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ÖSSZEFOGLALÁS

A szerzők egy 45 éves, bőrtünetei miatt munkaképtelen-
né vált nőbeteg esetét mutatják be, aki két éve jelentkező, shu-
bokban progrediáló bőrelváltozásai miatt számos kivizsgá-
láson esett át. Bőrtünetei keratitisszel szövődtek. 

A törzsön és a végtagokon, főleg az ízületek feszítő felszínén,
számos livid, barnásvörös, anularis, infiltrált plakk és tömött
tapintatú nodus volt látható. 

Több alkalommal végzett szövettani vizsgálat neutrophil
dermatosist véleményezett. A klinikai kép és a szövettani le-
let együttesen vezetett az erythema elevatum et diutinum (EED)
diagnózisához. A beállított oralis dapson kezelés hatására
a bőrtünetek gyorsan regrediáltak. 

Az EED a neutrophil dermatosisok közé tartozó igen rit-
ka, évtizedekig fennálló, krónikus dermatosis. Társulhat ke-
ratitisszel, infekciókkal, hematológiai betegségekkel, auto-
immun kórképekkel. Az elsőnek választandó kezelés a dap-
son terápia. 

A szerzők ezen ritka kórkép differenciáldiagnosztikai ne-
hézségeire és a lehetséges társbetegségekre hívják fel a fi-
gyelmet.
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SUMMARY

The authors report a case of a 45-year-old female who be-
came incapacitated by a progressive skin disease presenting
with multiple exacerbations over 2 years. 

The patient’s skin disease was associated with kerati-
tis. Several ring-shaped violaceous, reddish-brown infiltra-
ted plaques and firm nodules were seen on the trunk and ex-
tensor joint surfaces over the extremities. 

Histologic evaluations repeatedly showed neutrophilic der-
matosis. Based on the clinical and histologic findings, the di-
agnosis of erythema elevatum diutinum (EED) was made. Ini-
tiation of treatment with oral dapsone has led to rapid reg-
ression of the skin lesions. 

EED is a rare skin disease that belongs to the group of
neutrophilic dermatoses. It may persist for years or even de-
cades and may associate with keratitis, infections, hemato-
logic as well as autoimmune disorders. Dapsone is the first
line of treatment. 

In this report, the authors aim to raise awareness of this
rare disease and highlight the diagnostic difficulties and po-
tential comorbidities associated with EED.
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Esetismertetés
A 45 éves nőbeteg anamnézisében kiemelendő megbetegedés nem

szerepel. Gyógyszert rendszeresen nem szedett. Két éve a lábszárakon
és glutealisan kezdődtek tünetei, melyek fokozatosan, shubokban ter-
jedtek. Panaszai kezdetben keratitisszel szövődtek. Ízületi érintettség,
szisztémás tünetek, láz nem volt. 

Az utóbbi 1,5 évben addig szubjektív panaszt nem okozó bőrtüne-
tei fájdalmassá, viszketővé váltak, a talpakon is megjelentek, s a be-
teg munkaképtelenné vált. Szövettani mintavétel történt, mely super-
ficialis perivascularis lymphocytás vasculitist véleményezett érdemi di-

agnózis nélkül, ami a klinikai képnek nem felelt meg. Emiatt ismételt
szövettani vizsgálat történt, mely nem specifikus, subacut dermatitist
írt le szintén érdemi diagnózis nélkül, a direkt immunfluoreszcens vizs-
gálat negatív volt. Góckutatás során tonsilla góc szerepe merült fel, de
tonsillectomia nem javította tüneteit. Szemészeti szakvizsgálaton ke-
ratitist véleményeztek. Chloroquin és alacsony dózisú glukokortikoid
kezelés érdemi javulást nem eredményezett.

Kivizsgálása során más, a bőrtüneteket magyarázó eltérést nem ta-
láltak, bár mellékleletként nikkelszulfát késői típusú túlérzékenységet
észleltek. Kóros eltérés nélküliek voltak a következő vizsgálatok: hasi
ultrahang, gastroscopia és duodenum biopszia, colonoscopia, mellkas
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RTG; minőségi vérkép, véralvadási paraméterek, CRP, AST, pajzsmi-
rigyhormonok, transzglutamináz antitestek, ANA, RF, dsDNS, ANCA,
szérum össz -IgA, -IgE, -IgM és -IgG; szérum fehérje elektroforézis;
Borrelia, CMV, EBV, HSV1,2, HIV, HBV, HCV, Toxoplasma, syphi-
lis, Yersinia szerológiák; tuberkulin bőrteszt. 

Felvételi státuszában a törzsön körkörösen, a végtagokon a kis- és
nagyízületek feszítő felszínén livid és barnásvörös, helyenként anula-
ris rajzolatot mutató, beszűrt plakkok, tömött tapintatú nodusok vol-
tak láthatók (1.a-d ábra). Fél évvel osztályos felvétele előtt ismételt szö-
vettani vizsgálat történt, mely neutrophil dermatosist véleményezett és
felvetette erythema elevatum et diutinum lehetőségét (2. ábra). 

A klinikai kép és a szövettani vizsgálat alapján megerősítettük az
erythema elevatum et diutinum diagnózisát. Per os 100 mg/nap dap-
son adását kezdtük meg, mely mellett a beteg két hét alatt tünetmen-
tesedett. Laborkontroll során észlelt haemolyticus anaemia miatt né-
hány napig a gyógyszer adását szüneteltettük. Ez idő alatt bőrtünetei
kiújultak. Csökkentett dózisú terápia (50mg/nap) szedése mellett a bőr-
tünetek ismételten regrediálni kezdtek (3.a-d ábra). Keratitise a dap-
son terápia mellett is perzisztált. 
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1.a, b, c, d ábra
A végtagok, főleg az ízületek feszítő felszínén livid- 

és barnásvörös, helyenként anularis rajzolatot mutató, 
beszűrt, helyenként erodált és véres pörkkel fedett 

plakkok és elevált csomók

1.a

1.b

1.c

1.d

2. ábra
Szövettani kép (HE, 40-szeres nagyítás). 

Ép hámmal fedett bőrrészlet. 
A dermis felszínes erei körül kifejezett, döntően 

neutrophil granulocytákból álló beszűrődés, 
kevés eosinophil granulocyta, mérsékelt leukocytoclasia
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Megbeszélés

Az erythema elevatum et diutinum jelentése előemelke-
dő és tartósan fennálló bőrvörösség, mely a neutrophil der-
matosisok közé tartozó igen ritka, krónikus, akár évtizede-
kig fennálló betegség. Leggyakrabban a fiatal és középko-
rú felnőtteket érinti, általában 30-60 éves korban jelentke-
zik. Nemek közti és rasszonkénti gyakorisága megegyezik
(1).

Először az 1880-as években Bury és Hutchinson írták le
a betegséget (2), majd az elnevezés és a szövettani jellem-
zők 1894-ből, Radcliff-Crockertől és Williamstől származ-
nak. 1929-ben Wiedman és Besançon definiálták a betegséget,
mint a cutan vasculitisek egyik formáját (3, 4). 

Az EED a neutrophil dermatosisok közé tartozik, mely
a bőrbetegségek egy heterogén csoportja (1. táblázat). Pa-
togenezisük nem teljesen tisztázott, fertőzések, bakteriá-
lis antigének, autoimmun mechanizmusok, immunkomp-
lexek, T-sejt aktiváció, módosult neutrophil funkció sze-
repét vetik fel a betegségek kialakulásában. A bőrtünete-
ket kémiai ingerek, napfény expositio és trauma (pl. tű-
szúrás, bőrbiopszia, rovarcsípés) triggerelhetik (5, 6). A tra-
uma provokáló szerepe esetünkben sem zárható ki, bete-
günk néptáncosként dolgozott, első tünete a csizma alatt
jelentkezett.

Az EED immunkomplex-mediálta vasculitis formájában
is jelentkezhet. A bőrtüneteket valószínűleg a kis bőrerek-
ben lerakódó immunkomplexek okozzák, amelyek komple-
ment aktivációt, neutrophil infiltrációt és a destruktív enzi-
mek felszaporodását eredményezik. Ezt a teóriát támasztják
alá a direkt immunfluoreszcens vizsgálatok során észlelt pe-
rivascularis komplement, IgG, IgM, IgA és fibrin depozitu-
mok. Az anti-neutrophil citoplazmatikus antitestnek (ANCA)
valószínűleg szintén szerepe van az EED patogenezisében
(7).

Leggyakrabban az acralis és a periarticularis bőrt érinti
szimmetrikus elrendeződésű, kerek, kiemelkedő, livid, sár-
gás- vagy barnásvörös színű, sima felszínű, gyakran behú-
zott közepű papulák, plakkok és nodusok formájában. Az EED
korai bőrtünetei általában puha tapintatúak. A késői bőrtü-
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3.a

3.b

3.a, b, c, d ábra
Javult állapot 4 hét dapson kezelés után

3.c

3.d
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netek viszont gyakran kemény tapintatúak, fibrotikusak. Ul-
ceráció és hólyagképződés ritkán fordul elő.

Ritkább lokalizáció az arc, retroauricularis terület, törzs,
axillák és genitáliák (8). Leírtak tenyéri linearis plakkok (9),
széli részen elevált anuláris plakkok, talpi verrucosus plak-
kok és vesicobullosus bőrtünetek formájában jelentkező EED-
t is.  A bőrtünetek lehetnek panaszmentesek, de égő, szúró
érzéssel, vagy pruritusszal is járhatnak és hiperpigmentáci-
óval gyógyulnak (4). 

Az extracutan tünetek magukba foglalják az arthralgiát,
lázat, belszervi tüneteket. Szemészeti eltéréseket pl. perifé-
riás keratitist, noduláris scleritist, panuveitist és vakságot szin-
tén leírtak EED-hez társultan. Esetünkben az extracutan tü-
netek közül keratitist észleltünk. 

Az EED társulhat infekciókkal, hematológiai betegségekkel
vagy autoimmun kórképekkel is, de közöltek gyógyszerszedés
(antituberculoticumok, cisplatin és erythropoetin) után je-
lentkező eseteket is (9). A fertőző betegségek közül HIV-, béta-
hemolizáló streptococcus-, hepatitis infekcióhoz és tuber-
culosishoz társuló eseteket írtak le. 

A hematológiai betegségek közül plazmasejtes dyscrasi-
ák (főként IgA monoklonális gammopathia), myelodyspla-
sia, myeloproliferatív rendellenességek, B-sejtes lymphoma,
és hajas sejtes leukémia társulhat alapbetegségként. Az EED
a hematológiai betegség megjelenése után akár évekkel is je-
lentkezhet.    

Számos autoimmun- és gyulladásos betegséghez is tár-
sulhat. Például gyulladásos bélbetegségekhez, rheumatoid
arthritishez, coeliákiához, recidíváló polychondritishez, lu-
pus erythematosushoz, granulomatosus polyangiitishez és der-
matomyositishez. Leírtak már emlődaganathoz és dermati-
tis herpetiformis Duhringhoz, illetve más neutrophil der-
matosisokhoz: Sweet-szindrómához és pyoderma gangrae-
nosumhoz társuló esetet is (10).

A diagnózis felállítása a klinikai kép és szövettani vizs-
gálat alapján történik. A szövettani kép a betegség prog-
ressziója során változik. A korai EED szöveti képe leu-
kocytoclasticus vasculitis neutrophil infiltrációval a dermis
felső és középső részén, továbbá fibrin depozitumokkal a kis

erekben vagy perivascularisan. Lymphocyták, histiocyták, és
alkalmanként néhány eosinophil sejt is látható. Progresszió
során histiocyták és granulációs szövet válnak dominánssá.
A késői stádiumra jellemző a dermalis fibrosis orsósejtek-
kel és a kis bőrerek falának fibrinoid necrosisa vagy fibro-
sisa. A leukocytoclasticus vasculitis melletti fibrin exsuda-
tio látható egyéb neutrophil dermatosisok, pl. a kézhátak ne-
utrophil dermatosisa esetén is (6).    

Az EED-t korai stádiumban extrafacialis granuloma eo-
sinophilicum faciei-től, Sweet-szindrómától, rheumatoid
neutrophil dermatitistől vagy granuloma anularétól, késői stá-
diumban xanthoma tuberosumtól, leprától, rheumás csomóktól
és multicentrikus reticulohistiocytosistól kell elkülöníteni. Az
EED izolált fibrotikus papulái, plakkjai és csomói derma-
tofibromához, dermatofibrosarcoma protuberanshoz vagy ke-
loidhoz hasonlíthatnak. A kifejezett vascularis komponens-
sel rendelkező EED alkalmanként, főleg HIV pozitív bete-
gek esetén Kaposi sarcomával vagy bacillaris angiomatosissal
téveszthető össze.

A betegség alacsony incidenciája miatt a kezeléssel kap-
csolatban kevés adat áll rendelkezésre, ezért magas eviden-
ciaszintű terápiás ajánlásokkal nem rendelkezünk. Empiri-
kusan az első vonalbeli kezelés a dapson terápia, melynek
eredményességéről számos esetet közöltek. Amennyiben iga-
zolható alapbetegség, annak kezelése is szükséges.

Az irodalomban 1977 és 2012 között, 66 dapsonnal ke-
zelt esetet írtak le, ebből 59 esetben dapson monoterápiát al-
kalmaztak. Az 59 esetből a kezelés hatására 47 esetben (80%)
a léziók méretének csökkenését, vagy akár teljes gyógyulást
észleltek (11). 

Megfigyelték, hogy a dapson a bőrtünetek mellett javít-
hatja az extracutan tüneteket is, esetenként az ízületi és sze-
mészeti tünetek javulását észlelték. A kezelés a betegség ko-
rai szakaszában a leghatékonyabb, míg gyakran ineffektív a
fibrotikus nodularis fázisban.    

EED esetén a dapson ajánlott napi dózisa 50-200 mg/nap
(általában 100 mg) a glukóz-6-foszfát-dehidrogenáz (G6PD)
aktivitás és a javulás függvényében (a hatás dózisfüggő). A
kezelés kezdetén alacsony dózis, 25-50 mg/nap adása java-
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1. táblázat
A neutrophil dermatosisok klasszifikációja
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solt, majd a kezelés hatékonyságától és a mellékhatásoktól
függően a dózis emelhető. A bőrtünetek már az első néhány
kezelési héten javulnak.

A kezelésnek számos lehetséges mellékhatása van, bele-
értve a haemolysist, agranulocytosist, methaemoglobinaemiát,
dapson-szindrómát és polyneuropathiát. Habár haemolysis
bizonyos mértékben minden betegnél jelentkezik, a G6PD
hiányban szenvedő betegek fokozott rizikónak vannak kité-
ve súlyos hemolyticus anaemia szempontjából. Ezért dap-
son kezelés beállítása előtt a G6PD deficienciát lehetőleg ki
kell zárni. Rendszeres laborkontroll (az első 3 hónapban he-
tente-kéthetente, később 3 havonta minőségi vérkép és
májfunkció) elengedhetetlen a kezelés ideje alatt.  Egy eset-
ben a lokális dapson kezelés lehetséges előnyére hívták fel
a figyelmet, a léziókat 5%-os dapson géllel kezelték egy hé-
ten át. Azt tapasztalták, hogy az erythema csökkent, a lézi-
ók ellapultak (12). 

Szisztémás kezelések néhány esetben sikeresek voltak an-
timikrobiális, gyulladáscsökkentő, vagy neutrophileket gát-
ló immunszuppresszív szerekkel (sulfapyridine, sulfamet-
hoxypyridazine, tetracyclinnel kombinált niacinamid, col-
chicin, methotrexat, chloroquin, phenformin és cyclosporin).
Antibiotikumok (pl. clarithromycin, erythromycin és peni-
cillin) sebészi excisióval vagy dapson adásával kombinálva
változó terápiás eredményeket mutattak. Oralis kortikosz-
teroidok adása is javíthatja a tüneteket monoterápiában, dap-
sonnal vagy egyéb kezeléssel kiegészítve, de tartós adásuk
a iatrogén Cushing-szindrómára való tekintettel relatíve kont-
raindikált. Lokális potens és intralaesionalis glukokortiko-
id változó eredményességgel alkalmazható.

A fibrotikus nodusok gyakran elégtelenül reagálnak a szisz-
témás dapson kezelésre, lokalizált esetekben a sebészi ex-
cisio előnyös megoldás lehet (13).

Az EED általában jóindulatú, krónikus, hullámzó lefolyású
betegség, melyben exacerbatiók és stabil periódusok válta-
koznak. 5-10 év után spontán gyógyulás is előfordulhat, de
a betegség akár 40 éven át is perzisztálhat. Sosem megy át
szisztémás vasculitisbe. 

Esetbemutatásunkkal szerettük volna felhívni a figyelmet
a neutrophil dermatosisok ezen ritka, differenciáldiagnosz-
tikai nehézséget okozó klinikai variánsára.
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