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Anamneza

e 17 lety zdravy kluk
* Asi 4 roky ma projevy na kuzi, jesté obcas pribyvaiji,
neboli, nesvedi

* Nevénoval jim pozornost, az dokud nezacaly po mechanickém
podrazdeéni krvacet

* RA: otec se |éCi s vysokym tlakem, jiné nemoci neudava

* \/ySetren na hematologii pro suspekci na vaskulitidu: krevni obraz,
krvacivost a autoprotilatky v normeé, mocovy sediment normalni



Klinicky obraz =

* cernocervené
papulky do 1mm

« diseminované na
pazich, Cetngji
vlevo, na L boku
a na P stehné,
zejmena
dorzalne (celkem
stovky projevu)




Histologie




Histologie

* Benigni vaskularni leze

e Charakterizovana ektazii povrchovych dermalnich kapilar prekrytou
epidermalni hyperplazii (akantdza) s variabilni hyperkeratdézou



Typy angiokeratomu

- hlavné DK, mozné postraumaticky

* Angiokeratoma scroti (Fordyce) — stredni a starsi vek, mozna asociace s
varikokélou, ing. hernii ...., mozné i u zen na vulve, mozna asociace s
kontracepci, teéhotenstvim, hemoroidy..

* Angiokeratoma corporis diffusum — distribuce v oblasti ,plavek”, v
détstvi az adolescenci, asociace s Fabryho nemoci (X vdazana)

* Angiokeratoma Mibelli — dorza prstu a rukou, mezi 10-15 rokem,
asociace s oznobeninami a akrocyanoézou, familialni predispozice mozna
(AD s variabilni penetraci)

* Angiokeratoma circumscriptum — v détstvi a adolescenci — lozisko
mnohocetnych papul az nodull, nékdy splyvajicich



Diferencialni diagnostika

* maligni melanom - Cerna papula — zejména solitarni formy

 Vaskulitida, purpura, hemangiomy — mnohocetné formy

Pro zkuseného dermatologa je ale nalez typicky
Napomoct muze dermatoskopie



Fabryho nemoc

* Porucha stépeni slozitych tukl v lyzozomech v dusledku nedostatecné
funkce alfa galaktozidazy

* Dochazi ke hromadéni globotriasylceramidu (Glc-3) a poruse
bunécnych funkci

* Incidence 1:100 000

* Nastup urcitych potizi casto jiz v detskem véeku

- porucha poceni - prehrivani, parestezie prstu, angiokeratomy, bolesti
bricha

* Organova postizeni se manifestuji ve strednim a starsim véku

- selhani ledvin, srdecni selhani, mozkové prihody, ...

* Diagnostika — stanoveni aktivity enzymu — sucha kapka, DNA vysetreni



Lécba

e Diatermokoagulace
* Laser

e Excize

U mnohocetné formy screening a management Fabryho nemoci



/droje

* Fotografie archiv dermatovenerologickeé kliniky 1.LF UK a VFN, Praha

 Bolognia JL., Schaffer JV., Cerroni L.:Dermatology, Elsevier, 4""Edition,
2017

* Informace pro pacienty s Fabryho chorobou - Il. interni klinika
kardiologie a angiologie 1. LF UK a VFN (cuni.cz)



https://int2.lf1.cuni.cz/1LFIK-162.html
https://int2.lf1.cuni.cz/1LFIK-162.html
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