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KAZUISTIKA

Steatocystoma multiplex uspésne lécené
peroralnim izotretinoinem - kazuistika

MUDr. Zuzana Nevoralova, Ph.D.
Akné poradna, Nemocnice Jihlava, p.o.

Je popsana kazuistika 30letého muze, ktery byl odeslan do akné poradny pro kozni obtize trvajici asi 8 let. Objektivné byla na
obliceji, krku a na trupu pfitomna ¢etnd vyklenuti, nejvétsi pod levym obocim a pod pravym boltcem. Na trupu byly ojedinélé
komedony, papuly a noduly. Histologické vysetieni jedné z cyst pod pravym boltcem stanovilo diagnézu steatocystoma multiplex.
Pro soucasné diagnézy acne nodulocystica a steatocystoma multiplex byla zahajena l1é¢ba peroralnim izotretinoinem v pocatecni
dévce 0,25 mg/kg/den, po mésici byla davka navysena na 0,40 mg/kg/den. Akné byla zhojena po 6 mésicich, pro steatocystoma
multiplex bylo v [é¢bé pokracovano. Od 20. mésice byla davka izotretinoinu postupné snizovana az na 0,075 mg/kg/den (10mg
4x tydné). Pacient toleruje tuto lé¢bu velmi dobfe. Lokalné po celou dobu aplikuje adapalen v krému na noc. Po 1,5 roce byla
excidovana nejvétsi cysta pod levym obodim s velmi dobrym kosmetickym efektem. Pacient je v péci akné poradny jiz 3 roky.
Cysticky na oblic¢eji, krku a na trupu se pomalu zmensuji, nékteré vymizely. Vzhledem k chronicité diagnézy steatocystoma mul-
tiplex je u pacienta planovana lé¢ba malymi davkami perorélniho izotretinoinu dlouhodobé za pravidelnych kontrol. Pacient je
s efektem lécby velmi spokojeny.

Klicova slova: steatocystoma multiplex, akné, isotretinoin, dlouhodoba lé¢ba.

Steatocystoma multiplex successfully treated with peroral isotretinoin - a casuistics

A casuistics of a 30-year-old man who was sent to our Acne Clinic because of skin problems lasting for about 8 years is presented.
Objectivelly, on the face, neck and trunk many arches were present, the biggest one under the left eyebrow and under the right
ear. There were some comedones, papules and small nodules on the trunk. Histological examination of a cyst under the right
ear revealed a diagnosis of steatocystoma. Because of concomitant diagnoses acne nodulocystica and steatocystoma multiplex,
a treatment with peroral isotretinoin was started with an initial dose 0,25 mg/kg/day, after one month the dose was increased to
0,40 mg/kg/day. Acne was cleared within 6 months. Because of steatocystoma multiplex, the treatment with peroral isotretinoin
has been continued. After 20 months of the treatment, the dose of isotretinoin was decreased step by step to a dose 0,075 mg/
kg/den (10 mg 4x weekly). The treatment is very well tolerated. For the whole time, local adapalen cream in the evening is ap-
plied. In the meantime, the biggest cyst under the left eyebrow was excised with a very good cosmetic result. Cysts on the face,
neck and trunk have been slowly diminishing, some have disappeared . Because of steatocystoma multiplex is a chronic disease,
a long- term treatment with a low- dose of peroral isotretinoin under regular check-ups has been planned. The patient is very
satisfied with the treatment’s effect.

Key words: steatocystoma multiplex, acne, isotretinoin, long-term treatment.

Uvod

Steatocystoma (SM) bylo poprvé popsa-
no Jamiesonem v roce 1873. Nazev choroby
stanovil Pringle v roce 1899. Synonyma jsou
polycystickd choroba epidermis nebo sebo-

cystomatéza. Ojedinélé, izolované Iéze, jsou
oznacovany steatocystoma simplex. Pokud
jsou projevy mnohocetné, jde o steatocysto-
ma multiplex. Steatocystoma multiplex (SM) je
vzacné genetické onemocnéni (1, 2) charakte-

rizované mnohocetnymi dermalnimi cystami
rdzné velikosti, které se nachézeji v mistech,
kde jsou dobfe vyvinuté pilosebacedzni jed-
notky, pfedevsim v axilach, na krku, trupu a na
hornich koncetinach (3-6). U zen je SM ¢astéjsi
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v tfiselné oblasti, u muzi je nejobvyklejsi loka-
lizace ,tvaru diamantu” na hrudniku. Vzacnéjsi
byvaji projevy na skalpu, obli¢eji, na hyzdich,
prsou nebo v oblasti flexur (1-3, 7). Pozdéji
v Zivoté se mUze vyvinout izolovany steatocy-
stom na vulvé nebo na skrotu jako ojedinély
nedédic¢ny nalez. Steatocystoma multiplex je
hamartomatézni malformace junkce pilose-
baceézniho vyvodu (1, 7). Jde tedy o benigni
onemocnéni, familarni forma muize byt spo-
jena s mutaci keratinu 17 a keratinu typu 1,
které byly nalezeny v sebacedznich zlazach
a vlasovych folikulech (4). Stejnd mutace je
nalézana u pachyonychia congenita typu 2
(PC-2), ktera mGze byt se SM spojena. U SM
se mohou projevit i hypertroficky lichen pla-
nus, acrokeratosis verruciformis a dal$i ndlezy
(5, 8). SM je vétsinou dédi¢né autosomalné
dominantné, mudze se ale vyskytnout i spo-
radicky (5, 6, 8). Ve stejné rodiné mohou byt
pfitomny fenotypické variace a mohou byt
overlapy mezi subtypy. Nejvétsi publikovana
case série zahrnovala 64 pacientl. Zde bylo
nejvice pfipadl sporadickych. SM se objevuje
v adolescenci nebo ¢asné dospélosti. Mohou
byt postizeny muzi i zeny (1, 2). Zacatek one-
mocnéni v puberté je zfejmé diky hormonal-
nim podnétlm na pilosebacedzni jednotku
v tomto vékovém obdobi. Existujici klasifikace
SM zahrnuje tyto typy: generalizovany, loka-
lizovany, akralni, facialni, flexularni, suppura-
tivni (hnisavy) a syndromalni (1, 9). Klinicky
se projevy manifestuji jako pomalu rostouci
elastické nebo tuhé, cystické nebo vyklenuté
papuly az noduly, priméru vétsinou 3-10 mm,
pohyblivé, barvy kiize nebo Zlutavé. Léze ob-
vykle postradaji centralni bod, pfi napichnuti
mohou byt vytlaceny zlutavé, syrové, polotu-
hé az tekuté hmoty (2, 4). Malé léze mohou
byt patrny jen pfi vypnuti kdize. Pocet cyst
muze byt az nékolik set (10). Choroby neh-
th (napft. dystrofie) jsou méné casté. Vétsina
lézi je asymptomatickd. Existuje ale i zanét-
liva varianta nazyvana SM suppurativa (4, 6).
V tomto pfipadé dochazi k zaniceni cyst, jejich
spontanni ruptufe a pachnoucimu vyprazd-
novani, zejména pokud dojde k sekundarni
kolonizaci bakteriemi (2, 6, 11). Mohou se
tvofrit i abscesy. Projevy boli, nékdy i svédi,
pacienti mohou mit i horecku. Vyvoj SM do
supurativni formy je vzacny a mdze k nému

dojit kdykoliv béhem Zivota. Histologicky
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jsou steatocystomy dermalni cysty se sténou
tvorenou typickym vrstevnatym skvaméznim
epitelem, jehoz stratum corneum ma vlnity
vzhled a je silné eozinofilni. Mazové Zlazy jsou
vétsinou pfitomny ve sténé cysty, v dutiné
cysty se mohou nachdzet velusové vlasy (1, 2),
¢asto i ve velkém poctu (10). Bakterie chybéji,
obsah je sterilni. Lipidovy rozbor obsahu cyst
ukazuje vysoké koncentrace triglycerid a jen
malo volnych mastnych kyselin. Diferencialni
diagnéza zahrnuje epidermalni nebo epi-
dermoidni cysty, cysty z velusovych vlasa,
neurofibromatdézu, lipomatézu, milia, se-
bacedzni hyperplazii, sebaceézni adenomy
axanthomatdzu. SM suppurativa je nutno od-
lisit od acne conglobata, hidradenitis suppu-
rativa, infikovany fibroadenom a pyodermii
(6). Hidradenitis suppurativa a steatocysto-
ma multiplex mohou vyjimeéné koexistovat
u stejného pacienta (12). Lé¢ba je rozmanita,
ale obecné neuspokojiva pro obtizné posti-
zeni rlizné diseminovanych lézi. Jednotlivé
cysty mohou byt odstranény chirurgicky. Ve
vétsiné piipadl postaci mald incize klize s né-
slednym kompletnim vyjmutim cysty. Déle je
mozna aspirace obsahu cyst jehlou (zde jsou
ale casté recidivy), uziti laserd (CO, a Erbium
YAG), radiofrekvencni ablace a kryoterapie
(13). Zanicené léze mohou byt osetfeny in-
jekci kortikosteroid(i nebo drenazi (6). Zanét
muze byt redukovan i perordlnimi antibioti-
ky. Lé¢ebné moznosti mohou byt uzity izolo-
vané nebo v kombinaci podle dostupnosti,
klinického nélezu a prani pacienta. Vétsina
pacientl vyhledava lékare z kosmetickych
dlivod (2). Pacienta je nutno poucit o povaze
a benignostilézia o moznostech lé¢by. Rychle
je tieba stanovit diagndzu a zahdjit terapii jen
u SM suppurativa.

Popis pripadu

Pacientem byl 30lety muz, ktery byl do
akné poradny odeslan obvodnim dermato-
logem pro 8 let trvajici kozni obtize, diagnos-
tikované jako akné. K vyraznému zhorseni
doslo v poslednim mésici, kdy doslo k zdnétu
nejvétsich cyst pod levym obo¢im a pod pra-
vym boltcem. U obvodniho dermatologa bylo
nasazeno peroralni antibiotikum (cefuroxim
2x500mg denné po dobu 5 dn(). Lokalné
aplikoval 2% erytromycin v roztoku. V osobni
anamnéze udaval sennou rymu jen v détstvi.
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Léky neuzival, alergicky byl v détstvi na pra-
chy a pyly, nyni jiz bez obtizi. V rodiné otec
a matka otce trpi na drobné cysticky (trvaji
cely zivot) a v détstvi méli oba projevy ak-
né. Objektivni nalez pfi Uvodnim vysetieni
(Obr. 1a-f): na obliceji pod levym obodim
zevné pritomno vyklenuti az 3x3cm v pra-
méru, hrbolaté, v kiizi patrno nékolik uzlik( az
cyst. KiZze nad Utvarem bez patologie, jen se
zbytkovym zarudnutim. Pod pravym boltcem
obdobny utvar prdméru do 15mm, v okoli
nékolik mensich vyklenuti priméru kolem
5mm. Na cele, pravém spanku a na bo¢nich
partiich krku drobnd vyklenuti do 7 mm stej-
ného charakteru. Na trupu v ,zéné diamantu”
obdobné tGtvary do 7mm v prdméru. Na trupu
navic pfitomny komedony, papuly a drobné
nodulky aknézniho typu. V ochlupeni v pod-
bfisku drobné papulky. Bylo provedeno na-
pichnuti nejvétsiho uzliku za pravym boltcem
bez aspirace obsahu, zfiejmé nedostate¢né
hluboko provedené. Byly provedeny odbéry
krve na biochemické vysetreni. Pacient byl
odeslan k excizi Utvaru pod pravym boltcem
(Obr. 3). Déle byl poucen o obecnych opatie-
nich u akné a zhorsujicich faktorech. Bylo mu
doporuceno lokalni antibiotika jiz neuzivat
a zacit aplikovat na oblicej, krk a trup a nad
sponu stydkou adapalen v krému, nejdfive
ve dne, pozdéji na noc a jen vhodnou dermo-
kosmetiku. Byla zvaZovéna lé¢ba peroralnim
izotretinoinem, o kterém byl pacient poucen
a byly mu vydany vsechny informacni brozury.
Vysetieni 10 dnli po Uvodnim vysetieni
(pfi zahdjeni lécby perordlnim izotretinoinem):
Histologickym vysetfenim byla stanovena dia-
gnoza steatocystom (Obr. 2a—c). Laboratorni
odbéry (hladiny jaternich testd a tukd) byly
kompletné v normé. Byly stanoveny kone¢né
diagnoézy:
B Steatocystoma multiplex - dédi¢na
formav.s.
B Acne nodulocystica
B Sennaryma v détstvi
B Alergie na prachy a pyly v détstvi

Pacient byl kompletné poucen o diagné-
ze steatocystomu multiplex, povaze choroby
a moznostech lé¢by. Vzhledem k soucasné
pfitomnosti akné a steatocystoma multi-
plex byla opét navrzena lé¢ba peroralnim
izotretinoinem. Pacient byl znovu poucen
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0 lé¢bé, podepsal informovany souhlas s te-
rapii a pouceni o opatfenich béhem lécby,
byla mu vydéna karticka o 1é¢bé. Vzhledem
k pfitomnosti atopie vanamnéze byla terapie
zahdjena nizsi davkou léku (0,25 mg/kg/den).
Lokalni lé¢bu adapalenem toleroval pacient
dobte, byl poucen o nutnosti dlouhodobé
aplikace tohoto krému. Po mésici byla davka
izotretinoinu navysena na 0,40 mg/kg/den).
Kontrolni vysetteni byla provadéna pravidel-
né vzdy po 1 mésici. Pacient toleroval [é¢bu

www.dermatologiepropraxi.cz

Obr. 1a-f. Objektivni ndlez pred zahdjenim lécby
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velmi dobfe, byla pfitomna jen suchost rt(,
lehce sussi a rzovéjsi kdze, predevsim na
obliceji, lehké péleni oci a nékolikrat drobna
epistaxe. Jiné nezadouci ucinky se neob-
jevily. Laboratorni odbéry byly provedeny
po 1 mésici a dale pravidelné & 3-5 mésicd.
Vsechny hodnoty jaternich test( i tukd byly
bez patologie, jen 1x bylo nepatrné vys3si
ALT 0,92 (norma do 0,78 mmol/l). Bylo do-
poruceno promazavat opakované kizi a rty
a nosni vchod a aplikovat pravidelné umélé
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slzy. Objektivni nalez pacienta se postupné
lepsil: odhojovaly se projevy akné, pomalu se
zmensovaly cysty. Vyklenuti nad levym obo-
¢im se jiz po 1 mésici zmensilo na prdmér cca
2,5%2,5cm, byloi méné hrbolaté. Akné byla
zhojena do 6 mésict (Obr. 4). Drobné cysticky
SM se zmensily béhem 6 mésicli asi o 1T mm
v priméru. Izotretinoin byl uzivan v davce
0,40 mg/kg/den do 19 mésicd, od 20. mésice
pak byla jeho davka pomalu snizovana. V té
dobé byl pacient odeslan k excizi Utvaru pod
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Obr. 2a. Histologické vysetieni: tenkosténnd cysta obsahujici keratin, do které v dolni ¢dsti isti mazové  Obr. 3. Stav po excizi cysty pod pravym boltcem
Zldzy, zvétseni 40x (foto + popis doc. MUDr. Lumir Pock, CSc.) %

#

Obr. 2¢c. Histologické vysetieni: kromé mazovych Zldz jsou patrné fragmenty velusového viasu mezi
keratinem, zvétseni 200x (foto + popis doc. MUDr. Lumir Pock, CSc.)
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poradny jiz 3 roky. Objetivni nalez po 3 letech
uzivani perorélniho izotretinoinu (Obr. 6a-c):
Pod levym obocim zevné jizva minimalné
patrna. Pod pravym boltcem jizva klidna,
v okoli nékolik mensich vyklenuti prdméru
kolem 3-5mm. Na cele, pravém spanku a na
bo¢nich partiich krku drobnd vyklenuti do
5mm stejného charakteru ve vyrazné men-
$im poctu. Na trupu v ,zéné diamantu” ob-
dobné vyklenuti ve vyrazné mensim poctu.
levym oboc¢im (Obr. 5), histologie potvrdila  den (10 mg 4x tydné). Kozni nélez se dédle  Pacient naddle uziva peroralni izotretinoin
diagnézu SM. Davka izotretinonu pak byla  pomalu lepsi, nékteré drobné cysticky zcela v dévce 0,075 mg/kg/den (10mg denné 4x
béhem 7 mésicli snizena azna 0,075mg/kg/  vymizely. Pacient je nyni ve sledovéni akné  tydné). Na oblast nad cystickami (oblicej, krk)
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Obr. 6a-c. Objektivnindlez po 3 letech lécby

a na trup (zde anamnesticky i akné) aplikuje
adapalen v krému. Uziva jen spravnou der-
mokosmetiku, umélé slzy aplikuje dle potie-
by 2-3x denné. Omezuje fyzickou aktivitu dle
vysvétleného schématu. S koznim nélezem je
velmi spokojeny a preje si v dosavadni lécbé
pokracovat.

Diskuze

U naseho pacienta slo o kombinaci 2 cho-
rob. Na trupu byly projevy akné (cysticky) jen
tézko odlisitelné od projevli SM. Ziejmé i proto
a déle pro vzacnost choroby steatocystoma
multiplex byla pfedtim u obvodniho derma-
tologa jeho diagnéza stanovena jako akné.
Diagnéza SM byla stanovena az histologickym
vysetfenim v nasi akné poradné. Vék zacatku
obtizi (22 let) odpovidé vyskytu SMiakné. Kozni
nélez byl kombinaci obou chorob. Zanicené
noduly na obliceji a pod boltcem pfipominaly
akndézni noduly, slo ale o zanicené cysty SM
(oba histologicky verifikovany). Slo spise jen
o ndhodny zénét nez o pocinajici suppurativni
formu SM, i kdyz ndmi zahajend lécba pero-
ralnim izotretinoinem mohla dalsi eventualni
progresi zastavit. Lokalizace na trupu v ,z6né
diamantu” a na bo¢nich partiich krku je typicka
pro SM, nélez cyst na obliceji je vzacnéjsi a byl
by typictéjsi pro akné. Projevy nebolely, jen vel-
ké cysty v dobé pridruzeného zanétu. Choroby
nehtd u pacienta nebyly. Rodinnd anamnéza
byla pozitivni: dle popisu $lo u otce i matky otce

www.dermatologiepropraxi.cz
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téZ o projevy SM (ac jim tato diagnéza nikdy
nebyla stanovena) a soucasné o projevy akné.
U pacienta se tedy jednalo o familidrni vyskyt
SM. Genetické vysetieni provedeno nebylo.
Po domluvé s pacientem byla zvolena Ié¢ba
zlepsujici obé diagndzy — perordlni izotreti-
noin, s pozdéjsi kompletni chirurgickou excizi
nejvétsi cysty na obliceji (druhd nejvétsi byla
odstranéna Uvodné za Gcelem histologického
vysetieni). Izotretinoin (chemicky 13-cis-re-
tinova kyselina) patfi do prvni nearomatické
generace retinoidd. V mechanismu ucinku do-
minuje pfimy inhibi¢ni vliv na mazovou zldzu
a dozravani sebocytl, dale dochazi ke snizeni
keratinizace ve folikulech. Snizuje se mnozstvi
bakterii Cutibacterium acnes a dochazi k redukci
zanétu. Hlavni indikaci k nasazeni peroralni-
ho isotretinoinu jsou tedy predevsim zavazné
formy akné. Off-lable se ale uziva u fady dal-
sich diagnoz (riizovka, periordlni dermatitida,
seborrhoickd dermatitida apod.). Uziti u SM
bylo referovano s riznymi vysledky, obecné
je kdispozici jen velmi malo literarnich zdroja.
Dle Braun-Falca a kolektivu, Ié¢ba systémovym
izotretinoinem pfinasi docasnou Ulevu, zejmé-
na u téch pacientd, jejichz cysty jsou bohaté
na mazové zlazy. Trvalé zlepseni je ale velmi
vzéacné (14). Dle Holmese a Blacka steatocy-
stoma multiplex neodpovida pfilis dobre na
|écbu peroralnim izotretinoinem. Mohou se
zlepsit zanétliva slozka tohoto onemocnéni,

ta ale mohou byt zlepsena se stejnym efektem
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i dlouhodobou kirou peroralnimi antibiotiky
(15). Dle literatury nejlépe reaguji pacienti se
SM suppurativa (11). Izotretinoin vétSinou nee-
liminuje stav, ale zmensi velikost zanicenych
1ézi (6). Terapeutickd odpovéd je ziejmé dana
Dle Apaydina (11) vede lé¢ba k prevenci vzniku
novych 1ézi, ale po vysazeni dochézi k rekuren-
ci. Byla popsana jedna exacerbace SM ze zavaz-
nou inflamaci po 1é¢bé perordlnim izotretino-
inem (16). Byly popsany reference s pozitivnim
efektem izotretinoinu v davce 0,75-1,0mg/kg/
den po dobu nékolika mésict (17, 18). V kazuis-
tice Moritze a Silvermana béhem lé¢by nedoslo
ke zlepseni, to nastalo az 2 mésice po vysazeni
1éku (19). Dlouhodoba Ié¢ba peroralnim izotre-
tinoinem ani lé¢ba kombinovaného postizeni
SM a acne nodulocystica nebyly dle naseho
nejlepsiho védomi dosud publikovany. Velké
zlepSeni u naseho pacienta mohlo byt zpliso-
beno tim, Ze jeho cysty byly bohaté na mazové
Zlazy (nebylo ovéfeno histologicky, ale svédcit
by pro tuto skute¢nost mohly souc¢asné proje-
vy akné). Obecné Ié¢ba mé byt konzultovéna
s pacientem a pfizpUisobena jeho prani. Nas
pacient souhlasil s |é¢bou zpocatku predevsim
pro akné, pfilepseni projevli SM si pfal v 1é¢bé
i nadéle pokracovat. Lé¢bu toleruje velmi dobre
a je velmi spokojeny. Vzhledem k témto skute¢-
nostem a pii obavé z opétovného zvétsovani
projev ¢i tvorbé novych cyst byla lécba v malé
davce zatim ponechéna. Pozitivni efekt jedno-
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znacné prevysuje nad moznymi nezadoucimi

ucinky. Pacient je pravidelné sledovan.

Zavér
Steatocystoma multiplex je vzacné gene-
tické onemocnéni charakterizované mnoho-

cetnymi dermalnimi cystami rlizné velikosti,
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