Kozni projevy internich chorob
a
Paraneoplastické exantémy



Kozni projevy u internich onemocneéni

* Na kuzi se projevuje rada internich chorob

* Priznaky specifické a nespecifické
(cyanoza, ikterus, edém, pyoderma gangrenosum,
necrobiosis lipoidica)

* Jejich znalost umozni stanovit diagnozu a zacilit
terapii

e Jde o rozsahly soubor, uvadime nékteré z nich



V eV /

NejCastejsi skupiny onemocneéni
s koznimi priznaky

Diabetes mellitus * Dna
Thyreopatie e Sarkoidodza
Nefropatie * Maligni tumory
Hepatopatie * Hypovitaminozy
Choroby GIT * Endokrinologicka
Hematologicka onemocneni
onemocneni

Imunodeficience
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Diabetes mellitus

Ka gangréna, malum perforans pedis
ké buly
ka dermopatie

<é erytémy (bérce, oblicej)

Necrobiosis lipoidica

Casté infekce — plisné — kvasinky

Pruritus diabeticorum



Diabetes mellitus




DM - bakterialni a mykotické infekce

Recidivujici kvasinkové infekce klze a sliznic a pyodermie jsou
casto prvnim priznakem dosud nediagnostikovaného diabetu!






DM - Necrobiosis lipoidica

- Podminéno granulomatéznim zanétem
koncCicim nekrobiozou.

- Etiopatogeneze neobjasnéna (asociace s DM
az 40%)

- Predilekéné ventralni plochy bércu, vétsinou
nejprve unilateralné a nasledné bilateralné
tuha, ostre ohranicena, plosna atroficka
loziska az plochy zlutohnédé barvy protkané
teleangiektaziemi



Malum perforans

Vznika na podkladé neuropatie, defekt vznikly z
dlivodu hypestezie



Diabeticka gangréna

Vznika na podkladé ischemie, jde o aterosklerotické
projevy na velkych a stfednich tepnach muskularniho a
elastického typu u diabetik(



Kozni priznaky u chorob GIT - IBD

Metastatické, perianalni a perioralni projevy IBD
Az 40 % pacientu s Mo Crohn a UC

Pyoderma gangrenosum

Erythema nodosum

Aftozni stomatitida

Pyostomatitis vegetans

Psoriaza, ekzémové projevy, castejsi virové a
mykotické infekce v dusledku terapie



Pyoderma gangrenosum

Imunologicky podminény nekroticky rozpad kulze

s vaskulopatii

|diopatické stfevni zanéty (colitis ulcerosa, m. Crohn)
Paraproteinemie

Thyreopatie

Karcinomy

Posttraumatické i idiopatické

Terapie:

celkoveé imunosupresiva
dlouhodobé

Hoji se atrofickou jizvou s teleangiectasiemi









Pyoderma gangrenosum

e V pripadé dlouhodobé se nehojiciho defektu
bez jednoznacné vysveétlitelné priciny CAVE
pyoderma gangrenosum

* Poddiagnostikovani pacienti jsou Casto
dlouhodobé bez efektu |écCeni i.v. ATB a
antimykotiky a plastickymi operacemi.

* po zavedeni imunosupresni lécby je efekt
velmi rychly.



Erythema nodosum

Panikulitida
Streptokokoveé infekce
Strevni infekce
Sarkoidoza

Lofgrentv syndrom
(hilova lymfadenopatie,
horecka, EN)

Polékovy

Vysev casto s klinickymi
priznaky:

teplota, arthralgie......




Erythema nodosum







Dermatitis herpetiformis Duhring
glutenova enteropatie
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Autozomalné dédicné
onemocheéeni

Nad extenzory
Drobné puchyrky
Pruritus

Zhorseni po jodu




PEUTZ JEGHERS
syndrom

Lentigindza sliznic a kUze

Strevni polypy —
moznost maligniho
zvrhnuti




hepatopatie

Palmarni erytém
(estrogeny)

Pavouckovité névy
Ztrata ochlupeni
Pigmentace kuze

lkterus

Pruritus

Asteatoticky ekzem __
Krvacivé projevy < ﬂ*

Lichen ruber (hepatitis C)



Plicni onemocnéni Pachyakrie -
palickové prsty
rozsSireni koncovych ¢lanku prstu na rukou
nebo na nohou.
vymizeni uhlu nehtového luzka.
sféricky tvar jako hodinové sklicko.
fluktuace

otevreni cévnich spojek mezi tepennym a
venoznim recistem vs pri hypoxii ¢i nadmeérné
sekrece nékterych rustovych faktoru



Pachyakrie - palickové prsty




nefropatie

Nepecifické zmény
Zmeény barvy kuze
Xeroza

Pruritus

Nehty pul na pul






nefropatie

Specifické zmény

Calcinosis cutis - ukladani vapniku v kuzi
kalcificka uremicka arteriolopatie, kalciphylaxis
zivot ohrozujici stav zpusobuijici progresivni kozni
ischémii a nekrozu.

Perforujici kolagenozy - soucasti koria, jako jsou
kolagenni a elasticka vlakna, vytlacovany skrz
epidermis.

Bulozni dermatdzy - pseudoporfyrie a pozdni
kozni porfyrie







Anemie

Bledost kuze

Koutky

Glositida

Diftzni alopecie
Predcasné Sedivéni vlasu

.Amani nehtd, koilonychia

Pruritus



Thyreopatie - hyperthyreoza

Tepl3, vihka kuze,
Vitiligo
Pretibidalni myxedém
Exoftalmus,
Pruritus, angioedém, plasticky dermografismus
Onycholyza




hypothyreoza

Sucha zlutava kuze
Spinavé lokty
Oboci (lateralne fidne)
Acanthosis nigricans benigna
Myxedém difuzni
Alopetia areata
Alopetia diffusa
Koprivka
Vitiligo
Granuloma anulare






Imunodeficience
Casta souvisejici onemocnéni:
Generalizovany herpes

zoster

Mnohocetna
condylomata accuminata

Acne conglobata

Moluscum contagiosum u
dospélych

Seborrhoicka dermatitida
Maligni nadory
AIDS




Paraneoplastické syndromy

e paraneoplastické syndromy je heterogenni
skupina vzacnych onemocnéni, ktera je
vyvolana zménou reakce imunitniho systému na

pritomny novotvar

* jsou definovany jako nemetastatické systémové
projevy, nepravidelné doprovazejici nadorova
onemocnéni

e jsou pritomnosti nadoru podminény, manifestuji
se vsak ve tkani, ve které se nador nenachazi



Paraneoplastické syndromy

* mezi vznikem syndromu a nadorovym
onemocnénim existuje casova koincidence

(soucasné, v prubehu, predchazi manifestaci)

* mezi syndromem a nadorem existuje paralelni
vztah

(regrese v prubéhu uspésné terapie,
exacerbace pri vzplanuti)

* pro dg. PNP sy neexistuje jiné vysvéetleni



Patofyziologie

tvorba protilatek namirenych proti nadorovym
bunkam, vyvolavaji zkrizenou reakci proti zdravé tkani

tvorba a uvolnovani fyziologicky aktivnich substanci
samotnym tumorem

(hormony, hormondlni prekurzory, enzymy, cytokiny)

tvorba embryonalnich proteint
(CEA, AFP, CA19-9....)

idiopatické



Paraneoplastické syndromy

Acanthosis nigricans

maligna

Leser-Trélatlv syndrom
Ichtyosis acquisita
Hypertrichosis lanuginosa

acquisita

Acrokeratosis
paraneoplastica Bazex

Erythema necrolyticum

migrans

Dermatomyositis

Pemphigus
paraneoplasticus

Sweetlv syndrom
Scleromyxoedema
Livedo reticularis
Generalizovany HZ
Chronicka koprivka

Erythema anulare
centrifugum....



Leser - Trélatuv syndrom

charakteristicky eruptivnim vznikem cetnych rychle se
zvetsujicich seborrhoickych veruk na trupu, koncetinach,
pozdéji i v oblicCeji

obtézujicich vyraznym pruritem

asi ve 20% byva spojen s acanthosis nigricans

Leser-Trélativ syndrom se vyskytuje spolu s karcinomy
zaludku a strev, prsu, plic, ovarii, delohy, ledvin, jater
a slinivky brisni

spojenis HIV



Leser-Trélatuv syndrom




Pemphigus paraneoplasticus

tézka erozivni stomatitida, faryngitida
a postizeni spojivek

na kUzi puchyre, lichenoidni projevy
pripominajici GVHD

multiformni projevy a postizeni dlani
typické je postizeni plic (bronchiolitis obliterans, alveolitis)

non-hodgkinské lymfomy, thymomy, sarkomy, Castlemandyv
tumor



Pemphigus paraneoplasticus




Acrokeratosis paraneoplastica Bazex

vzacna dermatoza, typicka pro muze

az v 65% predchazi manifestaci Tu az o rok!
psoriasiformni léze, erytemoskvamozni

az hyperkeratoticka loziska na prstech rukou, nohou,
boltcich, spicce nosu, loktech a kolenou

postupny rozvoj lézi

dystrofické zmény neht

asociovana s dlazdicobunécnymi karcinomy hltanu,
jicnu, hrtanu, plic, urogenitalni trakt, lymfomy ...

myslet na dg., patrat po malignite!









Hypertrichosis lanuginosa acquisita

* rychly vznik jemnych lanugindznich nepigmentovanych vlasu
e glossitis s Cervenym zbarvenim jazyka, dysgeuzie

* u karcinomu tlustého streva a konecniku, zaludku, mocového
méchyre, plic a u karcinoma prsu

* napadné Castéji u zen

« dif. dg. je tfeba vyloucit ostatni pFiCiny ziskané hypertrichdzy,
napriklad porfyrie, AIDS, anorexii, tyreotoxikozu
a polékové (cyklosporin, fenytoin, minoxidil)



Hypertrichosis lanuginosa acquisita




Paraneoplastické syndromy

* erytrodermie, generalizovana
hyperpigmentace kuze, Flush syndrom,
scleromyxoedema , dermatomyositis, SweetUv
syndrom, Icterus, generalizovany herpes
zoster, pruritus, purpura, vasculitis, chron.
koprivka , pyoderma gangrenosum, ...
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Zaver

KUze je ,vykladni skfini“ stavu organismu

Nékteré kozni projevy jsou Casto patognomické a jejich znalost ma
vyznam nejen diagnosticky, ale také terapeuticky a prognosticky

kozni paraneoplastické syndromy predstavuji heterogenni skupinu
koznich onemocnéni jejichZ rozpoznani mize umoznit véasnou detekci
dosud nemanifestovanych malignit

priblizné 70% neoplazii u pacientld s manifestovanym
paraneoplastickym syndromem lze objevit jednoduchym klinickym
vySetfenim a zakladnim screeningem, o to dllezitéjsi je na diagnozu
myslet.



