LIECBA DERMATOVENEROLOGICKYCH OCHORENI

Buldzna forma lichen sclerosus
Bullous Form of Lichen Sclerosus
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Suhrn

Mimogenitéalny lichen sclerosus (LS) méze mat rozlicnd klinicki symptomatoldgiu. Okrem charakteristickych
porcelanovo bielych loZisk s atrofiou moéze vytvarat rézne morfologické varianty. Zvyéajne ide o lokalizované formy,
najcastejSie sa vyskytujuce na trupe, krku, hornych koncatinach a ventralnych stranach zapasti. Prezentujeme kazuisticky
pripad 67-ro¢nej pacientky s histologicky verifikovanym buléznym LS a uvadzame moznosti terapie tejto zriedkavej
dermatozy.
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Abstract

Clinical manifestations of extragenital lichen sclerosus (LS) may have various appearances. It can be presented
not only by typical porcelain white atrophic plaques, but also by several morphological variants. Usually it is
localized and preferentially found on the trunk, neck, upper arms and flexor parts of the wrists. The authors present
a 67-year-old woman with bullous LS confirmed by histology and discuss the possibilities of therapeutic management of
this rare dermatosis.
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Uvod

LS patri medzi zriedkavé chronické zapalové dermatozy,
ktory sa okrem charakteristickej anogenitalnej lokalizacie
mdze vyskytnat na ktoromkol'vek mieste na kozi.
Predpoklada sa, ze 15 — 20 % extragenitalnych foriem je
kombinovanych s anogenitalnymi 1éziami, a len 2,5 % tvoria
izolované extragenitalne lézie [1]. Vzhl'adom na minimalne
subjektivne tazkosti moze byt tento percentudlny odhad
podhodnoteny. Atrofia epidermy ako hlavny klinicky znak
moze byt sprevadzany inymi primarnymi ¢i sekundarnymi
morfami (Tabulka €. 1) [2, 3]. Prezentujeme raritny pripad
extragenitalneho LS s buldoznymi prejavmi a tvorbou erdzii
na predkoleniach.

Tabul’ka ¢. 1 « Morfologické varianty LS (podl'a Sauder
et al.) [3]

L Bulozny

II.  Ulcerujtci

1.  Anularny

IV.  Deskvamujtci

V.  Teleangiektaticky alebo angiokeratomatozny
VI.  Verukozny alebo keratoticky

VII. Oralny

VIII. Vitiligoidny

Kazuistika

67-rocna pacientka (vyska 172 cm, hmotnost’ 98 kg,
BMI 33,13) v staroslivosti diabetologa pre DM II. typu na
diéte, neurologa a ortopéda pre vertébroalgicky syndrom LS
chrbtice, bola lieCend v spadovom dermatovenerologickom
pracovisku s jednoro¢nou anamnézou tvorby erytemat6znych
makul. Pre podozrenie na lokalizovant formu sklerodermie
bolo realizované histologické vysetrenie koze z oblasti
stechna, ktorym sa predpokladana diagnoza potvrdila.
Po stanoveni diagnézy lokalizovanej sklerodermie bola
pacientka prelieCend kryStalickym penicilinom po dobu
8 dni a nasledne bola zah4jena lie¢ba prednisonom v ivodne;j
davke 20 mg p.o. s postupnou detrakciou. Po mesacnej
terapii kortikosteroidmi v klinickom obraze dominovali
na pohmat hladké, hyper- a hypopigmentové 1ézie. Na
predkoleniach boli pritomné pocetné secernujuce erozie
s okolitymi buléznymi zmenami a atrofiou na periférii
(Obr. 1, 2).
histologicky vyhodnotena ako bulézna forma LS (Obr. 3).

Excizia koze z oblasti predkolenia bola

Vysetrenie priamou imunofluorescenciou preukazalo IgG
linearnu pozitivitu v oblasti dermoepidermélnej junkcie
(DEJ) na vrchu buly (+) a linearnu pozitivitu fibrinogénu v
oblasti DEJ na povrchu buly a v obsahu pluzgiera (+++).
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Ostatné vySetrenia na pritomnost IgA, IgM, C3, C4
a albuminu boli negativne.

V suvislosti so stanovenou diagnézou a na vylucenie
spolu sa vyskytujiceho iného autoimunitného ochorenia
bol kompletne odobraty autoimunitny panel, ANA skrining
a antifosfolipidové protilatky, ktorych hodnoty boli
v ramci referenénych hodnét. Ako mozny spustac daného
ochorenia bola sérologicky vylucena nielen aktivna infekcia
sposobend boréliami, chlamydiami pneumoniae, yersiniami,
mykoplazmami pneumoniae, ale aj virusova infekcia (virus
hepatitidy A, B, C, EBV, CMV). Pre mozny stvis s doteraz
nezistenym malignym procesom boli vySetrené onkomarkery
(AFP, CEA, Ca 19-9), USG abdomenu, RTG hrudnika
a gynekologické vySetrenie. Dané vySetrenia nepreukazali
mozny paraneoplasticky pdvod. Laboratéorne krvny
obraz, koagulacia, zékladnd biochémia — mineralogram,
imunoglobuliny, peceniové a obli¢kové parametre, boli bez
vyraznej$ich posunov.

Pre neefektivnost monoterapie kortikosteroidmi bola
pacientka po stanoveni diagndzy nastavena na kombinéciu
metotrexat spociatku 5 mg 1x tyzdenne s titraciou na 10
mg 1x tyzdenne a methylprednisolon v Gvodnej davke 8
mg s postupnou detrakciou. Vzhl'adom na kultivaény dokaz
MRSA ++ v stere z erdzii bola lokéalna terapia limitovana a na
dant1 oblast’ bol pouzity prontosan gél, do okolia sa aplikoval
sulfadiazin strieborna sol’ (dermazin krém). Hoci po 6-tich
mesiacoch terapie doSlo ku kompletnému zhojeniu erdzii
s naslednou hyperpigmentaciou, pretrvavala epidermalna
atrofia na periférii koznych zmien (Obr . 4).

Obr. 1 - Lavé predkolenie - pocetné erozie s okolitou
hyperpigmentaciou, hypopigmentaciou a s naznacenymi
vezikulami na periférii

Obr. 2 « Cavé predkolenie — er6zie s rozsiahlymi buléoznymi
1éziami v okoli a atrofiou epidermis na periférii
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Obr. 3 -+ Subepidermalny pluzgier, atrofia epidermis
s dermalnym edémom a homogenizaciou kolagénu (HE)

Obr. 4 -

Lokalny nalez po 6 mesiacoch terapie.
Hyperpigmentacie s atrofiou na periférii

Diskusia

LS s buléznymi prejavmi je povazovany za zriedkavy
variant, avSak doposial neboli realizované adekvatne
epidemiologické studie, ktoré by tuto hypotézu potvrdili,
kedze mnoho pacientov nepocituje ziadne tazkosti,
a teda nevyhlada ani lekarsku pomoc. Z histologického
a pravdepodobne aj patologického hladiska ma LS
predispoziciu k tvorbe bul.
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Z multifaktorialnej etiologie, ktora zahfiia geneticky,
autoimunitny, infekény a  hormondlny  podklad,
pravdepodobne prave tvorba buldézneho pemfigoidného
antigénu 180 a 230 (PB 180, PB 230), rovnako ako v pa-
togenéze pemfigoidu, moze byt pri¢inou vzniku buldéznych
prejavov [4]. AvSak vSeobecne akceptované hypotézy pre
vznik buléznej formy LS vyplyvaju z histologickych zmien.
Predpoklada sa, Ze zakladom tvorby bul méze byt vakuolarna,
hydropickd degeneracia buniek v ,stratum basale®, ktora
vedie k nestabilite bazalnej membrany. Druhd hypotéza
vyplyva z oslabenia Struktiry koze v désledku epidermalnej
atrofie a dermalnych zmien (lymfedém papilarnej dermis,
homogenizacia kolagénu a oplostenie dermalnych papil),
ktora moze viest k oslabeniu dermoepidermalnej junkcie
a tvorbe subepidermalneho pluzgiera po minimalnej traume
[3,5,6].

Bulézne prejavy sa moézu vyskytovat izolovane, podobne
ako u naSej pacientky, alebo generalizovane. Zvycajne sa
vyznacuju hemoragickym obsahom, ale ojedinele mézu byt
vyplnené i ¢irym sekrétom, podobne ako u prezentovaného
pripadu [2].

Histologické rozliSenie LS a morfey nie je vzdy
jenoznaéné a vyzaduje edukovaného histopatoldga. Napriek
nejasnej etiopatogenéze, LS a morfea maju niektoré spolo¢né
patogenetické znaky, predovsetkym autoimunitny podklad,
¢o potvrdzuje vyskyt asociovanych autoimunitnych ochorent,
geneticku predispoziciu a Specifickil reakciu na infekcie,
najma infekciu sposobent spirochétou Borrelia burgdorferi
[7]. Hoci u prezentovanej pacientky neboli zistené
autoprotilatky, priama imunofluorescencia s pozitivitou
IgG a fibrinogénu v oblasti DEJ potvrdzuje imunologicky
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k dispozicii, nie je vylucené, ze samoze jednat o koincidenciu
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Zaver
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