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OSSZEFOGLALAS

Az anetoderma a bér koriilirt atrophidja, mely az elasti-
cus rostok lokdlis eltiinése, vagy megfogyatkozdsa kévet-
keztében jon létre. A dermalis elastolysisben valészinii-
leg immunologiai tényezéknek van szerepe. A korkép
gyakran szovddik autoantitestekkel és autoimmun beteg-
ségekkel. A szerzék egy 45 éves ndbeteg esetét ismerte-
tik, akinél urticarias epizédokat kovetden kiterjedt ane-
todermads plakkok felléptét észlelték immunserolégiai el-
térésekkel. Az eset kapcsdan dttekintést adnak az aneto-
derma klasszifikdaciéjarol, histolégiai és elektronmik-
roszkopos jellemzdirdl, valamint autoimmun betegségek-
kel valo tarsulasardl. Felhivjdk a figyelmet a hosszan-
tarté utdnkovetés fontossdagdra.

Kulcsszavak:
anetoderma - elastophagocytosis -
immunserologiai eltérések

SUMMARY

Anetoderma is the circumscribed atrophy of the skin,
which is caused by the focal, incomplete or complete loss
of elastic fibers. Immunological factors most likely play an
important role in the dermal elastolysis. The disease is
frequently associated with autoantibodies and autoimmune
disorders. Authors present the case of a 45-year-old
woman, on whom extensive anetodermic plaques appeared
following several episodes of urticaria. The symptoms
were accompanied by immuno-serological abnormalities.
The classification, histologic and electron microscopic
characteristics of anetoderma and its association with
autoimmune diseases is also reviewed. Finally authors
emphasize the importance of long term follow up.
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Az anetoderma a dermalis elasticus rostok eltiinésére
visszavezethetd koriilirt, foltos bdratrophia. Az elnevezés
a gorog anetos szobol ered, melynek jelentése ,,laza”. Kli-
nikailag a torzson, végtagok proximalis felszinén kerek
vagy ovalis, elvékonyodott bérrel fedett teriiletek latha-
tok, melyek gyakran kornyezetiikbdl sérvszeriien eldbol-
tosulnak, vagy besiippednek. A foltok teriiletén a vizsgald
ujj szinte ellendllds nélkiil hatol be a subcutan zsirszovet-
be (2, 15, 17). Az anetodermdnak primer €s secunder for-
méja ismert. A primer anetoderma klinikailag ép b&ron
alakul ki, megel6z6 borbetegség nélkiil, a secunder vagy
gyulladdsos forma ismert dermatosisokat kovet (15).

Esetismertetés

A 45 éves nébeteg korel6zményében hypertonia, euthyreoid struma
nodosa, valamint Thoracic outlet syndroma (TOS) miatt nyaki borda
resectio szerepel. 2001 janudrjaban kezdddtek panaszai, urticariform
exanthemak formdjaban. Kivizsgéldsa soran fogaszati géc pozitivi-
tason kiviil egyéb eltérés nem mutatkozott.

2001 marciusaban a torzs €s a felsé végtagok proximalis részén,

mindkét konyokhajlatban, axillarisan és inguinalisan halvdny-vords,
atrophias bdrrel fedett kerek foltok alakultak ki, melyek a betegnek
szubjektiv panaszt nem okoztak (/. dbra). Az urticarias epizodok 2-
3 havonta shubokban ismétlédtek, mikozben az anetodermanak

1. dbra
A haton halvany-voros, urticariform plakkok
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2. abra
Kerek anetodermas foltok, laza,
rancos bor inguinalisan

megfeleld bortiinetek fokozatosan progredidltak. Néhany hénap le-
forgasa alatt a foltok az axillaris és inguinalis regiéban tobbtenyér-
nyi, enyhén elédomborodd, laza, rancos borrel fedett plakkokka
folytak ossze (2., 3. dbra).

2002 augusztusaban a végtagok proximalis izmai fajdalmassa val-
tak, faradékonysdg, szem és ajakszdrazsag jelentkezett.

Laboratériumi vizsgdlatok:

A rutin laboratériumi leletek eltérést nem mutattak. Az izomfaj-
dalmak miatt elvégzett 6ssz CK aktivitas( 53 U/L) és LDH érték
(280 U/L) nem volt emelkedett. VDRL, HIV, Borrelia titer negativ,

4/a. abra
Ep borteriilet (Hart rostfestés): a demisben barndra
fest6dd elasticus rostok

3. dbra
Tasak-szer(ien el6boltosuld, rancos felszind plakkok
inguinalisan

Hepatitis virusseroldgiai vizsgalatok negativak, alfa-1-antitripsin137
mg% (normalis), TSH, FT3, FT4 normal tartomanyban, immunelfo
eltérés nélkiil.

Immunolégiai vizsgdlatok: ANF negativ, pajzsmirigy autoantites-
tek normal tartomanyban. Ismételten ENA, RNP, Sm, ds-DNA,
SSA, SSB, Scl-70 és AMA pozitivitds. Az autolog szérum teszt ne-
gativ.

Hasi ultrahang vizsgadlat: hepatomegalia, mellkas rtg. vizsgalat:
negativ, echocardiographia: negativ, ngyogydszati vizsgalat: myo-
ma uteri, fogdszati vizsgalat: goc pozitivitds, szemészeti vizsgalat:

A
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4/b.abra
Koéros bérteriilet (Hart rostfestés): a dermisben
az elasticus rostok hidnya
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keratoconjunctivitis sicca. EMG vizsgalat: sem neuropathia, sem
myopathia nem igazolhat6. Bérhistolégia: a dermis teljes vastagsa-
gdban perivascularis lympho-histiocytas infiltracié lathaté. Az elas-
ticus rostok degeneraltak, kornyezetiikben tobb magvu oridssejtek
figyelhet6k meg. Kombinalt rostfestéssel (Hart) az elasticus rostok
jelentds megfogyatkozasa észlelhet6 (4.a., b dbra).

Elektronmikroszképos vizsgdlat: intracellularisan phagocytalt
elasticus rostok (elastophagocytosis) lathatok (5. dbra).

5. dbra
Elastophagocytosis: a sejten beliil phagocytalt elasticus
rostok, a sejt mellett normadlis collagen. (E: elasticus rost,
C: collagen rost). Elektronmikroszképos felvétel,
n.: 4000x.

Direkt immunfluorescens vizsgalat: 1gG és C3 depositumok a ba-
salmembrdn mentén. Kezelés: 2x2 ME Retardillin i.m. két hétig,
majd tabl. Colchicin 3x 0.5 mg/die 8 hétig, Caps. Vitamin E
2x100mg/die 6 hétig Korlefolyds: Az alkalmazott penicillin, colchi-
cin és E-vitamin kezelés ellenére a bdrtiinetek egy-egy urticarias
epizodot kovetden fokozatosan progredidltak. A haton 1évé soliter
plakkok 6sszefolytak, a hajlatokban tenyérnyi herniaszertien elgbol-
tosul¢ teriiletek alakultak ki.

Megbeszélés

Az anetodermdkat mai ismereteink szerint primer és se-
cunder formara oszthatjuk.. A primer anetoderma ritka
megbetegedés, megel6z8 praecursor 1€zié nélkiil alakul ki
a teljesen ép béron. Két altipusa van: 1. non-inflammato-
ricus Schwenninger-Buzzi tipus, mely elézetes gyullada-
sos stadium nélkiil 1ép fel, 2.inflammatoricus forma, mely
erythemas (Jadassohn-tipus) vagy urticarias (Pellizari-ti-
pus) epizédokat kovet. A secunder anetodermdk relative
gyakoriak, ismert gyulladdsos borbetegségek (granuloma
anulare, acne, varicella, zoster, rovarcsipés, Borrelia in-
fekci6, HIV/AIDS, SLE, mycosis fungoides, cutan B-sej-
tes lymphoma, mastocytosis ) nyomdn alakulnak ki (8, 9,
13). Kozlemények gydgyszer-indukélta (penicillamin)
formardl is beszamolnak (15), s6t Gjabban neonatalis in-
tenziv centrumokban dpolt korasziilotteken és észlelték
anetoderma felléptét (14). Klinikai tiineteit, lefolyasat és
prognézisat tekintve valamennyi forma azonos. Elsésor-
ban a torzs €s felsd végtagok bdrén, valamint a hajlatok-
ban kerek vagy ovilis, élesen koriilhatarolt teriiletek lat-
haték, melyeknek felszinén a bér cigarettapapir-szerien
elvékonyodott, rancos. Jellegzetes az tn. herniatios tiinet,
vagyis a plakkok sérvszertien kiboltosulnak és a vizsgalé

ujj kis ellendllassal siillyeszthetd be a 1ézi6kba. A foltok
altalaban boérszindek, de lehetnek erythemasak is. A mar
kialakult 1ézidk nem fejlédnek vissza, az évek soran min-
dig tjabbak alakulnak ki, melyek a folyamat elérehaladta-
val nagyobb atrophids teriiletekké folyhatnak ossze.

Esetlinket a megel6z8 urticarias jelenségek alapjan a
Pellizari tipusba sorolhatjuk. Betegiink klinikai tiinetei
szokatlanul kiterjedtek voltak, a tobb szdz hyperaemias-
atrophias folt a betegség progressidja soran nagyobb plak-
kokka folyt 6ssze, melyek a hajlatokban hernialédtak. Er-
dekes moédon a kiterjedt bértiinetek betegiinknek semmi-
lyen panaszt nem okoztak.

Az anetodermas foltok histolégiai vizsgdlata soran peri-
vascularis lympho-histiocytas infiltraci6, intradermalisan
elasticus rostokat phagocytdld oridssejtek figyelhet6k meg.
Specidlis rostfestéssel (Hart-festés) az ép bortertilettel dssze-
hasonlitva kiilonosen feltiné a dermis elasticus rostjainak
megfogyatkozdsa, degenerdcidja (2, 12, 19). Néhany szerzd
hasonlé elvéltozast irt le ,,idiopathias middermalis elastoly-
sis” névvel (4). A két betegség kozotti kapcsolat ma még
tisztazatlan, val6szintileg egy azon betegség kiilonbozd sta-
diumairdl lehet sz6. A kérosan elvékonyodott bor elektron-
mikroszképos feldolgozdsa sordn az irodalomban kozolt
(19) elastophagocytosist sikertilt betegiinknél is detektdlni.

A betegség etioldgidja ismeretlen. Az elasticus rostok
elttinésében egyesek fokozott elastase aktivitast feltételez-
nek. Az elastase forrdsai valdszintileg a gyulladasos folya-
matokban részt vevé macrophagok. Valamennyi primer
anetoderma histolégiailag gyulladasos eredettinek tiinik.
Venencie és Winkelmann 15 anetodermas beteg biopsias
anyaganak atvizsgdldsa sordn valamennyi esetben peri-
vascularis lymphoid sejtes infiltraciét tudott kimutatni,
még a klinikailag gyulladdsmentes 1éziokbdl is (18). A
lymphocytdk tilnyomoérésze CD4+ T-lymphocyta volt. A
pathogenesisben nyilvanvaléan immunoldgiai tényezok is
szerepet jatszanak , ezt tdmasztjak ald a direkt immun-
fluorescens vizsgalatok sordn éltalunk is észlelt IgG és C3
depositumok a dermo-epidermalis junctiéban (3).

A primer anetoderma gyakran tarsul autoimmun beteg-
ségekkel, autoantitestekkel. A legtobb kozlemény SLE-vel
¢és antiphospholipid syndromaval valé kapcsolatarél sza-
mol be (1, 4, 6, 7, 10, 16). Az djabb megfigyelések alap-
jan az anetoderma az antiphospholipid syndroma egyik
cutan jele lehet. HIV fer6zott egyéneknél is leirtdk, mint
az immunoldgiai zavar egyik 4j bérmanifesztacigjat (9).
Hodak és mtsai 6 anetodermas beteg vizsgalata soran két
betegnél manifeszt autoimmun betegséget (haemolyticus
anaemia, systemas scleroderma), valamennyi betegnél im-
munserolégiai abnormalitdsokat és pozitiv direkt immun-
fluorescens vizsgalatot észleltek (7). Nébetegiink kivizs-
géaldsa soran mi is konzekvensen kiilonféle immunserol6-
giai eltéréseket, autoantitesteket (ENA, RNP, Sm, ds-
DNA, SSA, SSB, Scl-70, AMA) tudtunk kimutatni, anél-
kiil hogy egyetlen autoimmun kérkép diagnézisat is felal-
lithattuk volna. Betegiinknél antiphospholipid antitestet
nem talaltunk, az antiphospholipid syndromara jellegzetes
thromboticus sz6védmények, ismétlédd vetélések is hia-
nyoztak a kértorténetbol.
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Differencidldiagnosztikai szempontbdl az anetodermét
az alabbi kérképektdl kell elkiiloniteni: lichen sclerosus et
atrophicus, morphea, focalis dermalis hypoplasia, pseudo-
xanthoma elasticum, acquiralt cutis laxa, granulomatosus
laza bor és postinflammatoricus elastolysis.

A betegség kezelése megoldatlan. Az irodalomban kozolt
terdpids probalkozasok koziil (penicillin, colchicin, dapson,
E-vitamin,salicylat, phenytoin, chloroquin) egyik sem bizo-
nyult effektivnek (11,15,). Sajat betegiinknél is tapasztal-
tuk, hogy az urticarias epizodok befolyasolhatatlanul ismét-
16dtek, és a dermalis elastolysis feltartéztathatatlanul foly-
tatédott. Bar a betegséget terdpiasan befolydsolni nem tud-
juk, de az autoimmun kérképekkel, immunolégiai rendelle-
nességekkel val6 szoros kapcsolata miatt a betegek hosszi
tava megfigyelése és gondozdsa mindenképpen sziikséges.
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