tento autoimunitní mechanismus se rozvíjí
a projevuje nezávisle na terapii klasick˘ch symptomÛ thy-
reotoxikózy a ãasto i fiadu let po jejich kompenzaci (33).

Ne v kaÏdém pfiípadu dochází k ústupu PM po odpoví-
dající terapii onemocnûní ‰títné Ïlázy. Patrné jsou také
recidivy (10).

V diferenciální diagnóze je tfieba odli‰it pretibiální
mucinózu spojenou s venostázou. V tûchto pfiípadech se
mucin ukládá v roz‰ífiené papilární dermis a je provázen
angioplazií a siderofágy (51).

Terapeuticky se doporuãují kortikoidy vnitfinû, které
mohou mít morbidistatick˘ efekt, popfi. cyklosporin
A a steroidní externa v okluzi, injekce steroidní, hyaluro-
nidáza a kompresivní obvazy (10). Hlá‰eny jsou dobré
terapeutické v˘sledky pfii uÏití oktreotidu, potentního
dlouho pÛsobícího analogu somatostatinu (39). 

Papulózní a nodulární mucinóza asociovaná 
s lupus erythematodes 

Tato forma mucinózy není pfiíli‰ vzácná, vyskytuje se

v 1,5 % v‰ech pfiípadÛ lupus erythematodes (45). Klinic-
ky jsou léze pfiítomny na krku, trupu a horních konãeti-
nách, v podobû asymptomatick˘ch papul a nodulÛ barvy
kÛÏe nûkdy s centrální depresí, jen ojedinûle se stav zhor-
‰uje po sluneãní expozici. V nûkter˘ch pfiípadech one-
mocnûní pfiedchází lupus erythematodes, zatímco
v jin˘ch se vyskytuje souãasnû. V 80 % pfiípadÛ je lupus
erythematodes systémov˘.

Histopatologicky jsou depozita mucinu vázána na
papilární a stfiední dermis, jsou roztp˘lena mezi kolagen-
ní snopce a provázena jen mal˘mi perivaskulárními infilt-
ráty lymfocytÛ v papilární dermis. Mikroskopické znám-
ky lupus erythematodes nejsou v tûchto lézích pfiítomny.
Pfiímá imunofluorescence mÛÏe prokázat typickou lineár-
ní nebo granulární pozitivitu ve frakci IgG, IgM a C3 na
dermoepidermální junkci.

Terapie. Onemocnûní je pfiíznivû ovlivnûno chlorochi-
nem. V opaãném pfiípadû se pouÏívá kortikoidní terapie. 

Spontánnû se hojící juvenilní koÏní mucinóza 

Byla poprvé popsána v roce 1980 Bonerandim a spo-
lupracovníky (5). Projevuje se u dûtí klinicky rychl˘m
v˘sevem asymptomatick˘ch papul, které spl˘vají do
infiltrovan˘ch erytematózních loÏisek dávajících kÛÏi
zvlnûn˘ vzhled. Onemocnûní je lokalizováno na obliãeji,
krku, kÛÏi k‰tice, trupu a stehnech. Histopatologicky

Obr. 8. Pretibiání myxedém – histopatologick˘ obraz (a – HE, zvût‰. 200x, b – alciánová modfi, zvût‰. 100x).

b)a)
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jsou depozita mucinu v horním retikulárním koriu s mír-
n˘m zmnoÏením fibroblastÛ a mastocytÛ. V papilárním
koriu jsou perivaskulárnû lymfocytární infiltráty. One-
mocnûní spontánnû regreduje (11). 

Papulózní mucinóza pfii syndromu toxického oleje 

Tento syndrom byl popsán poprvé v roce 1981 jako
epidemická choroba navozená poÏitím znehodnoceného
oleje. PostiÏeno bylo 22 000 osob, z nichÏ 360 zemfielo.
Pfiesná toxická sloÏka nebyla dosud identifikována (45).

PostiÏení mûlo akutní febrilní prÛbûh se svûdiv˘mi
erupcemi a intersticiální pneumopatií. Chronická fáze
choroby byla spojena s neuromuskulárními chorobami
a sklerodermoidními koÏními zmûnami. KoÏní projevy se
objevily v pozdní fázi syndromu jako asymptomatické
bílé nebo Ïluté nespl˘vající papuly 1–5 mm v prÛmûru,
lokalizované na paÏích, pfiedloktích, stehnech a dolních
konãetinách.

Histopatologicky byla pfiítomna depozita mucinu
intersticiálnû v koriu. Onemocnûní mÛÏe spontánnû
regredovat, mÛÏe v‰ak b˘t i nahrazeno sklerodermoidní-
mi zmûnami.

Papulózní mucinóza u syndromu myalgia–eozinofilie 

Syndrom myalgia–eozinofilie vzniká poÏitím lékÛ
obsahující L-tryptofan. KoÏní projevy zahrnují difúzní
morbiliformní erupci, urtikarii a angioedém, dermografis-
mus, alopecii, koÏní induraci a papulózní mucinózu. Ta
mÛÏe pfietrvávat i pfii pomalé regresi ostatních koÏních
pfiíznakÛ po vynechání L-tryptofanu. Projevy jsou prová-
zeny slabostí, nevolností, artralgiemi a pneumonií. (48). 

Akrální perzistentní papulózní mucinóza 

Erupce je tvofiena klinicky ãetn˘mi diskrétními prÛ-
svitn˘mi papulami slonovinové barvy 2–5 mm v prÛmû-
ru, lokalizovan˘mi v˘hradnû na hfibetu rukou a extenzo-
rové stranû zápûstí, nûkdy i s postiÏením distálního pfied-
loktí. KdyÏ se papula propíchne, mÛÏe z ní vytéci prÛsvit-
ná viskózní tekutina. Onemocnûní perzistuje a zvolna
progreduje, mÛÏe trvat i 12 let (44, 45). Neb˘vá s ním
asociována choroba ‰títné Ïlázy ani monoklonální gama-
patie. Onemocnûní postihuje pfieváÏnû Ïeny.

Histopatologicky je pfiítomna v horní retikulární der-
mis velká akumulace mucinu rozpt˘lená mezi tenké kola-
genní fibrily. Depozita mucinu nepostihují subepidermál-
ní Grenz Zone a nikdy se ne‰ífií do dolní retikulární der-
mis. Zv˘‰en˘ poãet fibroblastÛ b˘vá pfiítomen jen v˘ji-
meãnû. Choroba by mûla b˘t odli‰ena od papulózní formy
LM. U LM jsou postiÏena obû pohlaví stejnû, papula jsou
vût‰í, depozita mucinu jsou vût‰inou difúzní a ne fokální
a proliferace fibroblastÛ je vût‰í.

Prognóza akrální perzistentní papulózní mucinózy je
pfiíznivá, nejsou asociována Ïádná systémová onemocnû-
ní (45, 24). 

KoÏní mucinóza dûtského vûku 

Onemocnûní bylo poprvé popsáno v roce 1980 (36).
Objevuje se pfii narození nebo nûkolik mûsícÛ po nûm
(48). Klinicky se jeví jako symetrické v˘sevy tûsnû
nahromadûn˘ch opaleskujících pevn˘ch papul 1–2 mm
v prÛmûru na loktech s izolovanû roztrou‰en˘mi papula-
mi na hfibetu rukou a paÏích.

Histopatologicky jde o fokální akumulaci mucinu
v papilárním koriu bez proliferace fibroblastÛ. Perivasku-
lárnû mohou b˘t infiltráty lymfocytÛ v papilárním koriu.
Onemocnûní nejeví tendenci ke spontánní regresi. Nûkte-
ré pfiípady jsou zfiejmû dûtskou formou LM (48). 

KoÏní fokální mucinóza 

Klinicky jde o benigní solitární papulu nebo nodulus
barvy kÛÏe, kter˘ mÛÏe b˘t kdekoliv na tûle, zvlá‰tû nad
klouby rukou a nohou. Diagnóza je pouze histopatolo-
gická. V rozsahu celého koria je velké depozitum muci-
nu, nad kter˘m je buì nezmûnûná nebo vzácnûji hyperke-
ratotická epidermis. V rozsahu léze jsou vfietenité a stelát-
ní fibroblasty (46). KoÏní fokální mucinóza mÛÏe b˘t
souãástí Birt-Hogg-Dubé syndromu, kde je pfiidruÏena
k mnohoãetn˘m fibrofolikulomÛm, s dispozicí k renální-
mu karcinomu (34). 

Neuropatická koÏní mucinóza 

Byl popsán pouze 1 pfiípad mladého muÏe s livedoid-
ními lézemi na dolních konãetinách doprovázen˘mi
hyperestézií.

Histopatologicky jsou hypertrofické intradermální
nervy uzavfieny do fokálních, dobfie ohraniãen˘ch depozit
mucinu (55).

Digitální mukózní cysty 

Klinicky se projevují papulonoduly nad distálními
interfalangeálními klouby prstÛ. Existují dva hlavní zdro-
je mucinu – synoviální buÀky a dermální fibroblasty.
Cysty derivované ze synoviálních bunûk jsou lokalizová-
ny nad klouby, z fibroblastÛ derivované cysty pak mezi
interfalangeálními klouby.

Histopatologicky nejde o pravé cysty, n˘brÏ o pseu-
docysty obsahující velké depozitum mucinu mezi stelát-
ními fibroblasty a dilatovan˘mi cévami. Epidermis nad
nimi mÛÏe b˘t ztenãená nabo naopak akantotická (46).

Terapie spoãívá v excizích.

Smí‰ené mucinózy 

Jde o koÏní mucinózy v rámci zánûtlivû degenerativ-
ních procesÛ, které nevyhovují Ïádn˘m z v˘‰e definova-
n˘ch jednotek.
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DEGENERATIVNù ZÁNùTLIVÉ

MUCINÓZY – FOLIKULÁRNÍ 

Folikulární mucinóza 

V roce 1957 popsal Pinkus onemocnûní folikulární
mucinózu (FM), které se oznaãuje téÏ jako alopecia muci-
nosa (38). Jde o zánûtlivé onemocnûní charakterizované
klinicky více nebo ménû infiltrovan˘mi loÏisky se ‰upe-
ním a ztrátou vlasÛ ãi ochlupení a histologicky akumula-
cí kysel˘ch mukopolysacharidÛ v mazov˘ch Ïlázách
a zevní pochvû vlasového folikulu (10). 

FM lze rozdûlit na idiopatickou a symptomatickou
(10). V té souvislosti se pouÏívá téÏ oznaãení benigní
a maligní. Idiopatická forma mÛÏe mít prÛbûh buì suba-
kutní, nebo chronick˘ (tab. 8).

Subakutní forma je nejãastûj‰í, b˘vá u dûtí a mlad˘ch
dospûl˘ch (16) a pacienti pfii ní mají klinicky solitární
nebo pouze neãetná loÏiska, která se spontánnû zhojí
v dobû od 2 mûsícÛ do 2 let (obr. 9, 10). U chronické
formy, která se vyskytuje u star‰ích pacientÛ, jsou loÏiska
poãetnûj‰í, mají dosti polymorfní vzhled – v podobû
infiltrovan˘ch loÏisek aÏ uzlÛ se zánûtlivou infiltrací,
která mohou spl˘vat (obr. 11). Chronická forma pfietrvá-
vá i mnoho let. 

Nejãastûj‰í lokalizací FM je k‰tice, ‰íje a ramena,
ménû ãasto mohou b˘t loÏiska na trupu a horních konãe-
tinách. LoÏiska jsou pomûrnû ostfie ohraniãená, vût‰inou
mírnû infiltrovaná, se ‰upinkami na povrchu. Folikulární
ústí prominují a mohou b˘t vyplnûna hyperkeratotick˘mi
ãepy (10). Wittenberg a spol. popsali 4 pfiípady aknei-
formních erupcí FM (56).

Symptomatická forma je spojena s rÛzn˘mi chorobami
– maligním lymfomem (obzvlá‰tû mycosis fungoides, ale
i s dal‰ími lymfomy vãetnû morbus Hodgkin) (3, 52),
s angiolymfoidní hyperplazií (57), koÏní histiocytózou
(21), lupus erythematodes (25), Goodpastureov˘m syn-
dromem (29) a s lentigo maligna (37). Sumner a spol.
popsali vznik FM u pacienta, kter˘ pozdûji onemocnûl
akutní myeloblastickou leukémií (53). Histologicky prÛ-
kazn˘ lymfom mÛÏe b˘t souãasnû pfii vzniku FM, FM
v‰ak jeho rozvoj mÛÏe i pfiedcházet (10). Souãasnû exis-Obr. 9. Folikulární mucinóza subakutní.

Obr. 10. Folikulární mucinóza subakutní – histopatologick˘ obraz (a – HE, zvût‰. 200x, b – alciánová modfi, zvût‰. 200x ).

b)a)
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tující lymfom s FM byl zji‰tûn v 15 % pfiípadÛ (16). Kli-
nicky symptomatickou formu nelze spolehlivû odli‰it od
formy idiopatické chronické. Toto odli‰ení nemusí b˘t
úplnû jisté ani histopatologicky (35). Obecnû platí, Ïe
vût‰í poãet eozinofilÛ svûdãí spí‰e pro formu benigní,
zatímco lymfocytární epidermotropismus a denzní perifo-
likulární infiltrát s atypick˘mi buÀkami pro formu symp-
tomatickou.

Histopatologicky je pro FM charakteristická muci-
nózní degenerace zevní vlasové pochvy vlasov˘ch foliku-
lÛ a mazov˘ch Ïláz (38) (obr. 10). Ve vlasov˘ch foliku-
lech a mazov˘ch Ïlázách a v okolí folikulu je rÛznû hust˘
infiltrát lymfocytÛ spojen˘ s retikulární degenerací epite-
lu (10). RÛznû velká pfiímûs eozinofilÛ b˘vá zvlá‰tû
u formy idiopatické.

Pfiíãina FM není známá. Imunopatologické studie
dokazují, Ïe se v patogenezi tohoto onemocnûní uplatÀu-
jí zmûny bunûãné imunity. Pfiedpokládá se, Ïe cytokiny
uvolnûné T-lymfocyty mohou stimulovat epitel k tvorbû
mucinu (2, 49, 53).

Prognóza onemocnûní závisí na tom, zda jde o benig-
ní nebo maligní formu, zvlá‰tû u star‰ích pacientÛ. Bohu-
Ïel neexistuje Ïádné jednoznaãné kritérium pro odli‰ení
benigní a maligní formy. Cerroni s kol. je nenalezli ve
skupinû 28 pacientÛ, u kter˘ch se snaÏili nalézt odli‰nost
vzhledem k vûku, lokalizaci, poãtu lézí, hustoty lymfoid-
ního infiltrátu, v˘skytu eozinofilií, PCR anal˘ze infiltrá-
tu, v˘skytu atypick˘ch lymfocytÛ v nûm a v epidermotro-
pismu (12).

Proto je nutné u star‰ích pacientÛ pfii vût‰í infiltraci,
ãetnûj‰ích lézích s del‰í perzistenci provést vût‰í poãet
biopsií, aby bylo moÏné zachytit pfiípadn˘ dodateãn˘ roz-
voj maligního lymfomu ãi jin˘ch asociovan˘ch chorob.

Terapie závisí na základním onemocnûní. Pokud se
potvrdí diagnóza maligního lymfomu, pacient se léãí
podle standardních protokolÛ. Fotochemoterapie, perorál-
ní retinoidy, interferon α, elektronové záfiení patfií do

schémat léãby koÏních lymfomÛ (23, 30). U benigních
forem se uÏívají kortikoidní externa. Vût‰í a hlub‰í loÏis-
ka na tuto léãbu reagují jen velmi ‰patnû, proto je nûkdy
tfieba pfiistoupit k intralézionální aplikaci kortikosteroidÛ
nebo perorální léãbû (vût‰inou se doporuãuje 20–40 mg
prednizonu dennû) (10). Zkou‰í se také PUVA léãba
a dapson (26). 

Urtikárii podobná folikulární mucinóza 

Byla poprvé popsána v roce 1980 (18) a jeví se jako
specifické onemocnûní muÏÛ stfiedního vûku. Klinicky se
projevuje rekurentními erupcemi papul a infiltrovan˘ch
loÏisek urtikariálního charakteru spojen˘ch se svûdûním
na hlavû a krku. Bûhem nûkolika málo t˘dnÛ odeznívá se
zanecháním ãervené perzistující makuly. Pokud postihne
ovlasenou partii kÛÏe, pak nevytváfií folikulární hyperke-
ratózu ani nezpÛsobuje alopecii. Onemocnûní mÛÏe trvat
2 mûsíce aÏ 15 let. Systémové postiÏení neb˘vá pfiítomno.

Histopatologické zmûny jsou totoÏné s folikulární
mucinózou (FM) vyjma folikulární hyperkeratózu.

Terapeuticky mohou b˘t nûkdy úãinná antimalarika.
Prognóza je dobrá, ale s dlouh˘m prÛbûhem. 

NEOPLASTICKÉ / HAMARTOMATÓZNÍ

MUCINÓZY

Mucinózní naevus 

Jde o benigní hamartom, kter˘ mÛÏe b˘t vrozen˘ nebo
získan˘. Klinicky je tvofien pruhem papul nebo infiltro-
van˘m loÏiskem s lineární unilaterální névoidní konfigu-
rací. Histopatologicky jsou v horním koriu depozita
mucinu. Epidermis mÛÏe b˘t normální nebo hyperkerato-
tická s akantózou, která mÛÏe pfiipomínat naevus epider-
malis (46).

Tab. 8. Folikulární mucinózy – klasifikace

Idiopatické Subakutní

• solitární nebo neãetné léze
• mlad‰í pacineti
• spontánní zahojení od 2 mûsícÛ do 2 let

Chronické podobnosti
• více roz‰ífiené, poãetnûj‰í léze
• variabilní morfologie
• star‰í pacineti
• mnohalet˘ prÛbûh

Symptomatické Asociace s lymfomem

• cca 15 % v‰ech pfiípadÛ
• star‰í pacienti
• ãastûj‰í lymfom z T-bunûk neÏ z B-bunûk

Jiné asociace – viz tab. 4
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Angiomyxoma 

KoÏní angiomyxom mÛÏe b˘t solitární nebo víceãetn˘.
Pokud je víceãetn˘, pak mÛÏe pfiedstavovat projev Carne-
yova komplexu (koÏní myxomy, kardiální myxomy, skvr-
nité pigmentace a endokrinní hyperaktivita). Mnohoãetn˘
koÏní angiomyxom v‰ak mÛÏe b˘t i bez vztahu ke Carne-
yovu komplexu. Klinicky má podobu nodulu bez barev-
n˘ch zmûn. Histopatologicky jde o dobfie ohraniãené
multilobulární léze s mucinem lokalizovan˘m v dermis
a subcutis. Kromû vfietenit˘ch fibroblastÛ a mastocytÛ
mohou b˘t pfiítomny i bizarní mnohojaderné buÀky.
Typick˘m nálezem jsou nápadné dilatované kapiláry. Na
rozdíl od koÏní fokální mucinózy je angiomyxom obvyk-
le vût‰í, dobfie ohraniãen˘, ãasto s hlub‰ím postiÏením
a v˘raznou cévní komponentou. V diferenciální diagnóze
je nutno vylouãit myxoidní varianty maligních nádorÛ
(myxoidní liposarkom, maligní fibrózní histiocytom
a chondrosarkom) (46).

ZÁVùR

Patologické nahromadûní mucinu mÛÏe b˘t cenn˘m
vodítkem z hlediska histopatologického vy‰etfiení. âasto
je v‰ak nutné vnímat jej v kontextu dal‰ích klinick˘ch
údajÛ, neboÈ skupina mucinóz je rozsáhlá a nûkteré
jednotky se histopatologicky do urãité míry pfiekr˘vají. 
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1. Mezi extrakutánní manifestaci lichen myxoedemato-
sus nepatfií:
a) katarakta
b) encefalopatie
c) renální onemocnûní
d) dysfágie

2. Typickou lokalizací pro REM jsou:
a) bérce
b) obliãej
c) extenzory horních konãetin
d) pfiední strana hrudníku

3. Efektivní terapií u REM jsou:
a) kortikoidní externa
b) antimalarika
c) fototerapie
d) sulfony

4. Predilekcí koÏních projevÛ u scleroedema adultorum
Buschke jsou:
a) akrální ãásti konãetin
b) dolní ãást trupu 
c) horní ãást trupu 
d) záda

5. Exoftalmus je souãástí následující choroby:
a) lichen myxoedematosus
b) pretibiální myxedém
c) koÏní fokální mucinóza
d) Quinckeho edém

6. Folikulární mucinóza chronická je ve srovnání s for-
mou subakutní pro rozvoj maligního lymfomu: 
a) ménû v˘znamná
b) Ïádná z forem nemá v˘znam 
c) v˘znamnûj‰í
d) u obou je riziko stejné

7. Nález folikulární mucinózy histopatologicky:
a) je vÏdy klíãem k diagnóze
b) vÏdy znamená riziko mycosis fungoides
c) mÛÏe b˘t nahodilou asociací 
d) vÏdy je spojen s loÏiskovitou alopecií 

8. Pretibiální myxedém je spojen s:
a) hypofunkcí ‰títné Ïlázy
b) karcinomem ‰títné Ïlázy
c) hyperfunkcí ‰títné Ïlázy
d) s eufunkãní ‰títnou Ïlázou

9. Nefrogenní fibrotizující dermopatie vstupuje do dife-
renciální diagnózy s:
a) papulózní a nodulární mucinózou asociovanou

s lupus erythematodes
b) s pretibiálním myxedémem
c) se scleroedema adultorum Buschke
d) s lichen myxoedematosus

10. Scleroedema adultorum Buschke mÛÏe vznikout:
a) po poÏití léku
b) po bakteriální infekci
c) jako paraneoplastick˘ projev
d) jako autoimunitní onemocnûní
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