FOLLICULITIS PERFORANS
KAZUISTICKY PRIPAD A DIFERENCIALNA DIAGNOSTIKA CHOROBY
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Suhrn

Pacientka po 4 tyzdnoch lieCebného pobytu s dg. F10.2 (syndrém zavislosti od alkoholu) pozorovala nahly vyskyt koznych erupcii vo forme
papul takmer na celom tele. Po 9 tyzdroch trvania choroby navstivila dermatoléga, ktory stav diagnostikoval ako pityriasis lichenoides.
Histologicky boli zistené cysticky dilatované folikuly s naplfiou keratinu aj parakeratotickych hmét a s ¢astami fragmentovaného kolagénu,
so zapalovou celulizaciou. LoZiskovo sa nachadzali perforacie infundibularneho epitelu s tkanivovou debris. V okoli atakovanych folikulov
bola obrovskobunkova zapalova reakcia s fragmentovanymi kolagénovymi aj elastickymi zvySkami vlaken. Histologicky aj klinicky obraz
bol uzavrety ako folliculitis perforans-entita zo skupiny perforujicich koznych choréb.
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Summary

Perforating Folliculitis. Case Report and Differential Diagnosis

A 26-year-old woman suddenly noticed an onset of disseminated papular exanthema during her institutional treatment for alcohol abuse.
After 9 weeks of slowly progressive course a dermatologist was consulted, who suggested a diagnosis of pityriasis lichenoides. Skin biopsy
revealed cystical enlargement of hair follicles that were filled up with keratinous and parakeratotic masses interspersed with particles of
fragmented collagen. Numerous inflammatory cells were present within the lesion. Many focal perforations of infundibular epithelium
draining a cellular debris were prominent. Severely disturbed follicles were engulfed by giant cell inflammatory infitrate containing remnants
of collagen and elastic fibers. Considering all the histopathologic findings and clinical course, the case was finally diagnosed as perforating
folliculitis, a distinct type from the family of perforating dermatoses.
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Perforujuca folikulitida sa v su¢asnosti zaraduje do skupiny
tzv. perforujucich choréb koze, ktorych hlavnou charakteristi-
kou je transepidermdlna elimindcia zmenenych dermalnych
zloziek, ktoré sa mo6zu voci okoliu spravat ako cudzorody
material (8). Do tejto skupiny etiopatogeneticky nevyjasne-
nych choréb sa bezne zaraduju okrem perforujucej folikulitidy
aj dalSie tri jednotky: hyperkeratosis follicularis et parafollicu-
laris in cutem penetrans (seu Morbus Kyrle), elastosis perfo-
rans follicularis serpiginosa a reaktivna perforujica kolageno-
za (5).

V klasickych pripadoch perforujucej folikulitidy sa najma
na kozi extenzorov nachadzaju keratotické folikularne papu-
ly. Histologicky mozno pozorovat charakteristické preruse-
nie infundibularnej Casti folikulovej steny s transepidermo-
vou ¢€i transfolikulovou eliminaciou spojivového tkaniva
a celularnej debris. Perforujuca folikulitida pripomina (ale
nie je totoznd) ziskanu perforujucu kolagendzu, vyskytujucu
sa zvéacsa pri chronickych renalnych ochoreniach (12). Kyr-
leho choroba podla niektorych autorov najskér predstavuje
nadmernu formu perforujucej folikulitidy (1) a dalSia z perfo-
rujucich choréb, elastosis perforans serpigindza, ktora tiez
Gasto postihuje folikularne jednotky, spésobuje diferencialno
diagnostické problémy pri bioptickom hodnoteni koznych
1&zii.

Skupina perforujucich porich koze je malou skupinou pato-
geneticky nesuvisiacich ochoreni, ktoré sa dokonca ani nevy-

skytuju v novych uéebniciach (7), alebo su uvadzané promis-
kue v réznych kapitolach dermato-patologickych monografii
(2, 3). Aj z tohto d6évodu prezentujeme pripad s diferencialno-
diagnostickou uvahou.

OPIS PRIPADU

Tridsatsedemrocna pacientka bez pozoruhodnej osobnej
aj rodinnej anamnézy a bez akychkolvek predchadzajucich
koznych ochoreni. V poslednych dvoch rokoch udava
vyznamnejSiu suchost koze. Po 4 tyzdnoch lieGebného
pobytu s dg. syndréomu zavislosti od alkoholu (F10.2), iba
s malymi davkami psychofarmakologickej terapie podava-
nych v prvych 2 tyzdfioch, pozorovala nahlu erupciu pocet-
nejSich disperznych vysevov najprv zltavych papuliek, ktoré
postupne narastali a stali sa ¢ervenofialovymi az ¢erveno-
hnedymi papulami na krku, na trupe, v glutealnej oblasti, na
pleciach a na hornych koncatinach, potom na stehnach
a bedrach. Lézie neboleli a spociatku nesvrbeli, az neskor
pod podprsenkou udava mierne svrbenie. Po dalSich 5 tyzd-
foch intermitentného vyskytu Iézii s tendenciou progresie
sa pacientka dostavila k dermatolégovi, ktory nalez hodnotil
ako 0,75 cm, prevazne folikulovo viazané chronické, cerve-
né tuhé, lesklé papuly okrihleho az ovalneho tvaru v sup-
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Obr. 1. Folikulovo viazané papule na zadnych ¢éastiach tela po 6
tyzdnoch od vzniku erupcii

Obr. 2. Operacna rana po odobrati excizie na histologické vyset-
renie. Zacervenané okolie s keratotickymi Supinami v okoli stehov

raklavikularnej oblasti ulozené v Ciarach Stiepitelnosti koze.
Vo vrcholkoch viacerych papul je centralne tuhé belavé
LZatkovanie“ (obr. 1). Koza celkovo vyrazne suchSia s lahko
zvyraznenou pigmentaciou po slneni sa. Exciziu koze s 1ézi-
ou klinik zaslal na bioptické vySetrenie s diagn6zou neSpe-
cifikovanej folikulovej choroby. Opera¢na rana scCervenala
a v mieste vpichov a stehov sa vyvinuli vyraznejsie kerati-
nové Supinky (obr. 2). Z okolia papul ustupila ¢ervena zloz-
ka a nalez zacal klinicky pripominat skér pityriasis lichenoi-
des. Po indiferentnej lokalnej lieCbe emolienciami
a Imazolom-krémpastou poc¢as nasledujucich 5 mesiacov
ochorenie odznelo. V suc¢asnosti je pacientka bez koznych
prejavov.

Obr. 3. Vyrazne dilatovany folikul s nepravidelnym epitelom. Per-
foracia hornej infundibularnej ¢asti folikulu /Sipka/. Ustie je vypl-
nené orto- aj parakeratotickym keratinom a celularnou debris. Na
povrchu ruptovaného epitelu je parakeratoticka ,,zatka“.V okoli je
chronicky zapalovy infiltrat s obrovskobunkovou reakciou v der-
me (Massonov trichrém, 120-krat)

Obr. 4. Obrovskobunkovy zapalovy infiltrat s fagocyt6zou destruo-
vanych kolagénovych vlaken /Sipka/ (Massonov trichrém, 240-krat)

skych bunkach (Farbenie elastiky podlPa Lawsona, 240-krat)

HISTOLOGIA

Biopticky materidl bol spracovany rutinnym formalin-parafi-
novym postupom s pouzitim Standardnych Specialnych metod
a panelu imunohistochemickych protilatok (vSetky fy DAKO).

V histologickom obraze dominovali cysticky dilatované foli-
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Tab. 1. Diferencialna diagnostika perforujucich portch koze (podla 8 a 9)

Morbus Kyrle

Folliculitis perforans

EPS

RPK

Vek pacienta

20-60 r.

3. dekada

2. dekada

V detstve

Rozdelenie podla pohlavia

Z=M

2Z:M

47Z:M

Z=M

Lokalizacia

Extenzorové casti
DK, HK, hlava, krk,
trup

Ochlpené casti tela
koncatin, trup, glute-
alna oblast

Zadné a lateralne
Gasti krku, HK, tvar,
DK

HK a DK, tvar

Koebnerov fenomén

Byva pozitivny

Negativny

Niekedy pozitivny

Pozitivny

Pridruzené choroby

DM, renalne, hepatal-
ne, kardialne
ochorenia

Ziadne

Downov syndréom,
Ehlers-Danlosov
syndrém, osteogene-
sis imperfecta,
pseudoxanthoma
elasticum

Nie su (niekedy
ziskané rendlne
choroby)

Dedi¢nost

Nie je zaznamenana

Nie je zaznamenana

Nie je zaznamenana

? autozomalne rece-
sivne ? autozomalne
dominantné

Histologicky obraz

Transepidermova eli-
minéacia degenerova-
ného parakeratinu
a zapalovej debris

Intrafolikulovo frag-
menty vlasov, transe-
pidermova eliminacia
degenerovaného
spojivového tkaniva

Transepidermova
eliminacia abnormal-
neho elastického
tkaniva

Transepidermova
eliminacia kolagénu

Vysvetlivky:

EPS = Elastosis perforans serpiginosa; RPK= Reaktivna perforujlca kolagendza; Z = Zeny; M = muzi; DK = dolné kongatiny;

HK = horné koncatiny; DM = diabetes mellitus

kuly, obsahujuce orto- aj parakeratoticky keratin s nekrotickou
debris, elementy spojivového tkaniva dermy a degenerované
zmieSané zapalové bunky. V niektorych rozsirenych folikuloch
boli fragmenty vlasov. Folikulovy epitel bol lozikovo hyperplas-
ticky, inde zUZeny a na niektorych miestach perforovany (obr.
3). Derma v okoli atakovanych folikulov obsahovala granulo-
matozny zapalovy infiltrat pozostavajuci z CD3+ T-lymfocytov,
v drobnych skupinkach boli MB1+ B-lymfocyty a zvySeny
pocet reaktivnych BerH2+ elementov. Ojedinele pritomné
plazmocyty boli polyklonalne (kappa+/lambda+). Iba niektoré
z pocetnych histiocytov boli KiM1+. Niektoré obrovské bunky
obsahovali zvy$ky kolagénovych viaken (obr. 4), vizualizované
Massonovym modrym trichromom, iné fagocytovali rozpadnu-
té fragmenty elastiky zretelné vo farbeni podfa Lawsona (obr.
5). Dalimi $pecialnymi metédami sme vylugili mykotickd, bak-
tériovu i inu &i Specificku infekciu. Demodex follicularis nedo-
kazany. (Pouzité metody: PAS, PAS a kontrola s diastazou,
Ziehlova-Neelsenova metdda, Gramova metéda a auramin.)

Na zéaklade histopatologického obrazu a klinického kon-
senzu bola stanovena diagnéza perforujuceho ochorenia koze
typu perforujuce;j folikulitidy.

DISKUSIA

Vylucenie klinikom suponovanej sekundarnej diagnézy —
pityriasis (parapsoriasis) lichenoides — bolo mozné na zaklade
bioptického obrazu, v ktorom chybali uréujuce histomorfologic-
ké prejavy tejto choroby, a to tak lymfocytova vaskulitida
s pocetnymi T-supresorovymi lymfocytmi v tesnom okoli kapi-
lar s diapedézou erytrocytov, ako aj cytotoxické zmeny kerati-
nocytov, ¢i fokalne zmeny v oblasti dermo-epidermového spo-
jenia. Diagnostikovany granulomatézny zapal nepatri medzi
znamky pityriasis lichenoides (5).

Z diferencialno-diagnostického pohladu bola naro¢nejsia
diskriminacia alebo potvrdenie jedného z perforujucich koz-
nych poskodeni. Zakladnym obrazom bol granulomat6zny
zéapal v okoli cysticky dilatovanych folikulov s nepravidelnym,
hyperplastickym epitelom, vyplnenych masami orto- a parake-

ratorickych hmét a nuklearnou debris. V prvom kroku boli vyl-
ucené infekéné granuldmy, a to na podklade morfoldgie
a negativneho ddkazu mikroorganizmov adekvatnymi Special-
nymi farbeniami.

Zrezanim materidlu a pouzitim dalSich Specidlnych a imu-
nohistochemickych farbeni sa zistilo stenCenie az perforacia
folikulového epitelu s vyronom dermalnej debris so spoluu-
Castou fragmentovaného kolagénu a elastiky. Absencia opisa-
nych zmien v parafolikulovych oblastiach a chybanie asocio-
vanych ochoreni — diabetes mellitus ¢&i renalnych choréb,
relativizovalo Uvahu o moznej Kyrleho chorobe (1).

Na Kyrleho chorobu v8ak bolo treba mysliet na zaklade
hlavnej diagndzy pacientky (F1), kiora podporovala moznu
hepatopatiu ako jednu z asociovanych patogenetickych pri¢in
tohto ochorenia (8).

Nalez fragmentovanej elastiky a jej fagocytdza je typickejsia
pre elastosis perforans serpiginosa, ktora sa vSak vyskytuje
v mladSom veku. Prevalencia je Stvornasobne vys$Sia u chlap-
cov a zvyCajne sa spaja s dalSimi ochoreniami, ako Downov
syndrom, Ehlers-Danlosov syndrém, osteogenesis imperfecta
¢i pseudoxanthoma elasticum (5, 8, 9).

Vyskyt v detskom veku, pritomnost zmien na tvari, pozitiv-
ny Koebnerov fenomén a chybanie alteracie elastiky, ako aj
nezistena autozomalno-recesivna ani dominantna dedi¢nost
v naSom pripade, boli hlavné faktory, ktoré svedgili proti reak-
tivnej perforujlcej kolagenéze (9).

Zakladna diferencialna diagnostika perforujucich porich
koze je uvedena v tab. 1.

Okrem uvadzanych perforujucich porich koze je potrebné
odlisit perforujucu folikulitidu od inych patologickych jednotiek,
najma pri pritomnosti bohatej granulomatdznej reakcie v okoli
degenerovanych dermalnych sucasti, a to od acne vulgaris,
hidradenitis suppurativa, perforujiceho dermatofibromu, perfo-
rujucich palisddovanych granulémov, perforujucich mucindz-
nych cyst, perforujiceho cudzorodého materialu a i. VSetky
ochorenia maju svoj zakladny charakteristicky obraz a odlisnu
anamnézu aj klinicky priebeh ochorenia.

Uvedeny pripad perforujucej folikulitidy sa nepodarilo objas-
nit z patogenetického aspektu. Niektori autori uvadzaju spus-
taci moment abnormnej keratinizacie folikulov so zmenou der-
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my a sekundarnou perforaciou epitelu najcastejSie iritaciou
chemickymi Ci fyzikalnymi podnetmi (5). V patogenéze mdzu
zohrat urcitu ulohu aj chronické renalne ochorenia (6), ako aj
HIV infekcia (13). Gilaberte a spol. (4) sa zmiefuju aj o Ulohe
inhibitorov TNF-a. pri lieCbe reumatoidnej artritidy infliximabom
a etanerceptom, pri vzniku perforujucej folikulitidy. Ziadna
z tychto pri¢in vSak nebola zistena u prezentovanej pacientky.
Vzhladom ku klinicky zistenej malnutricii spésobenej zéklad-
nym ochorenim mozno uvazovat o moznom nedostatku vita-
minov (najma A a E), ¢o sice nebolo laboratérne zistované,
ale lahky stupen pretrvavajucej xerdzy pacientky tuto hypoté-
zu podporuje.

Existuju prace, ktoré dokazuju vznik perforujucej folikulitidy
a inych folikulovych keratéz na podklade deficitu vitaminu
A (4,10, 11), &i uz po skracovacich operaciach ¢reva, pri dia-
betes mellitus alebo pri excesivnych formach hladovania.

ZAVER

Diferencialna diagnostika perforujucich porich koze je zlozi-
td a nie jednoznacéna. Vychadza tak s exaktného histopatolo-
gického nalezu, ako aj zo vzajomnej klinicko-patologickej kon-
zultacie, ktorou sa doplhuju potrebné udaje pre korekinu
zavere¢nu diagnozu.

Praca je podporena grantovym projektom VEGA
€. 1/4242/07 a grantovym projektom MZ SR ¢. 2006/03-
MFN-01.
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