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Onkormdnyzat Egyesitett Szent Istvin és Szent Ldszlé Korhdz Rendelsintézet
Boérgyogyadszati Osztdly és Lympoedema Rehabilitdcios Osztdly
(osztdlyvezetd: Daroczy Judit dr., c. egyetemi tandr)

Bevezetés

DAROCZY JUDIT DR.

A nyirokrendszer (nyirokerek, nyirokcsomdk) fontos
szerepet jdtszik a szervezet folyadék homeosztazisdnak a
fenntartdsaban, az immunoldgiai folyamatok ellendrzésé-
ben és Osszehangoldsdban. Szabdlyoz6 feladata van a
zsifranyagcsere €s a vizben old6dé vitaminok transzport-
jéban is. Ismert, hogy a gyulladdsos betegségekben szal-
litja az immunkompetens sejteket, immunglobulinokat.
Az utébbi években a daganat kutatdsok egyik kozponti
kérdése lett a nyirokrendszer szerepe a tumor disszemi-
nicidban, és kiilondsen a tumoros novekedést modellald
angiogenezis és szovetburjanzds, amelyek a krénikus
nyirokddéma jellemz6i.

A rendszer leggyakoribb betegsége a nyirokddéma.
Nem is mindig 6ndll6 entitds, hanem sokszor més beteg-
ségekhez tarsulva tiinetként jelentkezik, és olyan elvélto-
zéasokkal jar, ami annak a jele, hogy a nyirokrendszer nem
l4tja el a sokrétii feladatat.

A nyirokkeringés élettana, a koros elvaltozdsok pa-
thologidja, a nyirokér betegségek és a nyirokdédéma —
elhanyagolt teriiletei az orvostudomdnynak (1, 2). A
nyirokddéma nagyon gyakori tiinet, a lakossdg 5-8%-t
érinti, és kezeletleniil silyos betegséggé alakulhat. A
nyirokodémarél, mint betegségrél nem tudomadst ven-
ni, és ezdltal a kezelést6l megfosztani a beteget, nem
helyes szemlélet. Az elhanyagolt, kezeletlen nyirok-

0déma silyos masodlagos betegségekhez vezet (ele-
phantiasis, erysipelas, bdrsebek) és az életet veszé-
lyeztetd fert6zéses szovédmények is kialakulhatnak
(fasciitis necrotisans, szepszis) a lokalis immundefi-
ciencia miatt.

A bdrgydgydsz szdmara a nyirokodémads betegek vizs-
gdlata, a bortiinetek és a tarsult betegségek olyan uj di-
menziéjit nyitja meg, ami a szakmai tuddst gazdagitja, a
szemléletet formalja. A nyirokddéma kutatdsa sok orszag-
ban a bdrgydgydszok tevékenységéhez kapcsolddik. Nyi-
rokddéma kezeléssel foglalkoz6 egységet nem lehet el-
képzelni bérgégydsz szakorvos nélkiil, olyan véaltozatosak
a bortiinetek, amik kezelésre szorulnak.

A Boérgydgydszati Osztdllyal parhuzamosan miikodd
Lymphoedema Rehabiliticiés Osztily egyiittes tevé-
kenységének néhany adatdt 6rommel mutatjuk be a kol-
legdknak.
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Févdrosi Onkormdnyzat Egyesitett Szent Istvdn és Szent Ldszlé Korhdz Rendeldintézet
Boérgyogydszati Osztdly és Lympoedema Rehabilitdcios Osztdly,
(osztdlyvezetd: Dardczy Judit dr., c. egyetemi tandr)

Bor és lagyrészfert6zések nyirokodémaban
Skin and soft tissue infections in lymphoedema

DAROCZY JUDIT DR., SZITKAY SANDOR DR.

OSSZEFOGLALAS

A nyirokdodéma olyan betegség, amit gyakran nem vesznek
figyelembe. A szerzék célja bemutatni, hogy a nyirokodé-
ma az elsédleges riziké faktor az erysipelas kialakuldsd-
ban. A nyirokédémds betegek 15%-ndl alakult ki siilyos
bor és lagyrész fertdzés. A nehezen gyogyulé labszdrsebek
ugyancsak rizikot jelentenek a bor és lagyrész fetdzések, a
fasciitis necrotisans kialakulasdban. Nyirokodémaban
vannak olyan specialis elvdltozdsok, melyek fekély kiala-
kulasdhoz vezethetnek, ilyenek a nyirokcsorgds és a
lymphangiectasia. A nyirokdodémadt jellemzd lokalis im-
mungyengeség igen kedvezd koriilmény a biofilm kialaku-
ldsdhoz. Szerzdk tdrgyaljdk a fasciitis necrotisans ellatd-
sdnak legfontosabb szempontjait.

Kulcsszavak:
kronikus periphérias nyirokodéma - bor
és lagyrész infekciok - fasciitis necrotisans
- multidisciplinaris ellatas

SUMMARY

Lymphoedema is a neglected disorder. In this study was
showed that lymphoedema was the main risk factor for
erysipelas. In lymphoedema patients serious skin and soft
tissue infections were present in 15%. Non-healing leg
ulcers were also strong risk factors for skin and soft tis-
sue infections and necrotising fasciitis. In chronic
lymphoedema there are special pathological symptoms
leading to ulcer formation. These are lymphorrhoea and
lymphangiectasia. Biofilm can develop in lymphoedema
because the local immundeficiency provides an ideal
condition for bacterial colonisation. Management of
fasciitis necrotisans is discussed.

Key words:
chronic peripheral lymphoedema - skin and
soft tissue infections - necrotising fasciitis
- multidisciplinar management

A bor-, és lagyrészfertz6zések (Skin and Soft Tissue In-
fections- SSTIs) szdma szaporodik, tobb a szévédményes
bérfert6z€s (pyoderma, erysipelas, necrotizalo fasciitis). A
ténynek igen nagy a jelentdsége, mert a mortalitds a szo-
védményes esetekben 35-45% kozott van, gyakori, hogy
intenziv ellatdsra van sziikség, magasak a koltségek, gya-
kori a tartés egészségkarosodds (amputacid).

Az SSTI ellatdsaban az infektologusakkal konszenzust
kell kialakitani, mert a klinikai megfigyelések alapjan
megjelennek olyan kérképek, melyek nehezen sorolhaték
be az ismert borfert6zések csoportjaba. A szovédményes
esetek arra hivjak fel a figyelmet, hogy 4j klinikai entita-
sok jonnek létre, az egyes klinikai formak atfedik egymast
pl. erysipelas-cellulitis-fasciitis necrotisans. A valtozasok
oka a koérokozok specidlis és szerzett tulajdondsai, mint a
toxin termelés, specidlis invazivitds, biofilm képzés, stb.
Természetesen a gazdaszervezet immunologiai dllapota és
a jelenlévo alapbetegségek (cukorbetegség, daganat, vese-
betegség, stb.) befolyasoljdk a borfert6zések megjelenési
forméjat.

Novekszik azoknak a kritikus tanulmanyoknak a szdma,

melyek hangsulyozzak, hogy az SSTI szaporoddsa 6ssze-
fligg a nem megfelel6 diagnézissal, a nem szakszerl ke-
zeléssel az ellendrizetlen antibiotikum adagoldssal, a nem
kezelt comorbiditas gyakorisagaval.

Szaporodik a szdma azoknak a tanulmanyoknak, me-
lyek nagy szamu SSTI esetek értékelésével bizonyitjdk a
nyirokddéma fontos szerepét az SSTI kialakuldsaban (4,
7, 8).

A cikknek az a célja, hogy felhivja arra a figyelmet,
hogy a nyirokddéma az SSTI legstilyosabb eseteiben el-
sodleges rizikéfaktorként szerepel.

A nyirokodéma riziko SSTI kialakulasaban

Nyirokodémaban a kotdszovetben pangd mononuklearis
sejtekben gazdag nyirokfolyadék gyulladdsos cytokineket
(IL2, IL6) és novekedési faktorokat (FGF, EGF, VEGEF,
VEGF-C) tartalmaz, zavart szenved az immunkompetens
sejtek migracidja, és a helyi immunvédekezés karosodasa
magas rizikét jelent a lagyrészek baktérium fert6zéseinek
kialakuldsdban.
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Bérsebek kialakulasanak oka
nyirokodémban

Nyirok6démas betegekben természetesen kialakulhatnak
labszarsebek vénas elégtelenség, érszikiilet, trauma, cu-
korbetegség, daganat kovetkeztében is. Specialis okok,
melyek nyirokddémaban sebek kialakuldsdhoz vezetnek:
nyirokcsorgas, lymphangiectasia, szovédményes erysipe-
las (3).

Nyirokcsorgas: azért alakul ki, mert a szoveti 6démafo-
lyadék fesziti, elvékonyitja a hamot, a ham erodalédik és
a nyirokfolyadék a bor felszinén iiriil (/. dbra). A klinikai
képet jellemzi, hogy a szintelen nyirokfolyadék cseppek,
a ham ,,gyongyozése” formdjaban aztatja, maceralja a fel-
szint, hamhiany alakul ki. Kezelés nélkiil a nyirokcsorgas
folytatodik és a seb mélyiil.

1. abra
Krénikus nyirokodéma, a labszaron gyongyozé
nyirokfolyas

Lymphangiectasia: azért alakul ki, mert az 6démafolya-
dék tilnyomasa miatt a nyirokerek a ham alatt kitdgulnak,
nagyobb ciszterndkka alakulnak, félgombszertien el6dom-
borodnak a bér felszinébdl, 6sszenyomhatéak, hélyaghoz
hasonlitanak. Az elvékonyodott ham megsértése nyirokfo-
lyast eredményez, és az elhalt ham helyén seb keletkezik
(2. abra).

Erysipelas: el6forduldsa és a recidiva nyirokddémaban
gyakori (1). A kérokozé: Streptococcus béta hemolyticus
(csoport A), a hidegrazas, magas 14z és a langnyelvszer(
gyulladas alapjan a klinikai diagnozis egyszerti. Nyirok-
6démaban azonban szovédményes formak alakulnak ki —
bullozus, vérzéses, nekrotikus erysipelas (3. dbra). A
szovédményeknek az a magyardzata, hogy a baktériu-
mokat a phagocytak, nyirokcsomék nem tudjik elpuszti-
tani, mert a szovetekben megreked a nyirokfolyadék,
ami a baktériumok szdmadra, mintegy ,lezart taptalajt”
képez, és kritikus mennyiséget érhetnek el a szovetek-
ben. A nekrozis miatt szovethiany keletkezik, a fert6zés
polimikrébassa valik, a penicillin szirmazékok mar nem
hatékonyak. A gyulladds miatt a nyirokddéma stlyosbo-
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2. abra
Az 6démas labszaron hélyaghoz hasonld
lymphangiectasidk, sebek

3. abra
Bullosus erysipelas, nyirokodéma

dik, kdrosodik a bdr mikrocirkulacidja, intravascularis
coagulaci6 alakul ki, szoveti nekrozisok keletkeznek, su-
lyos, gyorsan progredidld lagyrész infekcid tiinetei ész-
lelhetdk (2).

Fasciitis necrotisans: leggyakoribb kérokoz6 a Strepto-
coccus béta-haemolyticus (group A), azonban altalaban
polimikrobas fert6zés alakul ki. Riziké faktorok kozil a



4. dbra
Fasciitis necrotisans jellegzetes klinikai tiinetek

kezeletlen bér sebek, kronikus alkoholizmus, diabetes
mellitus, krénikus nyirokddéma emelend$ ki. A klinikai
kép jellegzetes: kifejezett végtagduzzanat, fajdalom, a fas-
cia teriiletén 1év6 silyos 6déma altal okozott keringési za-
var miatt ischaemia, majd stasis, intravascularis coaguld-
cid, késébb borpir, hdlyagok, kékes borelszinezddés, bii-
z6s valadékozas a sebekbdl (4. dbra). A toxikus tiineteket
jelzi a 1dz, tachycardia, hyperventillacid, hypotonia (5, 6).

A korai diagnézis feldllitdsdban legfontosabbak a klini-
kai tiinetek felismerése. Nem ritka, hogy a feliiletes vizs-
gdlé az Allapotot erysipelasnak diagnosztizdlja, ami avval
a stlyos kovetkezménnyel jir, hogy a beteg intenziv keze-
Iése késlekedik. A bakteriaemia hatdsara szisztémas gyul-
laddsos vélasz, szepszis alakul ki.

A folyamatot kisérd indikdtor laboratériumi eredmé-
nyek is gyorsan vdltoznak. Ezért az 4llapot pontos felmé-
résének, a tennivalok megtervezésének €s végrehajtasanak
a beteg megfelel6 elldtdsi szinten vald elhelyezésének a
multidiszciplindris elveknek megfeleléen ugyanilyen
gyorsan kell torténnie.

Az 4ltalanos dllapot monitorozasa mellett laboratoriumi
paraméterek (fehérvérsejtszdm, CRP, thrombocytaszam,
anemia,stb.) kovetése meghatdrozza a tiineti kezelést. Az
értékek gyorsan valtoznak pl. a CRP egy napszakon beliili
véltozdsa jelzi, a szeptikus dllapot sulyosbodasat.

Az MRI kétséges esetben a fascia mentén 1év6 6démat ki-
mutatja. Haemokultura csak az esetek 10-15%-ban pozitiv.

Fasciitis necrotisans ellatasa

A klinikai kép alapjan el kell kiiloniteni az allapotot az
erysipelastol. A klinikai képen jol felismerhetSk a nyirok-
0déma tiinetei (csecsemdrancok az ujjak tovében, Stem-
mer pozitivitds), ami eltér az erysipelast kisér6é akut 6dé-
matdl (5. dbra). A radikadlis nekrektomia és a nekrotikus
szovet eltdvolitdsa a fascidval egyiitt sziikséges (6. dbra).
A radikdlis sebészi beavatkozds elmaraddsa esetén a ne-
krotizal6 fasciitis esetek haldlozasi ardnya 50-70%.

A sebalap feltisztuldsa utdn félvastag borrel lehet fedni
a szovethidnyt (7. dbra). A gyégyulds utan (8. dabra) nyi-
rokodéma mentesit§ fiziotherapia torténjen.

5. abra
Erysipelas kezdeti tiinetei utdn, fasciitis necrotisans

6. dbra
Radikalis sebészi miitét utani allapot

7. dabra
A sebalap granuldlédasa utdn félvékony bdrrel sebfedés
tortént
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8. abra
2 hénappal a fert6zés utani gyégyult dllapot



A beteget, ha sziikséges (tobb szerv érintettsége, szep-
szis) intenziv osztdlyon kell elhelyezni, ahol a keringés
monitorozasa, folyadékpoétlas, Iélegeztetés, dialysis tor-
ténhet. Szisztémas antibiotikum intravénas adasa, anticoa-
gulalas nélkiilozhetetlen.

Mindez megkoveteli a megfeleld ellatasi szinten (kor-
haz) és a beavatkozasokban kompetens osztilyon (sebé-
szet, intenziv osztaly, infektologia) valé kezelést.

Biofilm kialakulasa, jelentosége

Az egészséges ham felszinén ,,kontrollalt baktérium fléra”
van, ami véd a pathogén baktériumok elszaporodasat6l. A
bér fertézések oka, hogy a baktériumok adherencidja és
virulencidja (virulence genek) megvaltozik €s a felszinen
€16 gram pozitiv baktériumok (Staphylococcus, Micro-
coccus, Corynebacterium sp.) képesek megtapadni és be-
jutni a hamba, ahol szaporodasuk megkezdddhet. A bakté-
riumok toxinjai superantigén valaszt provokdlnak, ami
cytokine termelést eredményez.

A hamfosztott teriilet €s a mélyebb szovethidny a seb,
egy polimikrdébas ekoszisztéma, melyben szamos mikréba
talalhaté meg. Az akut seben Gram pozitiv baktériumok
vannak. Az atmeneti fazisban a seb krénikussa valik, az
oxigénszint csokken az obligat aerob baktériumok oxigén-
felhasznéldsa és a mikrocirkuldci6 karosodasa (gyulladas,
vénds elégtelenség, nyirokddéma) miatt és anerobok is
megjelennek. A kovetkez6 fazisban olyan kevert mikrébas
kozosség alakul ki, melyben, specidlis enzimeket és toxi-
nokat termel6 baktériumok keriilnek tulstlyba. Meghata-
roz6 a planktonikus baktériumok kitapaddsa egy feliilet-
hez. Ekkor torténhet fenotipus valtas, osztodas, és a bacte-
rium kolénidk extracellularis glicoprotein burokkal veszik
koriil magukat és lathat6 a kialakult biofilm. A nyirokfo-
lyas, a hdm maceracidja, olyan kornyezetet hoz 1étre, ami
idedlis a biofilm kialakuldshoz.

A folyamatos gyulladdsos vélasz miatt a sebalap nem
tud a granuldcids fazisba lépni. A biofilmben a baktériu-
moknak csokkent a taplalékigénye, a rezisztens baktérium
formdk gyakorisdga nd, az antibiotikumok és az anti-
mikrébas szerek nem jutnak be a biofilmbe.

A sebszélen és a sebalapon a gazdaszervezet phagocytéi
folyamatosan bocsatanak ki eznymeket, melyek a szove-
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teket karositjak €s evvel a gyulladas és a fert6zés terjed és
mélyebbre hatol. Lokalisan antibiotikumot haszndlni tilos!
(3, 8). A biofilm ismert tulajdonsagaibdl kovetkezik, hogy
az egyetlen kezelési lehet6ség a biofilm megbontisa, a
glycoprotein burok mechanikus eltdvolitisa, aminek fo-
lyamatosan kell torténnie (9, 10).

Ajanlasok a nyirokodémaban kialakulo SSTI
megel6zésére és ellatasara

Az ellatdas mindségbiztositdsa, ami jelenti a sziikséges
személyi és targyi feltételek biztositasat, az eljarasi folya-
matok (irdnyelvek) ismeretét, az multidisciplindris ellatas
igénye miatt a konszenzus kialakitdsit a szakmdk (bdr-
gyogyasz, sebész, infektoldgus, belgydgydsz) képviseldi
kozott. Nélkiilozhetetlen az irdnyelvek alapjan az ellatasi
szintek (alapellatas, szakrendeld, fekvébeteg osztily, in-
tenziv osztdly) kompetencidinak meghatdrozasa.

Az tovabbképzésekben azoknak a képzéseknek is kelle-
ne kotelezd igénnyel szerepelniiik, melyeken az irdnyel-
vek megismertetése lenne a célkitlizés.
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OSSZEFOGLALAS

Kroénikus nyirokédémdban benignus és malignus ér ere-
detii daganatok, illetve hamhiperplazia (papillomatozis)
eldfordulasa jol ismert. A sejtproliferdciok oka a nyirok-
pangds kovetkeztében kialakulé kronikus gyulladas, ami
az ér-, és hamsejtekre hato novekedési faktorok mennyi-
ségének a névekedését okozza. Elsésorban ér eredeti
daganatok megjelenése gyakori. Ritkabb a laphdm kar-
cinéma kialakuldsa. Noonan szindréomds beteg primer
nyirokédémas végtagjan, a kézujjon kialakult HPV 16
pozitiv elszarusodé laphdm karcinomdja kapcsdn tdr-
gyaljik a szerz6k a human papilloma virussal tértént
fertdzés és a kornyezeti faktorok tumor genezisben betdl-
tott szerepét. Magyarorszdgon szerzok elsoként szamol-
nak be elséleges nyirokddémdban kialakult elszarusodo
laphamrakrol.

Kulcsszavak:
nyirokodéma - Noonan szindroma
- HPV - lapham karcinoma

SUMMARY

In chronic lymphoedema benign and malignant vascular
neoplasms and proliferations of the epidermis (papillo-
matosis) are well known to occur. Lymphatic stasis re-
sults in chronic inflammation that stimulates the produc-
tion of vascular and epithelial growth factors. Vascular
tumors are most likely to develope, carcinomas of the
skin are rarely seen. Authors report a case of a Noonan
syndrome, who developed a squamous cell carcinoma on
his left hand which was affected by congenital lymphoe-
dema. The tumor tested positive for human papilloma vi-
rus (HPV16). Authors highlight the role of human papil-
loma virus and enviromental factors in the develompent
of skin squamous cell carcinoma. In Hungary this is the
first reported case of primary lymphoedema with squa-
mous cell carcinoma.

Key words:
lymphoedema - Noonan syndrome -
HPYV - squamous cell carcinoma

A nyirokrendszer olyan egyirdnyu transzportrendszer,
mely a szovetkozti anyag és folyadék mennyiség 25-
30%-at a véraramba visszajuttatja. Ennek sordn a keringé
limfocitdkat és antigén prezentdlé sejteket a nyirokcso-
mokba szdllitja, beinditja a celluldris immunvalaszt. A
nyirokrendszer karosodott miikodése 6démahoz, fibrozis-
hoz és az immunfolyamatok karosoddsdhoz vezet (1, 2).
A nyirokodéma az etioldgiatdl fiiggbéen csoportosithatd
elsddleges és masodlagos formdkba. A velesziiletett (pri-
mer) nyirokddéma a nyirokerek fejlédési zavara (hipo-/
apldzidja). A szerzett (mésodlagos) nyirokodéma kiala-
kulhat a nyirokrendszer sériilése (trauma, mitét) fert6zés
(filariasis), daganatos infiltracié, sugarkezelés, vagy a
nyirokrendszer tulterhelése (krénikus vénds elégtelenség,

sziv-, veseelégtelenség, mdjbetegség) kovetkeztében (1).
Nyirokodémads betegeknél a kronikus nyirokpangds miatt
zavart szenved az immunkompetens sejtek migracidja. A
limfocitdkban gazdag nyirokfolyadékban gyulladdsos ci-
tokinek (IL2, IL6) és novekedési faktorok (FGF, EGEF,
VEGF, VEGF-C) szaporodnak fel. A helyi immunvéde-
kezés karosoddsa miatt a nyirokddémas teriiletben a kii-
lyamatai megvaltoznak és sejtproliferaciok alakulhatnak
ki. A jéindulatd elvaltozdsok kozott leggyakoribb a papil-
lomatozis. A malignus elvéltozdsok elsdsorban ér eredetii
tumorok (Kaposi-féle sarcoma, Stewart-Treves szindro-
ma), melyek patogenetikai kapcsolatban vannak a nyi-
rokkeringési zavarral és a nyirokodémat kiséré angiopati-
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aval (3, 4, 5, 6). Leirtak hamdaganatot, malignus limf6-
mat, melanoma malignumot is a nyirokddémas teriileten
(5, 6). A krénikus nyirokodéma molekuléris bioldgiai ku-
tatdsa jelenleg kozponti kérdése a karcinogenezis kutata-
soknak (2, 7).

Esetismertetés

A 31 éves férfibeteg anamnézisébdl kiemelendd a bal felsd végtag
és arcfél aszimetridja (/. dbra), melynek hatterében cisztézusan ta-
gult nyirokereket taldltak. Csecsemd6korban perikardidlis folyadék-
gyiilem miatt fenesztraciét végeztek, majd 6 évesen perikardium
ciszta eltdvolitds tortént. A bal felsé végtagon fokozatosan progre-
didlo, torzitd szovetszaporulatot okozé nyirokddéma csokkentése
érdekében az alkaron és a kézfejen tobb alkalommal szovetcsok-
kent6 miitét tortént. A mitétek utdn a nyirokodéma fokozodott, a
mitétek helyén hipertrofias hegek alakultak ki. Osztélyos felvételé-
re a bal fels6 végtagon mozgaskorlatozottsagot okozé nyirokodéma
kezelése céljabal keriilt sor. A bal kéz 3. ujjan az elmdlt 1 évben fo-
kozatosan novekvd, karfiolszeriien eléemelkedd, 5x8 cm-es papil-

1. dabra
,,Madararc”, a bal arcfél duzzanata

2. dbra
Bal kéz és alkar nyirokodéma, mitéti hegek,
az ujjon papillomatozus tumor

4. abra
Szabdlytalan kontird atipusos sejtfészek a dermiszben.
Tag vér-, és nyirokkapillarisok, 6déma. HE, 200x

lomat6zus, nedvedzd, odorézus novedéket észleltiink (2. dbra). A
ham és a bor alatti szovetek fesziilését okozd nyirokodéma miatt a
novedék excizidja €s a seb primer zarasa, vagy plasztikai fedése
nem volt lehetséges. A miitét elkészitése céljabol komplex 6déma-
mentesité kezelést kezdtiink (manudlis nyirokdrendzs, révid meg-
nyulasi kompresszids polya, torna). Tekintettel arra, hogy a nove-
dék gyulladt volt és valadékozott, antibiotikum profilaxis mellett,
helyi érzéstelenitésben a probakimetszést végeztiink. Az 6déma-
mentesitd kezelés hatdsdra a mobilis ddémafolyadék részben kiiiriilt
és lehetové valt a daganat tobb iilésben excizié és kauterizacid se-
gitségével torténd eltdvolitdsa. A sebek masodlagosan hdmosodtak.
Eszlelése soran a kéz 2. és 4. ujjdn tipusos virus dltal okozott sze-
molcsok jelentek meg, melyeket exkohlealtunk.

A szovettani vizsgdlat akantotikus és parakeratotikus hamot, a
hamréteg teljes vastagsdgaban atipusos hamsejteket, diszkeratotikus
és oszt6d6 alakokat mutatott. A dermiszben mélyen lenylo atipusos
lapham sejtfészkek, tag kapillarisok és 6déma volt lathat6. Diagno-
zis: Elszarusod6 laphamrak (3., 4 dbra).

Molekuldris patolégiai vizsgdlatok PCR technikdval torténtek. A
mintab6l DNS izolalast kovetden 6 primer parral végzett HPV anali-
zis HPV 16 pozitivitast igazolt (5. dbra). BRAF kimutatds negativ
eredményt adott. Tovabbi genetikai vizsgdlatokat Noonan szindoma
irdnydba a Magyarorszdgi lehetSségek hidnydban eddig nem allt
modunkban elvégezni.

A staging vizsgalatok (mellkasrontgen, hasi UH) attétet nem mu-
tattak ki.
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HPV1E

5. dbra
A mintdbdl DNS izolalast kovetéen 6 primer parral
végzett HPV analizis HPV 16 pozitivitast igazolt

6. dbra.
Recidiva a kéz 3. ujjan

Fél éves kontrollon az ujjakon verrucosus novedékek és egy to-
mott tapintatu, kraterszerd lcm nagysagu recidiva volt észlelhetd,
mely in toto eltavolitasra keriilt (6. dbra). A szdvettani vizsgélat
pszeudoepiteliomds burjanzast mutatott, mérsékelt hamsejt atipia
volt 14that6.

Limfoszcintigrafia igazolta a bal fels6 végtag nyirokereinek hi-
popléaziajat. A sziv ultrahang kornak megfelel6 normdl statust mutat.
Nyirokvesztés nincs, szérum fehérje szint normalis.

Onkodermatolégian gondozzuk, id&szakosan ismételt, komplex
nyirokddéma mentesit6 kezelést kap.

Megbeszélés

A beteg esetében a velesziiletett nyirokkeringési zavart a
Noonan szindréma csoportba lehet sorolni. Gyakorisdga
1:1000-2500. Az o6roklés lehet sporadikus vagy autoszo-

malis domindns. Esetiinkben sporadikus a megjelenés. A

betegség hatterében eddig 4 gént azonositottak (10).

— PTPN11 gén mutéci6 (50%): NS1, LEOPARD szindré-
ma, AML

— KRAS gén muticié (3-17%): NS3: stlyosabb megjele-
nési forma, AML

— SOS1 gén mutéci6 (10-20%): NS4, Costello szindréma,

— BRAF1 gén muticié (1-10%): cardio-facio-cutaneus
szindréma

Mindegyik gén a Ras-MAPK (Ras-induced mitogen ac-
tivated protein kinase) jelatviteli tt része, mely a sejtnove-
kedés szabdlyozasanak fontos része. Ennek a karosodasa
igazolhaté a cardio-facio-cutaneus és LEOPARD szindré-
makban €s bizonyos leukémidkban, limfémékban is.

A klinikai jellegzetességek alacsony termet, rovid nyak
jellegzetes diszmorf arc, mellkas- és gerincdeformitas, la-
za iziiletek, nem kifejezett masodlagos nemi jelleg, mér-
sékelt mentalis retardaci6, véltozatos sziv fejlodési rend-
ellenességek (mitralis-, aorta-, pulmonadlis billentyi szte-
noézis, hipertréfias kardiomiopdtia, elégteleniil fejlett ko-
rondria artéridk), perifiérids €s / vagy intersticidlis nyirok-
keringési zavar, neurolégiai (hallaskarosodas) és szemé-
szeti elvaltozasok, vérzékenység.

Betegiinknél mérsékelt mentdlis retardacié mellett, val-
tozatos diszmorfoldgiai eltérések koziil a nyakndl mélyen
a hat felé terjed6 hajnovés, alacsonyan all6 fiilek, mérsé-
kelt szemhéjptézis, madarszerd arc, makroglosszia, mi-
krognatia, mellkasdeformitds volt megfigyelhetd. A belsé
szervek nyirokodémdja nem volt kimutathatd, a csecse-
md&korban észlelt perikardialis folyadékgyiilem a miitéti
lebocsatast kovetden nem ismétlodott.

Human papilloma virus

A human papilloma virus (HPV) a DNS virusok csalad-
jaba tartozik. Kettds-lancu zart cirkuldris genomja 7000-
8000 bazis parbdl all, burok nem boritja. A human papil-
loma virus tobb mint 100 genotipusa ismert. A virussal
tortént fert6zés az esetek tobbségében benignus epitelidlis
novedékek (verrukdk) kialakuldsat okozza (6. kép). A
HPV onkogén tipusai malignus atalakuldst eredményez-
hetnek bizonyos kofaktorok jelenlétekor.

Klinikailag a HPV okozta fert6zések 3 kategéridba
oszthatok (1. tablazat):

—nem genitalis borelvaltozasok, Epidermodiszplazia ver-
ruciformis (EV)

— nem genitalis nyalkahartya elvaltozasok

— anogenitdlis elvaltozdsok.

HPYV fertéz¢€s patogenetikai szerepe a kovetkez6 mecha-
nizmussal magyarazhat6.

A HPV hamsériilés utjan bekeriil hdmba, ahol a bazalis
laphamsejteket fert6zi meg. Eletciklusa a hdmszovet éré-
sét koveti. A korai (E) virdlis géntermékek a tumorszup-
resszor géntermékek (p53, Rb) aktivitdsat gatoljak. Ez a
programozott sejthaldl gatlasat és a hamsejtek fokozott
szaporodasat eredményezi, ami kedvezd a virus tovabbi
szaporoddsa szempontjabol, ugyanakkor csokken a génhi-
bak kijavitdsdnak a lehet6sége. Amennyiben a szervezet
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Nem genitalis borelvaltozasok HPYV tipus
Verruca vulgaris 1,2,4,26,27,29, 41,57, 65
Talpi szemolcsok 1,2,4,63
Verruca plana 3,10, 27, 28, 38, 41, 49
Mozaik szemolcs 2,27,57

Ujj laphdmdaganata

16

Epidermodysplasia verruciformis (benignus)

2,3,10, 12, 15, 19, 36, 46,47, 50

Epidermodysplasia verruciformis (malignus/ benignus)

5,8,9, 10, 14, 17, 20, 21, 22, 23, 24, 25, 37, 38

Nem genitalis nyalkahartya elvaltozasok HPV tipus
Respiratorikus papillomatézis 6, 11
Szdjiiregi fokalis epitelidlis hiperpldzia (Heck disease) 13,32
Szajiiregi laphamdaganat 16, 18
Szajiiregi leukopldkia 16, 18
Anogenitalis elvaltozasok HPV tipus

Condyloma acuminata

6, 11,30,42,43, 44, 45, 51, 52, 54

Bowenoid papulosis

16, 18, 34, 39, 42, 45

Bowen kor 16, 18, 31, 34
Giant condyloma (Buschke-Lowenstein tumor) 6, 11

Vulva laphamdaganat 6,11, 16, 18
Vagina laphamdaganat 16

Anus laphdmdaganat 16,31, 32,33
Penis in situ laphdmdaganat (erythroplasia of Queyrat) 16

Penis in situ laphamdaganat 16, 18

1. tablazat
A HPV fertézések klinikai csoportositisa

immunrendszere a virust nem pusztitja el, a HPV DNS-e
idével részben, vagy egészben integralédik a gazdasejt
genomjaba, ami a genom instabilitdsat eredményezi.

Malignus 4talakulds szempontjabdl alacsony, mérsékelt és
magas rizik6ju HPV szubtipusokat kiilonitenek el. Magas ri-
zik6ji HPV-k (16, 18) tizszer nagyobb affinitdssal kotédnek
az Rb proteinhez, mint az alacsony rizikéju HPV-k (11).

A HPV onkogenezisben szerepet tulajdonitanak a gaz-
daszervezet és kornyezet részér6l bizonyos kofaktorok-
nak. Madkan és mts.-i szdmos tényezdt kiemelve foglal-
tdk 0ssze az irodalmi adatokat. Genetikai hajlam (retinol
sav receptor mutacid, p53 -, IL10-, HLA polimorfizmus),
immunoldgiai tényezdk (transzplantacié, HIV pozitivitds,
TNF gitl6 terdpia, glukokortikoid kezelés, terhesség, nyi-
rokodéma), kornyezeti faktorok (UV sugdrzds, ionizald
sugarzds, dohdnyzas), tilsily, diéta (félsav hidny), infek-
tolégiai faktorok (HSV-2 és Chlamydia trachomatis
co-infekcid) befolydsold szerepét mutattdk ki (12).

A lokalizaciét tekintve leggyakoribb az ujjak laphdam
daganata, mely els6sorban a periungudlis teriileten, rit-
kabban az ujjak mas felszinén is kialakulhat. HPV 16
pozitivitdst 67-89%-ban lehet igazolni szemben a vég-
tagok egyéb részén elhelyezked6 daganatoknal észlehe-
t6 7%-kal. Veneredlis terjedést is megfigyeltek, a bete-
gek 10%-ndl condyloma is megtaldlhaté. A klasszikus
miitéti eltdvolitast kovetden 43%-ban tapasztaltak reci-
divat, melynek hatterében a tumorszéli ép bér HPV fer-
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tézottsége valdszindsithets. Recidiva esetén 3%-ban
alakult ki metasztdzis. Mohs mikrosebészeti technika-
val az 5 éves recidiva jelentdsen csokkenthetd (10-
26%) (13, 14).

Krénikus nyirokodémaban verrukézus novedékek gyak-
ran alakulnak ki. A nyirokpangast kisérd benignus papillo-
matdzis, jol elkiilonithetd a klinikai kép alapjan a verruka
vulgarist6l ami a lokdlis immunszupresszié miatt nagy ki-
terjedést érhet el. Atipusos klinikai kép esetén szovettani
vizsgdlat sziikséges laphdmkarcindma kizdrdsa céljabol,
melyet HPV virusizoldlas is kiegészithet.

Ostrow és mts.-i mutattdk be egy 37 éves férfibeteg ese-
tét, akinek nyirokér fejlédési rendellenessége volt mind a
négy végtagon, epidermodiszpldzia verruciformis szeri
bérelvaltozas mellett a lagyékhajlatban condyloma szerti
burjanzds és a hiivelykujjon verrukézus novedékek vol-
tak. A HPV vizsgalat HPV 3 és az ujj lapham daganatdban
HPV16 fert6zést igazolt. Az immunoldgiai vizsgalatok
gyengiilt sejtes immunreakciét mutattak (15).

Kreuter és mts.-i egy esetet kozoltek, akinél primer nyi-
rokodéma, a cellularis immunitas karosodasa mellett ano-
genitdlis diszplaziat és epidermodiszpldzia verruciformis
tiineteihez hasonld bdrelvéltozast észleltek. A bérbiopszi-
akbol EV-hoz nem kot6dé HPV tipusokat (6, 51, 52, 61,
84, 57) azonositottak. A szerz6k a WILD szindroma
(warts, immunodeficiency, lymphedema, dysplasia) elne-
vezést javasoltdk a tiinet egyiittesre (16).



Osszefoglalas

Esetiink Magyarorszdgon az elsd alkalommal kozolt lap-
hdmrdk, ami krénikus primer nyirokddéma talajan alakult
ki. A krénikus nyirokodéma kovetkeztében kialakult loka-
lis immunszupresszié és a novekedési faktorok fokozott
expresszidja miatt malignus hadmdaganatok kialakuldsdval
is szdmolni kell. Kiilonésen mikor magas rizik6ji HPV
fert6z¢Es is jelen van, mint bemutatott esetiinkben. A daga-
nat sebészi eltdvolitdsit 6démamentesité kezelésnek kell
megeldznie. Szoros onkoldgiai ellendrzés a gyakori reci-
diva miatt kiemelten fontos.
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Févdrosi Onkormdnyzat Egyesitett Szent Istvdn és Szent Ldszlé Korhdz Rendeldintézet
Bérgyogyadszati Osztdly és Lympoedema Rehabilitdcios Osztdly
(osztdlyvezetd: Dardczy Judit dr., c. egyetemi tandr)

A lipodéma klinikuma

The clinical picture of lipoedema

WENCZL ENIKO DR., DAROCZY JUDIT DR.

OSSZEFOGLALAS

A lipédémara a szubkutan zsirszovet szimmetrikus, korii-
lirt, eldérehaladott stadiumban torzito felszaporoddsa jel-
lemzd elsésorban a labakon, mely lokalisan nyirokédémad-
val jar egyiitt. A bor spontdn és nyomdsra is fdjdalmas,
bor alatti bevérzés gyakran ldathato. Differencidldiagnozi-
sok az obezitas, a lipohypertrofia, a primer és a szekunder
nyirokodéma. Tdrsulhat krénikus vénds és lymphds elég-
telenséggel, korai degenerativ iziileti elvaltozdsokkal és
elhizdssal. A tiinetegyiittest dltalaban nem ismerik fel és a
kezelési lehetdségek széles korben nem ismertek. A kon-
zervativ kezelés (manudlis nyirok drainage, kompresszios
polya, gyogytorna, intermittalé pneumatikus kompresszié
kombindcioja) mellett a sebészi kezelés (zsirleszivds) is
szobajon.

Kulcsszavak:
lipodéma - lymphoedema -
lipo-lymphoedema

SUMMARY

Lipoedema is characterised by symmetrical, circumscri-
bed, in advanced form deforming fat tissue accumulati-
on expecially on the legs that is associated with
lymphoedema. Spontaneous pain, pain to pressure and
tendency to hematoma is characteristic. Main differen-
cial diagnoses are obesity, lipohyperthrophy, primary
and secundary lymphoedema. It can be associated with
chronic venous and lymphatic insufficiency, early dege-
nerative articular disease and obesity. The disease is
rarely recognized and the treatment modalities are not
widely known. Beside the conservative treatment (com-
bination of manual lymphdrainage, compression banda-
ges, gymnastic, intermittent pneumatic compression,
garments) the surgical intervention (liposuction) is also
a treatment possibility.

Key words:
lipoedema - lymphoedema -
lipo-lymphoedema

A lipodémat mint kérképet Allen és Hines irta le el6szor
(1). Jellemzgje, hogy a végtagok szimmetrikusan megna-
gyobbodnak, melyet a szubkutdn zsirszovet abnormdlis
lerakéddsa okoz, mindez helyi 6démadval tarsul. Kronikus
és progredidl6 betegségrol van szo.

Altaldban a ldbak érintettek, néha a karok. Sulyos eset-
ben a testardnyok torzulnak és mozgdskorlatozottsdg ala-
kul ki.

Klinikai kép

A lipddéma etioldgidja jelenleg még nem tisztdzott. Az
elvdltozas els6sorban a ndket érinti. Ugyanakkor a csaladi
anamnézis gyakran pozitiv, tehdt a genetikai faktorok eti-
olégiai szerepe is feltételezhetd a hormondlis hatdsok
mellett (1, 7, 13). Ezen kiviil a vegetativ idegrendszer €s a
mikrocirkuldcié kéroki szerepe is felmeriil.

A betegek kovérnek és alaktalannak érzik magukat. A
testardnyok megvéltoznak, sulyos esetben torzulnak és
megjelenik a végtagddéma. Puha, kocsonyds vagy gumi-

szer(l tapintatd, félgomb alaki zsirparndk lerakéddsa 14t-
haté.

Ennek jellemzd lokaliz4cidi: dltaldban az alsé végtago-
kon, szimmetrikusan a csip6tdjon, faron, combok, térdek
medidlis oldaldn, supramalleolaris régiokndl korben, a bo-
kak el6tt és mogott, ritkan a felsGvégtagokon a felkar me-
didlis oldalan illetve a csukl6 folotti teriileten korkorosen.
Jellegzetes klinikai tiinet a livedo reticularis (/. dbra). A
bor barnds-voroses hdldzatos rajzolata a microcirkulacié
zavardra utal.

Az un. borsérv kialakuldsa is jellegzetes. Multiplex, né-
hiny mme-es puha tapintatd, bérszinfi, fényes papuldk lat-
haték a térdek feszitd felszinén, nyomdsra besiippednek,
“csengbgomb” tiinet jelentkezik.

Ujjbenyomatot nem tarté 6déma alakul ki az érintett te-
riileteken. A labfej, a kézfej 6démamentes és az ujjakon a
Stemmer jel negativ.

Jellegzetes még, hogy spontdn és nyomadsra is fajdalma-
sak a végtagok és hogy kis trauma hatdsdra is hematoma
képzddik (2. dbra).
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1. abra
Livedo reticularis lipodémas betegen

2. dbra
Hematoma lipodémas betegen

A lipodéma klinikai stadiumai

I. stddiumra jellemz8 a sima bdr, a normal kotészoveti
struktdra, a finom csomds tapintat. Csak a bdrt rdncolva
lehet a csomds szerkezetet latni.

II. stddiumban mar egyenetlen, gorongyds felszint a
bér. A besiippedések, feliileti egyenetlenségek a bér
rancoldsa nélkiil is lathaték. Késébb durva, nagycso-

3. dbra
Lipodéma II.stadium

mos forma alakul ki, melyet matracbérnek is neveznek
(3. dbra).

III. stddiumban durva, deformalé zsirlebenyek kialakuldsa
jellemz6 a combok és térdek medidlis oldalan illetve a bo-
kak felett. A tapintat tomotté valik.

A lipodéma tipusa

I-es tipusban a zsirszovet lerak6ddsa a medence és far te-
riilletén torténik ,

II-es tipusban a lipddéma a combra is raterjed egészen a
térdig,

IMT-as tipus a klasszikus lipodémas klinikai kép, csip6tél
bokaig érintettek az als6 végtagok,

IV-es tipus a karok lipodémaja,

V-06s tipusban pedig kizarélag a labszarak érintettek.
Kombinalt tipusok is el6fordulnak.

A lipodémahoz tarsulé betegségek
és szovodmények

Kroénikus lipodémdban az 6démavédé mechanizmusok
(izompumpa, veno-arteridlis reflex) alulmiikodése évek,
évtizedek alatt a nyirokrendszer dekompenzacidjdhoz ve-
zet. Kialakul egy szekunder nyirokddéma, az dgynevezett
lipo-lymphoedéma (5). A betegek rossz lelkidllapota, me-
lyet a testiikkel valé elégedetlenség és a fijdalom érzése
okoz, stlyos pszichés zavarokhoz vezethet. Ilyenek a dep-
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resszid, a szorongds, az anorexia nervosa, a bulimia. A li-
podéma tovabbi szovédményei lehetnek a kordn kialakuld
iziileti elvaltozdsok (artrozis a csipd, térd és vall iziilet-
ben, genu valgum, pes planus). Gyakran tarsul krénikus
vénds elégtelenséggel és obezitassal. A szekunder nyirok-
0démas forma, a lipo-lymphoedema gyakrabban és korab-
ban alakul ki, ha a lipodéma elhizassal kombinalédik.

Diagnozis

A lipodéma diagndzisa az anamnézis, a klinikai kép és a
tapintasi lelet alapjan éllithat6 fel. Képalkot6 és egyéb in-
vaziv eljardsok daltaldban nem sziikségesek a diagnozis
felallitdsdhoz. A szubkutis megvastagoddasa UH, CT és
MRI vizsgalatokkal kimutathat6 (6, 9). Lipodémdban az
indirekt lymphogrifia egy langnyelvszerti injekcié depot
mutat €s ebbdl futnak le dugéhuzdészertien a nyirokkollek-
torok akarcsak obezitas esetén (12). Fluoreszcens mikro-
lymphografidval a nyirokkapillarisokon mikroaneurizma-
kat lehet kimutatni, mely gy tlinik, hogy kizar6lag lipodé-
mara jellemzd (2). A nyirokrendszer mikodésének vizsga-
lata és a nyirokelfolydsi zavar kimutatdsa lymphoszcinti-
grafidval torténhet. A felsorolt képalkot6 vizsgélatok a kli-
nikai gyakorlatban csak akkor sziikségesek, ha elsédleges
nyirok6dématdl kell elkiiloniteni, ami a lymphoszcintigra-
fids kép alapjan lehetséges.

Differencialdiagnozis

Lipodéma differencidldiagnézisai a lipohipertréfia, a
lymphoedéma, a phleboedema, a lipomatézisok és az obe-
zitds. Lipohipertréfia esetén hasonlé a klinikai kép mint
lipodémaban, de nincs jelen a jellegzetes 6démakészség
és a nyomasi fajdalom. Az elkiilonités fontos, mert ez a
kérkép nem igényel 6démamentesit6 kezelést, hanem egy
kozmetikai probléma. Vannak olyan esetek, amikor a lipo-
hipertréfia idével lipodéméba megy at (8).

Nyirokodémaban a Stemmer jel pozitiv, a 1abhat és a
boka duzzadt, az ujjbenyomatot megtartja (3, 4), a labuj-
jak tovében csecsemdérancok vannak. Segit az elkiilonités-
ben, hogy mind a primer mind a szekunder nyirokédéma
gyakran aszimmetrikus és szekunder nyirokodéméban az
anamnézisben mtét, gyulladds, tumor vagy trauma szere-
pel. Hidnyzik a hematoma hajlam.

Phleboedemdban a krénikus vénds elégtelenség egyéb
klinikai tlinetei is megtaldlhatdk, és patholégidsak a véna-
funkcids tesztek.

El kell kiiloniteni a lipomat6zisoktél, mint a Dercum
betegség (lipomatosis dolorosa) vagy a benignus, szim-
metrikus lipomatozis (Madelung betegség). A Dercum be-
tegség gyakran a menopausa kezdetén kezdddik, tulstlyos
kozépkorti nékon. Fajdalmas, szimmetrikus zsirfelszapo-
rodas jellemzi a torzs, a karok, de els6sorban a labak terii-
letén. Nincs 6déma, izomgyengeség el6fordul. A benig-
nus, szimmetrikus lipomatozisra a diffuz, tésztatapintati
zsirfelszaporodas jellemzd a nyak, vallak, mellkas, has te-
riiletén. Férfiak érintettek els6sorban és az anamnézisben
mindig szerepel alkohol abuzus és ehhez kapcsol6dé bel-
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4. abra
Lipodéma, lymphoedéma és obezitds kombindcidja

gyogyaszati betegségek (mdajkarosodas, diabétesz melli-
tus, hiperlipidémia, hiperurikémia, polineuropatia).

Obezitds esetén, amivel leggyakrabban tévesztik Ossze,
a BMI magas (30<), a testardnyok nem torzultak (torzs is
érintett), nincs 6déma és nincs fajdalom, valamint hidny-
zik a hematoma hajlam. Férfiak és nk egyarant érintet-
tek. Etiolégidjaban nyilvanvalé a genetikus eredet és a
tultaplalas szerepe.

A klinikai gyakorlatban gyakran taldlkozunk kevert for-
makkal. A lipodéma tarsulhat nyirokodémaval (és szekun-
der nyirokddémat is okozhat), krénikus vénas elégtelen-
séggel és/vagy elhizassal, ezért az elkiilonités illetve a ke-
vert formak (lympho-lipodéma, phlebo-lipédéma, phlebo-
lympho-lip6déma + obesitds) diagnézisa nem mindig
konnyd (4. dbra).

Megel6zés és kezelés

A lipodémahoz tarsul6é betegségek illetve szovédmények
megel&zése fontos. Az optimdlis teststilyra val6 torekvés,
az ortopéd cip6 viselése és a gydgytorna késlelteti az artro-
zis és egyéb iziileti betegségek kialakulasat. A csaladi el6-
fordulas gyakorisdga miatt ajanlott a néi csaladtagok szi-
rése. A kompresszids harisnya viselése megel6zi a masod-
lagos nyirokodémat és az altala okozott tiineteket. A bor-
apolas fontos a bdrred6k miatt, mert a zsirlebenyek alatt a
rossz vérkeringést szovetben fert6zések indulhatnak el.

A konzervativ kezelés egy biztonsagos €s hatékony
modszer az 6déma csokkentésére. A kezelés elemei a ma-
nualis nyirok drainage, kompresszids pdlya, gyogytorna,
mechanikus gépi kompresszid, gydgyharisnyak. Mind-
ezek hatdsara az 6déma, az érzékenység, a fajdalom csok-
ken, de a zsir mennyisége nem valtozik. A konzervativ ke-
zelés nélkiilozhetetlen, mert a progressziét és a szovod-
mények kialakuldsat késlelteti illetve megel6zi. A diéta
nem segit ellentétben az elhizassal vagy csak akkor, ha el-
hizassal kombindlédik. A sportok koziil a vizitorna, az
uszas és a kerékpdrozas ajanlhat6. Az iziileteket kimélé



gyoégytorna végzése is segit. Folyadékmegszoritds, vizhaj-
té nem javasolt. A betegek pszichés gondozdsa is a keze-
Iéshez tartozik. Ennek részét képezi valamilyen relaxacios
mddszer elsajatitasa, amit osztdlyunkon bemutatunk.

Invaziv kezelési eljaras a zsirleszivads. A tumescens, he-
lyi érzéstelenitésben végzett zsirleszivas alig okoz szovet-
karosodast. I-es és II-es stadiumu betegeken végzett vizs-
gélat a testardnyok javuldsét, spontdn és nyomadsi fajda-
lom megsziinését vagy csokkenését irta le, az 6déma
csokkent, a bevérzések mérséklodtek, az életmindség
nagymértékben javult (10). Kivitelezéshez nagy tapaszta-
lat sziikséges és csak erre szakosodott kézpontokban vé-
gezzEk. Kiilonods gondossag sziikséges, ha a lipodéma nyi-
rokodémaval szovodik.

Iziileti panaszokkal gyakran fordulnak a lipodémas bete-
gek orvoshoz. Az iziileti fijdalom miatt a beteg keveset
mozog, fokozatosan mozgaskorlatozotta valik, a testsilya
egyre nd és kialakul egy circulus viciosus. A beteg gondoza-
sa sordn tehat lényeges az egylittm{ikodés reumatolégidban
jartas szakemberrel. Reumatoldgus orvos-beteg taldlkozas
alkalmaval fontos a beteg figyelmét felhivni az iziiletek vé-
delmére, ennek mddszereire és 1ényeges, hogy a beteg tor-
nagyakorlatait gyégytorndsz tanitsa be és ellendrizze. Min-
den 6démat okozé gydgyszer adasa ellenjavalt, igy iziileti
fajdalom esetén is a belsSleg adott szteroid helyett inkdbb
nonszteroid gyulladdsgatlok javasoltak. Az iziileti iiregbe
adott szteroid is ellenjavallt. A budapesti Szent Istvan Kér-
haz Lymphoedema Rehabiliticiés Osztilyan miikodik lipo-
déma ambulancia, ahol a lipddémas betegek szakszert kon-
zervativ kezelését s gondozasat végezziik (11).
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Plexiform neurofibroma az also végtagon,
elephantiasis neurofibromatosa

Plexiform neurofibroma of the lower limb,
elephantiasis neurofibromatosa

SZITKAY SANDOR DR.!, DAROCZY JUDIT DR.', CSORBA EVADR?,
HAZSLINSZKY PETER DR’

OSSZEFOGLALAS

A neurofibromatosisok osztdlyozdsa bonyolult, és elsdsor-
ban a szamos, jelenlévd klinikai tiinet alapjdan torténik. A
Riccardi-féle osztdlyozds alapjan az 1 tipusi neurofibro-
matosis (Recklinghausen) a leggyakoribb forma. A szo-
vodmények és a mdsodlagos tiinetek a tumorok szévettani
eredetétdl, kialakuldsi helyétdl, nagysdgadtol fiiggenek,
ezért igen sokfélék lehetnek. Szerzdk egy plexiform neuro-
fibroma esetiiket ismertetik, mely az alsé végtagon nyirok-
odémaval szovodott. A nagy kiterjedésii tumor sebészi el-
tavolitasa megtortént. A sikeres miitét feltétele a tumor
szovet komplex édéma mentesitése a miitét eldtt. Az ddé-
ma mentes dllapot fenntartdsahoz a kompresszios polya és
az orvosi gyogyharisnya alkalmazdsa nélkiilézhetetlen.
Magyarorszdgon elséként keriilt kozlésre az elephantidsis
neurofibromatosa sikeres ddéma mentesité és sebészi ke-
zelése.

Kulcsszavak:
plexiform neurofibroma -
elephantiasis neurofibromatosa -
komplex odémamentesito kezelés -
szovetcsokkent6 miitét

SUMMARY

The classification of the neurofibromatosis is complicated
and it is based on the several, presenting clinical symp-
toms. According to the Riccardi’s classification the most
common is the type 1 Recklinghausen neurofibromatosis.
Complications and secondary symptoms are depending on
the origin and the size of the tumors, and they are very va-
riable. The authors present a case of the plexiform neuro-
fibroma causing lower limb lymphoedema. The surgical
ablation of the large spreading tumor was performed. The
successful ablation requires the complex decongestive
physiotherapy before surgery. For the saving of the
lymphoedema free condition the using of the medical
compression bandages and stockings are necessary. In
Hungary this is the first case report of a successfully trea-
ted elephantiasis neurofibromatosa.

Key words:
plexiform neurofibroma -
elephantiasis neurofibromatosa -
complex decongestive physiotherapy -
tissue reduction

A Recklinghausen-féle genodermatosis incidencidja
1:3000, ezen beliil 30% a plexiform megjelenés. Autoso-
malis dominans oroklésmenet ismert és az Gj muticidk
kialakulasa is gyakori. A tumor kialakuldsaért a 17 chro-
mosoman taldlhaté neurofibroma 1 suppressor gén muta-
cidja felelés. A tumort kiséré nyirok6déma nem ritka. A
nyirokddéma mentesités azonban nem minden esetben
torténik meg szakszertien. A gyakran torzitd, az életmind-
séget jelent6sen rontd daganat eltavolitasa el6tt angiogra-

fids vizsgalat €s 6démamentesitd kezelés sziikséges.

Esetismertetés

43 éves férfi gyermekkora o6ta észleli a combon 1€v6 tumoros nove-
déket, ami évek alatt fokozatosan novekedett. Nem fordult orvos-
hoz, csak akkor, amikor jardsa akadalyozotta valt. A combrdl a tér-
dig 16g6 tumor miatt a labat nem tudta 6sszezarni, elmondasa szerint
dgy jart, mint a ,tengerészek, szétterpesztett labbal”. Tobb szakren-
delSben jart, sebészeten megajanlottak a tumor eltavolitasat, de nem
egyezett bele a miitétbe. A nyirokddémat nem diagnosztizaltdk és
nem kezelték. 2005-ben azért jelentkezett felvételre, mert a jobb al-
s6 végtagon 1évé tumor novekedett, ,,megtelt folyadékkal”, a jelen-
tds sily a jarasban mar olyan mértékben akadalyozta, hogy az utcan
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1. dbra
A plexiform tumor a jobb alsé végtagon,
kisérd nyirokodéma

nehezen tudott kozlekedni. Combja is megvastagodott, a combon és
a jobb térdhajlatban a bor gyulladtta valt.

Felvételkor szembetiing volt a jobb alsé végtag megvastago-
dasa. A beteg csak széttett ldbbal, ,.kacsdzva” tudott jarni, térdét
és a comb- csipdiziilet teriiletét is fajlalta. A jobb comb 12 cm-rel
volt vastagabb, mint a bal. A medidlis koz€ps6 harmadtél lebe-
nyezett, rugalmas tapintatd tumor szovet terjedt egészen a térd
alatti medidlis felszin k6zéps6 harmaddig. A lebenyek duzzadtak,
kozottiik recesszusok vannak. A tumort fedd ham ép, de erythe-
mas volt (1., 2. dbra). A tumor fizért borit6 fényes, feszes, 0dé-
mads bdr az ujjbenyomatot is tartotta, a tumor szoveten beliil a fo-
lyadék ,,vandoroltathat6” volt, ami a szovetkozi szabad nyirokfo-
lyadék jele. A lebenyeket gyongyszer(, félgombszertien kiemel-
kedd, fényes, feszes hammal boritott, 5Xx8 mm nagysagd tumorok
vették koriil (2., 3. dabra). A kicsiny tumorok az évtizedek alatt
fenndllé kronikus nyirok 6démadt kiséré lymphangiectasiaknak
felelnek meg (1). A combon €s a haton 12 db kavébarna szint, 2-

2. dbra
A jobb combrdl lel6gé, tobb lebenybdl 4llé tumor

3. abra
A tumorftizér kornyékén gyulladas van,
a felszinen gyongyszerten kiemelkedd lymphangiectasidk
ovezik a borlebenyeket

5 cm nagysdgu cafe-au-lait folt volt. A plexiform tumor és a szd-
mos, 15 mm-nél nagyobb ,.kavé folt” a neurofibromatosisok ko-
ziil az 1 tipus (NF1) a Reclinghausen betegség klinikai diagnézi-
sdt alapozta meg.

Rontgenvizsgdlat a gerincoszlop scoliozisit dllapitotta meg. A
csoves csontok nem mutattak eltérést. A térdiziiletek vizsgdlata az
iziilet beszikiilését, medialisan a tibia peremének megvastagodasat
irta le. A képalkoto eljarasok és a célzott szakorvosi konziliumok
(szemészet, neuroldgia, orthopedia) a neurofibroméban el6forduld
egyéb szervi elvaltozdsokat kizartak. Ersebészeti osztilyon MR an-
giografia és lymphoscintigrafids vizsgélat tortént. A vizsgdlat tagult
nyirokereket és megnagyobbodott, inguinalis és hasi nyirokcsomo-
kat mutatott. Diagnézis: cystikus lymphangiomatosis.

A tumorbdl szovettani vizsgalat tortént: a felszint szabalyos,
tobbréteg, elszarusoddé lapham boritja, a dermis vaskos subcutan
zsirral van osszefliggésben. A dermis dllomanyaban nagy kiterjedé-
si teriileten daganat szovet ismerhetd fel. A daganat sejtek laza ko-
tegekbe rendezddnek, orsé alakd, hulldmos lefutdsd, egyenletes
chromatin tartalmi maggal rendelkeznek. A sejtek kozott tobb he-
lyen mastocytdk ismerhet6k fel (4. dbra). A daganat szovet a sub-
cutan zsirszovetbe is beterjed. Diagndzis: Neurofibroma. A nyirok-
0déma masodlagosan alakult ki, a tumorszdvet nyirok elfolyast
csokkentd hatdsa miatt. A nyirokodéma a combon volt jelentSs, a
labszar gyakorlatilag nem volt 6démas. Hidnyoztak a primér nyi-
rokddéma tiinetei, mint a boka és a labfej cipészerli duzzanata, a
csecsemorancok a labujjak tovében, a Stemmer pozitivitds az ujja-
kon, és nem volt jelentds, ujjbenyomatot tarté6 6déma a tibia felett
sem. A silyos, fokozatosan tel6dé nyirokodéma €s a kiterjedt tumor
szovet alapjan szovetcsokkentd miitét volt a kezelési terv. Eldzete-
sen azonban sziikség volt a nyirokodéma mentesitésre, egyébként a
mitéti seb gyogyuldsa kétséges €s a miitét utani nyirokcsorgas ferts-
zések kialakuldsdnak oka lehet. A komplex 6déma mentesités elemei
voltak: manualis nyirok drainage, kompresszios pélya, gyogytorna.
A manualis drainaget naponta két alkalommal végezte a gydgytor-
nasz. A rovid megnyildsu kompresszids polyakbol a végtagra 5 db
sziikséges (ebben az esetben 1 db 8 cm-es és 4 db 12 cm-es széles-
ségl, Rosidal K). Nem nélkiilozhetk a kiegészitd segédeszkozok
sem. Ilyenek a kompressznek nevezett, lapok €s az ovalis alaku, gu-
mi alapu segédeszkozok. A kompresszids polydban a beteg naponta
végzett gyogytorndsz iranyitasaval specidlis torndt. Az 6déma men-
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4. dbra
Ors6 alaki daganatsejtek kotegekbe rendezédnek
HE, 150x

tesités célja a mobilis 6déma folyadék elvezetése, a szovetek opti-
malis 6déma mentes allapotanak biztositasa mar a miitét el6tt (7). A
kezelés két hetet vett igénybe. A mitétre 2006. dprilisdban kertilt
sor. A jobb comb medidlis felszinén az 6déma mentesitett tumort a
lebeny nyelénél kimetszették, a tagult véndkat lekototték. A kimet-
sz€s helyén 5 cm nagysdgui szovet hidny maradt, amit az oldalakr6l
készitett Z alaku kimetszés utdn és a maradék lebenyszerl borrel
zik-zak alakban zartak. A mitét utani idoszak eseménymentes volt,
nyirokfolyas nem alakult ki. A sebgydgyulds alatt folyamatosan al-
kalmaztuk a kompresszids polyat. A sebgyégyulds utdn a labszaron
mérsékelt papillomatosis alakult ki. A tumor eltdvolitdsa utdn (5. 6.
dbra) a beteg alkalmassa valt orvosi gydgyharisnya (combharisnya,
a derékon torténd rogzitéssel, AG/RB tipus, 2. kompresszids osztaly,
egyéni méret) viselésére. Jarasa fokozatosan ,normalizalodott”.
Kompresszios polyat folyamatosan hasznalt, a megtanult gyégytor-
na és gerinctorna is folyamatosan javasolt. Félévente jelenik meg a
gondozdson.

Megbeszélés

A neurofibromdk osztdlyozdsa bonyolult. A kiilonboz6
klinikai tiinetek, bels6 szervi elvaltozasok jelenlétén ala-
pul. A Riccardi-féle osztdlyozds szerint (10) a kovetkezd
tipusok tartoznak a neurofibromak (NF) kozé:
— NF-1, Recklinghausen-betegség, aminek van plexiform
valtozata (8)
— NF-2, szegmentdlis neurofibroma
— csak cafe-au-lait foltok jelenléte
A diagnozis feldllitdsdhoz sziikséges, hogy a klinikai tii-
netek koziil legaldabb kett6 legyen kimutathatd: hat vagy
tobb cafe-au-lait folt, aminek az 4tméréje nagyobb le-
gyen, mint 15 mm, két neurofibroma vagy egy plexiform

5. abra
Az 6démamentesités és a szovetcsokkenté mitét utani,
harisnya viselésére alkalmas allapot
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6. dbra
A szovetcsokkenté mitét utan,
a labszaron mérsékelt papillomatosis van



tumor, axillaris (Crowe tiinet) vagy inguinalis folt, opticus
glioma, két vagy tobb Lisch-féle csomé (iris hamartoma).
A diagnosztikus értékd bdrtiinetek mellett kisérheti a be-
tegséget pruritus, sarga bor pigmentacid, juvenilis xanto-
granulomatosis. A szisztémads tiinetek érinthetik a kozpon-
ti idegrendszert (opticus glioma, meningeoma, astrocyto-
ma), a gastrointestinalis rendszert (2). Szem tiinetek, az
iris hamartoma, azaz Lisch-csom6 90%-os gyakorisiggal
fordulnak el@. Erintett lehet az acusticus rendszer (acusti-
cus neurinoma), a csont — és izomrendszer (scoliosis 5%-
ban, pseudoarthrosis, a hosszii csontok meghajlasa, féleg
a tibia, spheroid dysplasia). Az endocrin rendszer elvélto-
zasai jelentkezhetnek korai vagy éppen késdi pubertas je-
leivel, az elGbbi endocrin tumorral szovédve. Az esetek
1%-4ban phaeochromocytoma diagnosztizdlhatd. Az ér-
rendszer elvaltozdsai leggyakrabban a renalis, cerebralis
és gastrointestinalis ereket érintik. El6fordulnak olyan da-
ganatok, amik kisérhetik a neurofibromatosist, ilyenek a
juvenilis chronikus myelogen leukémia, malignus
schwannoma, mély plexiform neurofibroma, rhabdomyo-
sarcoma, Wilms tumor.

A leggyakoribb klinikai formdk (4) a jelenlévd tiine-
tek csoportositdsa alapjan: 1. cafe-au-lait, intertriginalis
folt, Lisch-csomd, 2. cutan, subcutan, plexiform neuro-
fibromdk, 3. macrocephalia, opticus glioma, egyéb da-
ganatok.

A plexiform neurofibroma nem ritka, gyakoribb az
alsé végtagon, de az elvdltozds lehet a felsé végtagon
is. A tiinetek (tumorok, foltok) lokalizaci6janak analizi-
se (1,9) azt mutatja, hogy ezek szama, mérete és klini-
kai jelent6sége betegenként eltérd, ennek oka nem is-
mert, feltehetSen orokletes, familidris faktoroktdl fiigg.
A bemutatott esetben a csalddi anamnézis negativ volt.
A pathomechanizmust, a felelés gén 2818 amindsav
(neurofibromin) mutaciés lehetéségeit a molekularis
genetika kutatja. Kisérletek torténtek laboratériumi pa-
raméterek Osszefliggéseinek kideritésére is, tobbek ko-
zott a szérum IgE szint és a neurofibromak szdma, mé-
rete egyes megfigyelések szerint szignifikans (6). A be-
mutatott esetben ez nem volt bizonyithaté. A tumor pa-
thogenezise kiilonb6z6 annak megfeleléen, hogy az
idegrostok melyik 0sszetev6jébdl erednek, lehet endo-
neurialis, perineurialis és epineurialis. A fibroblastok
tumoros burjanzdsa is meghatdrozza a szovettani képet
és vannak adatok az alvadasi faktor XIIla kimutatdsira
is. Malignus atalakulds is ismert az NF 1 tumor supp-
ressor génjének funkcié vesztése, muticidja kovetkez-
tében (3). Az endoneuriumbdl és a perineuriumbd6l
szarmaszé tumorok mélyen infiltraljak a kornyezed ko-
tészovetet, ezért eltavolitasuk in toto nem lehetséges és
a recidiva ezért gyakori. A bemutatott esetben a peri-
neuralis elemek és kotdszoveti elemek tdlstlya invaziv
terjedést okozott.

A scoliosis €s az un. pseudoarthrosis a térdiziiletben az
évtizedekig tartd koros tartds és jaras kovetkezménye le-
het, nem annyira a betegséghez tarsul6 csontelvaltozas. A
»Kacsdzd” jards miatt kérosan terhelddott a csipdcsont
combcsont fejecsét befogadd vapdja. A térdiziilet ugyan-

csak koéros igénybevételnek volt kitéve. Ezek a tiinetek a
mitét utan javultak.

A neurofibromatosis tarsuldsa nyirokodémaval, majd
a kifejl6d6 elephantiasis nem ritka (9, 10, 12). A nyirok-
0déma kialakuldsanak az az oka, hogy a tumor szovet
akaddlyozza a nyirok elfolydst és masodlagosan nyirok-
0déma alakul ki. A lymphoscintigrafids vizsgdlat bizo-
nyitotta, hogy primér nyirokér fejlédési rendellenesség
(primér nyirokédéma) nincs. Hidnyoztak a primér nyi-
rokodéma tiinetei a labon (csecsemdrancok, labfej cipd-
szeri duzzanata, az ujjak Stemmer pozitivitdsa). A ta-
gult nyirokerek a pangas kovetkeztében alakultak ki és
a nyirokcsomék megnagyobboddsat a gyulladdsos fo-
lyadékgyiilem eltavolitdsa miatti tdlterhelés okozta. A
tumort és a nyirokddémat kiséré gyulladds a hozza nem
ért6 szamdara gyakran megtéveszt6. Nem ritka, hogy a
gyulladast erysipelasnak tartjak és szisztémads antibioti-
kum kezelést kezdenek. A gyulladdsos tiineteknek az a
magyarazata, hogy a pangé nyirokfolyadék sok gyulla-
dasos sejtet — lymphocytat, plasma sejtet, polymorph
magvu granulocytdkat — tartalmaz, melyek a szovetek-
b6l a nyirokpangds miatt nem tudnak tdvozni. A sejtek
cytokineket termelnek, melyek a gyulladdsos folyama-
tot generdljak. A cytokinek és novekedési faktorok
(EGF - epidermalis, VGF — vascularis novekedési fak-
tor) a nyirokodémads teriileten ham-, kotészovet-, és ér-
burjanzast okoznak. A bemutatott esetben a tumor nove-
kedésében nemcsak a nyirokfolyadék, hanem feltehe-
téen a kotészoveti rostok €s a kis erek megszaporoddsa
is szerepet jatszott.

A Kklinikai képen a gyongyszert tumorok a térdhajlatban
nem valédi daganatok, hanem tdgult nyirokerek, amik a
bért elédomborité nyirokér cystdknak felelnek meg (5).
Az 6démas nyirokréseket a szovettani kép is mutatta. A
tumor sebészi eltavolitdsa el6tt nyirokddéma mentesitd
kezelés sziikséges. Ennek elmaraddsa szaporitja a mutéti
beavatkozds szovédményeit, pl. elhizédé sebgyodgyulis,
nyirokfolyds, bér — €s lagyrész fert6zések. A sebészi elta-
volitds nem in toto tortént. Ez a kotdszovetet infiltrdld tu-
mor miatt nem volt lehetséges. A sebészi eltavolitds a pe-
rineurialis eredetl tumorokndl lehetséges de az endoneuri-
al és epineurial eredeti tumorokndl a mély szoveti infilt-
racié miatt, mint esetiinkben is, nem lehetséges. A neuro-
fibroma helyi recidivdja ezért nem ritka (11).

A sebészi eltavolitds nagy veszélye a vérvesztés, ami
akkor fordul el6, ha el6zetesen a miité nem tdjékozodik a
tumor nagy ereinek anatémiai allapotar6l. Abban az eset-
ben, ha a csoves csontok kdros elvéltozasai is kifejlédnek,
varatlan vérzés keletkezhet a csonthértya teriiletén (13).

Az MR angiografids vizsgalat lehet6vé teszi hogy, non
invasiv médon megallapitasra keriiljon a nagy erek hely-
zete a tumorban. Az MRI lehet&vé teszi a kotdszovet és a
csontok vizsgalatat is (8,14) mitét eltt. A nyirokodéma
megfelel6 kezelése folyamatosan sziikséges a mitét utdn
is, hiszen a nyirokerek a mtét alkalmaval is sériilhetnek
és a nyirokelfolyds karosoddsa nem sziintethet6 meg. A
papillomatosis (6. dbra), ami a nyirokfolyadékban 1évé
novekedési faktor (EGF) kovetkezménye, a megfeleld ke-
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zelésre visszafejlédik. A krénikus nyirokodémads beteg
gondozdsa a nyirokodéma kezelésének irdnyelvei (7)
alapjan félévente sziikséges. Ekkor a neurofibroma esetle-
ges recidivija is ellendrizhetd.
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Az iilés témaja:

(Dr. Erés Nora, Dr. Marschalké Mdrta)

hetséges kore.

Cutan Lymphoma Munkacsoport elnoke

HAZAI HIREK

AZ MDT Cutan Lymphoma Munkacsoportja 2009. jinius 16-4n,
Budapesten tudomanyos iilést tartott

1. Extracorporalis photopheresis (ECP) kezelés szakmai protokolljanak megtargyaldsa
(Dr. Szakonyi Jozsef, Dr. Marschalké Marta, Dr. Réti Marien)

2. Teljes test elektronbesugéarzas (TSEB) kezelés szakmai protokoll tervezet kialakitasa

Az iilésen kialakitott konszenzusnak megfeleléen kidolgozasra keriil Sézary syndroma-
ban az ECP kezelés részletes szakmai protokollja. Kivanatos a betegek egységes alapelv
szerinti kivizsgalasa, a kezelés indikacidinak megallapitasa, a kezelési protokoll és az el-
lendrzés egységes szempontjainak a kidolgozasa. Megallapitasra keriil a kezelés id6tarta-
manak, gyakorisdganak meghatdrozasa. Megvitatasra keriitt a kombinaciés kezelések le-

A TSEB protokoll kialakitasara a tervezet elkésziilt, a protokoll az Orszagos Onkoldgiai
Intézet Sugérterapias Osztalyaval egylittmtikodésben keriil kidolgozasra.

Dr. Marschalké Marta
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Fovarosi Egyesitett Szent Istvdan és Szent Ldszlo Korhdz Rendelbintézet
Bérgyogyadszati Osztdly és Lympoedema Rehabilitdcios Osztdly
(osztdlyvezetd: Dardczy Judit dr., c. egyetemi tandr)

Disszeminalt lichen sclerosus et atrophicus

Disseminated lichen sclerosus et atrophicus

MENESI ESZTER DR., DAROCZY JUDIT DR.

OSSZEFOGLALAS

A disszeminalt lichen sclerosus et atrophicus (DLSA) na-
gyon ritka korkép. A betegség leggyakrabban az anogeni-
talis regiot érinti, az extragenitalis eldfordulds ritka. A
DLSA pathogenesise nem ismert, de genetikai, mechani-
kus és kornyezeti faktorokat is feltételeznek a kialakuldas-
ban. Vannak adatok, amik az autoimmun eredet mellett
szolnak. Szerzok két DLSA esetet mutatnak be. Az egyik
silyos lipo-lymphoedemds beteg, akinél a fiziotherapids
kezelés utdn 4 évvel keletkeztek a tiinetek. A masik esetben
vulva carcinoma miitéte és irradidcidja utan 3 évvel ész-
lelték a bortiineteket a besugdrzott teriilettdl tavolabb.
Mindkét esetben lokalis kortikoszteroid kezelés javuldst
eredményezett. Az esetek bemutatasanak a fo célja az volt,
hogy a DLSA pathogenesiséhez tijabb infromdciokat adja-
nak

Kulcsszavak:
disszeminalt lichen scllerosus et atrophicus
- fiziotherapia - besugarzas

SUMMARY

Disseminated lichen sclerosus et atrophicus (DLSA) is a
very uncommon clinical entity. LSA most commonly af-
fects the anogenital region. Extragenital involvement is
rare. The aetiology of LSA is unclear, but genetic, physio-
logical and environmental factors are thought to be in-
volved. There are evidences support the autoimmune ba-
sis. Two disseminated cases are discussed. One patient
with severe lipo-lymphoedema developed the dissemina-
ted Lsa after 4 year intensive physiotherapy. The other
patient suffering in vulval carcinoma presented the disse-
minated lesions of LSA 3 years after irradiation not in
the irradiated zone but the atrophic plaques at a distan-
ce. Stabilization of the lesions was obtained with topical
corticosteroids in both cases. The most noteworthy as-
pect of our cases to present new informations to the pa-
thogenesis of disseminated LSA.

Key words:
disseminated lichen sclerosus et atrophicus
- physiotherapy - irradiation

A lichen sclerosus et atrophicus ritka, ismeretlen erede-
td kronikus gyulladas, ami a dermis rostjainak degenera-
ci6jahoz és a ham atrofidjadhoz vezet. Klinikai megjelené-
se jellegzetes: sclerotikus bdrteriileteken a ham atrophids,
és fehéresen elszinezett. A leggyakoribb megjelenési hely
a genitalis régid és csak az esetek 15-20%-ban van extra-
genitalis tiinet.

Esetismertetések

1. eset: 62 éve ndbeteg az also végtagok lipo-lymphoedemaja miatt
all kezelésiink és gondozasunk alatt. Komplex 6démamentesitd fi-
zioterapidban részesiil évek ota. 4 évvel a kezelés megkezdése utan
jelentkeztek a disszemindlt tiinetek. Enyhe viszketés kiséretében a
melleken (/. dbra) valamint a hason €s az inguinalis regioban kétol-
dalt szimmetrikusan (2. dbra) jelentek meg a 3-5 mm nagysagu sar-
gasfehér plakkok, melyeknek felszinén az atrophids bér finoman
rancolédott. Az anus kornyékén atrophids, gyongyhazfényd, tomott
tapintatd plakkok figyelhetSk meg (3. dbra). Vérkémiai és immuno-
logiai laboratoriumi eredmények nem mutattak koéros értékeket. A
bértiinetek kezelésére mometasone hatéanyanyagi szteroid krémet

kapott. Az anus koriili plakkokra borax tartalmi kendcsot haszndlt.
Tiinetei nem szaporodtak, a viszketés csokkent. Gondozasra jar fél
évente,

2. eset: 64 éves nébeteg vulva carcinoma miatt radikalis vul-
vektomian esett at, majd 60 Gy irradiaciéban részesiilt az ingui-
nalis hajlat teriiletén. A kezelés utdn 3 évvel az alsé végtagokon
és a has borében kialakult mdsodlagos (post-irradidciés) nyirok-
0déma miatt keriilt felvételre osztalyunkra a komplex 6déma-
mentesit6 kezelés céljabol. Felvételkor észleltiik az 6démas mons
pubis és hasfal teriiletén a sargasfehér, atrophids plakkokat (4.
abra), melyek panaszt nem okoztak. Bdrtiineteit a besugdrzas
szovédményeként kialakult radiodermatitisnek tartottdk. Mome-
tasone hatéanyagu szteroid krémmel kezelte a kissé tomott tapin-
tatd plakkokat. Jelentds vdltozds nem kovetkezett be, de szubjek-
tiv panaszai nem voltak, 4j tiinetek nem jelentkeztek. A masodla-
gos nyirokodéma kezelését rehabilitacidos programunk keretében
folytatja.

A szovettani vizsgdlat igazolta a DLSA klinikai diagnézisat. Az
atrophids ham alatti papillaris rétegben a kotdszoveti rostok homo-
genizalddtak, szalagszerti, mononuklearis sejtekbdl allé infiltratum
volt a dermisben (5. dbra). Az elasztikus rostokat megjelenité Or-
cein festéssel az elasztikus rostok degeneracidja, €s a papillaris ré-
tegben a rostok hidnya lathat6 (6. dbra).
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1. abra 4. abra

Mindkét mell als6 felszinén jellegzetes Az 6démas hasfalon és a mons pubis teriiletén lathaték a
fehér szint plakkok vannak fehér szind, atrophids plakkok

5. abra
Az elvékonyodott ham basalis rétegében
eosinophilan fest6d6 colloid testek vannak. A papillaris
dermis kotészovete homogenizdlddott, 6démads, a kerek-
sejtes beszlirddés elemei kozott sok a plasmasejt.
HE, 150x

2. dbra
A hason atrophids,
finoman rancolhat6 hammal fedett
fehér plakkok

3. dbra 6. dbra
Az anus nyilas koriil atrophids, A papillaris dermisben hidnyoznak az elasztikus rostok.
sargas-fehér foltok Orcein festés, 150x
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Megbeszélés

A DLSA nagyon ritka. N6knél 6-10x gyakoribb, mint fér-
fiakndl. Oka nem ismert, de genetikai, hormonalis, kor-
nyezeti faktorok szerepe feltételezett. Autoimmun eredet
mellett szélnak adatok igy a szovetspecifikus antitestek
termelddése is. Egyiittes megjelenése vitiligoval, pajzsmi-
rigy betegséggel, alopecia areataval, és anaemia pernicio-
saval ismert (2). Az irodalomban talalhaté esetek koziil a
generalizalt guttdlt morphea esetek felvetik a két entitds
azonossagat a klinikai kép és a szovettani jellegzetességek
azonossaga alapjan (1).

Polarizalt fénnyel morphea esetében a kollagén rostok a
hdm alatt nem mutattak degenetraciot pictosirius festésse
a polarizalt fényt forgatva zold reakciot adtak. Lsa-ban a
kollagén rostok degenericidjat jelezi, hogy nem forgattak
a polarizalt fényt €s narancssarga reakciot adtak (3).

A Borrelia burgdorferi (B.burgdorferi) szerepe a Lyme
betegségben el6fordulé morphea esetekben felvetette a
koérokozd szerepét a morphea és az Lsa pathogenesisés-
ben. 1983-1999 kozotti irodalom attekintése (Cochrane
database) adatai alapjan B. burgdorferi (serologia, DNA
meghatdrozas-PCR, immunohistologia) 36 Lsa esetbdl 17
esetben volt pozitiv. A spirochaeta tenyésztés borelvalto-
zasbdl Lsa-ban egy esetben sem volt pozitiv, mig mor-
phea esetekben 68 esetbdl 5 esetben taldltak pozitiv tenyé-
szetet (6). A B. Burgdorferi ellenes antitestek serologiai
pozitivitdsa eltért az Europai, Azsiai és az Eszak-Ameri-
kai esetekben.

Rontgen besugdrzds kovetkeztében kialakult ismert
mellékhatasok (radiodermatitis, fibrosis) mellet ismert a

postirradidciés morphea, aminek kialakuldsét idioszinkra-
zids jelenségnek tekintik. A pathogenesis elméletei kozott
szerepel a besugdrzds hatdsdra kialakult sclerodermoid
graft-versus-host reakcid. 36 mamma carcinoma utani be-
sugarzast koveté morphea és 2 DLSA és 1 bullosus DLSA
eset keriilt kozlésre. Minden esetben az axillaris nyirok-
csomé disszekciot kovetd helyi rontgenbesugdrzds volt
50-64 Gy dézissal. A tiinetek 4-12 évvel a besugarzas utan
jelentkeztek a besugdrzott teriileten, ezért felmeriilhet a
Koebner jelenség. Egy esetben észlelték a tiineteket a be-
sugarzott teriileten kiviil (5).

Kezelésben javasoltak helyileg szteroid krémek és reti-
noidok. Kiterjedt extragenitlis DLSA esetében 0,1% ta-
crolimus krém és psoralen plus UVA (PUVA) kezelés je-
lents klinikai és szubjektiv javulast eredményezett (4)
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Gereralizalt eruptiv keratoacanthoma sikeres kezelése acitretinnel
Generalized eruptive keratoacanthomas succesfully treated with
isotretinoin
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OSSZEFOGLALAS

A szerzok Magyarorszagon elbszér szamolnak be acitre-
tinnel sikeresen kezelt generalizalt eruptiv keratoacantho-
ma esetrél. Az eruptivan kialakulé tumorokat kinzo viszke-
tés kisérte, gyors iitemben kisebesedtek. A 81 éves nébeteg
csalddi anamnézise negativ volt. Immunhidnyos dllapot
nem volt kimutathaté. A nagy, szétesd, esztétikailag is za-
varé tumorok sebészi eltavolitdsra keriiltek. A keratoa-
canthoma szovettani diagnézisdnak birtokdban a beteg
szisztémds, elhiizédo,acitretin kezelésben részesiilt, napi
10 mg dozisban, tiz honapig. A kezelés 3. honapjatél a tu-
morok fokozatosan visszafejlodtek, 10 honap utdn a beteg
tiinetmentessé vdlt. A kezelésnek nem volt mellékhatdsa.

Kulcsszavak:
generalizalt eruptiv keratoacanthoma -
acitretin kezelés

SUMMARY

According to our knowlege this is the first documented
disseminated keratoacanthoma case treated sucessfully
with acitretin. The eruptively developing tumors of the 81
years old woman were characterised by ulcerations and
they were escorted by itching. Negative family anamnesis
and no immundeficiency were documented. The clinical
diagnosis was histologically confirmed. The patient was
treated systematically with acitretin for a long period,
10mg daily for 10 months. After 3 months the number of
the tumors diminished and after 10 months the patient be-
camed symptomless. No side effect of the treatment has
been detected.

Key words:
generalized eruptive keratoacanthomas -
acitretin treatment

A keretoacanthoma (KA) leggyakrabban a fénynek kitett
teriileten kialakult bérdaganat, ami elsésorban szoliter for-
maban jelentkezik. A klinikai képet a bdr szintjébdl fél-
gombszerilen eléemelkedd 1-2 cm nagysagu, tomott tapin-
tatd bérdaganat jellemzi, melynek kozepén szarumasszaval
kitoltott krater taldlhat6. Gyorsan novekszik, 4-6 hénapon
beliil spontan is gyogyulhat. Kockazati tényezok lehetnek:
kronikus napfényartalom, kornyezeti tényezdk, (tarts kat-
rany, arzén exszpozicid, rtg. artalom), sériilések (égés,
transzplantatumok), immunszupressziv kezelés, immunhia-
nyos allapot, genetikus tényezok, idés kor. Human papillo-
ma virus szerepe vitatott. Ritkdn jelenik meg eruptiv gene-
ralizalt formaban, ami elsésorban terdpids problémat okoz.

Esetismertetés

81 éves nébeteg anamnézisébdl csak a gydgyszeres kezeléssel stabil
magas vérnyomds betegsége emlitends. Borgyogydszhoz azért for-
dult, mert néhany hoénapja kinzé viszketés kiséretében a borbdl
kiemelkedd csomok jelentek meg testszerte. A fékezhetetlen viszke-
tés miatt vakarta a tiineteket, amik kisebesedtek, némelyik koriil
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gyulladas és fajdalom alakult ki. A csomdkra nyugtat6 krémeket ka-
pott, amik nem sziintették a panaszokat. A tiinetek szaporodtak €s a
meglévd csomok novekedtek, kisebesedtek.

Felvételekor testszerte tomott tapintatd papulak és tumorok latha-
tok. Vizsgalatakor a haton 5-10 mm nagysagu erodalt felszint papu-
lak, vonalas vakardsi nyomok, vérz6 excoridciok észlelhetdek (/.
dbra). A végtagokon, kiilonosen a karokon igen nagy szamd, 1-2,5
cm nagysagu, félgombszertien a felszinbdl kiemelkedd tométt tapin-
tatd, bdrszind tumorok vannak, melyek alapjukr6l elmozdithatdak.
A tumorok egy része kozépen besiippedt, a bemélyedt kratert szaru-
massza tolti ki, ami nem tavolithat6 el (2. dbra). A kézhatakon 2-3
cm nagysagu tumorok voltak, melyeknek széle meredeken kiemel-
kedett a kornyezetébdl, tapintdssal a rendkiviil tométt tapintatd sze-
gélyen beliil csomok észlelhetdk, a ham sargdsan elszinezett. A be-
siippedt, mély kratereket barna szini szarumassza tolti ki. A tumoro-
kat borit6 hamon helyenkét teleangiectasidk tiinnek at (3. dbra).

A Kklinikai tiinetek alapjan sebocystomatosis, prurigo nodularis, ke-
ratoacanthoma meriilt fel. A felkar egyik elvaltozasabdl €s a jobb kéz-
haton 1év6 nagy krateres daganatbdl késziilt szovettani vizsgdlat. A
kézhat elvaltozasat plasztikai sebész tavolitotta el. Ennek egyik oka az
volt, hogy a nagy kiterjedési tumor esztétikai €s €letviteli probléma-
kat is okozott. Az in toto eltdvolitds masik oka az volt, hogy a kézhati
daganatban az elszarusodé laphamrak lehet&ségét kellett kizarni.

A szovettani vizsgdlat a keratoacanthoma diagnézisat igazolta. A hdm
acanthosisa, a spinocellularis réteg kiszélesedése és valtozatos nagysa-



1. abra
A haton szdmos vonalas, pontszeri excoriacio,
1-2 cm nagysdgu tumorok

2. dbra
A bal karon 1-3 cm nagysdgi tumorok, némelyikben
szaruval kitoltott kraterszerti bemélyedés

gu, helyenként dyskeratosist mutaté szartcisztdk jellemezték a képet.
Az acanthotikus hamsejtek plazmaja habos, vilagosan festddik, magjuk
sok helyen piknotikus,a nucleolusok hyperkromatikusan festédnek, ké-
ros 0sztodo alak nem lathatd. A stratum granulosum rétege nem tartal-
maz jelentés mennyiségi keratohyalin granulumot. Néhany dyskeratoti-
kus, homogén, halvanyrézsaszinre fest6do szarumasszat tartamazo sejt
figyelhet6 meg. A basalis réteg sejtjei kicsinyek, a magok hyperkroma-
tikusak, a hdm-kotdszovet hatdra ép (4. dbra). A kiszélesedett ham lo-
bolusok altal bezart szarucystak trichilemmalis elszarusodast mutattak.
A hamsejtek kozott jelentds szamu lymphocyta, segmentalt magvi
neutrophil leukocyta figyelhet6 meg. A hdm - kotdszovet hatdron
ugyancsak széles savban van mononuklearis sejteket tartalmazé gyulla-
désos besziirddés. MegfigyelhetSk tobbmagvi 6ridssejtek is (5. dbra).
Laboratoriumi leleteibdl koros értéket nem mutatd vérkép €s a
vérkémiai leletekbdl az emelkedett vércukor érték (10,0 mmol/l)

3. dbra
A kézfejeken 3-4 cm nagysdgu sargdsszind, ép bdrrel
fedett tumorok kiemelkedd pereme, szarumasszaval
kitoltott kratert vesz kortil

4. abra
Az acanthotikus hdmsejtek plasmdja habos, magjuk
piknotikus, kevés keratohyalin granulum lathatd,
sok dyskeratotikus, homogén szarumasszat tartamazo sejt
figyelhet6 meg HE, 150x

emlitend6. A majfunkcids, vesefunkcids és a vérzsir értékek a nor-
mdl tartomdnyban voltak. Az immunoldgiai paraméterek és tumor
markerek eltérést nem mutattak. A miszeres eljarasok koziil a mell-
kas rontgen vizsgdlat a tiid6ben nem mutatott kéros eltérést. A hasi
ultrahang vizsgdlat epekdvességet igazolt. Az emld és nyirokcsomd
ultrahang vizsgalatok korosat tiinetet nem bizonyitottak. Gastroin-
testinalis panaszai nem voltak, a székletben vér nem volt kimutat-
hatd, ezért a gasztroszkopia és a kolonoszkopids vizsgalat nem volt
indokolt.

Kezelés: a nagy, az életminGséget kifejezetten ronté kézhati tu-
morokat plasztikai sebész eltdvolitotta. A multiplex elvdltozdsok
indokoltdk szisztémds kezelés bevezetését. A beteg jol egyiittm-
kodott és miutan a tdjékoztatas utan vallalta az elhizodo gyogy-
szeres kezelést, acitretin (Neotigason) terdpidban részesiilt. A
kezdeti magasabb dozist 2x25 mg-t a beteg nem jol tiirte, ellend-
rizhetetlen szubjektiv panaszai voltak, szédiilt, bar a vérnyomasa
nem emelkedett, vérkémiai paraméterei nem mutattak eltérést. A
tiinetek miatt a csokkentett, naponta 10 mg dézist jol tirte. A kli-
nikai tiinetek és az esetleges mellékhatdsok 2 havonta keriiltek
ellenérzésre. Vérzsir, choleszterin értékek a normal tartomany-
ban voltak a vércukor szint normalizalddott és 5,6 — 6,4 mmol/l
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5. dbra 8. dbra

Az acanthoticus ham lobolusok altal bezart szarucystak 3 hénapos acitretin kezelés utan. A bal kézfejen a tumor
trichilemmalis elszarusodast mutatnak. A ham kot6szovet mitéti eltavolitdsanak hege, a jobb kézfejen a tumor
hataron gyulladdsos beszlir6dés, tobbmagvi oridssejtek megkisebbedett
HE, 150x

B

6. dbra 9. dbra
3 hénapos acitretin kezelés utan. A haton elvétve vannak 10 hénapos acitretin kezelés utan.
excoridciok A hat bére tiinetmentes

7. dbra 10. dbra
3 hénapos acitretin kezelés utan. A bal karon a tumorok 10 hénapos acitretin kezelés utan.
megkisebbedtek, szamuk csokkent A kar bére tiinetmentes
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11. abra
10 hénapos acitretin kezelés utan. A kéz bére
tiinetmentes

koriili értékekben stabilizdlodott, gydgyszeres kezelést nem igé-
nyelt .

A kezelés megkezdése utan 3 hénappal a bortiinetek igen kifeje-
zett javulast mutattak. A daganatok szama csokkent, a szartcsapok
megsziintek, 4j tiinetek nem alakultak ki. A szubjektiv panaszok
igen jelentGsen csokkentek. Néhany vérzg, vonalas excoriacio jelez-
te, hogy a viszketés idénként jelentkezik (6., 7., 8. dbra). Tiz hénapi
kezelés utdn, a tumorok visszafejlédtek, a beteg tiinetmentessé valt
(9.,10., 11. dbra).

Megbeszélés

A keratoacanthoma etiol6gdja nem ismert. Kivalté té-
nyez6 lehet a krénikus napfény drtalom, és a bérgyogya-
szatban, sz€les korben alkalmazott (PUVA, UVB) foto-
kemoterdpia is (1). A tévesen artalmatlannak tekintett, de
a természetes napfény artalmakhoz hasonléan karositd
hatdsu solarium tilzott alkalmazhdsanak hatdsdra is kell
gondolni. Az ionos sugarzdsok koziil a rontgen kezelés,
a kémiai carcinogének ( szurok, katrany, gépolaj, arzén)
kéroki hatdsai is ismertek (3). Krénikus, kiterjedt hegek
korabbi traumdk utdn (pl. égés, transzplantacio) is szere-
pelhetnek a koéros acanthosis és a kéros elszarusodds ki-
valtasdban.

A human papilloma virus patogenetikai szerepe vitatott
(6,7). Gyakrabban alakul ki KA immunhidnyos allapotu
betegeknél és imunszupressziv terdpia alatt 4ll6knal.

A keratoacantoma disszemindlt formdja ritka. A kiala-
kulas hattérében genetikai eltérés feltételezhets. Az elval-
tozdsok 1-3 cm nagysdguak, szdmuk 10-t6] tobb szdzig
terjedhet. Id6sebb kort betegeknél a tumorok heggel gyé-
gyulnak. Az oroklott forma serdiild, vagy fiatal korban
kezddédik. Az autoszomadlis oroklésmenetii csalddi forma-
jat MSSE ( multiple self-haeling squamosus epithelioma)
leirtdk egy skét populdcidban (3,4,9).

Az ugyancsak ritka generalizalt eruptiv keratoacantho-
ma elsd esetét Grzybowski kozolte (5). Felndtt korban
alakul ki, nincs csaladi oroklés. Az elvaltozasok 1-3 mm
nagysaguiak, szdmuk szdz, akdr ezer is lehet. A test bar-
mely teriiletén kialakulhatnak a tumorok, de inkdbb a
napfénynek Kkitett teriileteken jelennek meg. A bér mellett

a nyélkahartya is érintett lehet. Ectropiummal tarsulhat,
az arc emiatt maszkszerd. A tiinetek néhany hoénap alatt
alakulnak ki, viszketnek. Spontdn, heggel gydégyulnak.
Ritkdn tumoros atalakulas figyelheté meg. 23 eruptiv ke-
ratoacanthoma eset 16 éves megfigyelése utdn nem ta-
pasztaltak a megfigyel6k invaziv daganat novekedést és
nem taldltak olyan esetet, ahol elszarusodé laphdmrak ke-
letkezett volna, vagy belsd szervi érintettség alakult vol-
na ki (7).

A multiplex keratoacanthoma kiilonosen ritka formajat
az jellemzi, hogy barmely életkorban kialakulhat és na-
gyobb tumorok, kicsiny, behizédott kozepd, baranyhim-
I6re emlékeztetd apré papuldkkal keverednek. Csaladi
el6fordulas nem jellemzé (3, 9).

Muir-Torre syndromaban (3) elsésorban colorectalis
daganatokhoz tarsulhat keratoacantoma, de gyakoribb a
tarsulds sebaceus carcinomaval. A tumorok 1-3 cm nagy-
saguiak, €s a fejen, nyakon, hajas fejbéron, szemhéjon he-
lyezkednek el.

Urogenitalis (3) daganattal is tarsulhat a KA, ezt a
szindromat keratoacanthoma visceral carcinoma syndro-
manak (KAVCS) nevezik Féleg ndbetegeken fordul elg,
50-80 éves korcsoportban

A szoliter karatoacanthoma kezelésében alkalmazhaté
sebészi kimetszés, €les kanallal valod eltavolitas, elektro-
kauterizacid, 1ézeres eltavolitas, fagyasztds. Lokalis ke-
zelés sikeres lehet az elvaltozdsba fecskendezett korti-
koszteroiddal, 5 fluorouracyl, bleommycin, podophyllin
lokalis alkalmazasaval. Régebben tortént kezelés lokalis
rontgen besugdrzassal is, ma ez a kezelés mar nem java-
solt.

Multiplex, disszeminalt KA esetében a szisztémds reti-
noid terdpia javasolt (8, 9), az eruptiv formdban tiinet-
mentesedéssel jaré esetek ismertek (10). A hatékonysig
magyarazata, hogy a retinoidok csokkentik a sejtek kera-
tinizacids aktivitdsat és fokozzdk az IL2 termel6dését. A
multiplex KA esetekben igazolni lehetett az IL2 termelés
csokkenését. Ez lehet arra magyarazat, hogy a soliter KA
esetekben a retinoid kezelés kevésbé hatdsos.

J6 eredményrdl szamoltak be H2 receptor blokkol6 ra-
nitidin kezeléssel is, ami szintén az IL2 termel&dés foko-
zasaval valtja ki a hatdsat (2). Alkalmazhat6 szisztémas
methotrexat és cyclophosphamid kezelés is, de az elhizé-
dé6 kezelések tobb mellékhatdssal jarhatnak (vérkép, maj-
funkcio).

A bemutatott esetben acitretin (Neotigason) kezelést al-
kalmaztunk. A kezdeti magasabb doézist 2x25 mg-t a beteg
nem jol tirte, szédiilt, azonban a vérnyomasa nem emel-
kedett, vérkémiai paraméterei nem mutattak eltérést. Az
alacsony, napi 10 mg dézisu acitretin kezelést j6l viselte,
nem voltak sem szubjektiv, sem objektiv (nydlkahartya
szarazsag, vérnyomads ingadozds, vérzsir emelkedés) mel-
Iékhatasok. Rendszeresen jart ellendrzésre és mar 3 honap
mulva jelentds javulds volt. A tumorok visszafejlédtek, a
viszketés csokkent (6., 7., 8. abra). Tiz hénapos kezelés
utan tiinetmentessé valt (9., 10., 11. dbra). A beteg gondo-
zasa és megfigyelése folyamatos. A gyégyszer elhagydsa
utdn (3 hoénap) kitjulds nem észlelhetd.
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Bednar tumor (pigmentalt dermatofibrosarcoma protuberans)
Bednar tumor (pigmented dermatofibrosarcoma protuberans)

SZABO ZOLTAN DR.', BABARCZI EDIT DR.?, DAROCZY JUDIT DR.'

OSSZEFOGLALAS

A Bednar tumor egy ritka bordaganat, amely a dermato-
fibrosarcoma protuberans pigmentdlt vdltozatanak tekint-
hetd. A diagnozis szovettani illetve immunhisztokémiai
vizsgalatok alapjan dllithaté fel. A tumort jellemzi az in-
vaziv névekedés, gyakori a helyi recidiva, a metasztdzis
képzddés ritka. A javasolt kezelés a radikdlis sebészeti ki-
metszés, de az angolszasz orszdgokban sikeres kezelések-
rol szamolnak be a Mohs-féle mikrogrdfikus sebészeti
modszerrel. A daganat felismerése a kialakulds kezdeti al-
lapotdban meghatdrozé a gyogyuldshoz. A korai stadium-
ban torténd kezelés jelentdsen segit a recidiva hajlam
csokkentésében.

Kulcsszavak:
pigmentalt dermatofibrosarcoma
(Bednar tumor) - plasztikai sebészeti kezelés

SUMMARY

Bednar tumor is a rare skin neoplasm, considered to be a
pigmented variant of dermatofibrosarcoma protuberans.
Diagnosis is confirmed through histopathologic examina-
tion and immunohistochemical evaluation. Bednar tumor
is aggressive locally and recurrences are frequent, but
metastases are rare. The appropriate therapeutic proce-
dures are the radical surgical excision or especially in the
USA and UK the Mohs’ micrographic surgery. The early
recognising and treatment of the tumor are helpful to re-
duce the inclination of recurrences. This is the first publi-
cation in Hungary about a successful surgical treatment
of Bednar tumor.

Key words:
pigmented dermatofibrosarcoma
(Bednar tumor) - plastic surgery

A dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) lokalisan
agressziven novekedd mesenchymalis eredetli daganat,
melynek pigmentalt formdjat Bednar 1957-ben irta le (1).
A ritka tumor a rosszindulati daganatok 0,1%-t képezi
(9,13). A DFSP 1-5%-ban fordul el6 és attél a fuziform
sejtek kozé €kel6dé melanint tartalmazé dendritikus sej-
tek jelenléte kiilonbozteti meg. A klinikai kép alapjan
nem mindig egyértelmi a Bednar tumor gyantja, biztos
diagnozis csak szovettani vizsgdlattal dllithaté fel. Az op-
timélis kezelés a tumor radikdlis sebészeti eltdvolitdsa
minimdlisan 2cm-es biztonsigi zondval, mélységében az
izom fascia rezekciéjaval. Tekintettel arra, hogy 23 évvel
az eredeti tumor eltdvolitdsa utdn is irtak le recidivat
(11), kiilonosen fontos a betegek hosszu tavd, rendszeres
kontrollja.

Esetismertetés

34 éves fehér férfi a jobb felkaron kialakult mélyre terjedd, tomott
tapintati plakk miatt jelentkezett. Anamnézisében 1 évvel korabban
azonos helyen tortént kutyaharapas szerepelt. Elmondasa szerint a
harapas lassan €s kifejezett hegesedéssel gydgyult, eleinte borszint
hegszovet képz&dott, majd kb. 3 hénap utdn szinvaltozast észlelt,

sotétebb szindivé valt a teriilet, ami egyébként panaszt nem okozott.
Felvételkor a jobb kar fels6 harmaddban a feszit6 felszinen 4,5x 5
cm alapteriiletd, rendkiviil tomott tapintatu, alapjarél el nem mozdit-
hatd, ép hammal fedett tumor volt, amelynek kékes-sziirke szine a
széleken livid-voros szinarnyalatba valtozott, a szélek karélyosak,
szabdlytalanok, elmosédottak voltak (/. dbra). Az éltaldnos allapot
j6 volt, az anamnézisban semmilyen egyéb kronikus betegség nem
szerepelt. Tekintettel arra, hogy a klinikai kép alapjan a DFSP diag-
nozisa val6szintsithets volt, helyi érzéstelenitésben 2 cm-es bizton-
sagi zonaval, a fascia eltavolitasaval egyiitt tortént a tumor kimet-
szése. Szovettani vizsgéalat: A ham elvékonyodott, a papillaris réteg
és a kotoszovet 6démas. A kis vérerek tdagultak, a lumenekben mo-
nonuklearis sejtgyiilemek lathaték. A dermist egészen a subcutisig
ors6 alaku sejtek toltik ki, a jarulékos szervek csokevényesek (2. db-
ra). Az orso alaku sejtek kotegekbe, hullamos lefutdasi nyalabokba
rendezddnek, a sejtek kozott melanin szemcséket tartalmazé elnyult
és dendritikus sejtek vannak. Mitosis csak elvétve lathat6. A tumor-
sejtek kozott zsirsejt szigetek észlelhetSek (3., 4. dbra). Immunhisz-
tokémiai vizsgalat a daganatsejtek tobb, mint 60%-ban mutatott
CD34 expressziot (5. dbra). A vizsgalat igazolta DFSP Bednar-féle

3 hét sebkonzervacio utan jo granulalodott seb alapra helyezett, a
jobb fels6 combrdl vett, félvastag bdr szabad atiiltetésével keriilt a
seb zdrasra. A nyomokotés eltavolitasara 7. nap mulva keriilt sor, és
a jol megtapadt bér kezelése zsiros externdkkal tortént. Egy hénap
utan fajdalommentes, jo felkar funkciok voltak (6. dbra). A postope-
rativan elvégzett axillaris és hasi ultrahang, valamint a mellkas ront-
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1. dbra 3. dbra

A jobb felkaron 4,5-5 cm nagysagu kékes-sziirke szind, Az ors6 alaku sejtek hullamos lefutasi kotegekbe
ép hammal fedett tumor, a széleken livid-voros rendezddnek, kozottiik melanin szemcséket tartalmazo
szindrnyalatd, karélyos szegély dendritikus sejtek vannak. HE, x 40

gen vizsgdlat sem helyi recidivéat sem tavoli metasztazist nem muta-
tott. A beteg 2 évig 3 havonta jart ellendrzésre. A hypertrophids heg-
szovet nem okozott szubjektiv panaszt. 5 évvel az operacié utan tii-
netmentes. A késéi recidiva lehetdsége miatt a beteg 6 havonta torté-
né fizikélis ellendrzése és évente az ultrahang kontrolt tovédbbra is
sziikséges.

Megbeszélés

A Bednar dltal 1957-ben storiform neuofibromaként
leirt tumor a neurofibrosarcoma protuberans olyan ritka
varidnsa, amely melanin tipusd pigmentet tartalmaz (3).
A daganat ritka, az 6sszes DFSP-nak 1-5%-at képezi

4. abra
A dendritikus sejtek durva melanin szemcséket
tartalmaznak. HE, x 120x

2. dbra
Az elvékonyodott ham alatt a dermist a subcutisig hatol6 Immunhisztokémiai vizsgélat, a tumorsejtek 60% mutat
orso alaku sejtekbdl 4llé tumor tolti ki HE, x 20 CD34 expressziot, x120
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6. dbra
Miitét utdn egy honappal reakciomentes, gyogyult seb,
jo felkar funkcidk

(6). Néhany kozlemény a megjelenés férfi tulsilyardl
szdmol be, mas publikaciék szerint nincs kiilonbség a
nemek kozotti megoszldsban. Jellemzd életkor a tumor
megjelenésére a harmadik illetve a negyedik évtized, de
leirtdk mar csecsemd €s gyermekkorban is (10). Minden
etnikai csoportban el&fordul, de gyakoribb a fekete borti
populéciéban (4). A DFSP-hoz hasonldéan nem okoz at-
tétet, de a lokdlis invdzié miatt silyosan roncsolja a
szoveteket. Kialakuldsdnak oka nem egyértelmd, felté-
telezik, hogy embriondlis szovetmaradvdnyokbdl kép-
z6dik, vagy kordbbi traumdk okozta hegekben alakul ki,
pl. égés, vakcindcid, rovarcsipés, dllati harapds utdni
hegben (12).

Lassti, hénapokig, néha évekig tarté novekedés jel-
lemzi. A leggyakoribb lokalizaci6 a torzs, de megjelen-
het a végtagokon, nyakon és fejen is (14). A klinikai
megjelenési kép tobbnyire kékes, sziirkés csomé vagy
plakk , puha tapintati bdrfelszinnel, szabdlytalan korvo-
nalakkal, amely tapintdssal érezhet6en mélybe, a subcu-
tisig terjed (2,5,8). Egyes esetekben kifejezetten nodula-
ris, borbdl kiemelkedd, tobb lebenyid formdk is észlel-
het6k. A bemutatott esetet is jellemezte klinikailag a
sziirkés-kék csomodt koriilvevd livid-vords lebenyezett
udvar. Invaziv novekedés esetén, hasonléan a DFSP-
hoz, a tumor elérheti a subcutan régidt, a fasciat és a
mély izomzatot is (5).

Ritkasdga miatt a klinikai kép alapjan nem mindig me-
riilt fel a diagnozis, ezért gyakran csak elérehaladott alla-
potban keriil felismerésre. Differencial diagnosztikai
szempontb6l melanoma malignum, fibroma, histiocytoma
vagy az anamnézisben szerepl$ trauma miatt gyulladdsos
hegszovet lehetésége meriil fel. Pontos diagnozist csak a
szovettani vizsgdlat ad.

Az immunhisztokémiai vizsgdlatokkal sok daganat sejt
CD34 pozitivitdst mutatott. Vimentin pozitivitds is kimu-
tathatd. A neuronspecifikus enolase, HMB 45 és S100
proteinnel szemben negativak voltak a tumor sejtek. A
melanint tartalmazé sejtek pozitivan reagdlhatnak S-100

proteinnel és vimetinnel. Elektronmikroszképpal harom
jellemz6 sejtpopulacié kiilonithetd el a Bednar tumorban.
A legtobb sejt fibroblast, nagy tomegben lathatdk a a ba-
zalis lamina altal kortilvett megnyult, ors6 alaku sejtek , a
harmadik csoport pedig a tumort jellemzd, érett melanin
pigmentrogoket és premelanoszémakat tartalmazé dendri-
tikus sejtek. A sejtek hisztogenezise nem pontosan ismert
4,7).

A Bednar tumor altaldban lokdlisan invaziv daganat,
jelentés hajlammal a helyi kidjuldsra, nagyobb eset-
szam kovetésekor 58%-os kiujulést észleltek (11). At-
tétek ritkdn és az elsédleges tumor észlelése utdn
hosszu id6 utdn jelentkeznek, terjedésiik utja f6leg ha-
ematogén, ritkdn lymphogén. Elsésorban a tiidében
észlelhetSk, de el6fordulhatnak csont, mdj, hasnyal-
mirigy, gyomor, bél, pajzsmirigy és agyi attétek is. A
fibrosarcomds (FS) dtalakulds lehet6sége ismert, rossz
prognézist jelent. Szovettanilag elkiilonithet6 a két
koérkép. FS-ban gyakori a szoveti nekrozis, magas >
10 a mitotikus rdta. Az immunohiszokémiai analysis
azt mutatja, hogy fibrosarcomds atalakuldsban alacso-
nyabb volt a CD34 expresszio, mint DFSP-ben. A be-
mutatott esetben is a sejtek mintegy 60%-a mutatott
CD34 pozitivitast, ez FS csak 15-20% (11). A FS
atalakulds esetén a p53 expresszio 92%-ban volt jelen
a daganatos szovetben, és csak 3%-ban a DFSP teriile-
ten (1), ezért a p53 megjelenés a malignus progresszid
jele. A fibrosarcomds atalakulds mellett a myofibrob-
lasztos €s a granuldris sejtes valtozatok is ismertek.
Az immunhisztokémiai vizsgalatok segitenek a kiilon-
b6z6 daganat tipusok elkiilonitésében, aminek megha-
tarozé szerepe van a sebészi radikalitds meghataroza-
saban.

Azok a kozlemények, melyek a Bednar tumor valasztott
kezelési médjanak tekintik a Mohs-féle kémiai sebészetet,
avval érvelnek, hogy a subcutisig terjed6 tumorkompo-
nensek jobban ,utolérhetéek”, jobban kovethetdek és
ezaltal biztosabban eltavolithaték mint a hagyomanyos se-
bészeti kimetszéssel. A tapasztalatok alapjan a kozmetikai
erdmények is jobbak. Tekintettel arra, hogy a Mohs-féle
sebészet feltételei Magyarorszagon nem adottak, az is-
mertetett esetben a jelentds gyakorlattal rendelkezd, spe-
cidlis onkodermatolégiai osztilyon végzett sebészeti ke-
zelés volt a véalasztand6. A hagyomanyos sebészeti kimet-
sz€s nagy biztonsagi zéndaval, részleges fascia eltavolitds-
sal és plasztikai fedéssel tortént. A kozmetikai eredmény
elfogadhat6 és a funkcié tokéletes a mitét utan. A keloi-
dos gydgyulds nem ritka, esetiinkben a hypertrophids heg
fokozatosan elsimult. A beteg 5 éves kontroll utan tiinet és
panaszmentes.
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Cutan diffuz nagy B-sejtes lymphoma
Diffuse cutan large B-cell lymphoma
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OSSZEFOGLALAS

A cutan B-sejtes lymphoma a bérlymphomdk 20-25%-dt
teszi ki. Leggyakrabban az also végtagon jelentkezik livid
csomok formdjaban A csomok gyorsan névekednek, a fe-
sziild bor karosodik, ezért gyakori a kifekélyesedés. Hajla-
mosito tényezd lehet vénds-lymphds keringési elégtelen-
ség. Soliter bortumorok esetében konzervativ kezelés, se-
bészi kimetszés, irradidacié is javasolhaté. Extracutan,
disszemindlt forma indokolja a kezelésben az immuno-
polykemoterdpia vdlasztasat. A bemutatott esetben a szo-
vodményként kialakult erysipelas hivta fel a figyelmet a
diagnozisra.

Kulcsszavak:
cutan diffuz nagy B-sejtes lymphoma -
erysipelas - kezelés

SUMMARY

Cutan B-cell lymphomas represent 20-25% of the cutan
lymphomas. The lower limb is the most common localisa-
tion. The tumors appear as livid, cutaneous nodules. Due
to the rapid growing the ulceration is not rare. Chronic
venous-lymphatic insufficiency is a risk factor for the de-
velopment of the skin tumors. Solitaer, cutan tumors can
be treated by surgical excision, irradiation. Immuno-poly-
chemotherapie is advised in the cases of the diffuse, extra-
cutan manifestations of B-cell lymphomas. Erysipelas as a
complication of the developing tumor was the triggering
factor for the diagnosis of the cutan lymphoma.

Key words:
diffus cutan large B-cell lymphoma -
erysipelas - management

Esetismertetés

75 éves nébeteg dltaldnos anamnézisében diabetes mellitus és hy-
pertonia szerepel.

Bérpanaszai 2005 méjusdaban kezdddtek. A haton egy novedéket
észlelt, emiatt fordult orvoshoz. A nem gyégyuld, gyulladt csomé
kisebesedett, sipoly keletkezett. Faggyu-
cisztdnak tartottdk az elvéltozdst, ambu-
lans sebészi kezeléseket kapott 2006.
februarig. A nem gyogyuld, sipolyozo te-
riiletrdl tobb alkalommal késziilt szovet-
tani vizsgalat. A szovettani diagndzisok:
nekrotikus szovet, pyogen granuloma és
epidermalis ciszta voltak. Felvételére
osztalyunkra 2006 februarban keriilt sor,
magas lazzal jar6 éllapot, erysipelas dia-
gnozissal.

Felvételekor a haton igen kiterjedt, a
bal oldalt teljesen elfoglald erysipelas
klinikai tiinetei mellett a hat jobb oldalan
egy 2x15 cm nagysagu, tomott, centrali-
san atrofids, sipolybdl gennyes valadékot
irit6, a szélein korkorosen giralt, puha
tapintatd, ép bdrrel fedett a ham felsziné-
bdl laposan kiemelkedd tumor volt (/.
abra). Alatta egy 6x8 cm atmérGjl be-

1. dbra
A hit jobb oldalan a lapos tumorok,
a bal oldalon a kiterjedt erysipelas lathaté

szlirt, hamreakcié nélkiili, voroses-barna szind, narancsbér rajzola-
tot mutaté plakk figyelhet6 meg (2. dbra). Differencidl diagnozis-
ként pyoderma vegetans, granulomatosus bérfolyamat, cutan
lymphoma meriiltek fel. Szovettani vizsgdlatra mintavétel tortént.

Szovettan: a teljes dermist, beszlir6 lymphoid infiltracié lathatd.
Az infiltral6 sejtek 25-30 mikron nagysaguak, cytoplazmdjuk kes-
keny, magjuk kerekded, hélyagos jellegli multiplex nucleolusokkal
(3. dbra). Immunhisztokémai vizsgalatat-
tal a tumorsejtek intenziv membran
CD20 pozitivitast (4. dbra) és cytoplas-
ma tipisi CD79 alfa pozitivitdst mutat-
tak. 20-30% kozott Muml1 és CD 30 poz-
tivitzas is észlelhets (5. dbra). Prolifera-
cios ratdjuk Ki67 antitesttel: magas 60%
folott van. Diagnézis: cutan nagy B- sej-
tes lymphoma.

Vizsgalati eredmények: CT vizsga-
lattal (nyaki, mellkas, hasi) a jobb axil-
laris régidban 1,8x2,8 cm-es koéros nyi-
rokcsomé volt kimutathaté. Csontbiop-
szia lymphomara utalé eltérést nem
mutatott. Aramlds citometria mérése
sordn a normdl vér és csontvel§ fenoti-
pus megoszlds lathaté. Laboratériumi
leleteibdl leukocytosis (13,0  G/l),
gyorsult vvt siillyedés (53 mm/h),
emelkedett vércukor (10 mmol/l) eme-
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2. dbra
Nagyobb nagyitdssal megfigyelhet a sipolyozd teriilet
és alatta a narancsbdr tiinetet mutaté plakk

A tumorsejtek magja kerekded, plazmajuk
keskeny, HE, 60x

lend6k ki. Az LDH normdl tartomdnyban volt. Anaemidt nem
észleltiink.

Az erysipelas fert6zési kapuja a hati borsipoly volt. Szisztémds
antibiotikum kezelést (cefuroxime) 3x750 mg-t kapott 6 napig. A si-
polyt povidone joddal oblitettiik és csikoztuk. A valadékozds foko-
zatosan megsziint. Az erysipelas lezajldsa utdn a beteget az Orszd-
gos Onkoldgiai Intézet ,,A” Belgydgyaszati Osztdlydra irdnyitottuk
a kezelés bedllitasa céljabol.

A diagnozis a leletek alapjan Non-Hodgkin lymphoma - diffiz,
nagy B-sejtes (aktivdlt B-sejtes) formdja volt (stad.: IV/A; IPL:2). A
kezelési protokol R-CHOP ( 800 mg Mabthera, 1500 mg Cyclo-
phosphamid, 150 mg Farmorubicin, 2 mg Vinristin, 60 mg Solu-
Medrol) immuno-kemoterdpia volt, amit hat alkalommal kapott. A
kezelést a tumorra lokdlisan adott 46 Gy elektron besugarzassal egé-
szitették ki. Gondozasra jar, jelenleg komplett remisszidban van.

A tumorsejtek intenziv membran CD20 pozitivitast
mutatnak.Immunhisztokémiai vizsgdlat, 60x

5. abra
A sejtek 30%-a jelez CD30 pozitivitast.
Immunhisztokémiai vizsgdlat, 60x

Megbeszélés

A cutan B sejtes lymphoma a bérlymphomaék 20-25%-4t teszi
ki. Az ot éves tilélés 58%. Leggyakrabban az alsé végtagon
jelentkezik gyulladt csomdk formdjaban. Hajlamositd ténye-
z08ként szerepel a vénds keringési elégtelenség és a krénikus
nyirokodéma. A csomdk gyorsan novekednek, a fesziild boér
kérosodik, gyakori a kifekélyesedés (1,2). Differencidl diagné-
zisban ilyenkor a nem gyégyuld ulcus cruristdl kell elkiilonite-
ni. A disseminalt extracutdn formakban immuno-kemotherapia
a valasztand6 kezelés. A bemutatott esetben a bérgyogyaszati
osztalyon a hati tumor szovédményeként kialakult erysipelas
észlelése vezetett a diagndzis megallapitasahoz.
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Humira terapia bevezetése sulyos psoriasis vulgarisban szenvedo
betegnél
Initiation of Humira therapy in a patient with severe psoriasis
Yulgaris

SZEGEDI ANDREA DR., HEREDI EMESE DR.. BODNAR EDINA DR.. REMENYIK EVA DR.

OSSZEFOGLALAS

A szerzOk egy 61 évesférfi beteg esetét ismertetik, aki su-
lyos terapia rezisztens psoriasis vulgarisban szenved.
Eveken keresztll részesiilt Raptiva biologiai terapiaban,
majd a készitmény forgalmazasanak felfliggesztése utan
bioldgiai terapiavaltast kovet6en Humira kezelés kerult
bevezetésre. A beteg jelenleg tiinet- és panaszmentes.

A szerz6k felhivjak a figyelmet arra, hogy amennyiben
az egyik bioldgiai terapias készitményt hatastalansag,
mellékhatasok jelentkezése vagy egyéb okbdlfelfliggeszte-
ni sziikséges, egyéb bioldgiai terapias formak alkalmaza-
sajavasolt.

- Kulcsszavak: _
bioldgiai terapia - psoriasis vulgaris

A biologiai terdpidk alkalmazasa vilagszerte és ha-
zankban is forradalmasitotta szdmos immun médiait gyul-
ladasos korkép, koztiik a psoriasis vulgaris és az arthritis
psoriatica kezelését. Az irodalmi kozlésekben olvasott,
valamint a klinikai gyogyszervizsgalatokban megjelend
szamos tovabbi molekula mutatja, hogy feltehet6en az (j
»biologiai terapias korszaknak” még csak az elején ja-
runk, és robbanasszer(i valtozasokra szamithatunk a ko-
zeljovBben. Ezek a készitmények, a betegségek patome-
chanizmuséanak részletesebb megismerésének kdszdnhe-
téen, hatasukat a konvencionalis gyogyszerektél eltéréen
sokkal szelektivebben fejtik ki, igy hatékonysaguk kima-
gasld (1, 2). Ugyancsak el6nyiik, hogy mivel fehérje ter-
mészetl anyagok, lebontasuk és kivalasztasuk nem koté-
dik egy szervhez sem, ezért alkalmazasuk soran klasszi-
kus szovetkarositdé hatassal vagy gyogyszerinterakcidval
nem kell szdmolni (3, 4). A bioldgiai terapiaban részesilé
betegeknél bizonyos korilmények kozott szikséges lehet
terdpiavaltas egy adott bioldgiai terapias csoporton belil
vagy kulonb6z6 csoportok kdzott. Egy esetiinket mutatjuk
be, akinél efalizumab (Raptiva) terapiat valtottunk at ada-
limumab (Humira) kezelésre.

* Szponzoralt kozlemény

SUMMARY

The authors present the case of a 61-year-old male pa-
tient sufferingfrom severe, therapy resistant psoriasis vul-
garis. He received Raptiva treatment for years but after
the withdrawal of the drug from the European market,
Humira therapy was initiated. He is now symptom free
and without complaints.

The authors would like to emphasize, that in case of
cessation ofoneform ofbiologic agents because of ineffi-
ciency, side effects or other reasons, switching to other
forms ofbiologic treatments is proposed.

Key words:
biologic therapies - psoriasis vulgaris

Esetismertetés

61 éves férfi beteg 40 eve szenved pikkelysomorben. Csaladjaban
mas psoriasisos beteg nem ismert, arthritis psoriaticanak megfelel6
panaszai nincsenek. Egyéb betegségei koziil gydgyszeresen kontrol-
lalt hypertonia és nephrolithiasis emelendé ki. Korabban részesult
lokdlis szteroid terapidkban, UVB, szisztémas, majd fird§ PUVA
kezelésben, acitretin (Neotigason), methotrexat (Methotrexat) és
cyclosporin A (Sandimmun Neoral) gyogyszeres kezelésben, melye-
ket az évek soran vagy fokozatosan kialakul6 ineffektivitas, vagy
mellékhatasok jelentkezése miau kellett elhagyni.

2005 decembere 6ta. egyedi méltanyossag alapjan. Raptiva injectios
kezelést kapott, mely alatt tiinetmentes volt (hetente | mg/tskg). 2009
marciusaban az European Medicines Agency (EMEA) a Raptiva for-
galmazasat felfliggesztene. igy a betegnél a gyogyszert nem tudtuk to-
vébb alkalmazni. Az irodalomban k6z6lt rebound veszélye miatt azon-
nal Methotrexat kezelés (15 mg/hét) indult, azonban gasztrointesztina-
lis panaszok jelentkezése és fokozatosan progredialé bértiinetei miatt
Gjabb biolégiai terapia alkalmazasanak sziikségessége merdlt fel.

Klinikai vizsgalat soran az obes betegen testszerte, dont6en a for-
szon. hason és végtagok feszit6 felszinén 4-15 cm atmérdjd, éles
széI(, er6sen hyperaemias, néhol vaskos hyperkeratosissal fedett
plakkok voltak lathatok (la. abra). A teljes fejb6r, homlokra is ter-
jedve élénk hyperaemias volt, apré elem( szaraz, eziistés squamaval
fedve. Kézkormokon a disztéalis koromszél alatt sdrga masszabol al-
16 felrakodas volt észlelhet6, mely a kéromlemezeket megemelte.
PASI értéke 22, DLQ1 26 volt.

Ekkor ismételt kivizsgélason esett at: rutin laborok jelentds elté-
rés nélkal, virus szerolégia (HIV, HCV, HBV). autoimmun szerolé-
gia negativ. Mellkas Rtg és hasi UH nem jelzett kéros eltérést. PPD
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la. abra.

Raptiva felfliggesztését kdvetéen Methotrexat kezelés alatt latott klinikai kép

1b. &bra. Humira kezelés 16. hetében latott klinikai kép

teszt anergias volt, igy a pulmonolégus csak mellkasi CT birtokaban
adott véleményt. CT negativ volt. Kardiolégus kontraindikaciét nem
talalt.

2009 &prilisaban 4 héttel a Raptiva elhagyasa utan Humira se. in-
jectiés kezelést inditottunk. Az elsé héten 80 mg, masodik héten 40
mg, ezt kovet6en kéthetente 40 mg dézisban alkalmazta otthondban
az injectiét. A Methotrexatot egy hoénap alatt leépitettilk, jelenleg
csaknem tlinetmentes, panaszmentes, (I./b abra). PASI és DLQI ér-
tékei a kovetkezdkben alakultak: 4. héten PASI:16, DLQI:6. 8. héten
PASI: 10. DLQ1:3, 12. héten PASI:4. DLQI:0. 16. héten PASI:3,
DLQI:0.

Megbeszélés
A psoriasis vulgaris és artritis psoriatica kezelésében al-

kalmazott bioldgiai terapidkat hatdsmechanizmusuk sze-
rint tobb csoportra oszthatjuk (1. tablazat). Ezek koziil

legismertebbek, vilagszerte széles-
korben alkalmazottak és a gyakorlat
szamara hazankban jelenleg elérhe-
t6k a TNF-alfa gatlok. A TNF-alfa
gatlék piacra keriilése ota, 10 év
alatt tébb mint 1.000.000 beteg ré-
szesllt ilyen tipusu bioldgiai keze-
lésben. Ezeknek a készitményeknek
alapvetéen 2 formaja ismert. A
TNF-alfa citokin ellen termeltetett
antitestek és a szolubilis TNF recep-
tor készitmények (3). A TNF-alfa
ellen termeltetett monoklonélis anti-
testek lehetnek kiméra antitestek,
melyek legaldbb 25 %-ban egérben
elGallitott részt tartalmaznak, lehet-
nek humanizalt antitestek, melyek
kb. 5%-ban tartalmaznak egérben
el6allitott fehérje részt, valamint
megjelentek a teljesen human anti-
testek is (1. tablazat) (3, 5). A ve-
gyuletek ,,-ximab" végz6dése kimé-
ra antitestet jel6l, a ,,-zumab” a hu-
manizalt, mig a ,,-mumab” a telje-
sen human valtozat megnevezésére
szolgél (3). Ez utdbbiak kdzé tarto-
zik az adalimumab (Humira). me-
lyet Magyarorszagon 2009 januérja
Ota psoriasis vulgarisban szenved6
betegeknél is alkalmazhatunk.

Az irodalomban kozolt, a készit-
mény hatékonysagat tanulmanyoz6
vizsgalatok kozil 2006-ban jelent
meg Gordon és munkacsoportja al-
tal végzett felmérés, melyben 147
Humiraval kezelt beteg koéziil, azok
akik 40 mg dozisban hetente kap-
tak a készitményt a 24. héten 72%-
ban. a 60. héten 64%-ban mutattak
75%-0s PASI javulast (6). Akik
kéthetente 40 mg dozisban (ha-
zankban ez az engedélyezett keze-
lési mod) kaptdk az injectiot a 24.
héten 64%-ban. a 60. héten 56%-
ban mutattak PASI75-6s javulast. Egy masik tanulmany-
ban 1212 beteg kezelése soran kapott eredmények alap-
jan a kéthetente tortén6 kezelésekkel a betegek 71%-a-
nal lehetett a 16. héten PASI75-6s javulast elérni, és ez a
javulas az 52. héten is fenntarthat6 volt (7). Egy harma-
dik kb6zlemény pedig a Humira terapia és a konvenciona-
lis Methotrexat kezelés hatékonysaganak 6sszehasonlita-
sa soran allapitotta meg az injekcios készitmény szigni-
fikdnsan magasabb effektivitasat a gyogyszeres terapia-
val szemben. PASI75%-0s javulast a Humira terapiaban
részesiltek 79,6%-a ért el 16 hét utan, mig ez az érték a
Methotrexat esetében 35.5% volt (8).

Sajat magyarorszagi tapasztalataink a 2009-es engedé-
lyeztetési datum miatt még csupan rovid taviak és kevés
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TNF-a antagonistak

I. Monoklonalis antitestek
Infliximab - Remicade

(kiméra antitest)

Adalimumab - Humira (teljesen huméan antitest)
Golimumab (teljesen humén antitest)

I1. Szolubilis TNF-receptor készitmények
Etanercept- Enbrel

ABT-874
Ustekinumab

IL-12/1L-23 p40 alegység gatlok

T limfocitdkra haték

Alefacept - Armievive

Efalizumab - Raptiva

Anti-CD4 mABS§

(LFA-3 IgGl flzids protein)
(LFA-1 CDI ! alegysége elleni antitest)

Anti-CD25 mAB (Daclizumab. Basiliximab)8-vesetx-ban FDA engedélye van
CTLA4 IgG8- RA-ban FDA engedélye van

rhu 1L-108
rhu IL-48

Egyéb

*Magyarorszagon elérhetd, **kivonték a forgalombél, ***USA-ban elérhetd. §fazis vizsgalat alatt all6 készitmények

1. tablazat
Psoriasis vulgaris és/vagy arthritis psoriatica kezelésében engedélyezett vagy vizsgalat alatt 1évé
bioldgiai terapiak

betegre terjednek ki. A Debreceni Egyetem BOrgyogya-
szati Klinikajan eddig Humira kezelésben részesilé bete-
gek adatai nem elegend6ek korrekt statisztikai szamitasok
elvégzésére, ugyanakkor a fenti betegismertetéssel szeret-
tiink volna réavilagitani egy Uj. hatékony bioldgiai terapias
eszkdz megjelenésére.

Betegiinknél a Raptiva felfiiggesztése utdn azonnal
elinditott Methotrexat terdpia mellett is egy honap alatt
jelent8s progresszi6 alakult ki. a bevezetett Humira injec-
tiés terapia ezt a progressziot felfliggesztette. A beteg 4
hénap alatt csaknem tiinetmentessé valt, a korabbi vaskos
hyperkeratosissal fedett plakkok helyén halvany hyperae-
mias, nem tapinthatd, nem beszirt maculdk maradtak
hatra. Mellékhatast nem észleltiink, a betegnek panasza
nincs.

Bioldgiai terapidk esetén, amennyiben hatascstkkenés,
mellékhatasok jelentkezése vagy egyéb okbol terapiaval-
tas szikséges, és a sulyos tiinetek, valamint a korabbi
konvencionalis gyogyszeres kezelés sikertelensége indo-
kolja, javasolt tovabbi biologiai terapiara valtani a keze-
lést.

Ezek lehetnek azonos hatastani csoportbdl szarmazéok
is (TNF-alfa gatlok csoportjan belili valtas), de lehetnek
eltéré csoportbdl vélasztott készitmények (9, 10, 11).
Yip és mtsai harom, kronikus plakkos psoriasis vulgéris-
ban szenvedd, efalizumabra refrakter betegiik kapcsan
hangsulyoztdk, hogy Raptiva elhagyasat kovetben a re-
bound veszélyét a Raptiva fokozatos elhagyasaval,
szisztémas agensek (pl. methotrexat, cyclosporin A) be-
vezetésével vagy egyéb bioldgiai terdpia beallitasaval le-
het csokkenteni. A szerz6k infliximab bevezetésével ér-
tek el tlnetmentességet (10). Beteglinknél az azonnal
elinditott Methotrexat mellett kialakult progressziét Hu-
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mira bevezetésével uralni tudtuk. Sajat esetiinkben egy T
sejtekre hatd biologiai terapiat valtottunk TNF-alfa gatlo
monoklonalis antitestre, mely mellett a beteg havonta
egy alkalommal jar kontrollra, otthondban kéthetente
egy alkalommal se. injectié formajaban alkalmazza a
Humira terapiat.
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KONYVISMERTETES

Dar6czy Judit dr.:

NYIROKODEMA

A nyirokrendszer leggyakoribb betegsége.
A nyirokddémas betegek ellatasa.

K.u.K. Kiad6, Budapest, 2009.

A konyv az els6 magyar nyelven megjelent kézikdnyv a periférias,
krénikus nyirokddéma klinikai jellemzGir6l és a kezelés, gondozas
lehet6ségeirél. A nyirokddéma gyakori tinet, valamennyi megjele-
nési format tekintve a lakossag 5-8%-at érinti.

A konyv két f6 fejezetet tartalmaz. Az altalanos részben a nyirok-
rendszer anatémiaja és specialis mlikodése, a nyirokerek mikroszkoé-
pos jellemz6i keriilnek bemutatasra. Kilon fejezetek targyaljak a
fejlédési rendellenességeket, melyeknél ismertek a génelvaltozasok
és orokletes betegségek, valamint a nem 6rokletes, velesziiletett nyi-
rokddéma formaékat is. Fontos része az altalanos résznek a krénikus
periférias nyirokddéma klinikai tiineteinek a bemutatasa. A komplex

ddémamentesité  fi-
zioterapia részletesen
leirja a kezelés ele-
meit. a segédeszko-
z0k hasznalatat és a
kezelés kontraindika-
cioit is.

A részletes Kklinikai
lymphologia az el-
s6dleges és masodla-

NYIROKOEDEMA s mirokodéma
igen valtozatos klini-
kai formait, a nyiro-
kodéma tarsulasat
més  betegségekkel
és a szovédményeket
mutatja be. A nyiro-
kodémat kisér6 bor-
gyogyaszati  tiinetek
és az ajanlott kezelé-
sek kiemelésre kerul-
nek. A koényv 355 db
j6 minBségl szines
képpel mutatja be a
betegség  valtozatos
klinikai megjelenését. A kényv egyik célja, hogy a nyirokddéma kli-
nikuma és ellatasa a gyakorl6 orvosnak ne legyen idegen. Ezt a célt
szolgélja 55 db klinikai eset ismertetése, ahol az olvasé ,,rdismerhet"
a sajat eseteire és gyakorlati Gtmutatast és ajanlasokat kap a beteg
ellataséra. Minden fejezetet aktualis irodalomjegyzék egészit ki.

A szerz& a monogréfiat ajanlja azon szakmak képviselSinek, akik-
nek a diagnosztikaban és a kezelésben egyiitt kell mikodnitk és a
konyv segitségével tajékozddhatnak a nyirokddéma betegség klini-
kai ellatasarol. Haziorvos, bérgydgyasz, onkolégus, belgyogyasz,
sebész, érsebész, orthopéd haszonnal forgathatja az 0sszefoglald
munkat. Remélni lehet, hogy az orvos-, és gydgytornasz képzés és
tovabbképzés alapul fogja hasznalni ezt a kdnyvet.

A nyirokrendszer leggyakoribb
betegsége

A nyirokoedemas betegek ellatasa

Daréczy Judit dr.

RequanaL.:

PANNICULITIS

Dermatologic Clinics

Vol. 26.. No. 4.. October 2008. Theclinics.com.
ELSEVIER 2008.

ISSN 0733-8635

A gyulladasos bérbetegségek tanulmanyozasanak tradicionalisan
egyik legnehezebb fejezete a panniculitisek. Ennek egyik legfébb
oka taldn a klinikai kép monotonitasa, a kiilonbdzé betegségekre

részt a hisztologiai

diagnosztika is ne-

hézkesen hoz megfe-

lel6 eredményt tekin-

tettel arra, hogy meg-

felel6 id6pontban, te-

hat korai tlnetekbdl,

megfeleld  rétegbdl,

mélységbdl lehet

csak biztonsaggal

pontos diagnozist

feldllitani. Harmad-

részt a panniculitisek

klinikai képe mdogott

néha nem is gyulla-

dasos megbetegedés,

hanem példaul akar

malignus  lymphoma

is huzodhat. A didak-

tikus felépitési tanul-

many a panniculiti-

sek anatomiai elhe-

lyezése illetve klasz-

szifikacidjanak ismer-

tetése utan egyenként

targyalja a kilonbozd korképeket. A gyakoribb varidnsok - dgy
mint erythema nodosum, erythema induratum Bazin, lupus erythe-
matosus panniculitis, pancreatogen panniculitis, infectiv. traumas,
hideg panniculitis ismertetése mellett targyal olyan ritkabb kérké-
peket is mint példaul a subcutan Sweet syndroma, panniculitis like
T-sejtes lymphoma, subcutan sarcoisosis. Sz6 esik a gyerekek pan-
niculitisérdl és az alfa-1 antitripszin hidnyhoz tarsulé panniculitis-
rél is. Kulon fejezet foglalkozik a lypodystrophidkkal. illetve a cal-
ciphylaxissal. A kénnyebb megértéshez szamos szdvettani és klini-
kai foté nyujt tAmpontot, igaz sajnos csak fekete-fehér nyomtatas-
ban. A tovabbi kutakodashoz a fejezetek végén irodalomjegyzék
nydjt tampontot az érdeklGdének. Osszességében egy igen nehéz
témakorrdl irt hasznos kézikdnyvvel gyarapodik mind a klinikus,
mind a hisztopatol6gus olvasé szakkonyvtara.

Holl6 Péter dr.

Neil S. Sadick. MD:

SPA DERMATOLOGY- DERMATOLOGIC CLINICS
SAUNDERS an imprint of ELSEVIER. Inc.

2008 ISBN 1-4160-6287-4

A neves sorozat 2008. jlliusi szdma azok szamara lesz hasznos ol-
vasmany. akik b6rgydgyaszati praxisukat a XXI. szazad igényei sze-
rint kivanjak kialakitani, és nemcsak a betegek gydgyitasa, hanem
jolétének biztositasa is szerepel céljaik kozott. A kényv az an. ,,or-
vosi Spa" fogalmat ismerteti meg veliink.

A hagyomanyos Spajelentése a Nemzetkdzi Spa Egyesiilet (Internatio-
nal Spa Assotiation) meghatarozasa alapjan: mindazon professzionalis
beavatkozasok 0sszessége, amely az altalanos jolétet okozzak, és a szel-
lem. a test és a lélek megujitasara torekednek. Orvosi Spa esetében
mindezen beavatkozast megfelel§ végzettséggel rendelkezé bérgydgyasz
vagy plasztikai sebész szakorvosok feltigyeletében torténik, tradicionalis,
ill. alternativ terdpidk bevonaséval, képzett szakemberek segitségével.
Nemcsak a bérgyégyaszat, és kozmetoldgia. hanem az invaziv és szemi-
invaziv esztétikai kezelések, és egyéh b6rgyogyaszati prevenciéba tartoz6
beavatkozasok is beletartoznak az orvosi Spa fogalomkérébe.

A konyv egy olyan orvosi-Spa centrum megnyitasdhoz nyujt se-
gitséget. ahol a képzett szakemberek - kozmetikusok, manikdirosok,
fodraszok, massz6érok - orvosi feliigyelettel nemcsak gydgyit6, ha-
nem megel6z8 munkat is végeznek. A kdnyv els6sorban a marketing
és a menedzsment oldalarél kozeliti meg a kérdéskort, részletesen
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segitve az olvas6t egy
jol mi{kodé Spa -
wellness orvosi cent-
rum felépitésében.
Targyalasra kerll a
rendel6k és a kezel6-
helyiségek ajanlott el-
rendezése, szinvilaga,
a személyzet és az or-
vosok ruhazata, visel-
kedése. ill. hogy a
kliensek milyen mas
szolgéltatassal valhat-
nak igazi torzsven-
déggé rendel6nkben.
Tanéacsokat  kapunk
sajat termékeink, ill.
szalonunk reklamoza-
sara. website készité-
sére és egyéb ajan-
déktargyak bevezeté-
sére.
Kilén  fejezetben
részletezik azokat a
technikékat, amelyeket érdemes hasznalnunk: sz&rtelenités. rejuve-
nalas. botox, anticellulit kezelések, ill. egyéb klasszikus kozmetikai
kezelések. Javaslatot kapunk az egyes probléméaknal, ill. b&rtipusok-
nal alkalmazandé technikéakra, azok elényeire és varhaté szév6dmé-
nyeikre. A b&rtipusok kozmetoldgiai kezelési javaslata is megtalal-
hat6 a kényvben.
A konyv hasznos olvasmany, hiszen (j szemszégb6l kozeliti meg az
orvoslast, féként a bérgydgyaszatot, valamint az orvos és beteg kapcsolat
kialakitasanak javitasara is (j szempontokat ad.

Pényai Katinka dr.

James Q. Del Rosso DO. FAOCD:

DRUG ACTIONS, REACTIONS. AND INTERACTIONS
DERMATOLOGIC CLINICS

SAUNDERS. An Imprint of Elsevier. Inc. 2007.

ISBN 1-4160-4305-5

A konyv szerkeszt6je els6sorban a bdérgyogyaszati kezelésekben
hasznélatos helyi és szisztémas gyogyszerelések mellékhatasainak
Osszeallitasara, csoportositasara vallalkozott. A gydgyszer mellék-
hatasok tagabb korben értelmezettek és alkalmasint (életszeriien) a
paramedicinalis szerek mellékhatasaira is Kkiterjednek. A bevezet6
fejezetekben az anti-
biotikum rezisztencia
(pl. methicillin-, ma-
crolid-. mupirocin re-
zisztens S. aureus.
macrolid  rezisztens
S. pyogenes torzsek)
megjelenésének,
kialakulésanak rész-
letezése mellett a tet-
racyclin  kezelések
gyulladascsokkent6
hatdés elemzése is
megtalalhaté.

A helyileg alkal-
mazott immunmodu-
laciés  gyogyszerek
kozott a kortikoszte-
roidok.  calcineurin
inhibitorok,  retinoi-
dok, D-vitamin
analégok,  polyphe-
non, imiquimod vala-
mint a paramedicina-
lis szerek kozil az
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Aloe vera. Glingko biloba és a curcumin f(iszer bértiineteket provo-
kal6 hatasai és mellékhatasai is felsoroltak.

Az antimycoticus kezelések helyi és szisztémas alkalmazésa so-
ran tapasztalt interakciok mellett a mellékhatasok lehet&ségeiben a
terhesség alatti gyogyszerelésre vonatkozé instrukcidk is részlete-
zettek.

A szisztémés kezelések mellékhatasai kozott, kiemeit helyen a
retinoidok és a psoriasis bioldgiai kezelések egy-egy fejezetet igé-
nyelnek.

A szisztémas gyogyszeres kezelések hepaticus és haemotolégiai
mellékhatéasai a prevenciéhoz és a diagnosztizalashoz szikséges kli-
nikai paraméterekkel és a terapias lehet6ségekkel bévitve targyaltak.

A zar6 fejezetek a gyogyszer mellékhatasok tipusos korém és haj
tuneteit (pl. hajvesztések, hvpertrichosiok, hajszin és -allag valtoza-
sok) tartalmazzak, a jellegzetes klinikai tiineteket kivalté gyogysze-
rek tablazatos ismertetésével.

A gydgyszer kivaltotta leggyakoribb szenzibiliz&ciés reakciok
mellett a gydgyszer provokélta autoimmun betegségek, a gydgyszer
kivaltotta lymphoma és pseudolympoma tlnetek is a provokal6
gyogyszerek tablazatos felsorolasaval ismerhet6k meg.

A konyv informacidi gyakorl6é bérgydgyaszok de klinikusok sza-
mara is szdmos U adatot tartalmaznak.

Temesvari Erzsébet dr.

Stephen E. Wolverton:

COMPREHENSIVE DERMATOLOGIC DRUG THERAPY
Second Edition

SAUNDERS ELSEVIER 2007

ISBN-13:978-1-4160-3328-8

ISBN-10:1-4160-3328-9

A kiadvany a 2001 évi els6 megjelenést koveten is folyamatosan
bévilé bérgydgyaszati gyodgyszerelés aktualis lehetségeit ismerteti
és foglalja 6ssze.

A bevezetd fejezetek elsésorban az elmult évek soran bevizsgalt
és a routin kezelésekbe is bevont 0 terapias lehet6ségekre hivjak fel
a figyelmet, melyeket kés6ébb az egyes fejezetek részletesen is is-
mertetnek. Kitérnek az egyes gyogyszerformak biztonsagara vonat-
kozé vizsgalatok, metodikék valtozasara, pontositadsara vonatkozé
eredményekre, valamint a gyégyszer metabolizmus részleleteit fel-
tar6 kutatasok adataira is. A gyégyszer metabolizmus részleteit te-
kintve a cytocrom P-450 enzim csoport szerepe mellett a p-glycop-
rotein. a thiopurin metyltransferas, az n-acetyltrasferaz. tovabba a
glukoz-6 foszfat dehidrogendz aetiologiai szerepét feltar6 ismeretek
is részletezettek.

A szisztémas gyogyszeres kezelések terdpids lehetGségei és a
gyogyszerelés ajanlasai az infekcidzus betegségek, az autoimmun
korképek, fény karo-
sodasok és a biol6-
giai kezelések szerint
csoportositottak. A
helyi kezelések ko-
z06tt az infekciok tera-
pias alternativait ta-
lalhatjuk meg, vala-
mint egy-egy kulon
fejezetcsoportban  a
helyi immunmodulé-
torok és az antiproli-
ferativ  gyogyszerek
alkalmazaésait is
megismerhetjik. On-
all6 fejezetben cso-
portositott a mucosa-
lis kezelések aktudlis
tarhaza.

A gyogyszer mel-
lékhatasok kozil a
szerz6k nagyobb fi-
gyelmet szentelnek a
hepatotoxikus és a
haematoldgiai  reak-



cioknak és a gyogyszer provokalta ma ignitdsnak. Kilonds figyel-
met érdemld, szamos (j gyakorlati tanacsot add fejezet a terhesség
és a lactatio, valamint a gyermekkori kezeléseket sszegzé munka.

A terhesség és a szoptatds idészakanak igen problematikus bér-
gyogyaszati gyogyszerelési lehetésége: és varhaté mellékhatasok
felsorolésa a helyi és szisztémas terapiak gyogyszerei szerint jol ko-
vethet6k. A gyermekkori bértiinetek ajanlott terapias tarhaza a szisz-
témas kezelések modem lehetéségeire is tanacsot ad.

A kiadvany tizenkét fejezete rendszerezett témakoroket
csoportosit és részletes irodalmi hivatkozasokkal kiegészitett

A koényv minden betegellatdsban dolgozé bérgy6gyasznak nagy
segitséget nyujt, mivel napi terapias lehet6ségeinek bévitését és a
beallitott kezelések biztonsagat szolgalja.

Temesvari Erzsébet dr.

Anton C. De Groot:

PATCH TESTING

Test Concentrations and Vehicles for 4350 Chemicals Third Edition
acdegroot publishing 2008

ISBN 978-90-813233-1-4

www.patchtestinu.info

mail@ patchtesting. info

antondegroot@planet.nl

A gyakorl6, epicutan tesztekkel vizsgéalé bérgyogyaszok, allergold-
gusok legnagyobb feladata a routin tesztsorok béviilésének,valamint
a metodikai valtozasok ismerete. A teszt allergének el6allitasi tech-
vélaszreakcidk kovetésével szerzett kutatdsi eredményének Uj és (j
kihivasokat allitanak a routin tesztek kivitelezésében és értékelésé-
ben.

A kornyezeti kontakt allergének évrél évre b6viilg szama miatt, a
routin tesztsorok allergénjeinek koncentracié és vivéanyag valtoza-
sain tdl, szamos esetben sziikség van (j allergének vizsgalatara,
esetleg a viv6anyag és a teszt koncentracié ismeretében el6allitasa-
ra. Ezen utébbi proceddra komoly irodalmi kutatast (szamos szak-
konyv megszerzését) igényl6 feladatat veszi le a szerz6 a vallunkrol.
Osszefoglalé munkéjaban 4350 kémiai anyag jellemzG6inek ismerte-
tésével.

A szerz6 kiadvanyaban felsorolt kontakt allergének kémiai nevei-
nek szinonimait, teszt koncentracidjat vivéanyagat, tovabba a Merek
Index szamat, a esetleges kozmetikai dsszetevd jelent6ségét (leg-
gyakoribb el6fordulasat), irritativ és szenzibilizalé hatasat (az eset-
leges azonnali reakcidkat is megjelélve) adja meg.

Az illat allergének jelolésénél felhasznalja a RIFM (Research In-
stitute for Fragrance Material) a kordbbi human vizsgalatok eredmé-
nyei alapjan kialakitott felosztasat, valamint a kozmetikai Osszete-
vok jelolése mellett korabbi human bevizsgalasok adatait is fellel-

hetjik. A kontakt al-
lergének mellett meg-
taldlhaték az egyes
allergéneket el@allito
cégek - Brial, Chemo
és Trolab - is.

A kontakt allergé-
nek expoziciés lehetd-
ségek szempontjaibdl
oOsszedllitott csoporto-
sitdsa szintén a gya-
korlati kivitelezést
kénnyiti. Az egyes al-
lergénekre vonatkozé
teszt koncentréciokat a
zart és nyitott tesztek
szerint, valamint az
esetlegesen  alternati-
vaként hasznélt vivé-
anyagok adataival is
kdvethetjlk.

A szerz§ maxima-
lis gyakorlati bealli-
tottsagat bizonyitja, a
kilon 6nallé fejezet-
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ben csoportositott contact urticariat provokalé kontakt allergének
sora, valamint a tesztelés soran val6szin(sithet6en kontakt szenzibi-
lizalé allergének Osszesitése.

A 455 oldalas kiadvanyt az allergénekre vonatkozé irodalmi hi-
vatkozasok teszik teljessé.

A konyv b8rgy6gyaszoknak, allergolégusoknak egyarant ajanlha-
t6 mint az epicutan tesztet végz6 és értékel6 minden szakorvos elen-
gedhetetlen gyakorlati segédeszkoze, ,,Biblidja”.

Temesvari Erzsébet dr.

Dan Lipsker. BenoitJaulhac:

LYME BORRELIOSIS

BIOLOGICAL AND CLINICAL ASPECTS
Karger, 2009.

ISSN: 1421-5721

e-ISSN: 1662-2944

A Lyme borreliosis 1982. utan valt ismertté és jelentGssé, miutan W.
Burgdorfer kullancsokbdl izolalta a késébb réla elnevezett borreliat. ez-
zel megteremtve az antitest-meghatérozason alapul6 laboratériumi
diagnosztika lehet6ségét. Ez a lehet6ség egyszerre jelentene a Lyme-be-
tegek mind nagyobb
szémban torténd felis-
merését.  Gjabb  és
Gjabb kérképek borre-
lia eredetének felfede-
zését. A ,Current
problems in Dermato-
logy” sorozat 37. kote-
teként megjelent Lyme
borreliosis  témakorét
korbejard széles kor(
és korszeri  konyv
0Osszedllitasanal kilon-
b6z6 szakteriiletek or-
vosai. kutatéorvosai és
bioldgusok miikodtek
kozre.

A bevezet6 fejezet
a ,,Lyme-kor" elneve-
zés eredetét ismerteti,
torténeti  attekintést
nyujt a kérokozé Spi-
rochaeta  baktérium
izolacioja el6tti bér-
manifesztaciok leirasarol, illetve az attdrést jelenté Burgdorfer nevé-
hez f(iz6d6 baktérium-identifikalast kovetd id6szakra.

A konyv elsd része a human patogén borrelia fajokat, alfajokat,
genetikai diverzitasukat ismerteti, ugyanakkor kitér a nem patogén
csoportokra is. A Lyme borreliosist terjeszt6 eurépai és észak-ameri-
kai kiilonb6z6 ixodes kullancsok szerepét, vektorszervezeten belil a
koérokozo életciklusat, valamint az emberi szervezetbe keriilését
részletezi. A szertedgaz6 klinikai tiinetek - mind a bértiinetek, cardi-
alis. idegrendszeri és izileti tiinetek -, a legkorszer(ibb diagnoszti-
kai, terapias és preventiv eljardsok képekkel illusztralt ismertetése
mellett orszagokra bontva pontos epidemiolégiai adatokat kozdl a

o ©m.

Lyme
Borreliosis

Biological and Clinical Aspects

Az els6 rész utolsé fejezeteként egyéb kullancs altal kozvetitett
betegségeket — igy pl. a rikettsiosisokat. tulariaemiat - is részletes
alaposséaggal targyalja.

A kdnyv méasodik része els6sorban a gyakorlati kérdésekre helye-
zi a hangsulyt. ,,Mit tegylink kullancscsipés esetén?"”, ,,Mi a helyes
modja a kullancs eltavolitasanak?", ,,Mikor érdemes Westren biot
technikaval szerolégiai vizsgalatot végezni?", ,,Hasznos-e a szerolé-
giai kovetés cutan Lyme borreliosis kapcsan?”, ,,Lyme-kéros gravi-
danéal mi a mérvadé?”, ,,Adekvéat antibiotikum terdpia utan perzisz-
talé tiinetek esetén mi a teend6?", ,,Mi az indikaci6ja a lumbalpunc-
tionak Lyme-kdros betegnél?”... és még szdmos a praktizal6 orvos
szdmara felmer(l6 kérdésre ad valaszt a konyv.

Minden szakorvosnak, orvosnak, aki Lyme borreliosisban szenve-
d6é beteggel kapcsolatba keriilhet — akéar bérgyogyéasz, haziorvos.
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gyermekorvos, neurolégus, reumatolégus. belgy6gyasz, mikrobiol6-
gus. vagy infektolégus - a Lyme-kért minden aspektushél korbejard
olvasmany kivalé kézikdnyvként szolgalhat.

Kuzmanovszki Daniella dr.

Stephen Holgate. Gi tini Marone Johannes Ring (Editors):
CELLULAR AND MOLECULAR TARGETS IN ALLERGY
AND CLINICAL IMMUNOLOGY

Proceedings of the 26th Symposium of the Collegium Internationale
Allergologicum Hogrefe & Huber Gottingen Germany

ISBN 978-0-88937-358-7

Az allergids megbetegedések prevelaenciaja dramai emelkedést mutat
vilagszerte, az iparilag fejlett orszdgokban és a fejl6d6 régidkban
egyarant. Az esetek szdmanak emelkedésével parhuzamosan a moleku-
laris szint{i kutatasok eredményei egyre nagyobb aranyban és hatasfok-
kal keriilnek be a diagnosztikus és terapias fegyvertarba. A Collegium
Internationale Allergologicum a vilagon egyedilallé szervezet, mely
az allergolégia és immunoldgia teriiletén dolgoz6 prominens orvosokat
és kutatokat tomoriti, tagjai soraba csak meghivassal lehet bekertilni. A
kényv a szervezet 2006-ban Maltan megtartott 26. szimpéziuménak
anyagat tartalmazza, révid osszefoglalok, cikkek forméajaban. A hat
nagy részre tagol6doé kotet az allergoldgiai és kapcsoléddan az immu-
nolégiai kutatasok legfrissebb, legérdekesebb eredményeit mutatja be.
az egyes terilletek neves szakért8inek tollabol A bevezetés és az 6t te-
matikus fejezet attekinti és dsszefoglalja az experimentélis és az alkal-
mazott klinikai kutatasok széles spektrumanak kovetkeztetéseit, reflek-
tal a szimp6ziumon elhangzott legfontosabb diszkusszidkra.

A fébb témakon (gyulladasos effektor sejtek, allergének, immun-
terapia és farmakoterapia. sérilt barrierfunkcioval jaré betegségek)
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belil sz6 esik a gén-

kornyezet interak-
ciokrél. a T-sejt és
cytokin regulacio

legUjabb vonatkoza-

sair6l. a hizésejtek,

az eosinophilek és ef-

fektor sejtek funk-

ciokrél. a pszicho-

neuroallergolégia

kérdéseir6l, az asth-

ma. a pollen- és étel-

allergia. az atopias

dermatitis. gyogy-

szer-reakciok  diag-

nosztikajaral, és

legUjabb terépias le-

het6ségeir6l.  Kulén

fejezetet szentelnek

az immunterapia ha-

ladasanak. A kotet jol

tagolt, kit(inGen atte-

kinthet6. Az 0ssze-

foglalékat szamos ab-

ra gazdagitja, a kony-

vet részletes név-

targymutatd zarja. A vildg 200 vezetd allergolégusa részvételével
megtartott szimp6zium nyomtatasban megjelent anyaga interdisz-
ciplinaris tematikaju, elsésorban az allergolégusimmunolégus kolle-
gak érdeklédésére tarthat szamot.

Pényai Gyorgyi dr.
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Helyszin: Semmelweis Egyetem,

1089 Budapest Nagyvarad tér 4.
Id6pont: 2009. szeptember 9-12.
Szervezd: ESDR Office

Informéci6: Sipos Alice

MOTESZ Kongresszusi és Utazasi Iroda
Tel.: 1/311-6687
esdrbudapest2009@motesz.hu
www.esdr.org, www.motesz.hu

IV. Magyar Gyermekbo6rgyogyaszati
Vandorgyiilés

Helyszin: Tengelic

Id6pont: 2009. szeptember 25-26.
Szervezd: Dr. Harangi Ferenc
Informécié: Tolna Megyei Onkorményzat
Balassa Janos Kérhaza, Gyermekosztaly
7100 Szekszard, Béri Balogh A.u.5-7.
Tel.: 74/501-607

e-mail: harangi.ferenc@tmkorhaz.hu

18. EADYV Congress
Helyszin: Berlin, Germany
Id6pont: 2009. oktéber 7-11
Informéci6: www.eadv.org

Istvan Korhaz — Tanfolyam
Helyszin: Budapest

Id6pont: 2009. november 13.
Szervezd: Prof. Dr. Daréczy Judit

Informéci6: daroczy@istvankorhaz.hu
Tel.: 1/280-13-68

II1. Debreceni Borgyogyaszati Napok
Helyszin: Kolcsey Kozpont,

4026 Debrecen, Hunyadi ut 1-3
Id6pont: 2009. november 19-21.
Szervezé: Prof. Dr. Remenyik Eva
Informécié6: Debreceni Egyetem OEC,
Bérgyogyaszati Klinika

4032 Debrecen, Nagyerdei krt. 98.

Tel.: 52 442-204

dermatologia@ dote.hu; remenyik@dote.hu
www.dermatology.dote.hu

Magyar STD Tarsasag XIV. Nagygyiilése —
Venerologiai Tovabbképz6 Tanfolyam
Helyszin: Budapest

Id6pont: 2009. november 26-28.

Szervez6: Magyar STD Tarsasag,

dr. Varkonyi Viktéria, dr. Tisza Timea
Informécié6: Bagdi Karoly,

Convention Budapest Kft,
kbagdi@convention.hu,

www.convention.hu

Magyar Dermatologiai Tarsulat 82. Nagygyiilése /
Dermatopharma kiallitas

Helyszin: Budapest

Id6pont: 2009. december 10-12.

Szervezd: Prof. Dr. Kemény Lajos

Informécié: SZTE AOK Bérgy6gydszati és Allergolégiai
Klinika

6720 Szeged, Koranyi fasor 6.

office@derma.hu

www.derma.hu

A Borgyo6gydszati €s Veneroldgiai Szemle Szerkeszt8sége fenntartja magdnak a jogot
a hirdetések elfogaddsira,
de a hirdetések tartalmaért nem vallal felel6sséget.
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