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Ivanyi Andras dr., StumpfRézsa dr.:
Porokeratosis Mibelli
(Karolyi Sandor Kérhaz Patholégia. — B6rgyo6gyaszati maganrendelés)

A porokeratosis genodermatosis, valtozatos klinikai megjelenéssel.
Lehet kicsi vagy nagy, atrophias vagy hyperkeratoticus. Jelentkezhet
tiinetmentesen de viszket6 elvaltozasok kialakulhatnak. Két leggya-
koribb forméja a porokeratosis Mibelli és a disseminalt superficialis
actinicus porokeratosis.

Porokeratosis Mibelli: egy vagy tobb, kerek, ovélis vagy
gyrélt, atrophias kozepl plakk, szélén keratotikus gy(r( figyel-
het6 meg.

Disseminalt superficialis actinicus porokeratosis: multiplex, anu-
laris keratoticus lézidk a végtagokon. Az 1 cm-nél kisebb plakkok
szélén hyperkeratotikus szegély van.

Egyéb forméak: Linearis, systematizalt varians, reticularis forma,
porokeratosis plantaris discreta, porokeratosis punctata palmaris et
plantaris.

Rokon elvaltozas a porokeratotic eccrin ostial and dermal duct
naevus.

A cornoid lamella parakeratotikus sejtek vékony oszlopa, alatta
elvékonyodott, vagy eltlint granularis réteg. A tiiskés rétegben dys-
keratitoticus és vacuolas degeneraciét mutaté sejtek. Jellegzetes a
porokeratosisban, de egyéb daganatos és nem daganatos elvaltozas-
ban is elfordulhat.

61 éves férfi esete keriilt bemutatasra (1. abra). A bal glutea-
lis régiéban néhany éve, lassan nové keratotikus elvéltozas ala-
kult ki. Psoriasis lehet6sége mertlt fel, az ilyen iranyG terapia
eredménytelen volt. Biopszia tértént. A glutedlis tajékrol elta-
volitott b&rrészlet felszinét tébrétegl, elszarusodd lapham fed-

1. abra
Porokeratosis Mibelli klinikai megjelenése
a a bal glutedlis régidban. Kerek, ovalis, gyralt elvaltozasok
keretotikus szegéllyel

te. A kozépsd teruleten a hdm acanthoticus, hyperkeratoticus
volt. A szaruréteg tébbnyire compact, orthokeratoticus jelleg(,
de ez helyenként parakeratoticus oszlopokkal, cornoid lamel-
lakkal volt megszakitva (2. &bra). Utébbiaknak megfeleléen a
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2. dbra
Psoriasiform hamhyperplasia, szdmos cornoid lamellaval
(parakeratoticus oszloppal)

granularis réteg hianyzott. A papillaris dermisben az erek kortl
lobos besz(irgdés tlint eld. A szoveti kép psoriasisnak nem felelt
meg.

Szandanyi Réka dr., Harsing Judit dr., Wikonkal Norbert dr.,
Horvath Attila dr.:

Kaposi .szarkéma

(Semmelweis Egyetem, AOK, B6r-Nemikortani és Béronkoldgiai
Klinika)

71 éves ndbeteg tavolabbi anamnézisében mastopathia ehr. fibro-
cystica miatt opus szerepel. 1991-ben bal térdizileti fajdalmas
duzzanata, laz miatt septicus v. reactiv arthritis gyantjaval vizsgal-
tak reumatoldgian, ahol a gyorsult (90 mm/h) sillyedés, emelke-
dett LDH, AP és a rontgenvizsgalat eredménye alapjan osteosarco-
ma lehet6ségét vetették fel. A bal femur distalis harmadaban talalt
litikus elvaltozasbol biopszia tortént, ami reticulosarcomat irt le.
Hisztolégiailag csontvel6i kiindulasu B-sejtes blasztos NHL igazo-
lédott. Polichemotherapias kezelésben részesiilt. A kezelést kove-
téen a femur patoldgias torése miatt lemezes osteosynthesis tor-
tént. Ezt kdvetben keriilt sor a chemotherapias kezelés completta-
lasara, 6sszesen 1000 mg CPA-t, 50 mg ADM-et, 200 mg Vepesi-
det, 600 mg Alexant, 15 mg Bleomycint, 2 mg Vincristint, 200 mg
Methotrexatot kapott. Ezen kivil a bal fibula prox, harmadaban 1é-
v@ litikus elvaltozast 1x3000 R massziv rtg racsbesugarzasban ré-
szesitették. Rendszeres kontrollvizsgalatok soran a folyamat reci-
divajat nem észlelték.

2003. marciusban a beteg elesett, a kordbban operalt bal femur
proximalis részén torést szenvedett, mely mditéti ellatast igényelt.
Csontszcintigréafias, ill. CT vizsgalat, valamint a m(tét soran nyert
anyag szovettani vizsgalata a NHL recidivajat nem igazolta.

Bértiinetei 2003. végén kezdddtek: bal oldalon a térd és a labszar
medialis oldalan erythema, 6déma, majd livid enyhén besz(irt plak-
kok jelentek meg, melyek azéta folyamatosan lassan terjedtek. Két
helyen s6tétebb szin(, nodularis jellegi elvaltozas lathaté. A klinikai
kép felvetette Kaposi-szarkéma (KS) lehet6ségét, melyet a szovetta-
ni vizsgalat igazolt (2a-b. abra).

A Kaposi-szarkémat 1872-ben irta le Kaposi Mér, mint a kelet-
eurépai, Foldkozi-tengeri vagy zsidd id6s férfiak ritka megbete-



2a-b. abra
Kaposi-szarkéma a labszaron

gedését. Az 1980-as években ugrasszerlien megnétt prevalencidja,

az AIDS-es betegek leggyakoribb rosszindulatl daganatava lépett

elé.

1994-ben fedeztek fel egy (j human herpesvirust (HHV), melyet
HHV-8-nak neveztek el, és ami a KS léziék szinte mindegyikében
kimutathat6. A HHV-8 a herpesvirusok csaladjan belil a gamma-
herpesvirusok kozé tartozik.

A Kaposi-szarkéma klinikai variansai:

1. Klasszikus. F6ként 50 év feletti férfiakban fordul el6, kékes-
voros maculék, plakkok, forméajaban, altaldban az als6 végta-
gon. Lassan terjed, sokszor bilateralissa valik, de lefolyasa be-
nignus, visceralis v. mucosalis érintettség a betegek kb. 10%-&-
ban figyelhet6 meg.

. Endémias. Ez az afrikai tipus, 4 klinikai subvarianssal
a) Nodularis
b) Florid
¢) Infiltrativ
d) Lymphadenopathias

. latrogen. A szervtranszplantacié kapcsan vagy autoimmun be-
tegség miatt alkalmazott immunszupressziv kezelés a KS pre-
disponal6 tényez6je. El6szor 1969-ben irtak le vesetranszplan-
talt betegen KS kialakulasét. Ezen betegeknél a KS incidencié-
ja 150-200-szorosa a normal populaciéénak. Tipikusan vagy a
terapia alatt, vagy néhany évvel a kezelés utan jelenik meg. A
kezelés befejeztével altaldban spontan regressziét mutat.

. Epidémiéas, AlDS-asszocialt. Homoszexudlis fiatal férfiak ko-
rében el6fordulésa 20-szor gyakoribb, mint a tdbbi rizikécso-
portnal. A nyirokcsomo, gastrointestinalis érintettség altalanos,
a bronchopulmonélis involvacio ritka.

Esetiinket az etiol6giai hattér bizonytalansdga miatt mutattuk be.
Az anamnézis miatt felmeril a iatrogén Kaposi-szarkéma lehet&sé-
ge, ezt azonban a klinikai lefolyas (a kemoterapia és a KS kozott el-
telt hosszl id6) nem tamasztja ala. Osszességében a legvaloszindibb,
hogy esetiinkben a Kaposi-szarkéma mint masodik primer maligni-
tés jelent meg.
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Marschalké Marta dr., Szentpéteri llona dr.:

Heg és tatu sarcoidosis

(Semmelweis Egyetem B6r-, Nemikdrtani és Béronkolégiai Klinika,
b6rgydgyaszati maganrendelés)

57 éves nébeteg anamnézisében asthma, gyerekkorban a nyakrol
csoméeltavolitas, ezutadn hosszi gyégyszeres kezelés szerepel. (Do-
kumentaciéval nem rendelkezik.) Két hénapja a nyakan és a kdrnyé-
kén 1évé hegek megduzzadtak, az ajkan, a 2 évvel ezel6tt végzett te-
tovalas teriiletén is kis csomok jelentek meg. Szemhéjon 1évé teto-
valasndl elvéltozas nem keletkezett, rancfeltoltés teriiletén sem ész-
lelt elvaltozast.

Vizsgalatakor a hegek koril, ajakkontimak megfeleléen 2-3 mm
atmérdjd, bérszinl csomok észlelhetk, a heg megduzzadasa mellett
(3. Abra). Szovettani vizsgalat a konyokon 1év6 elvaltozashél sarco-
id granuloméat mutatott. Mellkasfelvétellel és mellkasi CT vizsgalat-
tal a fels és kozéps6 mediastinumban, valamint a hilusban bilatera-
lisan tobb 1 cm alatti, valamint néhany 1-2 cm nyirokcsomé mutat-
haté ki. A tidé teriletén mindkét oldalon, féleg a 3, 6 segmentum
tertiletén finom nodularis, reticularis elvaltozas talalhat6, mely a fali
pleurdn behtzédottsadgot eredményezett. Szemészeti vizsgalat, rutin
laborat6riumi vizsgalat — serum Ca szint is — negativ volt. Allergias
vizsgdlat, epicutan tesztelés, a tetovalasra hasznalt piros festékkel is,
tuberculin reakcid, intracutan bakterialis antigénekkel végzett tesz-
telés negativ volt.

3. dbra
Az ajakkontimak megfelel6en 2-3 mm atmér6ji csomék

A tidémanifesztacié miatt a beteg kezelését a Koranyi Szanato-
riumban végzik.

A heg sarcoidosisos el&fordulasa, mint a szisztémas folyamat spe-
cifikus bértiinete, nem ritka. Tetovalas utani lokalizalt sarcoidos
reakcio, valamint szisztémas sarcoidosis kialakulasi mechanizmusa
nem vilagos.

Feltételezett a tatuban 1év6 festék etioldgiai szerepe, de mas vé-
lemény szerint a tatu teriiletén jelentkez6 reakcié a szisztémas be-
tegség cutan manifesztacidja. Tatu sarcoidosis esetén a festék elta-
volitasat javasoljak, ez azonban esetenként nehezen megoldhatd
feladat.

Pényai Katinka dr.:
Multiplex M. Bowen
(Semmelweis Egyetem B6r-, Nemikortani és Béronkolégiai Klinika)

79 éves nyugdijas szénbanyasz férfibetegiink anamnézisében emli-
tésre mélté megbetegedés nem szerepel.

Elmondasa szerint évtizedek 6ta észleli torzsén tébb gécban meg-
jelend keratotikus stabil plakkok jelenlétét. A teriileti b6rgydgyasza-
ton bértiinetét psoriasisnak véleményezték, és lokalis hamlasztd, ill.
gyulladascsokkentd kezelést alkalmaztak, amely mellett javulas nem
jelentkezett.

1985-ben, 2000-ben, 2002-ben és 2004-ben cc. basocellulare elta-
volitasa tortént a torzsrél, ill. ajobb combrdl.

A teriletileg illetékes bérgydgyaszat utalta Klinikdnk ambulan-



cidjara 2004 maérciusaban, a nyak jobb oldalan észlelt, szdvettani
vizsgalattal igazolt m. Bowen terapias ellatasa céljabal.

Felvételekor a nyak jobb oldalan sotét erythemas, a bérfelszinbél
ki nem emelkedd, besz(irt tapintaté plakkot, ill. a haton, mellkason,
felkarokon elszértan szamos, 0,5-2 cm nagysagu, erythemas, he-
lyenként sargas varral fedett besz(irt plakkokat lehetett latni.

A nyak jobb oldalan 1évé plakk radioterapiaja megtortént 50 Gy
Osszddzisban, amely mellett teljes regresszi6 kovetkezett be.

A mellkason lév6 bérelvaltozasok psoriasisnak nem feleltek meg,
klinikailag inkabb keratosis Solaris, incipiens spinalioma, ill. m. Bo-
wen merilt fel. Szdvettani vizsgalatot végeztiink az egyik elvalto-
zashol, amely a m. Bowen diagnézisat allitotta fel. Az elvaltozasok
radioterapidja megkezd6dott, és minden alkalommal teljes reg-
ressziot lehetett latni.

A m. Bowen in situ carcinoma, amelynek hatterében a krénikus
arzén expozicié, a HPV virusok, a krénikus ionizalé sugarzas-, pso-
ralen kezelések, ill. napsugarzas kéroki szerepe is felmerlt. Klini-
kailag egy lassan ndvekvd, éles hatar(, kezdetben a bérfelszinbél ki
nem emelkedd, erythemés, vékony porkkel boritott psoriasiform
plakk, amely féként id6sebbeken jelentkezik, er6s viszketés kisére-
tében. Az esetek mintegy 40%-aban jelentkezik multiplex lézi6-
ként, és ebben az esetben bizonyos carcinogének szerepét kell felté-
telezniink, ill. gondolnunk kell esetleges paraneoplasias tiinetegyit-
tesre is.

Foglalkozasi artalomként ismert az ujjakat érint6 m. Bowen f6-
ként fogorvosoknal, és radiol6gusoknal. Az arzén, mint carcinogen
expozicié kovetkezményeként megjelenhet mezégazdasagi munkat
végzoknél (permetezés, bortermel6k), tinkal (borax — a bér szintelen
atlatsz6 kristalyos vegyilete) banyaban dolgozéknal.

1888-ban Jonathan Hutchinson fedezett fel 0sszefiiggést a psoria-
sis, ill. egyéb bérbetegség arzénos keverékekkel térténd kezelése,
ill. a kialakult bértémorok kozott.

Egyes orszédgokban, igy Taiwanon. Malaysiaban, Szlovékia, ill.
hazank egyes terliletein az ivéviz arzénszintje magasabb a megenge-
dettnél, ami krénikus arzén expoziciéhoz vezet.

Az arzén expozicid, mint foglalkozasi betegség, mar az antik vi-
lagban is megjelent, ugyanis az ekkor hasznalt fémek, els6sorban a
bronz tartalmazta szennyez&désként jelents mennyiségben. Egyes
elképzelések szerint a kovacsok istene Hephaistos is azért volt san-
taként abrazolva, mert halandé kollegai is ebben a betegségben
szenvedtek, hala a krénikus arzén expozicié altal okozott polyneut-
rophathianak. Persze az adatokat meghamisithatja, hogy a sziileté-
stiktdl fogva santa gyermekeket kovacsnak adtak, az istenek példajat
kovetve.

Betegiinknél nem az arzén-, inkabb a krénikus napfény expozicié
lehet6sége jon szdéba.

Differencialdiagnosztikai szempontb6l fontos, hogy a lassan no-
vekvé, soha regressziét nem mutaté psoriasisos plakk esetén, tob-
bek kozott fel kell, hogy meriiljén a m. Bowen diagnézisanak lehe-
tésége is.

Kondorosi Ildiké dr., Szalai Zsuzsanna dr.:
Diff(z cutan mastocytosis
(F6v. Onk. Heim Pal Gyermekkdrhaz, B6rgyogyaszati Osztaly)

A 16 hénapos kisded 5., zavartalan terhességbél, 2500 grammal, 36.
gestatiés hétre, PVN szilletett. Kardiorespiratorikus adaptacidja
rendben zajlott.

Bértuineteit 3 hdnapos kora 6ta észlelik, eddig compliance hianya-
ban a gyermek kivizsgélasa nem tortént meg. Jelen felvételére vidé-
ki kérhaz kérésére kerllt sor, ahova epileptiform rosszullétek kivizs-
galésa céljabol keriilt. Az athelyez6 diagnoézis Recklinhausen kor
volt.

A beteg bére kis fokban megvastagodott, elszérva, szinte konflua-
l6an latjuk a sargasbarna szindi, enyhén infiltralt, a bérfelszinbél alig
kiemelkedd, valtoz6 atmérdjl plakkjait, melyek fizikalis behatasra
urticariform elvaltozast mutatnak, helyenként apré hélyagcsak je-
lennek meg (4. abra).

A gyermek a nagyon ritka diffiz cutan mastocytosisban szenved.
Az epilepsziat nem igazoltak, rosszullétei, melyek hirtelen megme-
revedéssel, 1égzésledllassal jartak, apnoés epizédok voltak, melyeket
a hizésejtekbdl hirtelen felszabadul6, nagy mennyiség(i hisztamin

4. dbra
\ gyermek bérén konflualéan latjuk a sargasbarna kisfokban
kiemelkedd, valtozé atmér6jl plakkokat, helyenként urticariform
tiinetekkel, holyaggal

okoz. Fizikalis behatésra a hizésejtekben mitokondrialisan elhelyez-
ked6 hisztamin felszabadulhat. Nagy mennyiség(i hisztamin hirtelen
mobilizal6dasa bronchusgoresot, collapsust idézhet el6. A gyermek
jelenleg a szisztémas panaszokra és a kiterjedt, bullosus tiineteire
val6 tekintettel a per os antihisztamin kezelés mellett 0,5
mg/ttkg/die do6zist kortikoszteroid terapiaban részesil. Az ilyenkor
még jol bevalt UV-A fototerapia compliance hianyadban még felnétt
segitségével sem kivitelezhetd.

A difflz cutan mastocytosis ritka megbetegedés. A demisben fel-
szaporodd hizésejtek a bér diffiz megvastagodasdhoz vezetnek.
Belszervi manifesztacio a hisztamin felszabadulasahoz kothetd:
flush, diarrhoea, bronchospasmus, hypotensio, peptikus ulceracio,
er6s viszketés. Altalaban kora gyermekkorban jelenik meg, de fel-
néttekben is el6fordul. A gyermekkori formaknal a korral Iényeges
javulas figyelhet6 meg, a felnéttkori formaknal lymphoma el6for-
dulhat.

Az esetet ritkasaga és érdekessége miatt mutattuk be.

Kondorosi Ildiké dr.', Berecz Margit dr.2:

Psoriaris. latrogén Cushing szindréma

(F6v. Onk. Heim Pal Gyermekkorhaz', Orszagos Bor- és
Nemikértani Intézet?)

A 23 éves fiatalember kdrel6zményében varicella, mumps, appen-
dectomia, tonsillectomia szerepel. Psoriasisa 7 éve jelent meg a
hajas fejb6ron. 1,5-2 éve, havi 2-3 alkalommal (marciusig bezaré-
lag) Diprophos injekciot kapott egy haziorvostél. A beteget sem a
kezelés megkezdése el6tt, sem kdzben, az injekciét beadd orvos —
a beteg elmondésa szerint — nem vizsgalta. Sajat haziorvosa a Dip-
rophos kezelést szakmai okokra hivatkozva megtagadta, lokalis
nagyhatéasi kortikoszteroid kezeléssel latta el. A beteget marcius
30—an vettiik fel. A felvétel indoka a Diprophos kezelés kihagyésa
utan a psoriasisos bértiinetek nagyfokl progresszidja, a kezelés
bedllitasa.

Felvételekor generalizaltan az egész testen mérsékelten hamlé
psoriasisos plakkok voltak lathat6ak, melyek a torzson kiselem(-
ek, labszarakon osszefolynak, er6sebben gyulladtak és besz(rtek.
A hajas fejb6ron besz(ir6dés, parakeratosis. Mindkét arcfélen,
homlokon teleangiectasia. Mindkét hénaljban, a felkarokra is ra-
terjedve, a torzs mindkét oldalan, a hason, csip6kén, mindkét com-
bon szamos, 0,5-1,5 cm széles, 8-25 c¢cm hosszd, livid stria lathato,
mely tlineteket szteroid mellékhatasként értékeltiink (5. abra). A
mellékvese kéreg funkci6 tisztazéasa céljabol végzett Synacten-pro-
ba szuppriméalt, de m(kodd mellékvesét igazolt. Székletben vér
nem volt kimutathaté. Vércukor profil a normal tartomanyban,
vérnyomasa a fels6 hatarértéken van. Mellkas rtg. felvételen em-
physema lathato.
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5. dbra
A beteg torzsén lathaté livid stridk és psoriasisos plakkok
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Szerkeszt6ség cime: 1085 Budapest, Maria u. 41.
Internet: www.derma.hu
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A beteg 7 napja 40 mg Neotigason kezelésben részesiilt. A felvéte-
li allapothoz viszonyitva a parekeratosis és gyulladas mérséklédott.

A psoriasis szér6dasat a szteroid kezelés megvonasara vezetjik
vissza. Kivizsgélasa soran fogaszati gdcot is talaltunk, szanalasa a
késdbbiekben torténik.

A psoriasis tobbféle kezelési lehetdsége kozil - lokalis kezelés,
kilénboz6 hatdéanyagokkal, fényterapia valtozatos formai, valamint
belsé kezelés Neotigason, Methotrexate, Sandimmun - nyilvan az
elterjedt alkalmazés miatt, a kontrollalatlan, nagyhatasu lokalis szte-
roid kezelés is sok problémat okoz. Az utébbi id6ben megszaporo-
dott a belséleg alkalmazott szteroid kezelés, mely psoriasisban kont-
raindikalt.

A beteget a belsd szteroid kezelés sulyos mellékhatasai miatt tar-
tottuk bemutatasra érdemesnek. Az eset felhivja a figyelmet annak
kovetkezményére, ha a beteg egyszerre tdbb orvossal kezelteti ma-
gat, valamint a szakmai felel6sség fontossagara is.
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Semmelweis Egyetem B6r-, Nemikdrtani és Boronkoldgiai Klinika
2004. majus 13. betegbemutat6 ulés eléadasainak dsszefoglaloi

Csikds Méarta dr.:

SLE

(Semmelweis Egyetem, B6r-, Nemikortani és B6ronkolégiai
Klinika, Budapest)

46 éves nbébeteg anamnézisében neurosis, stlyos reaktiv depresszio,
thoracolumbalis discopathia, hiatus hemia, vesecysta, nephrolythia-
sis, myoma uteri, haemorrhagias metropathia miatt szamos alkalom-
mal végzett frakcionalt curettage szerepel.

1998 nyara 6ta jelentkeztek fényérzékeny, szovettanilag is verifi-
kalt, klinikailag discoid lupus erthematodesnek megfeleld bértiinetei
a homlokon és az orcékon. A beteget szamos alkalommal hospitali-
zaltuk klinikankon, elsé alkalommal 1999-ben, akkori felvételét
megelézéen discoid bértiinetei progressziét mutattak, a felkarokon
és a haton is Gjabb plakkok jelentek meg.

Szisztematizaci6 iranyaban vizsgaltuk, anaemia és thrombocyto-
penia, ANA pozitivitas igazolédott, azonban egyéb szervi manifesz-
taciét nem észleltiink. Szdmos géc szanalasat végeztiik, tonsillecto-
mia és H. pylori eradikacié tortént, valamint hypererg Mantoux pré-
ba miatt tuberculosis iranyaban vizsgaltuk, azonban aktiv folyamat
nem igazolédott. Az aktiv discoid plakkok szénsavhé fagyasztasa
tortént, valamint Roaccutan (20 mg/die) kezelést kezdtiink, j6 tera-
pias effektussal.

2001. szeptemberében leukopenia, thrombopenia, gyengeség, la-
zas allapot, a bértiinetek progresszi6ja miatt ismételten kezeltiik
osztalyunkon. Kivizsgalasa soran rutin laborkémiai és immunszero-
légiai vizsgalataban szisztematizacidra utal6 eltérést nem észleltiink,
és allapota per os Medrol (48 mg/die) adasa mellett gyorsan rende-
zBdott. A szisztémas steroid adaséat a késdbbiekben fokozatosan 8
mg/die fenntart6 dézisig csokkentettiik.

Rendszertelendl jelentkezett teriileti és klinikai ambulans kont-
roll vizsgalatokra, lokalis steroid, tacrolimus, atmeneti Delagil és
cryotherdpiaban részesilt. Fényérzékenység, leukopenia, subfebri-
lits a kérlefolyasban tobbszor felvetette a betegség szisztematiza-
cidjanak lehet6ségét. 2004. februari osztalyos kezelésére a bértu-
netek ismételt progresszidja miatt keriilt sor. A felvételekor latott
klinikai kép ismételten erythematodes discoid bértiineteinek felelt
meg. Tipusos lokalizaciéban, homlokon, orcakon, orron, nyakon,
felkarokon és a hat fels6 harmadaban discoid lupus erythemato-
desnek megfelelé plakkokat észleltiink, a beteg bizonytalan izileti
fajdalmakra volt panaszos. Rutin laborvizsgalatakor leukopenia,
thrombocytopenia mellett szignifikansan proteinuriat és haematu-
riat talaltunk. Immunszeroldgiai eredményei koziil emelkedett an-
ti-DNS, CRP, SS-A szint és ANA pozitivitas emelhet6 ki. Légzés-
funkci6s vizsgalata kislégati obstrukciét, nyugalmi nyaltermelés
vizsgéalata sicca sindréomat igazolt, Schirmer teszt soran eltérés
nem volt. Nyugalmi és terheléses EKG vizsgalata negativ lett, se-
rositis a sziv ultrahang vizsgalata és a korabbi pulmonolégiai vizs-
gélata soran nem igazolédott. Mindezek alapjan a folyamatot ek-
kor mérsékelt aktivitast mutatd, az ARA kritériumokat tébb pont-
ban teljesit6, discoid bértiineteket mutaté SLE-nek véleményez-
tik, és megemelt do6zist per os steroid (32 mg/die) adasa mellett
bocsatottuk otthonaba.

Ismételt osztalyos felvételére nagyfok( gyengeség, elesettség,
pszichés instabilitas, izom- és izileti fajdalmak miatt kerilt sor sta-
tus rogzités és a kezelés moédositasa céljabol.

Tipusos lokalizaciéban, homlokon, orcékon, orron, nyakon, a
jobb ful mogott, helyenként a hajas fejb6ron, felkarokon és a
hat fels6 harmadaban 1-4 cm nagysagu, szabalytalan alaku, bar-
nas-erythemds szegély(, kdzépen atrophiés, teleangiectasiakkal
fedett plakkokat lattunk. Az ajkakon és a végtagokon hypertri-
chosis volt észlelhetd. Figyelemremélté volt a beteg kiterjedt
solaris expositiora utal6 bértiinete, ami elégtelen compliance-re
utalt.

Laborleleteiben a szisztémas szteroid adasa mellett mérsékelten
emelkedett vorosvértest-silllyedés értéket, normal fehérvérsejtsza-
mot, thrombocytopeniat, emelkedett koleszterinszintet észleltiink,
gy(jtott vizeletében fehérjevesztés nem volt. EKG és mellkas rtg.
vizsgalta eltérés nélkili volt. Aktualis immunszerolégiai vizsgalata
emelkedett anti-DNS, CRP, SS-A szint és ANA pozitivitast jelzett.
Pszichiatriai konziliuma szorongéasos-depressziv tiinetegydttest véle-
ményezett. Nem megnyugtatéan rendezett, haemorrhagias metropa-
thiara utald6 n6gyogyaszati panaszai miatt ismételt szakvizsgalatot
kezdeményeztiink.

A beteget a tipusos, discoid lupusnak megfelel§ bértiinetek és a
szisztematizacié irdnyaba mutaté kérlefolyas miatt mutattuk be.

Horvéath Barbara dr.. WikonkalNorbertdr.:

Reiter szindréma, arthritis psoriatica

(Semmelweis Egyetem B6r-, Nemikértani és Béronkoldgiai
Klinika)

Betegiink mar tobbszor szerepelt betegbemutat6 (iléseinken, a Bor-
gyogyaszati és Veneroldgiai Szemlében 1997-ben Preisz doktornd és
mtsai. mar ismertették az esetet.

A ma 49 éves férfi tavolabbi kérel6zményében tonsillectomia
és appendectomia szerepel. A betegnél 1993-ban Reiter szindré6-
mat diagnosztizaltunk. Akkor egy enteritis lezajlasa utan 3 héttel
észlelte bértiinetei jelentkezését. A tenyéren és a talpon hyper-, ill.
és parakeratotikus hamlas, pustuldk, a glans penisen erythaemas
circinaer plakkok, a kézi és labi kérémpercek erythémas duzzana-
ta, conjunctivitis és izlleti panaszok voltak jelen. A HLA tipizélas
soran HLA B27 fenotipus igazolédott, a széklet bakterioldgiai
vizsgalata Salmonella derby-t mutatott. Akkor a betegnél sziszté-
maés antibiotikus, szteroid therapia mellett retinoid theréapias alli-
tottunk be 20 mg Tigason formajaban, amelyre tiinetei regredial-
tak.

1994, 1995 és 1997-ben évente tobbszor jelentkeztek recidivai
lazas allapotban, pustulosus bér, ill. izileti tinetekkel, balanitissel.
A recidivakat hasmenés vagy urethritis nem el6zte meg egy izben
sem. Az izlletek koziil leggyakrabban a sacroiliacalis, humerosca-
pularis, térd, ill. a végtagok kisiziiletei voltak érintettek. 1998-ban
Chlamydia pneumoniae szerolégidja pozitiv volt, tudéeltérések
nélkal.

A beteg Klinikankon torténé hospitalizaciéja mellett folyamato-
san progredial6 izileti érintettsége miatt rendszeres rheumatolégiai
gondozasban részesilt, tobbszor hospitalizaltdk a Budai Irgalmas-
rendi Korhazban.

2000-ben recidiva alkalmaval b&rrél és a hiugycséb6l MRSA te-
nyészett ki, majd 2001-ben, ill. 2002-ben ismét hospitalizaciéra ke-
rult sor.

2002-ben rheumatoldgiai javaslatra bazistherapianak a retinoid
mellé methotrexat keriilt beéallitasra heti 10 mg dézisban, melyet
2003 janiusaban therépias ineffektivitds miatt elhagytunk, retinoid-
jan emeltiink: Neotigasonjat 30 mg, késébb 50 mg napi adagra
emeltik. Legutébb 2003. szeptemberében hospitalizaltuk a beteget,
akkor ismét elesett, lazas allapotban keriilt sor felvételére, kiterjedt
pustulosus bértiinetekkel, balanitissel, flexiés kontrakturakkal, izi-
leti deformitasokkal, kérompercek destrukcidjaval.

Vizelettenyésztésébdl S. aureus tenyészett ki.

Akkori statusaban mko bokatdl distalisan. a labfejekre terjed6en,
a térdek felett, a bal combon, perianalisan, a koényokizilet felett,
mko csukl6tol distalisan tobb, tenyérnyi, livid-erythemas, egymassal
confludld, besz(irt éles szegélyd, parakeratotikusan hamlé plakkok, a
hajas fejb6ron vaskosan infiltralt keratotikusan hamlé plakkok, a
glans penisen kerek erythemas plakkok, kézujjak flexiés kontraktu-
raja, mutacidja volt megfigyelhetd.
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Jelen felvételére legutébbi emisszidjat kovetd folyamatos prog-
resszi6 miatt kerdilt sor. 2004. januarjaban a beteget ismét a BIK-ben
hospitalizaltak, ahol izileti panaszaira lokalis rtg. therapia, intraarti-
culéris injekciok, ill. Salazopytin therapia bevezetése tortént a beteg
elmondasa szerint kevés therapias effectussal.

Jelen felvételekor a korabbi hospitalizaciokkal ellentétben mérsé-
kelt tiineti exacerbatiét lattunk. A beteg kielégit6 altalanos allapot-
ban érkezett, felvételekor mko konyokon, glutealisan egy-egy 1-2
cm-es besz(irt, éles szél(, perekarototikusan harulé plakk volt latha-
t6, tenyereken-talpakon vaskos pustuldkkal tarkitott hyperkeratosis,
és a preputium, ill. glans erythemas duzzanatat, besz(irtségét észlel-
tik, folydsa nem volt. Tekintettel a relative jé altalanos allapotra a
betegnél a beéllitott 35 mg Neotigason és 2x500 mg Salazopyrin
therapian nem valtoztattunk, leoltasokat kévet6en szisztémas anti-
biotikus és lokalis radiotherapiat inditottunk. Laborleleteib6l emel-
kedett sillyedése 90 mm/h, thrombocytosisa és mérsékelt anaemiaja
emelend6 ki.

A Reiter kort 1916-ban Hans Reiter irta le el6szor. A jellegzetes
tridszon - NGU, conjunctivitis és arthritis — kiviil psoriasiform bér-
tunetek, keratoderma blenorrhagicum, balanitis circinata, és altala-
nos tiinetek, mint laz, elesettség jellemzik a kérképet. Primer kiala-
kulasa enteralis vagy genitélis infectiot kdvetden genetikus predisz-
ponalt, HLA-B27 férfiakon alakul ki, mai tudasunk szerint a fert6-
zésre adott kéros immunvélasz kdvetkezményeként. Irodalmi adatok
szerint a leggyakrabban Ch. trachomatis, U. urealyticum, enteralis
koérokozoék kozil Yersinia pseudotuberculosis a kimutathaté patho-
gén agens. Tobb esetben kdzoltek Salmonella, Shigella és Campylo-
bacter enteralis fert6zéseket kdvetben.

A Reiter szindréma és a HLA-B27 fenotipus kozotti oki kap-
csolatot mar tdbben kutattak. Feltételezik, hogy bakterialis pepti-
dek kot6dnek a HLA-B27 molekuldhoz és ez vezet egy
CDB8+CTL aktivaciohoz, amelyek a reaktiv arthritis kialakulasaért
felelés. Masok azt talaltak, hogy ezek a baktériumok olyan sajat
sejtfehérjék aktivizaciojat fokozzak, amelyek a CD8 CTL aktiva-
ci6t kivaltjak. Fontos momentum, hogy in vitro a HLA-B27 auto-
reaktiv CD8 CTL aktivacidja a baktérium eliminalasat kdvet6en is
fennmaradt. Emellett magan a HLA-B27 molekulan beldl is talal-
tak egyes baktériumok fehérjéivel nagyfoki homolégiat mutaté
szekvenciakat, eszerint egy keresztreakcié eredménye a tiinetek
kialakulasa.

Osszefoglalva az esetet elmondhatd, hogy a kronikus lefolyas az
esetek dont6 tobbségében, igy jelen esetnél is jellemz6. Irodalmi
adatok alapjan a folyamat krénikusséa valasa HLA-B27+ férfiakban
alakul ki, akiknél kezdetben a balanitis is manifesztalodik. Fontos
megfigyelés, hogy a recidivak kialakulaséhoz nincs sziikség Ujabb
bakteridlis fert6zésre.

Szandanyi Réka dr., Tabak Réka dr., Harsing Juditdr.,
Becker Krisztina dr., Horvéth Attila dr.:

Erythema nodosum hatterében diagnosztizalt sarcoidosis
(Semmelweis Egyetem, B6r-, Nemikdrtani és Béronkologiai
Klinika)

A 30 éves férfibeteglink anamnézisében tonsillectomia szerepelt.
Felvétele el6tt masfél héttel jobb bokaja koril és a jobb labszaron
erythemat, 6démat észlelt, ezzel egyid6ben magas laza volt. A klini-
kai kép alapjan erysipelasnak diagnosztizaltuk, parenteralis penicil-
linkezelést kapott. Harom nappal kés6bb a bal labszéron is hasonlé
erythema jelent meg, ezzel egyid6ben a régebbi 1ézidk koziil néhany
noduléris jelleg(ivé valt. Ekkor valt egyértelm(ivé a diagnézis, con-
tusiform erythema nodosum fennéllasa (1. abra).

Az erythema nodosum leggyakoribb lehetséges okai: TBC, strep-
toccalis, géc, gyulladasos bélbetegségek, intestinalis bypass m(itétek
utani allapot (vak bélkacs syndroma), gy6gyszerek (oralis contra-
ceptivumok, 6sztrogének, sulfonamidok, salicylatok, aranysok), sar-
coidosis, malignus tumorok, terhesség. Ezen hattérbetegségek kiza-
rasara tajékozodé jellegli vizsgalatok torténtek. A mellkasréntgen
felvételen tipusos bilateralis hilaris lymphadenopathia (BHL) lat-
szott (2. abra).

A sarcoidosis ismeretlen eredet(i rendszerbetegség, melyet szovet-
tanilag el nem sajtosod6 granuloma képz6dése jellemez. Klinikai le-
folyésat tekintve két f6 tipusa létezik. Az akut forma (L&fgren synd-
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1. dbra
Mindkét labszaron erythemas. nodularis tiinetek

2. dbra
Mellkas rtg. tipusos bilateralis hilaris lymphadenopathia

roma) jellemz6i: erythema nodosum, laz, acut iritis, BHL. A kréni-
kus lefolyas gyakoribb, altaldban véletlentl keriil felismerésre. A
sarcoidosis szamos szervrendszert érinthet (1. tablazat).

Bértiinetek a betegek 15-20%-an észlelhet6k. Ilyen pl. a lupoid
besz(ir6dés: testszerte borsényi, félgdmbszerl barnasvords vagy vi-
lagosabb csomdcskéak. Felszivodasuk utan teleangiectasia vagy hy-
perpigmentécié marad vissza. Az orron kialakulhat lupus pemio,
mely tumorszer(ien el6domborodd, kékesvords vagy vordsesbarna
szin(i papulakbél, csomékbdl all. Az esetek 2-3%-aban figyelhetd
meg, jelenléte kronikus fibrotikus tiid6betegség fennallasara utal.
Heg sarcoid, vagy heggranuloma ritka tiinet, a régi hegek megduz-



* Tud6 (95%) - lympadenopathia, késébb fibrosis

e Szem (15-20%)
granulomatosus uveitis, kénnymirigy érintettség,
chorioretinitis, acut iridocyclitis

« Idegrendszer
agyidegek, facialis paresis, encephalitis, meningitis,
pseudotumor cerebri

* Vese (1,25 dihidroxy D vitamin) hypercalcemia,
hypercalciuria-vesekd, nephrocalcinosis

+ Csont
ostitis multiplex cystoides, (Jingling-cystak)
leggyakrabban a phalanxok

» izuletek (40%) - korai gyulladasos reakcio

¢ lzom (50%) - myopathia tlinetmentes

+ Szivizom (20%) - arrythmia, blokkok, cardiomyopathia

1. tdblazat
Szisztémas érintettség sarcoidosisban

zadnak, vorosesbarna csomoék keletkeznek a hegvonal mentén. Sub-
cutan sarcoidosis esetén a granulomatosus reakcié mélyen helyezke-
dik el, tapinthaté csomé formdjaban. A sarcoidosis bértiinetei na-
gyon ritkan fekélyesednek ki.

Osszefoglalasként esetiinkben Lofgren syndromat diagnosztizal-
tunk. Szemészeti, neuroldgiai, EKG, se. ACE, se. calcium, vizelet
calcium eltérést nem talaltunk. Extrapulmonalis érintettséget tehat
nem igazoltunk. A laz NSAID adasa mellett megsz(int, az erythema
nodosum kalium-jodid per os adasat kdveten regredialt. Pulmonol6-
giai status felmérésére és tovabbi kezelés céljabol a beteget pulmono-
légiai osztalyra irdnyitottuk. Esetlinket a kezdeti differencialdiag-
nosztikai nehézség, és az érdekes hattérbetegség miatt mutattuk be.

Kovécs Janos dr.:

Urticaria pigmentosa

(Semmelweis Egyetem Bér-, Nemikoértani és Béronkoldgiai
Klinika)

49 éves férfibeteg korabbi anamnézisében Iényeges megbetegedés
nem szerepel. 5-6 éve fokozatosan szaporodnak féleg a térzson és a
végtagokon proximalisan szubjektiv panaszt nem okozé bértiinetei,
a folyamatot mikrobas ekcémanak tartottak, gocvizsgalatokat végez-
tek, ill. antihisztamin és lokalissteroid kezelésben részesilt, l1ényegi
eredmény nélkil. Emellett a beteg beszamolt réla, hogy fizikai ha-
tasra, tobbek kozott szaunahasznalat kdzben is a térzsén nagyelem(
csalankitések jelentkeznek.

Vizsgélatakor a torzson és a végtagok proximalis részén nagy
szdmban 2-10 mm-es, barnasvords szinl foltok, ill. alig infiltralt,
hamreakciét nem mutaté papuldk voltak lathaték (3. abra), melye-
ket megdorzsélve kornyezetiik erytheméassa valt (Darier-jel), ill. a
héton scarifikéaciéra vorés dermaographismus és urticaria factitia.

AKklinikai kép és az el6bbi tiinetegyuttes alapjan cutan mastocyto-
sis (urticaria pigmentosa) merlt fel, melyet a hisztol6giai vizsgalat
is alatdmasztott: ép ham alatt a dermis felsé — papillaris - rétegében

A mastocytosisok klasszifikaciéja:
CUTAN MASTOCYTOSISOK
1zolalt
Mastocytoma
Disszeminalt
Disszeminalt mastocytoma
Urticaria pigmentosa (infantum)
Urticaria pigmentosa adultorum (teleangiectasia macularis
eruptiva perstans)
Diffuz
Diffliz mastocytosis
Erythrodermas mastocytosis
Szisztémas mastocytosis
Csontveld, belsé szervek (méj, 1ép, nyirokcsomék, Gl traktus)
besz(ir6dése fakultativ bér érintettséggel. VVérben nem!
Malignus mastocytosis, hizésejtes leukémia
El6bbiek + éretlen hizésejtek a vérben

3. dbra
Disszeminalt bértiinetek torzsi talsallyal

kobalaku, toluidinkékkel metakroméziasan fest6dd, lila granulumo-
kat tartalmaz6 mastocytak és kevés eosinophil granulocyta lathato,
malignitas jele nélkil.

A beteg periférias vérképe normalis.

A 8-80 pm nagysagul, kuboid alaki hizésejteket 1877-ben Paul
Ehrlich irta le, jellemz6ek rajuk nagy, intracitoplazmatikus, meta-
kromaziasan fest6d6 granulumaik.

A mastocytosisok tilnyomé tébbsége benignus, viscerélis érin-
tettség ritka. Az 0sszes eset 75%-a 2 éves kor el6tt 1ép fel.

Az urticaria pigmentosa leggyakoribb 6 hdnapos kor elétt, eredete
ismeretlen. Kulonféle fizikai tényezék a hizésejtek degranulacidjat
eredményezik, a hyperpigmentacié méasodlagosan alakul ki a mela-
nocytak aktival6dasa miatt.

Tipusos tlinete az elvéltozadsok duzzanata, erythemdja, viszketése
vakaras utan (Darier-jel). Haemorrhagias és bullosus variansa is ismert.

A felnéttkori format inkabb bamasabb szinténus jellemzi, altala-
ban szukcesszive kialakulé nagyszamu tiinet a tdrzson, vords der-
mografizmus mellett.

Tunettandban a viszketés, fizikai hatasokra kialakulé urticaria ve-
zet, de generalizalt reakcidk, histaminflush, ajulas, hasmenés, fejfa-
jés, dypnoe, shock is kialakulhat.

A lefolyas altaldban krénikus, csontvel&i és egyéb belszervi infilt-
racié nagyon ritkan fordul elé.

Kezelésében HI és H2 receptor antagonisték jonnek széba, utéb-
biak Gl tlinetek, maiabszorpcié esetén. Szisztémas steroid kezelés
csak sulyos esetben ajanlott.

J6 eredmény vérhaté PUVA kezelést6l, a morbosztatikus effektus
akar 2 évig is eltarthat, betegiinknél is ennek bevezetését tervezzik.

A betegeket célszerii felvilagositani, hogy a hisztamin liberalé
élelmiszerek fogyasztasat, valamint a hirtelen hideg és meleg expo-
sitiot kerljék.

Az eset ritkasdga, valamint tipusos klinikai képe és tlinettana
miatt mutattuk be.
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BORGYOGYASZATI ES VENEROLOGIAI SZEMLE 81. EVF. 3. 129-131.

Semmelweis Egyetem B6r-, Nemikortani és Béronkolégiai Klinika
2004. junius 10. betegbemutat6 Ulés el6éadasainak 6sszefoglaloi

Pényai Katinka dr.:
PSS
(Semmelweis Egyetem B6r-, Nemikdrtani és Béronkoldgiai Intézet)

54 éves nébetegiink tavolabbi anamnézisében 1SZB, struma nodosa,
ill. 10 alkalommal mélyvénas thrombosis szerepel.

Elmondasa szerint gyermekkora 6ta észlelte mind a kéz-, mind a
labujjakon hideg hatasara bekovetkez6 haromféazisi Raynaud jelen-
ségét. Az évek soran tlineteit izileti fajdalom, az ujjak és a kéz moz-
gaskorlatozottsdga, majd a b6ér megkeményedése, az ujjak flexios
kontrakturaja, ujjvégi fekélyek, gangrénak, ill. altalanos gyengeség,
szajnyitasi nehezitettség kovette.

Terileti b6rosztalyon progressziv szisztémas sclerosis diagndzisa-
val 1975 6ta per os alacsony dézisi szteroiddal, és negyedévente
Retardillin infazidkkal kezelték. Immunszeroldgiai vizsgalatok, ill.
légzésfunkcios vizsgalatok nem torténtek.

A per os alkalmazott szteroid mellett gravis osteoporosis, glauco-
ma, cataracta, nyombélfekély heveny vérzéssel, chronicus otitis me-
dia, NDDDM, ill. hypertonia alakult ki.

izlleti panaszai miatt egy alkalommal Methotrexatot kezdtek,
amelyet a mellékhatasok miatt felfiiggesztettek.

Altalanos gyengeség, faradékonysag, nehézlégzés, izileti fajdal-
mak, refluxos panaszok, ill. az ujjak allandé zsibbadasa miatt keres-
te fel ambulanciankat.

Felvételekor a mimikaszegény arcon szdmos teleangiectasia, szj
korali radier rancok, korlatozott szajnyitas volt lathat6. A b6r sargas-
fehér, viaszszind, elvékonyodott. A foginy er6sen sorvadt, a fogsor
befelé fordult. A kezeket megtekintve a kézujjak flexiés kontraktu-
rajan, és a bér tomottségén kivil, ujjvégi csillag alaku hegek, egyes
ujjakon ék alaku, fajdalmas necrosisok voltak lathatéak, ill. a diszta-
lis ujjpercek helyenkénti resorptiéja (1. abra).

1. abra
Ujjvégi, ék alaku, fajdalmas necrosis
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Fizikélis vizsgalattal a tud6bazisokon apré és kozéphdlyagu
szorcszorejek, diffuz sipolas volt hallhat6. Mellkas rtg. felvételen
mindkét tidében kifejezett fibrotikus rajzolat volt lathatd. Légzés-
funkcios vizsgalattal féként kifejezett fibrotikus rajzolat volt Iathaté.
Légzésfunkcios vizsgalattal féként restriktiv zavar volt kimutathat6,
a diffuzids kapacitas csokkenésével.

Nyelés rtg. vizsgalat soran dismotilitast kimutatni nem tudtunk.
EKG-n eltérést nem detektaltunk. Szemészeti konzilium conjuncti-
vités siccat irt le.

Az immunszeroldgiai vizsgalat negativ eredménnyel zarult. Rutin
laborleleteib&l gyorsult sillyedés, a majfunkciés enzimek emelke-
dett szintje emelhetd ki. 24 6ras vizeletben fehérjét kimutatni nem
tudtunk.

A Klinikai kép és az anamnézis alapjan betegiink esetében az I. ti-
pusuy limitalt cutan szisztémas sclerosis diagnézisat lehet felallitani,
amely diagnoézist az évekkel ezel6tt megjelent Raynaud jelenség, az
acrak érintettsége, ill. kés6i szovédményként megjelend pulmonalis
fibrosis tmaszt ala.

Az Scl-70 antitest negativitas a betegség jo prognézisat vetiti els-
re, ellenkezé esetben a scleroderma cor pulmonaléval, és kisvérkéri
hypertensiéval jar6 variansaval kellene szamolni.

A tiid6szovédmeény kezelésében jo eredmény varhaté a D-penicil-
lamintél, amelyet elhtizédoéan, éveken keresztiil javasolt alkalmazni,
azonban mellékhatésai (emésztési zavar, nephropathia, csontvel6-
depresszid) miatt gyakran a terapia felfliggesztésre kertil.

Bennfekvése soran a betegnél vasodilatatiés kezelést alkalmaz-
tunk. A tobb mint 30 éve alkalmazott kortikoszteroid elhagyasat Sy-
nacten préba elvégzését kdvetben tervezziik. A tidéfibrosis miatt a
beteget pulmonolégiai osztalyra valé iranyitasa megtortént.

Szandanyi Réka dr., Harsing Judit dr., Sardy Miklés dr.,
Bir6 LaszI6 dr., Horvath Attila dr.:

Panniculitis

(Semmelweis Egyetem, Bér-Nemikortani és B6ronkolégiai
Klinika)

A 64 éves nBbeteg anamnézisében traumas csonttdrések, tricuspida-
lis insuffitientia, varicosités, superficialis thrombophlebitis szerepel.
2003 jaliusaban bal labszaran a boka felett kb. 5 cm-es erythemas,
nyomasra fajdalmas plakk alakult ki. Ambuléanséan erythema nodo-
sum diagnoézissal kezelték. A tlinetek stagnalasa miatt belgy6gyasza-
ti kivizsgalast kezdtek. 2004. februarban hyperergias Mantoux préba
miatt INH kezelést inditottak monoterapiaban, amely mellett a b6r-
tlinet progredialt. Klinikankra torténd felvételekor az anamnézis is-
meretében differencialdiagnosztikailag felmerilt erythema indura-
tum (Bazin) lehet6sége. Szovettani vizsgalattal panniculitis igazol6-
dott.

A panniculitisek felosztasa:
» Erythema nodosum
« Vasculitis (nodularis)
» Kotbszoveti betegségek (lupus, szisztémas sclerosis)
« Fizikai (pl. hideg, trauma, artefact)
» Metabolikus (pl. pancreatitis, kdszvény, calciphylaxis)
* Proliferativ betegségek (lymphoma, lekukemia,
egyéb daganatok)
* Kevert tipusu panniculitisek
* Lipodermatosclerosos
* Subcutan granuloméak
» Gydgyszer indukalt
« Eosinophil panniculitis
» Weber-Christian betegség
* Lipogranulomatosis subcutanea



Esetlinkben az immunszerolégiai vizsgalat eredménye negativ.
Hasi UH cholelithiasist, cysta hepatist, chr. panreatitist irt le. Rec-
toscopidval kéros nem lathat6. N6gyogyaszati vizsgalat lelete nega-
tiv. Felmerilt hattérbetegségként a chr. pancreatitis szerepe, azonban
az osszefliggést sem a bdr szdvettani vizsgalati eredménye, sem a
pancreas funkcios tesztek nem igazoltak.

Osszefoglalasként esetiinkben a hypererg Mantoux préba, az élet-
kor és lokalizaci6 alapjan felmerdilt erythema induratum Bazin lehe-
t6sége, azonban a korlefolyas és a szOvettani vizsgalat alapjan ezt a
diagnozist elvetettiik. Esetiinket a differencialdiagnosztikai érdekes-
ség miatt mutattuk be.

Szakonyi Jozsefdr.:

Lichen aureus

(Semmelweis Egyetem, B6r-, Nemikértani és B6ronkolégiai
Klinika)

A 23 éves fiatal n6beteg anamnézisében jelent6s megbetegedés
nem szerepel. Antikoncipiensen kivil egyéb gyégyszert nem szed.
Elmondasa szerint a bal labszérat gyermekkoraban tobb alkalommal
azonos helyen trauma érte.

Kb. 4 éves kora 6ta észlelte a bal tibia feletti bérelvaltozast, mely
a jelentkezés el6tti honapokban megndvekedett, erythemassa valt,
viszketett. Szubjektiv panasza nem volt. Eszlelésekor a fenti régio-
ban 2x1,5 cm-es, elmosddé hatard, sargas-voros, alig besz(irt plak-
kot lattunk, centralisan a régéta fennall6 1 cm-es halvanylivid folttal
(2. abra).

2. dbra
Lichen aureus a labszaron

Az elvaltozasbdl biopsia tortént, mely kissé atrophias ham alatt a
dermis felsd részében szalagszer(i besz(ir6dést, a lymphocytak mel-
lett kevés histiocytat, vascularizaciét, bevérzéseket mutatott. Vacuo-
las degeneratio nem volt, ugyanakkor exocytosis latszott. Ez alapjan
szliletett meg a lichen aureus diagndzisa.

A folyamat a pigmentalt purpurédk betegségcsoportba tartozik,
ahova a Schamberg-féle progressziv pigmentalt purpura, a purpura
annularis teleangioectoides Majocchi, dermatitis lichenoides purpu-
rica et pigmentosa Gougerot-Blum vagy az itching purpura.

Az 1958-ban Martin altal lichen purpuricusként leirt, majd 1960-
ban Calnan éaltal lichen aureusnak atnevezett kérkép oka némiképp
eltér a fenti korképektdl, ahol az infekcidk (virus, v. bakterialis géc),
gyogyszerek, étel intolerancia szerepe mertlt fel. Ennél az elvélto-
zasnal lokalisan egy inkopetens perforald véna all a tiinetek hatteré-
ben. A megndvekedett vénas nyomas, kapillarisok fokozott sériilé-
kenysége egyitt vezet a klinikai kép kialakulaséhoz. A krénikus me-
chanikai trauma szerepét tobb kozleményben targyaljak.

A klinika kép jellegzetességei a folyamat lokalizalt jellege, pete-
chiék, a séargas szin.

Disszeminalt megjelenése elvétve, zosteriform mintazat ritkan, de
el6fordulhat. Altalaban kerek, ovalis, apré6 lichenoid papulakbol allé
horzsolasszer( foltot, plakkot latunk, leggyakrabban a labszar dista-
lis részén, hason, esetenként szegmentalisan. A vordses-barnas szin

id6vel sargas-barnava valik. Mindkét nemben el&fordul és gyermek-
korban is megjelenhet. Altaldban panaszmentes, néha viszketés,
nyomasérzékenység allhat fenn. Szovettanilag szalagszer(i lympho-
cyta infiltracié latszik a reticularis dermisben (melyet ép hatarzéna
vélaszt el az epidermist6l), vorosvérsejt extravasatioval, haemoside-
rin depositumokkal, gyenge epidermalis reakciéval.

A kezelés nem igazan megoldott. Lokalis emolliens, gyenge szte-
roid extemak mellett kdzdltek eredményes PUVA terapiat. Beazono-
sithaté perforal6 véna esetében annak elkotése, sclerotisatioja is sz6-
bajon.

Betegiink atmenetileg lokélisan gyenge hatas szteroid krémet
kapott, jelenleg kezelés nélkil van.

Podanyi Beata dr.:
Lymphocutan sporotrichosis
(Orszagos Bor- és Nemikdrtani Intézet)

34 éves, egyébként j6 egészségi allapotban levé nébeteg elvéltozasa
észlelésiinket megel6z6en 2 hénappal kezd6dott. EImondasa szerint
bal kéz Ill. ujj kérémpercét fém mosogatészivacs torott szala meg-
szlrta. A sebzés helyén fajdalmas, véaladékozé livid csomé alakult
ki. A seb dezinficiens kezelésre nem javult, proximalis terjedéssel
kéthetente (jabb gyullad nodusok alakultak ki.

A helyi kezelés mellé ekkor erythromycin, majd hatastalansag
miatt cefuroxim, késébb clindamycin szisztémas terapiaban része-
stlt.

Az elvégzett haematoldgiai és vérkémiai laboratériumi vizsgala-
tok kéros eltérést nem mutattak, azonban a proximalis lymphogen
terjedés nem allt meg, a bal felkaron is kialakult egy friss cutan in-
filtratum. Ez utébbi elvaltozést diagnosztikus céllal, klinikailag in
toto kimetszették. A szOvettani vizsgalat az alabbi leirast adta: ,.a
hidnyz6 ham alatt a cutisban granulomas szdveti infiltratum lathato,
mely histiocytakbdl, tobbmagvu oridssejtekbdl all, valamint kis-
mennyiségben granulocytékat is tartalmaz. Sem idegentest, sem ma-
lignus elvaltozés az anyagban nincs”.
zett a beteg ambulanciankon. Vizsgalatakor az &bran lathaté klinika
allapotot (3. abra) és a felkar hegében az eltavolitott granuloma kez-
d6d6 recidivajat észleltik. A valadékozo6 primer jelenség gennyébdl
parhuzamosan tobb leoltéast végeztiink. Sabouraud-taptalajon szinte-
nyészetben sziirkés-fekete bolyhos gombatelepek tenyésztek.

3. abra
A sebzés helyén fajdalmas, valadékozd livid csomé

A klinikai kép, és a betegség lefolyasa lymphocutan sporotrichosis
mellett sz6lt, melyet megerdsitve lattunk a pozitiv gombatenyésztés-
sel. A betegnek napi 2x100 mg itraconazol oralis terapiat javasoltunk.

Differential diagnosis: a betegség tipusos forméaja viszonylag
konnyen felismerhetd, egyéb formai a krénikus fert6zéses granul6-
maktol kulénitendd el. Sporotrichoid 1ézidkat okozhat a tuberculo-
sis, az atipikus mycobakterium fert6zés, tularemia, anthrax, cutan
nocardiosis, cat scratch disease.
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A koérokozo6 talajban, korhadd novényi részeken fordul elé, a fert6-
zés rendszerint szalka, vagy tlske szlrasaval kertlt a szervezetbe. Be-
teglink a sériilést okoz6é fém mosogatészivacsot zoldség héjanak le-
dorzsolésére is hasznalta, valamint sérilést kdvetben is kertészkedett.

A sporotrichosis leggyakoribb forméaja a lymphocutan sporotri-
chosis, mely az esetek 70-80%-4at teszi ki. A behatolas helyére korla-
tozé fix cutan forma mintegy 25%-ban fordult eld. Krénikus gyulla-
das, mely &ltalanos tiineteket nem okoz, de a kialakult elvaltozasok
fajdalmasak, valadékoznak. Szisztémas fert6zés ritka, a pulmonalis
érintettség inhalativ Uton alakulhat ki, de a folyamat immunkompro-
mittalt betegeken cutan fert6zésb6l lymphogen, haematogen terje-
déssel megbetegitheti az iziileteket és a csontokat.

A kérokoz6 a Sporothrix schenkii dimorf gomba, mely a széve-
tekben sarjadzé formaban van jelen, mig szobahémérsékleten te-
nyésztve elagazé fonalakat képez. A telep szine a vajszinlit6l a feke-

téig valtozik. Esetiinkben sotétsziirke telepek képzddtek. A tenyészet
mikroszképos vizsgalata a fonalak oldalagain jellegzetes konidiu-
mokat mutat. Ez a kérokoz6, mely ismételten szintenyészetben nétt
ki az elvaltozasbol, ezt a jellegzetességet nem mutatta. A betegség
hagyomanyos terapiaja a kalium jodid oldat, mely a legtobb kutan
forméanal eredményesen alkalmazhat6. Ez a kezelés azonban sziszté-
maés fert6zésben kiegészitésre szorul, a valasztandé szer els6sorban
Amphotericin B.

A modem antibiotikumok megjelenése a sporotrichosis kezelés-
ben is valtozast hozott. A legtébb szerz6 itraconazollal ért el ered-
ményt napi 100, 200 mg adagban. Az immunkarosodott betegek
szisztémas sporotrichosisa esetében az antimikotikum kombinacié-
jara van sziikség és a kezelés tartés, vagy ismételt karakat igényel.
Esetlinkben az itraconazol kezelést vezettiik be, melyre lassu javulas
indult meg.

HAZAI HIREK

Az MDT Cutan Lymphoma Munkacsoport
tudomanyos Ulést tartott 2005. aprilis 8-an, 15 érakor

Téma:
1
us Lymphoma - Berlin, 2005. febr. 3-5.

Er6s Nora: Beszamolo: International Symposium on the Biology and Immunology of Cutaneo-

. Wikonkal Norbert, Bod6 Imre, Horvath Barbara, Harsing Judit, Matolcsy Andras, Karpati

Sarolta (Semmelweis Egyetem AOK B6r-, Nemikartani és Béronkologiai Klinika, I. Pathol6-
giai Intézet, Szent Laszl6 Koérhaz Csontvel§ Transzplantacié Osztaly): Periférias T sejtes

lymphoma.

. Korda Judit, Marschalké Marta, Harsing Judit, Bély Miklos, Balogh Zsolt, Szigeti Agnes,

Szab6 Huba, Csomor Judit, Matolcsy Andrés, Karpati Sarolta (Orszagos Reumatoldgiai és
Fizioterapias Intézet, Budai Irgalmasrendi Korhaz, Semmelweis Egyetem OAK B6r-, Nemikor-
tani és Béronkoldgiai Klinika, |. Patholdgiai Intézet, Szent Janos Koérhaz Patholdgia): Pannicu-

litis like - T. cell lymphoma esete.
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Semmelweis Egyetem B&r-, Nemikdrtani és B6ronkologiai Klinika
2004. szeptember 16. betegbemutato Ulés eléadasainak ¢sszefoglaloi

Gédor Zsdfia dr.:

Morbus Recklinghausen

(Semmelweis Egyetem B6r-, Nemikortani és Béronkoldgiai
Klinika)

Az 51 éves férfi bértiinetei 25 éves koraban kezdédtek. Csaladi anam-
nézise negativ.

Felvételekor testszerte szamos, 0,2-1 cm atméréjd, bérszind, ill.
barnasvoros, puha tapintat6, a subcutisba reponalhat6, azaz cseng6-
gomb-tiinetet okozd papulat és nodust, valamint café-au-lait foltot
észleltiink (la-b. és 2. abra). Az axillakban hyperpigmentécié latha-
t6. Szemészeti vizsgalata soran réslampaval mindkét szemen Lisch-
csomok, azaz irishamartomak voltak lathatok. A neurofibromak a
hajas fejb6ron is jelentkeztek, melyek kozil az irritaltak sebészi el-
tavolitasat tervezzilk. A tipusos klinikai kép alapjan a folyamatot
neurofibromatosis 1-es tipusanak felel meg.

Recklinghausen betegség autoszomalis dominans érékl6désmene-
tli neurocutan genodermatosis. Hatterében a 17 kromoszéma hosszu
karjan lokalizalt NF1 gén termékének, a neurofibromin a mutéciéi
allnak. A neurofimbromin GTP-4z aktivalé molekula, a ras protoon-
cogén szignaltranszdukcidjanak negativ regulatora. Mivel a neurofi-
bromin féleg neuroectodermalis eredet(i szovetekben expresszalo-
dik, mutacioi neurolégiai tumorok keletkezésére hajlamosit. Hét ti-
pusat kilonboztetjik meg (Neurofibromatosis-1 és 2-es tipus, seg-
mentalis neurofibroma, neurofibromatosis csak cafe-au-lait folttal,
tuberosus sclerosis).

la-b. dbra
Neurofibromak a térzsén
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2. dbra
Neurofibrémak a nyakon

Diagnosztikus kritériumok:
* 6 vagy tobb cafe-au-lait folt
« 2 dermalis, ill. subcutan neurofibroma vagy ! plexiform
neurofibroma
« axillaris freckling (70%, axillaris, inguinalis, perioralis
hyperpigmentacio)
* nervus opticus glioma
2 V. tdbb Lisch-csomo
« jellegzetes csont laesiok (sphenoid dysplasia, hosszu cséves
csontok cystas felritkulasa)
« els6foku rokon 1. tipusd neurofibromatosisa
Klinikai diagnosztikai kritériumai kozil legalabb kett6 egyiittes
fennallasa szlikséges a diagnézishoz.
A betegség kezelése jelenleg a sebészi, ill. Iézeres eltavolitas. Be-
teguinket a tipusos klinikai kép és a bértonetek kiterjedt volta miatti
terapias nehézségek miatt mutattuk be.

Borbola Kinga dr.,, Marschalké Marta dr.2, Sardy Miklés dr.2:
Acne inversa

(Orszagos Onkoldgiai Intézet B6rgydgyaszat, SE Bér-,
Nemikdrtani és Béronkoldgiai Klinika)

A 27 éves férfibeteg b6rtonetei 2003. aprilisaban kezdédtek. ElGszor
a jobb, majd 4 hénap mulva a bal axillaban fajdalmas, gyulladt, li-
vid, pust Urit6 csomdk jelentek meg. Fél év mulva jelentkeztek ha-
sonl6 elvaltozasai mindkét oldali inguinalis régiéban, a scrotémon
és az anus korul.

Ambulanter, majd klinikai befekvése soran alkalmazott Roaccu-
tan, szisztémas antibiotikus és lokalis kezelés ellenére tiinetei rom-
lottak, emiatt a beteg ismételt felvételre keriilt.

Felvételekor az arcon, mindkét oldalon a zygomaticusok felett,
valamint a haton elszértan gyulladt papulékat, maradvanytiinete-
ket és atrophodermias hegeket lattunk. Mindkét oldali axillaban,
az inguindlis régiokban, a crena aniban, a scrotum bérére terje-
déen 2-6 cm hosszU, kb. 1 cm széles, vaskos, gyulladt, tomott ta-
pintatd, hegesedd, széles kotegek, valamint b6séges pust Urit6 si-
polynyilasokat észleltiink, infiltralt és nyomaésérzékeny kornye-
zetben (3. abra).

A laboratériumi leletekbdl gyorsult stllyedése (46 mm/éra), leu-
kocytosisa (13,28 G/I), granulocytosisa (76,50%), illetve lymphocy-
topeniaja (16%) volt kiemelhet6.

4x300 mg per os Dalacin C-t és 2x1 Dapsont kezdtiink. A kisér§



3. dbra
Konglobalt acnés jelenségek a honaljban

gyulladas gyors regressziéjat tapasztaltuk, de az alapbetegség val-
tozatlan maradt, ezért sebészi kezelés céljabdl Kecskemétre iranyi-
tottuk.

Az acné inversa a sz6r- és haj folliculusok, valamint a sebaceus
mirigyek betegsége, a kordbbi véleménnyel szemben nem az apo-
krin mirigyeké.

Acne tetradrél beszélhetiink a kdvetkez§ tiinetcsoport fennéllasa
esetén:

1. Acne conglobata a mellkason, haton, arcon. Eléfordulhat,

hogy csak a korabbi acne hegei vannak jelen.

2. Kronikus gyulladt 16ziok az intertrigindzus régidkban.

3. Atarko és hajas fejbdr perifolliculitise és abscessusai.

4. Pilonidalis sinus vagy cysta

Betegiinknél acne triad (1, 2, 3) allt fenn.

A betegség komplikacioi: kontraktirak, lokalis vagy szisztémas
infekciok, szisztémas amyloidosis, arthropathia, planocellularis car-
cinoma.

Az irodalom szerint elsédleges terdpia a széles sebészi excisio,
szlikség esetén szabad bértranszplantacié. Kiegészité kezelésként az
oralis retinoidok, antibiotikumok, antiandrogének, Dapson, valamint
extrém gyulladéassal jaré esetekben szisztémas kortikoszteroidok
ajanlottak.

Esetlinket a tipusos klinikai kép és a terapias nehézségek miatt
mutattuk be.

Borbola Kinga dr.', Marschalké Marta dr.2:

Korai syphilis

(Orszagos Onkoldgiai Intézet B6rgyogyaszat!, Semmelweis
Egyetem B6r-, Nemikdrtani és Béronkoldgiai Klinika?)

A 37 éves kulfoldi allampolgérsagu férfibeteg korabbi nemi betegsé-
get negal.

2004. december végén jart Klinikdnk ambulanciajan. Akkor a
bértiinetek alapjan felmerilt syphilis lehetésége, &m a beteg a vérvé-
telt nem csindltatta meg, kontrollra nem jelentkezett, fellelhetetlen
volt.

Januér végén tartézkodasi engedélyének meghosszabbitasa miatt
végzett PRP vizsgalat pozitivitdsa miatt jelentkezett Ujra.

Felvételekor az alsé ajak jobb oldalan egy 2 cm atméréjd, erodalt,
tomott tapintatd, erythemas, vaskos sargas porkkel fedett, oedemas
ulcus (4. abra), kifejezett kétoldali lymphadenomegalia, a tenyere-
ken és a talpakon Biett gallérral 6vezett papuldk, a homlokon és a
scrotum-penis bérén elszértan papuldk, a toérzsén néhany roseola
volt lathato.

Az RPR vizsgalat 1/32-es higitasig 4+, a TPHA 4+ volt, a syphilis
ELISA vizsgalat pozitiv, a HIV szeroldgia negativ volt. Neurosyphi-
lisre utalé panasza vagy tlinete nem volt. Az EKG eltérést nem mu-
tatott.

4. dbra
Primer sanker az alsé ajkon

Penicillin-kezelésre tiinetei regrediéltak.

A betegnél a nyelvi nehézségek és a kooperacié hianya miatt a
kontaktszemélyt kideriteni nem sikertilt.

Esetilinkkel a syphilis jelent6ségére és a kontaktuskutatas nehéz-
ségeire kivantuk felhivni a figyelmet.

Pényai Katinka dr.:

Szisztémaés lupus erythematodes

(Semmelweis Egyetem B6r-, Nemikdrtani és Béronkol6giai
Klinika)

56 éves n6betegiink anamnézisében harom éve ismert, ACE gatl6val
kezelt hypertonia szerepel.

2004. augusztus elején a napfénynek kitett tertileteken: az or-
cékon, és a dekoltazs tertletén, élénk erythemas papulak je-
lentek meg. Altalanos tiinetként kb. egy éve észlel térd-,
ill.  konyokizileti fajdalmakat, bizonytalan subfebrilitast,
diffaz hajvesztést, szajszarazsagot, ill. szemviszketést. Faradé-
konyabb, az elmult hénapokban tobb alkalommal zajlott con-
junctivitise.

Felvételkor az orcakon pillang6szamy elrendez6désben, homlo-
kon, ajakpirban, mellkason, nyakon, ill. elszértan az alkarokon is li-
vid erytheméas 1-2 mm-es, helyenként plakkokka dsszefoly6 papulak
voltak lathatéak (5. abra).

Az arcon lév6 tunetekb8l szovettani vizsgalat, ill. IF hisztologia
tortént, amely vizsgélatok lupus erythematodes diagnézisat tamasz-
totték ala.

Immunszerolégiai eredményei kozil kiemelhet6 a 200 feletti anti-
DNS szint, az antinukledris faktor pozitivitas, és a csokkent komple-
ment szintek. Az antikardiolipin, és lupus antikoagulans értékekben
eltérést nem detektaltunk.

Rutin laboratériumi eredményei kozil kiemelend6 emelkedett
(115 mm/h) siillyedése, leukopeniaja. 24 6ras vizeletgyd(ijtés soran
minimalisan emelkedett fehérjeliritést detektaltunk.

Nyaltermelés-vizsgalat, és Schirmer-teszt sicca szindromat iga-
zolt.

A mellkas rtg. felvétel és légzésfunkciés vizsgélat alapjan tiidé-
érintettség nem volt igazolhat6. A szivérintettséget a normal EKG-
gorbén és echocardiographia alapjan ki lehetett zarni.

Az Amerikai Reuma Szovetség, ARA kritériumrendszerét fi-
gyelembe véve, a 11 kritérium kozil beteglink esetében 6 tel-
jesul:

1. pillang6szamy erythema

2. fényérzékenység

3. arthritis

4. leukopenia,

5. immunoldégiai tlnetek: anti-DNS (200 feletti),

6. ANA pozitivitas (1:40, 1:160)
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5. dbra
Orcéakon, homlokon, ajakpirban, nyakon livid erythemas
0Osszefolyo6 papulédk

Mindezek alapjan felallithaté a szisztémas lupus erythematodes
diagnézisa. 1 mg/ttkg methylprednisolon terapiat inditottunk, amely
mellett a leukopenia és a sillyedés normalizalddott, és a b&rtiinetek
aktivitasa is csokkent.

A tlnetek 50 év felett Iéptek fel, amely mindenképpen az SLE
jobbindulatd formajéat jelenti.

Betegiink esetében felmerilt a harom éve szedett ACE inhibitor
provokal6 szerepe is. A gyégyszer indukalta SLE tiinetei kezdetben
nem jellegzetesek, arthralgia, myalgia, laz, migrain, pleuralis fajdal-
mak jellemzik. Bértiinetek ritkdbban jelennek meg, a folyamat eny-
hébb lefolyéast, a sulyos, életet veszélyeztet6 komplikaciok ritkab-
bak. A folyamat reverzibilis, a gydgyszer adasanak felfiiggesztése
utén legtobbszor visszafejlédik. Az ANA pozitivitas gyégyszer indu-
kalta lupusnal nem feltétlen van jelen, de a betegségre jellegzetes a
mintegy 90%-ban jelen 1évé hiszton ellenes antitest. Erdekességként
megjegyzendd, hogy az ANA pozitivitas a tiinetek megsz(inte utan is
megmaradhat.

A legismertebb provokalé anyagok kozott szerepelnek: INH, hyd-
ralasin, penicillamin, prokainamid, minocyclin, béta-blokkolék, Ci-
metidin, izoniazid, litium, oralis kontraceptivumok, szulfonamidok,
tetracyclin, metildopa.

Az ACE gatlok szerepérél szisztémas lupus erythematodes eseté-
ben megoszlik a vélemény. Egyrészt a lupus nephritis kivaltasaért
felel6s TGF béta, és a 2-es tipust citokinek (IL-4, IL-10) inhibitora-
ként a nephrolégusok mint (j terapias lehet6séget nyujté gyogyszert
fedezték, masrészt szamos esettanulmany jelent meg, amely kivalté
okként nevezi meg lupus erythematodes esetében, els6sorban a peri-
férids T sejtek apopto6zis gatlasa miatt.

Betegtinket a jellegzetes klinikai kép miatt mutattuk be.
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TabakRéka dr., Somlai Beata dr., Marschalké Marta dr.:
Mycosis fungoides elérehaladott stadiumban
(Semmelweis Egyetem B6r-, Nemikortani és Béronkoldgiai
Klinika)

Az 51-es nBbeteg 1993 o6ta észlel bértiineteket. 1994-ben és 95-
ben klinikankon parapsoriasist, majd cutan T-sejtes lymphomat
diagnosztizaltunk. A beteggondozasra nem jart. Kecskeméten 2
alkalommal hospitalizaltak, interferon, PUVA, ill. Neotigason ke-
zelést kapott. Masodik klinikai jelentkezésére 5 évvel késéhb,
2000. méajusaban kerlt sor. Az ismételt szovettani vizsgalat plakk
stadiumd, 2001. augusztusban tumoros stddiumi mycosis fungoi-
dest igazolt. Ekkori felvételekor a hajas fejb6ron erytheméas, ham-
16, tomott plakkokat, ill. alopeciés teriileteket, a mellkason, a
mammak alatt erythemas, kissé infiltralt plakkokat, a kdnydkhaj-

6-7. abra
Mycosis fungoides tumoros stadium: erythroderma, kiterjedt,
kifekélyesedd, nekrotizalé tumorok



8. dbra
Mycosis fungoides tumoros stadium: torzité tumorok,
heges alopecia

latban egy 4 cm-es tumort lattunk. A bér immunhisztokémiai vizs-
géalata CD4 restrikci6t és pozitiv génatrendezddést mutatott. 2001.
6ta kap intermittaléan interferont, emellett lokalis rtg., ill. Neoti-
gason kezelést kapott, melyek mellett némi javulas mutatkozott,

egyes tumorai regredialtak. Az interferon terapiat leukopenia
miatt tobb alkalommal fel kellett fuggeszteni. A beteg hosszabb
id6szakokra eltint, majd 2003. aprilisban jelentkezett ismét, ki-
vizsgalésa soran (mrtg, hasi UH, flowcytometria) belszervi mani-
fesztaciét nem észleltiink. A nyakon tapintott megnagyobbodott
nyirokcsomék UH, ill. szdvettani vizsgalata kooperacié hianya-
ban nem volt elvégezhetd. A beallitott Neotigason kezelést a be-
teg otthonaban elhagyta. A beteg a felajanlott terapias javaslato-
kat, osztalyos kezelést sorozatosan nem vette igénybe. 2003. au-
gusztusban jart utoljara ambuléns kontrolion. Ekkor csak homeo-
patias készitményeket hasznalt.

2004. jaliusban vettiik fel ismét betegségének stlyos depressziéja
miatt. Felvételekor testszerte erythodermat, tenyérnyi impetiginizalt,
odorosus, kifekélyesedd, nekrotizalé tumorokat észleltiink (6-7. ab-
ra). Az arcot eltorzité tumorokat, heges alopeciat lattunk (8. abra).
Axillarisan és inguinalisan megnagyobbodott nyirokcsomdkat tapin-
tottunk. Az axillaris nyirokcsomék FNAB-ja a nyirokcsomok érin-
tettségét igazolta, a hasi UH-on hepatosplenomegalia abrazolédott.
A mellkas rtg. és flow-cytometria negativ volt. Tekintettel az igen
jelentds progressziéra, a nagy kiterjedésli tumormasszara, a nyirok-
csomo-érintettségre, kombinalt citosztatikus kezelést kezdtiink (ble-
omycin, cisplatin, cyclophosphamid, vincristin, prednisolon). A kdra
alatt igen gyors és latvanyos tumorregresszié indult meg. Az arcon
jol lathat6 volt, hogy mar a kezelés 9. napjan a tumorok ellapultak, a
fekélyek hamosodasnak indultak. 2004. szeptemberben a 3. kdrara
vettilk fel. A beteg testsulya el6z6 kezelés 6ta eltelt 1 hénapban 7
kg-ot nétt. A korabbi tumorok, ill. fekélyek helyén hegeket lattunk,
az axillaris nyirokcsomok fizikalisan regredialtak, azonban a kezelés
szovédményekeént kiterjedt genitalis herpes recidiva alakult ki.

Szerencsére ritkan latunk ilyen extrém el6rehaladott klinikai ké-
pet, hiszen bar a betegség nem gyogyithato, j6 terapias lehet6ségei
vannak, mellyel a lefolyas lassithat6. A korai stadiumokban (IA-
11A) alkalmazott indiferens kezelés célja a progresszié lassitasa, a
betegségmentes periédusok megnyujtasa, az életminéség javitasa
(pruritus csotkkentése). Ehhez fontos a beteg compliance-e, amit
esetlinkben csak nehezen sikeriilt megnyerni. A kés6i, tumoros sta-
diumokban (11B-1VB) alkalmazott systemas polikemoterapiaval
ugyan latvanyos javulast értink el mind a bér, mind a nyirokcso-
mostatusban, azonban a hatas altalaban atmeneti és révid tava. Va-
lamint, ahogy ezt tapasztaltuk is, gyakran vezet szév6dményhez:
bakterialis sepsis, superinfekcié, az immunsupprimalt statushoz tar-
sulé secunder fertézés léphet fel, ami sok esetben meghatarozza a
kimenetelt.
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