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Suhrn

Autori prezentuju kazuistiku 62-rocnej pacientky lieCenej na systémovy lupus erythematosus, ktory vznikol priblizne
v rovnakom case ako indurované kozné lézie s naslednou formaciou nehojacich sa defektov. Diagndza kalcifylaxie bola
potvrdend az zo Stvrtej biopsie koze. Ide o jeden z mala publikovanych pripadov non-uremickej kalcifylaxie, pri ktorej su
pritomné viaceré rizikové faktory vratane ochorenia lupus erythematosus a systémovej kortikosteroidnej liecby.
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Abstract

The authors present a case report of a 62-year-old patient treated for systemic lupus erythematosus,
which developed at approximately the same time as indurated skin lesions with subsequent formation of non-healing
ulcers. The diagnosis of calciphylaxis was confirmed only from the fourth skin biopsy. This is one of the few published
cases of non-uremic calciphylaxis in which several risk factors are described, including lupus erythematosus and systemic

corticosteroid therapy.
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Uvod

Kalcifylaxia je vzacne ochorenie, charakterizované
ischémiou az nekrézou koze v dosledku kalcifikacie cievnej
steny a nasledného uzaveru ciev v podkoznom tukovom
tkanive a dermis [1]. Mortalita u pacientov s kalcifylaxiou
je pomerne vysoka, v rozmedzi 30 az 80 % [2]. V&cSina
pacientov zomiera na sepsu a zlyhanie vnitornych organov
[3]. Patogenéza ochorenia nie je presne objasnend, no po-
pisané su viaceré rizikové faktory zahriiujuce terminalne
Stadium ochorenia obli¢iek, zenské pohlavie, obezitu,
hyperparatyreozu, hyperkalcémiu, hyperfosfatémiu,
autoimunitné ochorenia a dalSie [4]. Prezentujeme
ojedinely pripad non-uremickej kalcifylaxie asociovanej
so systémovym lupus erythematosus.

Kazuistika

Pacientkou je 62-rond zena s 5 rokov trvajucimi
indurovanymi 1éziami, ktoré sa tvorili spociatku na ramene,
neskdr v oblasti chrbta a glutei. Postupne sa v centre lozisk
vytvorili ulceracie a drobné, na pohmat tuhé noduly (Obr. 1).

Anamnesticky priblizne v rovnakom obdobi ako vznikli
kozné 1ézie, bol pacientke diagnostikovany systémovy lupus
erythematosus (SLE) indukovany liekmi (antikonvulzivami),

pre ktory bola dispenzarizovana u reumatoléoga. V tvode
bola liecena hydroxychlorochinom v kombinacii s kortiko-
steroidmi. Neskor bol k lie¢be pridany cyklosporin A, no pre
rozvoj arterialnej hypertenzie bol po 3 rokoch vysadeny.

Obr. 1 * Non-uremicka kalcifylaxia. Lividno-erytematdzne
indurované lozisko v pravej glutealnej oblasti s drobnymi
ulceraciami
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Pacientke bol v minulosti exstirpovany meningeém, na
kontrolnej MR mozgu s popisanym reziduom tumoru. Pre
dany nalez a anamnézu sekundarnej epilepsie bola sledovana
neurologom. Z d’al$ich komorbidit sa liecila na autoimunitnti
tyreoiditidu v S$tadiu subklinickej hypofunkcie a syndrém
neprimeranej sekrécie antidiuretického hormoénu (SIADH).

V troch exciziach koze nebola potvrdend diagndza
kalcifylaxie. Prvé histologické vySetrenie preukazalo
suspektny obraz cirkumskriptnej sklerodermie. V nasledu-
jucich dvoch histologickych vysetreniach bol popisany
nalez invertovanej folikularnej keratdozy a kalcifikujucej
panikulitidy. VySetrenim autoimunitného panelu bola zistena
pozitivita anti-dsDNA, ACLA-IgM, ACLA-IgG. C3 zlozka
komplementu a hodnota leukocytov v krvnom obraze bola
znizena. Hladina kalcia, fosfatov aj parathorménu v sére bola
v norme, CRP hrani¢ne elevované, sodik a chloridy znizené
pri zakladnom ochoreni SIADH. Na spirometrii bola zistena
obstrukcia v periférnych dychacich cestach. CT vysetrenie
hrudnika preukéazalo bilateralne mikronodularny proces.
Quantiferon test bol negativny. Sérologickym vysetrenim sa
zistila pozitivita protilatok proti borrelia burgdorferi v IgM aj
IgG triede. Po konzultacii infektologa bol do lieCby pridany
cefuroxim 500 mg 2x1 tbl na 21 dni.

Poslednym histologickym vySetrenim z  hlbokej
excizie koze bol zisteny obraz koze krytej hyperplastickou
epidermou s kompaktnou keratézou, dermis s loziskami
chronického aktivneho zapalu (Obr. 2) a pocetnym nalezom
druz kalcia (Kossat) (Obr. 3), s menSimi loziskami
hemosiderinu (Pearls+). Depozity kalcia boli pritomné aj
v niektorych stenach dystroficky zmenenych ciev dermis.
Imunohistochemicky bola zistena pritomnost’ histiocytov,
CD3+ T-lymfocytov a CD20+ B-lymfocytov. Nalez podporil
klinicku diagnoézu kalcifylaxie.

Na odporucanie reumatoléga bol v lieCbe ponechany
hydroxychlorochin v kombinacii s kortikosteroidmi
vzhl'adom na vysoku protilatkovt aktivitu SLE.

Diskusia

Kalcifylaxia je vzacne a potencionalne Zivot ohrozujice
ochorenie charakterizované kalcifikaciou cievnej steny
s naslednym uzaverom malych ciev v podkoznom tukovom
tkanive a dermis, v dosledku ktorej vznikaju bolestivé
ischemické kozné 1ézie [1].

Patogenéza tohto ochorenia je malo preskimana,
avsak identifikovanych bolo viacero rizikovych faktorov.
Pacienti s termindlnym Stddiom oblickového ochorenia st
postihnuti najéastejsie (uremicka kalcifylaxia). Dalsimi
nepriaznivymi faktormi si Zenské pohlavie, obezita,
hyperparatyredza, hyperkalcémia, hyperfosfatémia, hyper-
koagula¢ny stav (deficit proteinu C a S), antifosfolipidovy
syndrom, autoimunitné ochorenia ako reumatoidna artritida
a SLE, wuzivanie glukokortikoidov, vysokych davok
vitaminu D, warfarin a chemoterapia. Kalcifylaxia u pa-
cientov so zachovanymi renalnymi funkciami sa oznacuje
ako non-uremicka [4].

Asociacia medzi kalcifylaxiou a systémovym lupus
erythematosus je zriedkavd. V roku 2012 bol popisany
pripad 34-rocnej pacientky s kalcifylaxiou a SLE bez
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Obr. 2 « Kalcindéza koze. Pod hyperplastickou epidermou
v hornej Casti fibroznej dermy nachadzame druzy kalcia

(HE, 20x)
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Obr. 3 ¢ Disperzne distribuované loziska kalcia v derme
(impregnacia podla Kossu, obj. 20x)

rendlneho zlyhdvania alebo hyperparatyredzy. Napriek
pulznej kortikoidnej lieCbe a intravendéznemu podavaniu
cyklofosfamidu, spociatku s dobrou klinickou odpovedou,
pacientka po dvoch tyzdinoch po ukonceni lieCby exitovala
[5]

V neskorsej praci autori publikovali kazuistiku 54-ro¢nej
obéznej pacientky so SLE a anamnézou nefritidy,
u ktorej v Case vzniku 1€zii kalcifylaxie koze boli rendlne
parametre v medziach normy. VySetrené¢ hodnoty kalcia,
fosfatov, parathorméonu a vitaminu D3 v sére boli
v norme. V liecbe kalcifylaxie bol podavany tiosulfat sodny,
cinacalcet, sevelamer a pamidronat. Pacientka podstupovala
zaroven hyperbarick(i oxygenoterapiu. Po troch tyzdinoch
hospitalizacie vSak zomrela na zavaznu plucnu infekciu
so sepsou [4].

V roku 2021 bol zverejneny d’al$i pripad non-uremicke;j
kalcifylaxie u 41-ro¢nej pacientky lieCenej na systémovy
lupus erythematosus a anti-fosfolipidovy syndrom, u ktorej
aplikacia tiosiranu sodného a hyperbarickej oxygenoterapie
viedla ku kompletnému zhojeniu ulceracii [6].
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Klinicky obraz tohto ochorenia je roznorody. V literatire
sa uvadza niekol’ko typov 1ézii: nekrotické ulceracie, livedo
racemosa, hemoragické makuly a buly a indurované tumory
[4]. Vredy pri kalcifylaxii st hlboké, splyvajuce a nadobudaji
hviezdicovity vzhl'ad. Zasahuju oblasti bohaté na podkozny
tuk (brucho, boky, proximalna ¢ast’ stehien, gluted). Spodina
defektu byva s Ciernym priskvarom. Okrem koze moézu
byt postihnuté aj d’alSie organy (pluca, kostrové svalstvo,
pankreas, mozog, o€i, zazivaci trakt) [7].

Diagnézu je mozné stanovit na zaklade klinického
obrazu a pomocou histologického vysetrenia. Preferovana je
hlboka biopsia z okraja lézie zachytavajuca podkozny tuk.
V histologickom obraze st typické depozity kalcia v stene
ciev, subintimalna fibroplazia a trombotické zmeny ciev
dermis a podkozného tkaniva. Kalcifikaty m6zu byt’ pritomné
aj v dermis (v okoli ciev potnych Zliaz) a septach tukového
tkaniva. Prinosom moézu byt aj neinvazivne metoédy ako
RTG a CT vysetrenie. Laboratorne vySetrenia pri kalcifylaxii
su ne$pecifické. VacSina pacientov ma normalne hodnoty
fosfatov, kalcia aj parathormonu [7].

Manazment kalcifylaxie Casto vyzaduje multidiscipli-
narny pristup. Cielom lie¢by je zniZzenie miery kalcifikacie
cievnej steny, obnova krvného prietoku, liecba chronickych
defektov, prevencia infekcie a ul'ava od bolesti [7].
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