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Anamnéza

• 17 letý zdravý kluk

• Asi 4 roky má projevy na kůži, ještě občas přibývají,

nebolí, nesvědí

• Nevěnoval jim pozornost, až dokud nezačaly po mechanickém 
podráždění krvácet

• RA: otec se léčí s vysokým tlakem, jiné nemoci neudává

• Vyšetřen na hematologii pro suspekci na vaskulitídu: krevní obraz, 
krvácivost a autoprotilátky v normě, močový sediment normální



Klinický obraz

• černočervené 
papulky do 1mm

• diseminovaně na 
pažích, četněji 
vlevo, na L boku 
a na P stehně, 
zejména 
dorzálně (celkem 
stovky projevů)



Histologie



Histologie

• Benigní vaskulární leze

• Charakterizovaná ektazií povrchových dermálních kapilár překrytou 
epidermální hyperplazií (akantóza) s variabilní hyperkeratózou



Typy angiokeratomů

• Solitární nebo mnohočetné  - hlavně DK, možné postraumaticky

• Angiokeratoma scroti (Fordyce) – střední a starší věk, možná asociace s 
varikokélou, ing. hernií …., možné i u žen na vulvě, možná asociace s 
kontracepcí, těhotenstvím, hemoroidy..

• Angiokeratoma corporis diffusum – distribuce v oblasti „plavek“, v 
dětství až adolescenci, asociace s Fabryho nemocí (X vázaná)

• Angiokeratoma Mibelli – dorza prstů a rukou, mezi 10-15 rokem, 
asociace s oznobeninami a akrocyanózou, familiální predispozice možná 
(AD s variabilní penetrací)

• Angiokeratoma circumscriptum – v dětství a adolescenci – ložisko 
mnohočetných papul až nodulů, někdy splývajících



Diferenciální diagnostika

• maligní melanom - černá papula – zejména solitární formy

• Vaskulitída, purpura, hemangiomy – mnohočetné formy

Pro zkušeného dermatologa je ale nález typický

Napomoct může dermatoskopie



Fabryho nemoc

• Porucha štěpení složitých tuků v lyzozomech v důsledku nedostatečné 
funkce alfa galaktozidázy

• Dochází ke hromadění globotriasylceramidu (Glc-3) a poruše 
buněčných funkcí

• Incidence 1:100 000

• Nástup určitých potíží často již v dětském věku 

- porucha pocení - přehřívání, parestezie prstů, angiokeratomy, bolesti    
břicha

• Orgánová postižení se manifestují ve středním a starším věku

- selhání ledvin, srdeční selhání, mozkové příhody,  …

• Diagnostika – stanovení aktivity enzymu – suchá kapka, DNA vyšetření



Léčba

• Diatermokoagulace

• Laser

• Excize

• U mnohočetné formy screening a management Fabryho nemoci
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