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Fusarium gombák okozta fertôzések a dermatomikológiában

Infection by Fusarium species in dermatomycology

HALMY KLÁRA DR.1, JUHÁSZ ÁGNES DR.1, BÁLINT ÁGNES DR.2

Synlab Debreceni Mikrobiológiai Laboratórium Hajdú-Mikológiai részleg, Debrecen,
Magyarország1

Kenézy Gyula Kórház és Rendelôintézet Bôrgyógyászat,
Debrecen, Magyarország2

ÖSSZEFOGLALÁS

13 évet átfogó mikológiai vizsgálatok során 48 fusarium
species okozott megbetegedéseket. Ezek a gombák 42
esetben onychomycosis pedisben, 6 esetben onychomyco-
sis manusban fordultak elô. Kitenyésztésük három esetben
egy talpi, egy tenyéri és egy erosio interdigitalis pedisbôl
is sikerült. Prediszponáló tényezôk döntôen a földmunkák-
kal, illetve a növénytermesztési tevékenységgel voltak
kapcsolatba hozhatóak. A leggyakoribb kórokozók a Fu-
sarium oxysporum és a Fusarium solani voltak. Eseten-
ként azonban a Fusarium nivale is elôfordult. Javulást a
betegek állapotában a kombinált kezelés, belsôleg terbi-
nafin vagy itraconazol, lokálisan a körömlemez karbami-
dos krémmel való leoldása, vagy amorolfin körömlakk
együttes alkalmazása eredményezett.

Kulcsszavak:
fusarium gomba - onychomycosis - kezelés

SUMMARY

Mycological investigations carried out over a period of
13 years revealed diseases caused by 48 fusarium species.
These pathogens were associated with fungal infections of
the toenails and fingernails in 42 and 6 cases, respecti-
vely. They could also be cultured from erosions affecting
the sole, palm and interdigital region of the foot in 
3 cases. Predisposing factors basically included culti-
vating the soil and growing plants. Fusarium oxysporum
and Fusarium solani were the most commonly found
pathogen although, occasionally, Fusarium nivale could
also be detected. The patients condition improved after
applying combined treatment, i.e. terbinafin or itracona-
zol given orally and onycholysis using carbamide-
containing cream together with an amorolfin-containing
nail lacquer.

Key words:
fusarium - onychomycosis - treatment

A fusarium opportunista kórokozó penészgomba,
amelynek a jelenkorban gyakoribb elôfordulásáról és
kórokozó szerepérôl több szerzô (l-9) beszámolt. A
gomba által okozott kórképek kialakulásának hátterében
a gyakoribb immunszuppressziót, a transzplantációkat,
malignus megbetegedéseket, hosszú idejû steroid terá-
piát vélik elfogadhatónak (l, 3, 4, 5, 10, 12, 13, l4).
Míg az immunkompetenseknél a fusarium fertôzé-
sek elsôsorban a keratinizációs folyamatot gátolva
onychomycosist, valamint keratoconjunctivitist okoz-
nak, addig az immunszupprimáltaknál a disszeminált
infekciók a jellemzôek, így a belszervek, a vér- és a
nyirokerek, továbbá a bôrfertôzések állnak elôtérben (l,
3-6, 8, 9, 11-17, 25). Az általunk észlelt betegeknél ony-
chomycosis állt fenn, ennek kapcsán mértük fel a kö-
römgombás folyamatokban a fusarium fertôzések elôfor-
dulását.

Beteganyag és módszer

2000-2013 között 48 fusarium gomba okozta fertôzést diagnoszti-
záltunk. A betegek között 22 férfi és 26 nôbeteg szerepelt, átlag élet-
koruk 50,8 év volt. 22 beteg Debrecen városban és 26 a környéki
községekben lakott. 42 betegnél onychomycosis pedis, 6-nál ony-
chomycosis manus állt fenn. 36 betegnél az onychomycosis distola-
teralis subungualis, 12-nél total distrophyás formájú volt. A lábkö-
röm fertôzés mellett 1 betegnél talpi, l-nél erosio interdigitalis pedis
is jelentkezett. Onychomycosis manus mellett egy betegnél tenyéri
folyamat is kialakult. Mint prediszpozíció 6 betegnél diabetes, 5-nél
autoimmun betegség állott fenn. Földmûveléssel, kertészkedéssel 37
beteg foglalkozott. Ezen tevékenységük alkalmával sérülést is
szenvedtek.

Módszerek
A gombák azonosítására mikro- és makromorfológiai módsze-

reket alkalmaztunk. A körömbôl illetve a bôrbôl készült mikrosz-
kópos preparátumokhoz 20%-os KOH-t használtunk. A tenyészté-
seket Sabouraud és Mycosel (actidion+chloramphenicol agar)
táptalajokon 25 °C-on 30 napig végeztük. A kitenyészett gombá-
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kat makro- és mikromorfológiai jegyek alapján különítettük el. A
tenyészetekbôl kivett teleprészt agar-blokkra oltottuk, festésükhöz
Laktofenol-gyapotkék festéket használtunk. A gombák meghatá-
rozása határozókulcs alapján történt (26). A gombatenyésztéseket
megismételtük (18).

Betegbemutatás
31 éves férfibeteg jobb kezének I ujjkörmén és valamennyi

lábkörmén jelentôs megvastagodás, zöldes elszínezôdés, törede-
zettség mutatkozott (5. ábra). Mikroszkópos vizsgálattal hosszú
kontinuális fonalak, kerek spórák voltak láthatók. SGA és Myko-
sel agaron ismételt tenyésztéssel 4 hét múlva halvány rózsaszín,
bolyhos telep alakult ki, szabálytalanul elhelyezkedô légmicéliu-
mokkal. A kultúra allapja narancssárga volt. Mikrokultúrában kes-
keny, elágazódó kontinuális micéliumok, számos sarló alakú, vé-
konyfalú, 3-6 rekeszes makrokonídium és gömb alakú mikroko-
nídium volt látható. Ezen tulajdonságok alapján a gomba Fusa-
rium oxysporumnak felelt meg (1. és 2. ábra). A beteg 4 hónapon
keresztül intermittáló itraconazol terápiát kapott a körmök 30%-os
karbamidos krémmel való leoldásával kombinálva. A kezelés be-
fejezése után a beteg gombamentes lett és klinikailag javult álla-
potba került. 

Eredmények

A mikroszkópos vizsgálatok valamennyi betegünknél
pozitívak voltak. A kenetben kontinuális fonalak, lekere-
kített spórák mutatkoztak. A tenyésztések során az alábbi
fusarium fajokat diagnosztizáltuk: Fusarium oxysporum
(23 eset, 1-2. ábra), Fusarium solani (19 eset, 3. ábra),
Fusarium nivale (6 eset, 4. ábra). A fusarium fajok fon-
tosabb tulajdonságait az 1. táblázat tartalmazza. 

Megbeszélés

A fusarium gombák a tuberculariaceaek családjába, a
fusarium nemzetséghez tartoznak. Booth (19) szerint 12
fajcsoportot és mintegy 40 fajt ölelnek fel. Ezek a gom-
bák eredetileg szaprofiták, vízben, levegôben és a talaj-
ban is megtalálhatók (2, 3, 10, 20). A növények közül a
gabonaféléket, cukorrépát, borsót, hagymát, almát, pa-
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1. ábra
Fusarium oxysporum telepmorfológiája (fellap, hátlap)

1. táblázat
Fusarium fajok macro- és mikroszkópikus jellemzôi
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radicsomot, kukoricát, burgonyát betegítik meg (14).
Adott körülmények között, így sérülések és prediszpo-
náló betegségek elôsegítik az emberi és állati patogeni-
tás kialakulását. Toxintermelô képességük – így a miko-
toxinok (trichotecén, zeralenon) képzése révén – a pro-
tein szintézist gátolják (12, 16, 21). A humán szervezetre
leginkább patogén fajok a Fusarium oxysporum és a Fu-
sarium solani (1, 2, 8). Ezek a kórokozók az immun-
kompetens betegeknél elsôsorban a körmöket, fôleg a láb-
körmöket, betegítik meg (3, 5, 6, 9, 12, 13, 22). Ehhez
hozzájárulnak a földmunka, kertészkedés kapcsán kiala-
kult sérülések. Szemsérülések esetén, valamint contact
lencse viselôknél a fusariumok a szemen keratocon-
junctivitist okoznak (5, 14). 

Az irodalmi adatok szerint a fusariumok okozta ony-
chomycosisok incidenciája 3-6%-os (5, 6, 8, 9, 12, 15, 
l7, 22). A 2000-2011. közötti vizsgálatainkban a nem-
dermatophyton penészek között a fusarium speciesek
5,9%-ban fordultak elô (23). Az utóbbi idôben azonban
a fusarium okozta onychomycosisok elôfordulási gyako-
risága emelkedett (2, 5-9). Tapasztalataink hasonlóak,
mert amíg a korábbi években évente 2-4, addig 2012
és 2013-ban már 10, illetve 13 ilyen esetet regisztrál-
tunk. A körömben elôforduló F. solani és F. oxysporum
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3. ábra
Fusarium solani telepmorfológiája (fellap, hátlap)

2. ábra
Fusarium oxysporum mikromorfológiája

Makrokonídiumok, Laktofenol-gyapotkék festés,
nagyítás 200x
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mellett ritkábban az F. moniliforme (16), F. verticilloides
(2), F. proliferans (13) és F. incarnatum (6) is kitenyész-
tek.

A vizsgálatainkban leggyakoribb fajok az F. solani és
oxysporum voltak (23). A körmökben elôforduló kór-
okozók a bôrt is megtámadhatják és felszínes gombás
fertôzéseket okozhatnak. Az ilyen jelenség három bete-
günknél szintén elôfordult.

A fusarium okozta onychomycosisok terápiája problé-
másabb, mint akár a dermatophytonok, akár a sarjadzó-
gombák által okozott fertôzéseké.

A fusarium gombák egyes azol típusú antimycotikumra
(fluconazol, itraconazol, voriconazol) rezisztenciát mutat-
tak az in vitro vizsgálatokban (1, 2, 16, 24). Ezen túlme-
nôen echinocandinra való rezisztenciát is észleltek (24).
Tekintettel arra, hogy az in vitro rezisztencia nem jár
minden esetben együtt az in vivo rezisztenciával, valamint
a non-dermatophyton onychomycosis belsô kezelésére je-
lenleg a terbinafin és az itraconazol áll rendelkezésre,
ezért ezeket a szereket lehet alkalmazni. Ennél hatáso-
sabb a kombinált kezelés, amikor a terbinafinnal vagy 
itraconazollal együtt alkalmazzák a lokális antimycoti-
cus körömlakkot vagy a körömlemez karbamidos krém-
mel való leoldását (13, 17). 

A fusarium gombák legveszélyesebbek az immunszupp-
rimált betegekre. A belszervek közül elsôsorban a tüdôt
támadják meg, de angiotropikus és angioinvazív tulaj-
donságaik révén a vér és a nyirokkeringést is károsítják.

A szisztémás fusarium fertôzésekben a bôrön erythe-
mák, nodusok, ulcerációk és necrosisok jelentkeznek. Az
ilyen fertôzések szinte kivédhetetlenek. A mortalitás eléri a
70-100%-ot. In vitro vizsgálatokban a fusariumok általá-
ban az amphotericin B-re érzékenyek. Ez a szer önmagá-
ban alkalmazva nem hatásos, ezért voriconazollal vagy
posaconazollal kombinálják (13, 14, 24). 

Ezekkel az irodalmi, valamint a saját adatainkkal sze-
retnénk felhívni a figyelmet az egyre szaporodó fusarium
fertôzésekre, a kórokozó gombák mielôbbi diagnosztizá-
lására, a kezelés nehézségeire és fontosságára.
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4. ábra 
Fusarium nivale telepmorfológiája (fellap, hátlap)

5. ábra
Fusarium oxysporum okozta lábköröm fertôzés
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Atopiás dermatitis és csecsemôkori átmeneti
hypogammaglobulinaemia

Atopic dermatitis and transient hypogammaglobulinemia of infancy

HARANGI FERENC DR.1, FOGARASY ANITA DR.2, NYUL ZOLTÁN DR.3

Tolna Megyei Balassa János Kórház, Gyermekosztály1,
PTE KK Bôr-, Nemikórtani és Onkodermatológiai Klinika2, Pécs,

PTE KK Gyermekgyógyászati Klinika3, Pécs

ÖSSZEFOGLALÁS

A gyermekkori atopiás dermatitis (AD) az esetek 60%-
ában egy éves kor elôtt, a legsúlyosabb formákban már az
elsô élethónapokban kezdôdik. Néhány ritkábban elôfor-
duló kongenitális immundeficienciának vezetô tünete az
AD, míg a gyakrabban jelentkezô csecsemôkori átmeneti
hypogammaglobulinaemiában (THI) az esetek 80%-ában
lehet jelen a bôrfolyamat. A szerzôk 12 (8 fiú, 4 lány) sú-
lyos AD-es csecsemôt követtek nyomon a hypogammaglo-
bulinaemia megszûnéséig. A hypogammaglobulinaemia
diagnózisa 5-10 hónapos korban (átlag: 6,6 hó) született
meg, az IgG érték 0,95-2,19 g/l (átlag:1,64 g/l) volt. 7 be-
tegben az IgE érték normális (<40 IU/ml), 5 betegben
emelkedett, 110-1432 IU/ml (átlag: 206 IU/ml) volt, a nut-
ritív-specifikus IgE meghatározás mind az 5 csecsemôben
táplálékallergiát igazolt. A lokális gyulladáscsökkentô és
hidratáló terápia mellett az ételallergiás betegekben tej-
mentes diétát és nagymértékben hidrolizált vagy aminosav
alapú gyógytápszeres táplálást alkalmaztak. A kezelések
hatására a bôrtünetek javulását, ezzel párhuzamosan az
IgG értékek emelkedését tapasztalták, és ezek után a THI
diagnózisát állapíthatták meg. 24-30 hónapos nyomon kö-
vetés után megállapították, hogy a csecsemôkori súlyos
AD-ben és a THI-ben a megfelelô lokális kenôcsös és dié-
tás kezelések hatására a bôrtünetek fokozatosan javulnak,
vagy teljesen megszûnnek, ezzel párhuzamosan a betegek
IgG szintje emelkedik és normalizálódik.

Kulcsszavak: 
csecsemôkor - atopiás dermatitis -

hypogammaglobulinaemia

SUMMARY

Up to sixty percent of atopic dermatitis (AD) present
during infancy, the onset of the most severe forms may be
as early as the first months of life. While some rare
primary immunodeficiency may manifest with AD, it is
more commonly, in up to 80%, seen in transient
hypogammaglobulinemia of infancy (THI). In this case
series, the authors present the follow up of 12 infants (8
boys and 4 girls) with THI and severe AD from the
diagnosis to the resolution of the hypogammaglobu-
linemia. Hypogammaglobulinemia was diagnosed at the
age of 5-10 months (mean: 6,6), IgG levels were 0,95-2,19
g/l (mean: 1,64 g/l). IgE was normal (<40 IU/ml) in 7
patients, elevated (110-1432 IU/ml, mean: 206 IU/ml) in 5
infants. Those patients who were examined later specific
IgE test had been performed. In addition to local anti-
inflammatory and hydrating therapy administered by each
infants, those with food allergy received milk-free diet or
extensively hydrolyzed formula. Parallel to the
improvement of dermatological symptoms, IgG levels
increased, which confirmed the diagnosis of THI. This
observational study provides further evidence, that in
patients with AD and THI the improvement or resolution of
the dermatitis resulted by an adequate topical treatment
and dietary therapy accompanied by the elevation or
normalization of the IgG levels.

Key words: 
infancy - atopic dermatitis -
hypogammaglobulinemia

Az atopiás dermatitis (AD) krónikus, recidiváló, gyulla-
dásos bôrbetegség, amely általában gyermekkorban, leg-
többször az elsô életévben kezdôdik, száraz vagy ned-
vedzô, hyperaemiás, infiltrált plakkokkal, erôs viszketés-

sel, igen gyakran a bôr excoriatiojával, ritkábban felülfer-
tôzôdésével. A legsúlyosabb esetekben a bôrtünetek már
az elsô élethetekben, hónapokban megjelennek, és elsô-
sorban az arcra, hajas fejbôrre, a végtagok laterális és fe-
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szítô felszínére lokalizálódnak. Az AD néhány ritkán elô-
forduló kongenitális immundefektusnak is vezetô tünete
lehet, nevezetesen a Hyper-IgE, az Omenn és a Wiskott-
Aldrich szindrómának (1-3). Hogy ezen tünetegyütteseket
idôben felfedezhessük és kezelhessük, a korai kezdetû
csecsemôkori AD-ben indokolt a szérum immunglobuli-
nok vizsgálata. 

Születést követôen a szérum immunglobulin G (IgG)
szint normális esetben fokozatosan csökken, mivel a pla-
centán keresztül az újszülött keringésébe jutott maternalis
IgG katabolizálódik, ugyanakkor a csecsemô immunglo-
bulin képzése csak lassú ütemben, fokozatosan indul meg,
és emiatt 3-6 hónapos korban fiziológiás hypogammaglo-
bulinaemia alakul ki. Amennyiben ez a hypogammaglo-
bulinaemiás állapot idôben jobban kitolódik, és az IgG ér-
ték 6-12 hónapos életkorban az immunglobulin A (IgA) és
immunglobulin M (IgM) értékkel együtt vagy anélkül 2
standard deviatioval kisebb az életkornak megfelelô átlag-
értéknél, akkor csecsemôkori átmeneti hypogammaglobu-
linaemiáról (THI – transient hypogammaglobulinemia of
infancy) beszélünk (4-7). THI-ban a vakcinációt követô
ellenanyag válasz normális, ennek ellenôrzésével a többi
primér immundefektus kizárható. Olyan diagnosztikai
teszt nem létezik, melynek segítségével tisztázhatnánk,
hogy vajon átmeneti hypogammaglobulinaemiáról van-e
szó vagy sem, a diagnózis mindig csak retrospektíven 
állapítható meg. A THI immundefektus nem ritka (0,1-
1,0:1000 élve születés), fiúkban gyakoribb, általában 2-6
éves korra megszûnik, fennállása idején gyakoribbak a
felsôlégúti infekciók, elsôsorban otitis media, sinusitis,
ritkábban pneumonia (8). Több közlemény is foglalkozott
a THI és az atopiás betegségek kapcsolatával; a megfigye-
lések szerint a hypogammaglobulinaemia megszûnésével
párhuzamosan a betegek AD-re jellemzô bôrtünetei is re-
grediálnak (8-10).

Közleményünkben 12 súlyos AD-ben szenvedô hypo-
gammaglobulinaemiás beteg kórlefolyásáról számolunk

be azzal a szándékkal, hogy felhívjuk a figyelmet a korai
életkorban kezdôdô, súlyos AD és a THI közötti összefüg-
gésre, és ezzel elôsegítsük az ilyen betegek korrekt kivizs-
gálását, kezelését. 

Beteganyag, módszer

2008. július 1. és 2012. június 30. között a Tolna Megyei Balassa
János Kórház Gyermekosztályán 12 súlyos csecsemôkori AD-es és
hypogammaglobulinaemás beteg (8 fiú, 4 lány) vizsgálatát, kezelé-
sét kezdtük el, és követtük nyomon kórlefolyásukat. A vizsgálatban
résztvevôk ekcémás bôrtünetei 0,5-3,5 hónapos korban kezdôdtek
(átlag: 2 hó), az elsô gyermekbôrgyógyászati vizsgálat 2-5 hónapos
korban, az elsô mintavétel szérum IgG, IgA, IgM, IgE, vérkép, pro-
tein- és albuminszint meghatározásra 3-9,5 hónapos korban (átlag:
6,6 hó) történt (1. táblázat). Más típusú immundeficiencia vala-
mennyi esetben kizárható volt, ennek megerôsítése érdekében 3 be-
tegben a rutin immunglobulin meghatározáson kívül tetanus és Hib
vakcinációt követô ellenanyagválasz vizsgálatokat, 2 betegben pe-
dig flow cytometriával lymphocyta subpopulatio meghatározást vé-
geztünk. A vizsgálatban részt vevô betegeink intravénás immunglo-
bulin (IVIG) terápiában nem részesültek. 

Eredmények

Az elsô észleléskor a betegek ekcémás bôrtünetei súlyo-
sak voltak, a SCORAD-értékek 44-58 között (átlag: 51).
Az IgG értékek az elsô vizsgálat alkalmával 0,95-2,19 g/l
között (átlag: 1,64 g/l) voltak (normális érték: 2,7-11,8
g/l). 11 betegben 12-30 hónapon belül az IgG érték nor-
malizálódását észleltük, 1 beteg (5. sz.) 36 hónap eltelte
után is hypogammaglobulinaemiás volt. Az alacsony szé-
rum IgG érték (<1,5 g/l) miatt 3 gyermekben (1. sz., 5.
sz., 6. sz.) tetanus és Hib vakcinációt követô ellenanyag-
válasz vizsgálat történt, mind a 3 esetben normális el-
lenanyagválasszal. Az IgA és IgM értékek is minden eset-
ben az életkori átlag alatt voltak (IgA: 0,15-0,41 g/l kö-
zött, átlag: 0,32 g/l; IgM: 0,21-0,78 g/l között, átlag: 0,43
g/l), 4 esetben (1. sz., 5. sz., 6. sz., 12. sz.) IgA nem volt
kimutatható, 1 esetben (6. sz.) pedig IgM sem. 
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Páciens Nem AD kezdete Elsô vérvizsgálat Se IgG Se IgE Eo arány Thr-szám
(sorszám) (hónap) (hónap) (g/l) (IU/ml) (%) (G/l)

1* fiú 1,5 6 1,42 342 18,0 860

2 fiú 2 5,5 0,95 1432 13,2 925

3 fiú 2 7 1,84 <40 1,2 345

4 fiú 2,5 6 2,00 <40 2,4 420

5** fiú 3 8 1,11 <10 2,5 386

6* fiú 1,5 5 1,41 <10 8,6 426

7 fiú 2 7 2,19 240 6,8 378

8+ fiú 0,5 3 1,03 110 29,4 719

9 lány 2 6 1,61 348 17,1 298

10 lány 3,5 9 2,10 <10 2,8 265

11 lány 2 9,5 1,90 <10 2,0 348

12* lány 1,5 8 2,14 <40 1,5 390

* IgA-hiány (<0,12 g/l)   **IgA- és IgM-hiány (<0,12 g/l és <0,20 g/l)   + hypoproteinaemia (39,5 g/l) és hypalbuminaemia (30,7 g/l)

1. táblázat
A 12 AD-es beteg adatai és laboratóriumi eredményei
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Az IgE érték 5 esetben (1. sz., 2. sz., 7. sz., 8. sz., 9.
sz.) volt emelkedett, 110-1432 IU/ml között (átlag: 206
IU/ml), 7-ben pedig normális (<40 IU/ml). Az 5 emelke-
dett IgE értékkel rendelkezô betegben eosinophiliát ész-
leltünk (6,8%-29,4% között), akikben nutritív-specifikus
IgE vizsgálattal minden esetben tejfehérje pozitivitást, 3
esetben (1. sz., 2. sz., 9. sz.) ezen felül tojásfehérje
és/vagy olajos magvak pozitivitást állapítottunk meg (2.
táblázat). Az IgE emelkedést nem mutató 7 csecsemô
közül csupán egy esetben (6. sz.) észleltünk eosinophili-
át (8,6%), a nutritív-specifikus IgE meghatározás min-
den esetben negatív eredményt adott. A legmagasabb eo-
sinophiliát (29,4%) mutató emelkedett IgE-vel rendelke-
zô beteg (8. sz.) hypoproteinaemiás (Se-öfeh: 39,5 g/l)
és hypalbuminaemiás (Se-albumin: 30,7 g/l) is volt (az ô
esetében a tervezett vakcinációt követô ellenanyagválasz
vizsgálat technikai nehézségek miatt elmaradt). Az
emelkedett IgE értékkel rendelkezôk csoportjában 2 be-
teg (2. sz., 7. sz.) hypogammaglobulinaemiája és ételal-
lergiája 24 hónapon belül megszûnt; 3 betegben (1. sz.,
8. sz., 9.sz.) a hypogammaglobulinaemia megszûnése el-
lenére változatlanul magas IgE érték állt fenn és ételal-
lergiájuk is megmaradt; 1 betegben (9. sz.) inhalatív spe-
cifikus IgE vizsgálattal is pozitivitást találtunk, akinél
idôközben asztmára jellemzô légúti panaszok is jelent-
keztek. A normális IgE-vel rendelkezô csoportba tarto-
zók közül 1 betegnél (5. sz.) 1,5 év eltelte után IgE
emelkedést (124 IU/ml) észleltünk, de a nutritív és az in-
halatív specifikus IgE vizsgálatok negatívak voltak, kli-
nikailag tünet- és panaszmentes maradt.

A fehérvérsejtszám mind a 12 esetben normális volt. Az
emelkedett IgE-s csoport 3 betegében (1. sz., 2. sz., 8. sz.)
magas thrombocytaszámot regisztráltunk (719, 860, 925
G/l), ami a késôbbiekben spontán normalizálódott. 2 be-
tegben (2. sz., 5. sz.) flow cytometriával a lymphocyta
subpopulációk vizsgálata történt, az egyik esetben (5. sz.)

alacsonyabb B-sejt aránnyal, aminek következménye le-
het a csökkent immunglobulin képzés. 

Az AD klinikai tüneteinek kezelése során azonos straté-
giát folytattunk: fürösztéshez Ung. Hydrophilicum non-i-
onicom vagy fürdôolaj, lokális desinficiáló ecseteléshez
1%-os Merbromin oldat, lokális gyulladáscsökkentéshez
higított szteroid kenôcs (mometason furoat vagy
metylprednisolon aceponat vagy fluticason propionat), 2
éves életkor után tacrolimus kenôcs és különbözô hidratá-
ló emolliensek használata. Ételallergia esetén diétát (fôleg
tejfehérje- és/vagy tojásfehérje-mentes) is rendeltünk az
ételallergia megszûnéséig. Szisztémás antibiotikum keze-
lést kizárólag interkurrens bakteriális fertôzés (felsôlégúti
Streptococcus infekció, vagy Staphylococcus aureus
okozta bôrinfekció) esetén alkalmaztunk, ez mind a 12
betegben 1-3 alkalommal elôfordult. 1 betegben (6. sz.)
eczema herpeticatum miatt szisztémás antiviralis kezelést
folytattunk. Az említetteknél súlyosabb fertôzés egyik be-
tegben sem jelentkezett.

Az egységesen alkalmazott lokális és diétás kezelés
mellett általában az AD fokozatos javulását észleltük,
néhány beteg esetében látványos, gyors tünetmentese-
déssel, sok esetben átmeneti exacerbációkkal – fôleg in-
fekciók, esetleg diétahiba kapcsán. 2 tejfehérje allergiás
csecsemôben (2. sz., 7. sz.) nem volt elegendô a nagy-
mértékben hidrolizált gyógytápszer adása, hanem átme-
netileg aminosav alapú tápszeres táplálásra kellett áttér-
ni, amit 1 éves életkorig folytattunk. A 12 AD-es és
THI-s betegünkbôl 11-ben a hypogammaglobulinaemia
megszûnésével vagy teljes tünetmentesedést, vagy lé-
nyeges klinikai javulást észleltünk. A 3 jelenleg is étel-
allergiás gyermek (1. sz., 2. sz., 9. sz.) ekcémás bôrtü-
netei változó intenzitásúak, egyikük (9. sz.) 3 éves kor-
tól asztmás megbetegedés miatt rendszeres inhalációs
gyulladáscsökkentô és hörgôtágító kezelést is igényel;
egy másik beteg (1. sz.) influenza vakcináció kapcsán

75

Páciens Nem I. II. III. IgE Nutritív spec. IgE Inhalatív spec. IgE
(sorszám) vérvizsgálat (hó) (IU/ml) (pozitív)

1 fiú 6 342 tej, tojás, búza, rozs 

22 910 negatív

40 680 tej, tojás, búza, rozs,

hal, olajos magvak

2 fiú 5,5 1432 tej, tojás, olajos magvak

24 312 tej, tojás, olajos magvak negatív

40 38 negatív

7 fiú 7 240 tej 

36 <40 negatív negatív

8 fiú 3 110 tej 

21 215 tej negatív

9 lány 6 348 tej

34 422 tej, tojás, burgonya, zeller

58 927 tej parlagfû, kutya 

2. táblázat
Az 5 emelkedett IgE-vel rendelkezô AD-s beteg allergológiai eredményei

Harangi quark  4/28/15  10:22  Page 4



anaphylaxiás reakción esett át, jelenleg is szigorú diétát
kell tartania. A 36 hónapos nyomon követés után is sú-
lyos klinikai tünetekkel bajlódó kisgyermek (6. sz.) IgE
szintje mindig normális volt, nutritív-specifikus IgE
eredménye negatív, hypogammaglobulinaemiája 15 hó-
napja megszûnt, ugyanakkor a kiterjedt, erôs viszketés-
sel járó ekcémás folyamata miatt jelenleg cyclosporin
kezelésben részesül, 3 hónap eltelte után biztató javu-
lással. A 12 beteg közül csupán egynél (5. sz.) áll fenn
36 hónap eltelte után is hypogammaglobulinaemia már
kissé emelkedô IgG, IgA és IgM értékekkel, ugyanak-
kor bôre teljesen tünetmentes, komolyabb infekciója
nem volt.

Megbeszélés

A THI legtöbb esetben 3 éves korra, legkésôbb 5-6 éves
korra megszûnik. Az ilyen egyénekben általában gyakrab-
ban zajlanak felsôlégúti és gasztrointesztinális infekciók,
nem ritka az AD, az ételallergia és késôbbi életkorban az
asztma. Az eddigi megfigyelések szerint minél korábban
és minél súlyosabb tünetekkel kezdôdik az AD, annál na-
gyobb a valószínûsége az ételallergia kialakulásának (11),
és a háttérben a THI fennállásának (8), de beszámoltak
ételallergia nélkül zajló súlyos AD-es és THI-s gyerme-
kekrôl is, akik furcsa módon emelkedett IgE értékekkel
rendelkeztek (10). Beteganyagunkban a súlyos AD-es és
THI-s csecsemôk közel felében észleltünk emelkedett IgE
értéket, akik valamennyien ételallergiásak is voltak, és
tartós diétát igényeltek, talán ezzel összefüggésben a nyo-
mon követés során a klinikai javulásuk mérsékeltebb volt.
A normális IgE-vel rendelkezôk csoportjában egy kivétel-
tôl eltekintve minden beteg 24 hónapon belül gyógyult,
hypogammaglobulinaemiájuk megszûnt, ôk a kezelésük
során diétát nem igényeltek. 

A THI-ban az immundeficiencia mechanizmusa nem
tisztázott. Mivel a gyermekek „kinövik” ezt az immunde-
ficienciát, feltételezhetô a THI-s csecsemôk és kisgyerme-
kek immunológia érési zavara, ami a CD4+ T sejtszám
csökkenésben, a CD19+ B sejtszám és sejtarány növeke-
désben, az antigén prezentáló sejtek és az antitest képzés
zavarában nyilvánul meg (9, 10, 12). Korábbi tanulmá-
nyok felvetik, hogy a hypogammaglobulinaemia kialaku-
lásában a gasztrointesztinális traktuson vagy a bôrön át
történô IgG vesztés játszhat szerepet, mely az allergiás
gyulladás okozta bélnyálkahártya és bôr károsodása kö-
vetkeztében jön létre (13). Egyik betegünk esetében a sú-
lyos AD-es tünetek hetekig tartó nedvedzéssel jártak az
arcon és a végtagok feszítô felszínén, ami albumin és IgG
vesztéssel járhatott, nagy valószínûséggel a gyulladt bél-
nyálkahártyán át is, kifejezett hypoproteinaemiát, hypal-
buminaemiát és hypogammaglobulinaemiát eredményez-
ve. Ettôl az esetünktôl eltekintve, a többi betegünkben ez
a mechanizmus nem játszhatott szerepet a THI kialakulá-
sában, sokkal inkább a nem kielégítô IgG képzés feltéte-

lezhetô. Bizonyára csak további vizsgálatok tisztázhatják
azt a kérdést, hogy vajon az AD okozta bôr- és szisztémás
hatások eredménye a hypogammaglobulinaemia, vagy ép-
pen fordítva, a hypogammaglobulinaemia következtében
jön létre a súlyos AD.    

A korai életkorban jelentkezô súlyos AD a legtöbb eset-
ben hypogammaglobulinaemiához és/vagy táplálékaller-
giához csatlakozik. Mielôtt hiábavaló kezelési próbálko-
zásokba bonyolódnánk, törekedjünk a beteg minél telje-
sebb kivizsgálására, éljünk az allergológiai és immunoló-
giai vizsgálati lehetôségekkel, mert sok esetben ezek se-
gítségével megfelelô támpontot kaphatunk a beteg kezelé-
si tervének kialakításához és a súlyos betegség hosszabb
távú prognózisához (14).
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Kozmetikai tetoválás után jelentkezô sarcoidosis esete

A case of sarcoidosis after cosmetics tattoo
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Szent Pantaleon Kórház-Rendelôintézet Dunaújváros, Infektológiai Osztály1, 
Dunaújváros, Magyarország

Semmelweis Egyetem, Általános Orvostudományi Kar Bôr-, Nemikórtani- és Bôronkológiai
Klinika2, Budapest, Magyarország

ÖSSZEFOGLALÁS

A szerzôk egy 34 éves nôbeteg esetét mutatják be, akinél
egy éve diagnosztizálták a cutan sarcoidosist. Az elsô koz-
metikai tetoválás 10 éve történt a szemöldökök vonalában. A
második tetoválást más festékkel végezték. Tíz hónappal ké-
sôbb a jobb szemöldök területén barnásvörös, tömött nodu-
lusok jelentek meg. Klinikai kép alapján felmerült a cutan
sarcoidosis, melyet a szövettani vizsgálat igazolt. A beteg la-
boratóriumi vizsgálatai magas szérum angiotenzin-konver-
tázenzim szintet mutattak. A mellkasröntgen vizsgálat, majd
az elvégzett komputer tomográfiás vizsgálat is mindkét tüdô-
lebenyben jól körülírt nodulusokat ábrázolt. A tuberculosist
a kiegészítô vizsgálatok kizárták. A pulmonáris sarcoidosist
a késôbbiekben elvégzett vizsgálatok nem tudták egyértel-
mûen alátámasztani. Az epicutan tesztelés negatív ered-
ményt adott. Lokális kortikoszteroid terápia mellett a bôrtü-
netek kismértékben javultak. A szisztémás kortikoszteroid ke-
zelésbe a beteg nem egyezett bele. A szerzôk az eset kapcsán
összefoglalják a kozmetikai tetoválás következményeként
leírt cutan sarcoidosissal kapcsolatos jelenlegi ismereteket,
megfigyeléseket és új kezelési lehetôségeket. 

Kulcsszavak: 
kozmetikai tetoválás - cutan sarcoidosis -

kortikoszteroid-terápia

SUMMARY

Authors describe the case of a 34-year-old female
suffering for one year from cutan sarcoidosis. The first
eyebrows cometics tattoo had been applied 10 years
before. The second tattoo was performed with another
pigment, and was followed by 10 months later by
reddish-brownish papulonodular lesions along the right
eyebrow. Histological examination of the skin biopsy
confirmed cutaneous sarcoidosis. Laboratory studies
showed elevated serum angiotensin convertase enzyme
level. The chest radiographs and the first computed
tomography scan of the chest with contrast revealed
multiple, noncalcified, parenchymal nodules. Lung
tuberculosis and other infectious etiology were also
excluded. The epicutaneous patch testing for standard
series of allergens was negative. After topical
corticosteroid therapy minimal regression of the
symptoms was observed. The patient didn’t except the
oral corticosteroid treatment. Authors provide an
overview of the disease, differential diagnoses, and
information on new therapeutic approaches. 

Key words:
cosmetics tattoo - cutan sarcoidosis -

corticosteroid-therapy

A sarcoidosis ismeretlen eredetû, elsajtosodás nélküli
granuloma képzôdéssel járó betegség, mely több szervet,
illetve szervrendszert érinthet (1, 8). A sarcoidosist elsô-
ként Sir Jonathan Hutchinson írta le 1875-ben, majd a cu-
tan sarcoidosist lupus pernio-ként Besnier (7) 1899-ben. A
bôrtünetek egyharmada nem társul más szervi érintettség-
gel (1). A bôrtünet változatos lehet, többnyire multiplex,
jellegzetesen az ajkakon, szemhéjakon vagy korábbi trau-
mának kitett (tetovált) területen jelenik meg. Megjelenhet
lividvörös plakk, maculopapulosus exanthema és ritkáb-
ban subcutan nodularis beszûrôdés formájában. A diagnó-

zishoz a szövettani vizsgálat feltétlenül szükséges, mely
epitheloid granulomát ír le sajtos necrosis nélkül. Diffe-
renciáldiagnózisként felmerülhetnek infekciós, autoim-
mun eredetû kórképek és malignus betegségek is. A teto-
válás elterjedésével folyamatosan nô a tetováláshoz, illet-
ve kozmetikai tetováláshoz köthetô sarcoidosissal kapcso-
latos esetismertetések száma. Az utóbbi 25 évben megje-
lent kozmetikai tetoválással összefüggô esetismertetések
feldolgozása révén próbáljuk összefoglalni a pathogene-
sist, diagnosztikai, differenciáldiagnosztikai és terápiás le-
hetôségeket.
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Esetismertetés

A 34 éves nôbeteg anamnézisében krónikus betegség nem szere-
pel. 10 évvel korábban mindkét szemöldök területén kozmetikai te-
toválás történt barna színû pigmenttel. Az elsô tetoválás után helyi
reakció nem jelentkezett. A második tetoválás 2013 márciusában
történt. A tetoválás után 10 hónappal a jobb szemöldök vonalában
barnás-vörös, tömött, 2-3 mm átmérôjû csomók jelentkeztek 
(1. ábra a., b.). Idônként viszketést és enyhe nyomásérzékenységet
panaszolt. A klinikai kép alapján cutan sarcoidosis gyanúja merült
fel, melyet a szövettani vizsgálat (2. ábra a., b.) megerôsített. A bôr-
tünetek megjelenésével egy idôben száraz köhögés, rekedtség, szúró
mellkasi fájdalom lépett fel, melyet ízületi fájdalom kísért. A fiziká-
lis vizsgálat során más kóros eltérés nem volt. A mellkasröntgen 10
mm átmérôjû, kerekded nodulusokat írt le mindkét oldalon, ezért
intravénás kontrasztanyaggal mellkas komputertomográfiás vizsgá-
lat (mellkas CT) készült. A mellkas CT vizsgálat a jobb tüdôben 2, a
bal tüdôben 3 perifériás nodulust írt le, átmérôjük 3-10 mm közötti
volt. Hilaris nyirokcsomó duzzanat, illetve pleuralis eltérés nem
volt. A pulmonológiai konzílium a pulmonalis tuberculosist kizárta,
3 hónap múlva a mellkas CT vizsgálat ismétlését javasolta és sarcoi-
dosis gyanúját vetette fel. Az intracutan tuberculin teszt 72 órás érté-
kelésben negatív eredményt adott. A beteg szérum angiotenzin-
konvertáz enzim (SACE) szintje emelkedett volt, a rutin laboratóriu-
mi vizsgálatokban egyébként érdemi kóros eltérés nem volt. A bôr-
tünet szövettani vizsgálata sarcoidosist igazolt. Az epicutan tesztelés
(környezeti standard sor) azonnali és késôi (48 óra-7. nap) értékelés-
ben negatív lett. A lokálisan alkalmazott 0,1 %-os mometason krém
használata mellett a bôrtünetek az elsô két nap után regrediáltak,
majd recidiváltak és ezt követôen megfigyelésünk alatt már nem

változtak. A bal szemöldök területén másfél hónappal késôbb azo-
nos morfológiájú bôrtünet jelentkezett, és a lokális szteroid kezelés
számottevôen ezt sem befolyásolta. A beteg a szisztémás kortikoszte-
roid kezelésbe nem egyezett bele, de a szakirodalom által javasolt
doxycyclin terápiát elfogadta és ezt 8 hétig folytatta. Az utóbbi ke-
zelés atípusos mycobacterium fertôzés esetén hozhatott volna ked-
vezô eredményt. Az ismételt mellkas CT vizsgálat a korábban ész-
lelt elváltozások regresszióját írta le, és az ismételt pulmonológiai
szakvizsgálat a pulmonalis sarcoidosist nem tudta egyértelmûen iga-
zolni, de további rendszeres (félévente) pulmonológiai követést ja-
vasolt. Az esetet az egyre szélesebb körben elterjedt tetoválás és
ezen belül a kozmetikai tetoválás gyakorisága miatt tartottuk bemu-
tatásra méltónak, mert várható, hogy nôni fog a tetováláshoz, illetve
a kozmetikai tetováláshoz kapcsolódó bôrtünetek száma. 

Megbeszélés

A fenti eset kapcsán, a kozmetikai tetoválás során meg-
jelent cutan sarcoidosisra vonatkozó szakirodalmi adato-
kat tekintettük át 25 évre visszamenôen. 
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1. ábra
Kozmetikai tetoválás után jelentkezô bôrtünetek:

a. mindkét oldali szemöldök területén barnásvörös, 
tömött nodulusok,

b. a jobb szemöldök vonalában barnásvörös, tömött, 
2-3 mm átmérôjû csomók

2. ábra 
a. HE 100x: A dermisben részben egymással összeolvadó,

részben kisebb, körülírt, kerek vagy ovális, el nem
sajtosodó, epitheloid sejtes granuloma látható,

b. HE 200x: A granulomák epitheloid sejtekbôl és néhány
óriássejtbôl állnak, lymphocyták kis számban a

granulomák között helyezkednek el. Környezetükben a
histiocytákban és a sejtek közötti állományban egyaránt

apró szemcsés, másutt durva rögös, fekete exogén
pigment figyelhetô meg

a

b

a

b
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A tetoválást már az ókorban (28) is ismerték, vallási és
spirituális jelentôsége volt. Kozmetikai okokból a tetová-
lást csak néhány évtizede alkalmazzák. Az elsô tetoválás-
hoz köthetô sarcoidosis esetet 1939-ben (20) Madden írta
le, ebben az esetben az epicutan tesztelés higanyra pozitív
eredményt adott. A kozmetikai tetoválás az 1970-es évek-
ben kezdte térhódítását. Kezdetben vitiligo és alopecia el-
fedésére használták, illetve rekonstrukciós mûtétek után a
jobb esztétikai eredmény érdekében. A késôbbiekben
olyan széles körben elterjedt, hogy már nem csak orvo-
sok, hanem kozmetikusok, tetováló mûvészek és sminke-
sek (make up artist), illetve az Amerikai Egyesült Álla-
mokban (USA) szakápolók is végeztek kozmetikai tetová-
lást. Az eljárást micropigmentationak nevezték el és az
1990-es évek elsô felében megalapították az Amerikai
Mikropigmentációs Akadémiát (American Academy of
Micropigmentation). 

Az elsô szemhéjtetoválást (blepharopigmentatio)
1984-ben Angres írta le (22) és a több, mint 250 szövôd-
ménymentes szemhéjtetoválásról megjelent cikke (22)
után a szakma a beavatkozást teljesen biztonságosnak
tartotta. A késôbbiekben ugrásszerûen nôtt a tetoválás-
hoz kötôdô szövôdményes esetek száma világszerte,
ezért 2002-ben megalakult a Nemzetközi Micropigmen-
tatios Szövetség (International Micropigmentation Asso-
ciation). 1988 és 2003 között az USA területén 5 tetová-
láshoz köthetô szövôdményes eset került bejegyzésre az
élelmiszer- és gyógyszerfelhasználással foglalkozó Food
and Drug Administration-nál (FDA). 2003 és 2004 kö-
zött azonban 150 szövôdményes esetet (21) jelentettek
be kozmetikai tetováláshoz kapcsolódóan. Ezeket az
FDA és a Centers of Disease Control and Prevention
(CDC) kivizsgálta, és 101 esetben a szövôdmény a teto-
válással összefüggônek bizonyult. Ezen esetekben
ugyanazt a festéket alkalmazták, melynek forgalmazását
2004-ben betiltották. Ekkor kezdték
vizsgálni a használt festékeket a Na-
tional Center for Toxicological Re-
search (NCTR) bevonásával. Vizsgál-
ták az anyagok rövid- és hosszútávú le-
bomlásának végtermékeit illetve ezek-
nek a fényre, lézersugár hatására, illet-
ve a mágneses rezonancia vizsgálat so-
rán kialakult változásait. A vizsgálatok
során derült ki, hogy a vörös (PR9) és
a sárga (yellow 74) pigmentek (21)
fény-, illetve lézersugárzás alatt ismert
carcinogen anyagokra bomlanak. 

A kozmetikai tetováláshoz többnyire
nyomtatáshoz, illetve autófestéshez hasz-
nált ipari festékeket alkalmaztak. A leg-
gyakrabban színes tetováláshoz alkal-
mazott festékek összetételét az 1. táblá-
zat foglalja össze. Ezen anyagok fôként
kontakt allergénként ismertek. A fenti
táblázatban szereplô ananyagokra pier-
cing használata kapcsán (14) írtak le
szövettanilag kontaktallergiás eredetû

granulomatosist. A szemészeti szaklapokban több szerzô
is felhívta a figyelmet a szemhéjtetoválások (blepharopig-
mentatio) technikai nehézségeire és a szövôdményekre,
valamint az esetleges szövôdmények mûtéti megoldásai-
nak komplexitására. Vagefi plasztikai sebész, szemész
szakorvos 4 esetet közölt (14) plepharopigmentatiot köve-
tôen kialakult chronicus cutan granulomatosus reakciók-
ról. 

A bôrtünet átlagosan 1-2 hónappal a beavatkozás után
jelentkezett barnás-vörös vagy bôrszínû nodulusok formá-
jában a szemhéjak vonalában. Az összefoglalásban
kiemelte a tényt, hogy valamennyi esetben a tünetek a
második tetoválás után jelentkeztek, melyek 2-10 év múl-
va történtek, felvetve a folyamatosan jelenlevô antigén
stimulus alatti reexpositio szerepét. 

A tetováláshoz használt festékek szervetlen összetevô-
ket fémek oxidjait, sóit, szerves anyagokat, pl. növényi
eredetû pigmenteket, adalékanyagként higítókat és tartó-
sítószereket, mint például a glycerin, ethanol tartalmaz-
nak, melyek megkönnyítik a festékek bôrbe jutását. A
szervetlen összetevôk többnyire természetes úton nyert
alapanyagok, mint a magnetit FeO.Fe2O3 és a faszén C,
melyek a leggyakrabban fellelhetôek a fekete festékek-
ben. A hematit Fe2O3 és cinnabar HgS a vörös pigmen-
tekben használatosak. A cadmium és higany tartalmú
szervetlen összetevôket, illetve a PMMA tartalmú (poly-
metihyl-metacrylate) festékeket a toxicitásuk miatt ma
már nem használják, alkalmazásukat az FDA tiltja. A
szerves összetételû pigmentek közül az antrachinon
(sárga, narancsvörös, vörös, magenta, lila) és az indigó
(lila, liláskék) említendôk, melyeket mesterségesen állí-
tanak elô, különbözô arányban keverve. A festékek tisz-
taságát elôtérbe helyezô cégek megpróbálták a magnesi-
um silicat hydroxid (talcum) elhagyását, mivel ez önma-
gában is okozhat idegen test típusú granulomatosus
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1. táblázat
Ortiz A. E., Alster T. S.: Rising Consern over Cosmetic Tattoos, 
Dermatol. Surg. 2011;1-6 Table 1. Tattoo Pigment Components

Szín Festék összetevôk

Piros higany-szulfid (cinnabar), cadmium szelenid
(cadmium vörös), sienna (vörös okker, vas-hidrát
vas-szulfát), nitrogén-festékek, hematit

Sárga cadmium-szulfid (cadmium sárga), okker, kurkumin
sárga, nitrogén-festékek, limonit, anthraquinone,

Zöld króm-oxid (casalis zöld), hidratált króm sesqui-oxid
(guignet zöld), malakit zöld, olmózott króm, vas-cianid,
kurkumin zöld, phthalocyanine festék (réz sók sárga 
szén-kátrány festékkel)

Kék kobalt aluminát (azúr kék), phthalocyanine, 
vas-vascianid, indigoid

Ibolya mangán ibolya, indigoid
Fehér titán-oxid, cink-oxid, oxid-hidroxid ásvány
Világos-barna vas-oxidok
Barna okker
Fekete indiai tinta (tustinta), szén, vas-oxid, börzönyfa kivonat, 

magnetit
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reakciót. Kis manufaktúrák kísérleteztek tartósító-, higí-
tószer- és alkoholmentes festékek elôállításával, de ezek
esetén nagy a bakteriális fertôzések rizikója, mint pl.
Belgiumban 2004-ben Pseudomonas aeruginosa-val fer-
tôzött festékek kerültek a nemzetközi piacra (13, 21). Az
új fluoreszcens pigmentek éjjel is láthatók, ezek kapcsán
a késôi szövôdmények tekintetében még kevés tapaszta-
lat van. A kozmetikai tetováláshoz (tartós make up)
használt pigmentek kisebb szemcséket tartalmaznak,
mint a test tetoválásához használatosak. Ez a basalis ré-
tegig bejuttatott, kisebb szemcséjû pigment 1-2 év alatt
eltûnik és ismételt tetoválással lehet újra pótolni. 

A genetikai tényezôk is számottevôek a sarcoidosis
pathogenesisében. A betegség incidenciája átlagosan
10-40/100 000 lakos (1), az afroamerikaiak körében a
leggyakoribb (1,9), a nô-férfi arány 5:1 (1). Európán be-
lül Skandináviában a legmagasabb a betegség inciden-
ciája, 64 eset/100 000 lakos, míg Lengyelországban
mindössze 3 eset jut 100 000 lakosra évente. Ritkán elô-
forduló betegség az eszkimóknál, Dél-Ázsiában, Új-Zé-
land Maoriban és Kanadában (9, 12). Egypetéjû ikrek-
ben 2-, illetve 4-szer gyakoribb a betegség elôfordulása,
mint kétpetéjûekben. Bizonyítottan gyakoribb a HLA-
B8 alléllel rendelkezô pácienseknél és összefüggésbe
hozható a HLA-A1 és HLA-DR3 (7, 12) allélek jelenlé-
tével is. 

A sarcoidosis diagnózisához valamennyi szerzô elen-
gedhetetlennek tartja a szövettani vizsgálatot. A cutan
sarcoidosis szövettani diagnózisa kapcsán egyes szer-
zôk, pl. White (2) úgy gondolják, hogy amennyiben a
szövettani vizsgálat során pigment, illetve bármely más
idegen test azonosítható a mintában, nem beszélhetünk
sarcoidosisról. Ezt a véleményt azonban sokan (3, 4, 5)
vitatják arra hivatkozva, hogy a szisztémás sarcoidosist
kiváltó tetoválások esetén is, ritkán, de fellelhetô idegen
test a szövettani mintában, és ez nem ingatja meg a
szisztémás sarcoidosis diagnózisát. Ball és munkatársai
(6) arról számolnak be, hogy az általuk szisztémás sar-
coidosissal diagnosztizált betegek mintáinak 50%-ában
volt fellelhetô idegen test. A sarcoisdosis patogenezisére
vonatkozóan összefoglalható, hogy a bôr bármilyen me-
chanikai sérülése például venapunctio, védôoltás (40) és
az ennek nyomán keletkezett heg is okozhat sarcoido-
sist. 2006-ban Selim és munkatársai (7) egy összefogla-
ló tanulmányt adtak ki a sarcoidosis okairól különös fi-
gyelmet fordítva a patogenezisben szerepet játszó té-
nyezôkre. A sarcoidosis kialakulásához egy immunoló-
giai dysregulatios mechanizmus vezet, melynek lényege
a hosszan fennálló, alacsony virulenciájú, az immun-
rendszer számára nehezen eltávolítható antigén jelenlé-
te. Az ilyen antigén krónikus T sejt aktivációt, illetve a
Th1 túlsúlyú immunválaszt indít be, melynek eredmé-
nye a granuloma kialakulása (9). Katchar és munkatár-
sai (10) ezt az antigén típust 3 csoportra osztották: in-
fekciós, környezeti és autoantigénekre. A leggyakoribb
infekciós antigének, amelyek bizonyítottan szerepet ját-
szanak a granulomatosus bôrelváltozások kialakulásá-
ban (7) a Mycobacterium tuberculosis, Mycoplasma

species, spirocheta species, atypusos mycobacteriumok,
Propionibacterium acnes, Borrelia burgdorferi, herpes
simplex vírus, Epstein-Barr vírus, cytomegalovírus,
coxsackie vírus, rubella vírus, Histoplasma species,
cryptococcus species, coccidiosist okozó genusok és
speciesek, Sporothrix schenckii (11). A környezeti anti-
gének közül leggyakrabban elôforduló anyagok a fé-
mek, mint pl. zirconium, alumínium, berylium, szerves
anyagok közül a fenyô, pollen, szervetlen anyagok kö-
zül az agyag, talaj, talcum és autoantigénként AV 2S3+
és HLA-DR17+. A fény- és elektronmikroszkópos vizs-
gálatok (15, 16) a szövôdménymentes tetoválások során
leírják a korai fázisban a festékszemcsék extracelluláris
szétszóródását az epidermisben és dermisben. Késôbb
ezeket teljesen fagocitálják fôként a macrophagok és kis
részüket egyéb sejtek. A macrophagok a pigmentet a re-
gionális nyirokcsomókba szállítják. Leírtak mágneses
rezonancia vizsgálatok (MRI) során diagnosztikai ne-
hézségeket melanoma malignum miatt vizsgált, színes
tetoválást viselô betegeknél (17), ahol a tetoválásból
nyirokcsomókba szállított pigmentek (18, 19) metasta-
sist imitáltak. A sarcoidosis diagnózisának szövettani
igazolását követôen szükséges általános laboratóriumi
vizsgálatok (1) elvégzése, melyekben várható eltérés a
gyorsult süllyedés, leucocytosis, lymphopenia, eosino-
phylia (25%) és gyakori a CRP és szérum-IgM-szint
emelkedés is. A betegek 10%-ánál fordul elô hypercal-
caemia és calciuria a macrophagok fokozott D-vitamin
szintézisének eredményeként (1). A szérum angioten-
zinkonvertáló enzim (SACE) az esetek 75%-ban emel-
kedett. Ez önmagában nem diagnosztikus értékû, vi-
szont alkalmas a betegség aktivitásának követésére (1).
A kivizsgálás során feltétlenül szükséges a mellkas két-
irányú röntgen vizsgálata, melyet bilaterális hilaris ade-
nopathia, vagy intrapulmonaris eltérések esetén mellkas
CT vizsgálattal, intradermális tuberculin próbával
(PPD-teszt), illetve pulmonológiai szakvizsgálattal egé-
szítünk ki. A PPD-teszt negativitása jellegzetes, de nem
specifikus tünet (1). A laboratóriumi vizsgálatoknak tar-
talmazniuk kell a máj-, vesefunkciót is. Egyéb sarcoido-
sishoz társuló szindrómák kizárása céljából szemészeti,
kardiológiai, neurológiai konzílium javasolt. A tetoválá-
sok után észlelt sarcoidosis mellett leggyakrabban pul-
monaris eltéréseket (6, 23, 24), bilaterális hilaris
lymphadenopathiat (BHL) írtak le. Az intrapulmonalis
nodulusokból nyert minta szövettani eredménye a pul-
monaris vagy szisztémás sarcoidosissal közölt esetek-
ben (25, 26) el nem sajtosodó granulomat igazolt.

A differenciáldiagnózis a tetoválás után jelentkezô
esetekben könnyebb, mint ép bôrön észlelt esetekben.
Fôként az infekciós eredetû granulomak (tuberculosis,
lepra, mycosisok) kizárása fontos (1, 7), valamint elkü-
lönítendô a syphilis (1) és keloid (7) is. Megemlítendô a
herpes zoster utáni keloid talaján kialakult sarcoidosis
(27) lehetôsége. Az arcon megjelenô tünetek esetén a
chronicus cutan lupus erythematosus (CCLE) (1) gya-
núja is felmerülhet. Elkülönítendôek a kontakt allergiás
eredetû granulomatosus (27, 41) elváltozások, a chroni-
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cus lichenoid reakciók (28), illetve malignus tumorok
(29-37). Sarcoidosist utánzó malignus bôrelváltozások
lehetnek például a B-sejtes lymphoma (29), pseudolym-
phoma (30), melanoma (31, 32), basalioma (33), non-
Hodgkin lymphoma (34) és laphám carcinoma (35). A
szövettani vizsgálat az immunhisztokémiai vizsgálatok-
kal kiegészítve lehetôvé teszi ezen kórképek differen-
ciálását. 

Terápia tekintetében a szakirodalom elsô helyen a
kortikoszteroid kezelést említi (1, 7, 25), mely a klini-
kai kép függvényében lokális, intrakután (intralézioná-
lis) és szisztémás lehet. A lokálisan alkalmazott szerek
közül megemlítendô az intralézionálisan alkalmazható
triamcinolon acetonid (14), vagy tacrolimus 0,1%-os
kenôcs (25) formájában, illetve más lokális kortikoszte-
roidok. Blepharopigmentatiot követô sarcoidosis esetén
(14) leírták a szisztémás kortikoszteroid kezelés meletti
intralézionális szteroid kezelést, illetve terápia rezisz-
tens esetekben a szemészeti mûtéti eltávolítást is.
Amennyiben a tünetek a lokális kezelésre nem reagál-
nak, illetve a kivizsgálás során pulmonalis, vagy szisz-
témás sarcoidosis igazolódik, szisztémás kortikoszteroid
kezelés (1, 7, 14, 25) javasolt. Kortikoszteroid kezelésre
nem javuló szisztémás sarcoidosis esetén a kortikoszte-
roid terápia kiegészíthetô azathioprinnal vagy metho-
trexattal (1). Alternatív megoldás lehet a chloroquin (1,
7, 36), allopurinol (1, 7, 37), thalidomid (1, 7, 37, 38) és
tumornekrózisfaktor-alfa-gátló (TNF-alfa-gátló) kezelés
(1, 39) is. Blepharopigmentatiot követô sarcoidosisban
(14) 4 eset kapcsán leírták, hogy az intralézionális kor-
tikoszteroid kezelés mellett szisztémás kortikoszteroid
terápia, relapsus esetén pedig a szemészeti mûtéti
megoldás is javasolt. Valamennyi esetben fontosnak tar-
tották az infekciós eredetû sarcoidosisok kizárását a
hosszú (akár hónapokig tartó) kortikoszteroid kezelés
megkezdése elôtt. 

Az általunk bemutatott eset felhívja a figyelmet arra,
hogy az egyre népszerûbb tartós kozmetikai tetoválás
eredményeként várhatóan nôni fog a cutan sarcoidosis, 
illetve más tetováláshoz kapcsolódó szövôdmények szá-
ma. A betegek szisztémás kortikoszteroid kezeléstôl való
félelme és a compliance hiánya szintén nehezíti az egyéb-
ként sem könnyû kezelést. 
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Pemphigus vulgaris – esetbemutatás és terápiás áttekintô

Pemphigus vulgaris – case report and treatment review
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ÖSSZEFOGLALÁS

A szerzôk egy ritka, krónikus lefolyású, szervspecifikus
autoimmun kórkép, a pemphigus vulgaris egy esetét is-
mertetik. A beteget gyógyszerelhagyást követôen fellángo-
ló, kiterjedt, részben bullosus, részben erodált bôrtünetek,
romló fizikális status miatt hospitalizálták. Szisztémás
kortikoszteroid és azathioprin adása ellenére bôrstátuszá-
ban további progressziót, illetve szövôdményként sziszté-
más infekciót észleltek. A romló vérkép és májfunkciós el-
térések tovább nehezítették a gyógyszeres kezelés fenntar-
tását. Human immunglobulin parenterális alkalmazását
követôen a betegség kontrollálhatóvá vált. Jelenleg egy
éve tartó nyomonkövetés során recidivát nem észleltek. A
szerzôk az eseten keresztül a kórkép egyre pontosabban
ismert immunológiai hátterére, valamint az egyre bôvülô
terápiás lehetôségekre szeretnék a figyelmet felhívni.

Kulcsszavak:
pemphigus vulgaris - acantholysis - human

immunglobulin 

SUMMARY

The authors present a case of pemphigus vulgaris, a
rare, chronic course, organ-specific autoimmune disease
treated in the department. The patient was admitted to
hospital due to extensive blistering, partly eroded skin
lesions and poor general condition after cessation of the
previous medication. Despite administrating systemic
corticosteroids and azathioprin, further progression of
skin symptom was observed, as well as signs of systemic
infection occurred. Progression in laboratory findings
aggravated continuing the proper treatment.
Administration of human immunoglobulin led to disease
control. Skin lesions were not observed in the follow up
period of one year. The authors would like to focus
attention to the immunological background and the
rapidly expanding therapeutic options of the disease.

Key words:
pemphigus vulgaris - acantholysis - human

immunoglobulin

A pemphigus vulgaris az autoimmun hólyagos bôrbe-
tegségek közé tartozó, krónikus, progresszív lefolyású,
ritka kórkép. Az incidenciára vonatkozó becslések szerint
az átlag populációban az új esetek elôfordulása 0,75-
5/millió (1). Klinikailag laza falú hólyagok, mucocutan
erosiok megjelenésével jár. Társulhat egyéb autoimmun
kórképekkel (myasthenia gravis, Basedow kór, rheumato-
id arthritis), virális infectiokkal (fôként herpesvírus okoz-
ta fertôzésekkel) és daganatos megbetegedésekkel (para-
neoplasticus pemphigus). UV fény és gyógyszerek (peni-
cillamin, captopril, penicillin, cephalosporin, nem-szteroid
gyulladáscsökkentôk) is szerepelhetnek provokáló ténye-
zôként. A betegség bármely életkorban elôfordulhat, leg-
gyakrabban a 4-5. évtizedben jelentkezik, gyermekkorban
rendkívül ritka (2). A nemek közti megoszlásban differen-
cia nem észlelhetô (3, 4, 5).

Klinikai tünetek, szövôdmények: Klinikailag az esetek
többségében a szájnyálkahártya fájdalmas erosioi a beve-
zetô tünetek, máskor bôr- és nyálkahártyatünetek egyidô-
ben lépnek fel. Az elôbbieken túl érintett lehet a genitalis
régió, a larynx, az oesophagus és a cornea is (6).

A testfelszín nagy százalékát érintô esetekben a veszélyt
ma is a folyadék-, fehérje- és elektrolit háztartás, illetve a
testhômérséklet fenntartásának zavara jelenti. A barrier
funkció károsodása növeli a fertôzések kockázatát (7).

Szövettan: Fô jellemzô az acantholysis, mely intraepi-
dermalis rések kialakulását eredményezi (4. ábra). Az
üregben acantholyticus, lekerekedett hámsejtek, ill. lob-
sejtek találhatók: a hólyagok alapjáról nyert kaparékot
tárgylemezre kikenve és Giemsa szerint festve a kenetben
felismerhetôk az acantholyticus keratinocyták (Tzanck-
sejtek) (8).
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Immunológiai háttér: Az acantholysis a dezmoszó-
mákkal vagy a hám intercelluláris kötôanyagával szem-
ben kialakuló autoimmun reakció eredménye. A kórké-
pet iniciáló – autoantitestek termelését elindító – faktor
ismeretlen. Számos autoantigén ismert. Leggyakoribb a
desmoglein 3 (Dsg3), desmoglein 1 (Dsg1), ritkább a
desmocollin 3, acetilkolin receptor és pemphaxin. A
pemphigus vulgaris antigén (PV-antigén) a Dsg3, mely
a dezmoszóma transzmembrán glikoproteinje. A Dsg1 is
a dezmoszómák felépítésében szerepet játszó transz-
membrán glikoprotein, szerkezetében nagyfokban ho-
mológ a Dsg3-mal. Klinikailag több variáns különböz-
tethetô meg. A kizárólag nyálkahártyatüneteket okozó
pemphigusban anti-Dsg3 antitestek mutathatók ki. A be-
tegek többségénél nyálkahártya- és bôrtünetek egyaránt
megfigyelhetôek, ilyenkor az anti-Dsg3 mellett Dsg1 el-
leni antitestek is jelen vannak. Az IgG és IgE típusú anti-
Dsg3 autoantitestek titere a betegség aktivitásával szoros
összefüggést mutat, a betegség típusától, kiterjedtségé-
tôl, valamint a fennállás ide-
jétôl is függôen (1, 4, 6).

Diagnosztika: A diagnó-
zishoz szükséges immun-
hisztológiai, immunhiszto-
kémiai, adott esetben im-
mun-elektronmikroszkópos
vizsgálat, immunoblot el-
végzése is. A perilaesioná-
lis, látszólag ép bôrben mu-
tatható ki direkt immunflu-
oreszcenciával vizsgálva a
keratinocyták membránfel-
színén az immunglobulin-
és komplementdepozíció (4,

6) (5. ábra).

Esetismertetés

Az 50 éves nôbeteget 2012. de-
cemberében vettük fel osztá-
lyunkra. Anamnézisében komo-
lyabb belgyógyászati betegség
nem szerepel. 2 éve pemphigus
vulgaris diagnózissal járóbeteg
rendelésen kezelték. Per os szte-
roid, azathioprin beállítása után
bôre tünetmentessé vált, azonban
önkényes gyógyszerelhagyást kö-
vetôen rövidesen valamennyi tü-
nete recidivált. Testszerte számos
laza falú bulla, fejbôrön pörkkel
fedett erosiok tették indokolttá
osztályos felvételét. A törzsön je-
lentôs mértékû serosus váladéko-
zás is megfigyelhetô volt. Nyál-
kahártya érintettség további szub-
jektív panaszokat okozott, a geni-
talis régió, szájnyálkahártya
(ajak, gingiva, buccalis nyálka-
hártya, kemény- és lágyszájpad)
kiterjedten erodált volt. A törzsön
lévô bullák nyomán confluáló, a
testfelület kb. 70%-át érintô sero-
susan, néhol purulensen váladé-

kozó erodált testfelszín alakult ki (1. ábra). Nikolsky tünet pozitív
volt. Bôrbiopsiát követôen parenteralis methylprednisolon (125
mg), per os azathioprin (2x25 mg, majd 2x50 mg) adását kezdtük,
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2. ábra
Testszerte hámosodó erosiok, immunglobulin adását követôen. A képek a folyamat

kiterjedtségét is jelzik

1. ábra
A kórfolyamat súlyossága a beteg osztályunkra

kerülésekor
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protonpumpagátló, kálium pótlás
mellett. Erodált bôrfelszín bakte-
riológiai mintavételét követôen
(Pseudomonas aeruginosa, Str.
agalactiae) célzott antibiotikum
adásában részesült (per os ciprof-
loxacin), majd további szeptikus
lázmenet miatt infektológiai kon-
zílium javaslata alapján paren-
teralis meropenemet alkalmaz-
tunk. Haemokultúra, procalcito-
nin (PCT) vizsgálat sepsis gyanú-
ját nem támasztotta alá. Localisan
desinficiens, szteroid, ill. hámosí-
tó készítményeket alkalmaztunk.
A betegség hátterében esetlegesen
fennálló malignomát az elvégzett
vizsgálataink nem igazoltak
(mellkas rtg, hasi UH, nôgyógyá-
szati vizsgálat, széklet haemoteszt
negatív eredményt adott). Labor-
értékei közül mérsékelten emel-
kedett süllyedés, illetve CRP ér-
ték, majd jelentôs májfunkciós el-
térések, hypalbuminaemia, ion-
háztartási zavar érdemel említést.
A májfunkciós paraméterek pro-
gressioja (GOT, GPT > 5x normál
érték felsô határa) és leukopenia
(fvs szám 2,23 G/l) miatt átmene-
tileg az azathioprin dózisának
csökkentése, majd rövid elhagyá-
sa vált szükségessé. LMW hepa-
rin, silymarin adásával egészítet-
tük ki gyógyszerelését. Fenti terá-
piás próbálkozás ellenére a bôr-
statusában észlelt további pro-
gressio miatt intravénás immun-
globulin adása mellett döntöttünk
(Humaglobin, 5 g/100 ml, össz-
dózis 30 g/3 nap). Ezt követôen
lassú hámosodás indult, hosszan
stagnáló erosiokkal. Nikolsky tü-
net negatívvá vált, (2. ábra) labo-
ratóriumi paraméterei normalizá-
lódtak. A beteget 32 mg/die me-
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3. ábra
Haematoxilin-eosin festés (HE). A hám nagyrészt levált, a
dermalis papillákon mindössze a basalis sejtréteg maradt

meg. A dermisben kevés eosinophil granulocytát
tartalmazó, enyhe perivascularis lympho-histiocytás

beszûrôdés látható

4. ábra
Direkt Immunfluoreszcencia 

(DIF)
A hólyagmentes területen 

méhlépre emlékeztetô, intraepithelialis 
intercellularis IgG pozitivitás észlelhetô

5. ábra
Gyógyult állapot, másfél év elteltével
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thylprednisolon, 3x25 mg azathioprin, silymarin 2x1, pantoprazol
1x40 mg adása, localis szteroid, ezüstsulfadiazin, desinficiens ja-
vaslata mellett emittáltuk. Betegünk összesen 51 napon keresztül
állt kórházi kezelés alatt. A hisztológiai lelet a pemphigus vulgaris
klinikai diagnózist alátámasztotta (3., 4. ábra). Kórházi elbocsátása
óta jelenleg egy éve áll ambuláns ellenôrzés alatt. Ezen idôszakban
bôre mindvégig tünetmentes volt, szubjektív panaszként felhasi fáj-
dalom, gyengeség, átmeneti hangulatváltozás, súlygyarapodás lé-
pett fel. Májfunkciós értékek mérsékelt emelkedése miatt azathiop-
rin dózisát csökkentettük. Jelenleg 4 mg/die Medrol, 2x25 mg Imu-
ran szedése mellett tartósan tünetmentes (5. ábra).

Megbeszélés

Terápiás lehetôségek az irodalom tükrében
Pemphigus vulgarisban a legtöbb jelenleg rendelkezésre

álló kezelési mód szisztémás immunszupresszión alapul a
keringô autoantitest titer csökkentése céljából.

A szisztémás kortikoszteroidok alkotják az elsô vonalbeli
lehetôséget. 0,75-1,25 mg/tskg/die prednisolon ekvivalens
kezdô dózis ajánlott egyéb immunmoduláns szerrel kombi-
náltan. Fokozatos dóziscsökkentést a hólyagképzôdés meg-
szûnte után egy héttel javasolnak. Amennyiben ismételt
bullaképzôdés észlelhetô, az aktuálisan adott szteroid dózis
1,5-2-szeresre emelendô az immunszupresszáns dózisának
változtatása nélkül. Refrakter esetben megkísérelhetô a
szteroid lökésterápia 500-1000 mg methylprednisolon adá-
sával. A tartósan szedett kortikoszteroidok mellékhatásai
(osteoporosis, ulcus pepticum, diabetes mellitus, hyperlipi-
daemia, hypertensio, infekcióhajlam, pszichés eltérések) az
alacsony napi dózis ellenére sem kerülhetôk el. 

Egyéb immunmodulánsokat a kezelés megkezdésekor, a
szteroiddal egyidôben javasolt bevezetni. Irodalmi adatok
alapján egyaránt alkalmazható a mizoribine, mycopheno-
late mophetil, azathioprin, methotrexate, cyclophospha-
mid, ill. cyclosporin. A várható mellékhatások egy része
hatóanyagtól függô, azonban csontvelô szupresszió, máj-
funkciós eltérések, veseelégtelenség, infekcióhajlam
mindegyik szer esetében elôfordulhat (2, 9).

Az azathioprin egy purin analóg „prodrug”, mely 6-
mercaptopurinná metabolizálódva fejti ki hatását a purin
szintézis gátlásával. Ezen hatóanyag a gyors osztódást
mutató sejtek proliferációját gátolja, így részben a
lymphocytákét. Pemphigus kezelésében 50-100 mg az
ajánlott napi dózis. A mellékhatások közül a csontvelô
szupresszió, myeloproliferatív betegségek, cholestaticus
májlaesio, opportunista fertôzések esetleges fellépte igé-
nyel fokozott figyelmet. 

Fenti konvencionális kezelésre nem reagáló esetekben
további alternatíva a plasmaferezis, az intravénás immun-
globulin vagy biológiai terápia alkalmazása (1).

Az autoimmun patomechanizmusú megbetegedésekben
a plazmaferezis alkalmazása nem újkeletû. Jelen esetben
a keringô autoantitestek szintjének gyors redukálására
szolgál, valamint csökkenti a toxicus- és gyulladásos me-
diátorok szintjét is. A pemphigus életet veszélyeztetô, te-
rápia refrakter eseteire fenntartva, magas keringô autoan-
titest titer esetén alkalmazandó. Hatása csak átmeneti,
többszöri kezelés szükséges. Relatíve biztonságos eljárás,
mellékhatásként thrombocytopenia, hypocalcaemia, urti-
caria, hypotensio, láz léphet fel. Az autoantitestek plaz-

mából történô eliminálása azonban „rebound-effektus-
hoz” vezet gyors újdonképzôdésük által, ennek megelô-
zésére szolgál az egyidejûleg alkalmazott immunszup-
resszió (5, 9, 10, 11).

Másodvonalbeli terápiás lehetôség az intravénás im-
munglobulinok alkalmazása is. Autoimmun kórképeken
kívül acut infekciók esetében és antitest hiányos szindró-
mákban is adható. A pontos hatásmechanizmus egyelôre
nem ismert, valószínûleg a macrophagok Fc receptorainak
aktiválása, valamint az autoantitest autoantigénhez való
kötôdésének gátlása útján fejt ki hatást, gátolja továbbá az
apoptózist a keratinocytákban. Standard dózisként 150-
400 mg/tskg/die javasolt 3-5 napon át folytatva. Ez az
egyetlen, nem immunszupresszió útján ható kezelési lehe-
tôség. Szövôdményként elôforduló láz, hidegrázás, hirte-
len vérnyomásesés, anaphylaxia, fokozott thrombózis-
készség, acut veseelégtelenség, asepticus meningitis irá-
nyában observatio szükséges (1, 11, 9, 12).

A biológiai terápiák sorából ismert rituximabot (anti-
CD20 monoklonális antitest) szintén hatásosnak találták
pemphigus esetében is. Eredetileg lymphoma, leukemia
kezelésében, ill. szervtranszplantáltaknál alkalmazták si-
kerrel.  A dózis terén az irodalomban eltérô ajánlások ta-
lálhatóak (pl. 2 ciklus hetente 3 héten át, majd havonta 
1 ciklus (9), vagy 1 g intravénásan adva az 1. és 15. na-
pon, majd 500 mg intravénásan 6 havonta) (13). Adását
követôen a betegek nagy hányada klinikailag remisszióba
került. Mellékhatásként elsôsorban infekciót, felsô gastro-
intestinalis tüneteket, arci oedemát jelentettek (1, 9, 13).

Miután megfigyelték, hogy a pemphigusban szenvedô
betegek hólyagbennékében emelkedett a TNF-alfa szint,
az érdeklôdés a TNF-alfa gátlók ezen indikációban törté-
nô kipróbálása felé terelôdött (1). Mára esettanulmányok
számolnak be az infliximab és etanercept ezirányú haté-
konyságáról (14).  

Utóbbi két lehetôség jelenleg „off-label” kezelési mód-
ként szerepel.

További próbálkozások zajlanak kolinerg agonisták, va-
lamint p38 mitogén aktivált protein kináz inhibitorok be-
vezetésével.

Jövôbeni terápiás célpontot jelenthet az anti-Dsg3 elleni
monoklonális antitestek izolálása és használata. Az auto-
antitestek képzôdését iniciáló etiológiai tényezô felderíté-
se vezethet célzott terápia bevezetéséhez pemphigusban
szenvedô betegek esetében. 

Hozzájárul a tünetmentesség eléréséhez, a hám újdon-
képzôdéséhez a megfelelô lokális kezelés, antiszeptiku-
mok, szteroid tartalmú externák, nyálkahártya érintettség
esetén localanaesthetikum használata. Újabb terápiás pró-
bálkozások történtek localisan pimecrolimus, nicotinamid
gél, epidermalis növekedési faktor felhasználásával (5).

Mára a betegcsoportban a halálozás 5-10%-ra tehetô,
mely jórészt a szisztémás kezelés mellékhatásainak követ-
kezménye. A legtöbb, jelenleg alkalmazott kezelési mód
önmagában is növeli a morbiditást és mortalitást a beteg-
csoportban, a lehetséges szövôdmények közt az osteoporo-
sis, máj- és haematológiai toxicitás, súlyos, akár fatális in-
fekciók, emelkedett carcinoma rizikó emelendôk ki (11).
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A bemutatott eset kapcsán a standard terápia mellett sú-
lyos szisztémás infekció klinikai tünetei miatt további im-
munszupresszív szer adásának lehetôségét elvetettük. Int-
ravénás immunglobulin bevezetését követôen a beteg tü-
netei kontrollálhatóvá váltak, az emisszió óta eltelt egy év
során recidív bôrtünetet nem észleltünk. 

Megemlítendô és nem elhanyagolható a beteg ellátásá-
val kapcsolatban a kezelés anyagi vonzata sem. Az egy
ápolási napra vonatkozó költséget (élelmezés, mosás-,
anyag-, rezsi- és bérköltség) 36350 Ft-ra, az összes ápolá-
si napra számítva 1,8 millió Ft-ra becsülte kórházunk
Kontrolling és Finanszírozási Osztálya, míg a gyógyszer-
költség megközelítôleg fél millió Ft-ra tehetô, mely
összeg felét a humán immunglobulin teszi ki. 

A szerzôk a fenti eseten túl több alkalommal tapasztal-
tak a konvencionális gyógyszeres terápia mellett nehe-
zen kontrollálható betegséget gyógyszer szedése melletti
relapszus vagy gyógyszerelhagyás után. Ezen esetekben
fontos lenne a prognosztikai faktorok pontos ismerete,
evidencián alapuló terápiás protokollok alapján történô
ellátás, társszakmák közti együttmûködés kialakítása.

A fentieket figyelembe véve további specifikus és biz-
tonságosabb hatásprofilú célzott terápia bevezetése a jövô
feladata.

Köszönetnyilvánítás

A betegellátás költségeinek kiszámításában Vargáné Szélesi Mónika
fônôvérünk nyújtott segítséget.

A betegrôl készített fotókat Miklósi H. Csaba kórházi fotósunk
készítette.
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Ehlers-Danlos szindróma IV. Esettanulmány és irodalmi áttekintés

Ehlers-Danlos syndrome type IV. Case report and review of the
literature
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ÖSSZEFOGLALÁS

A IV. típusú Ehlers-Danlos szindróma IV. (EDS IV)
autoszomális, domináns öröklésmenetû, kötôszövetet érin-
tô betegség. A klinikai diagnózis négy fô pilléren nyug-
szik: spontán bevérzések, vékony áttetszô bôr (vénák a
törzsön), jellegzetes arc, artéria/intesztinális/uterus fragi-
litás vagy ruptúra. A genetikai defektus a COL3A1 génen
található, mely a pro alfa III kollagént kódolja. A szerzôk
ismertetik az EDS vascularis, IV-es típusában szenvedô 12
éves leány esetén keresztül a kórkép összetett voltát és iro-
dalmi áttekintést adnak a kórképrôl.

Kulcsszavak: 
Ehlers-Danlos szindróma IV. - genetikai

rendellenesség - bôrfragilitás - érruptúra -
kötôszöveti betegség - scoliosis

SUMMARY

Ehlers-Danlos syndrome IV. (EDS IV) is a rare
connective tissue disorder inherited in an autosomal
dominant pattern. The clinical diagnosis is based on four
main clinical symptoms: easy bruising (spontaneous
ecchymoses), thin and translucent skin (visible veins on
the trunk), characteristic face, arteria/uterus/intestinal
fragility or rupture. The genetic defect is on the COL3A1
gene, encoding for type III procollagen . The purpose of
this article is to describe the case of a 12-year-old girl
suffering from Ehlers-Danlos syndrome of the rare
vascular type and review of the literature.

Key words:
Ehlers-Danlos syndrome IV - 

easy bruising - genetic defect - arterial
rupture

A bôr fokozott sérülékenységének, az abnormális seb-
gyógyulásnak a felismerése nem egyszerû feladat gyer-
mekkorban. A járni tanuló gyermekek gyakran elesnek,
bôrük könnyen sérül. Késôbb a nagyobbacska gyerme-
keknél is életkorukból, mozgékonyságukból adódóan je-
lentkezhetnek sebek a bôrfelszínen. A visszatérô bevérzé-
sek, sebészeti ellátást igénylô hámhiányos állapotok he-
matológiai betegség, vagy bántalmazott gyermek szindró-
ma gyanúját kelthetik. Az Ehlers-Danlos szindrómában
(EDS) szenvedô gyermekeknél csekély sérüléseket köve-
tôen kialakuló súlyos hegképzôdés, a cigaretta papírszerû
hegek, illetve a szindróma különbözô alcsoportjaiban tár-
suló belsô szervi tünetek, esetleg pozitív családi anamné-
zis irányítják a kórképre a figyelmet. 

A cikk ismerteti a jelenleg 12 éves leány esetét, akinél
az EDS IV-es ritka elôfordulású, genetikailag verifikált

vaszkuláris típusa igazolódott és irodalmi áttekintést ad a
kórképrôl.

Esetismertetés
A leánygyermek testvérei, egy fiú és egy leány, egészségesek.

A családban hasonló betegség nem fordult elô. A 35. terhességi
héten született per vias naturales, születése után antibiotikus terá-
piát és oxigént kapott. 2 éves korig koraszülött ambulancia gon-
dozta. Dongaláb miatt 7 hónapos korig gipszrögzítést viselt, majd
ezt követôen 5 éves koráig 5 alkalommal mûtötték. Kezdetben ez-
zel magyarázták megkésett mozgásfejlôdését is. 2,5 évesen a Petô
Intézet konduktorai segítségével elindult. Rohamosan súlyos sco-
liosis alakult ki, ezért korzettet kellett volna viselnie. A sérülé-
keny bôre miatt erre nem volt mód. Kisebb traumák helyén gyak-
ran alakult ki subcutan hematoma, többször került sor sebészeti
ellátásra (varrás, ragasztás). Az édesanya az állandóan kék-zöld
foltos kislányt hematológiai vizsgálatra elvitte, de a háttérben ko-
agulopátiát nem tudtak igazolni. 7 éves korában merült fel kötô-
szöveti betegség lehetôsége egy hematológiai vizsgálat alkalmá-
val, akkor a könyökén sérült meg. Bôrambulanciánkra utalták, ek-
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kor kyphoscolioticus EDS-diagnózisa merült fel súlyos gerincfer-
dülése miatt. 

Sátuszából kiemelhetô: térdek felett cigarettapapír hegek, kö-
nyöknél, végtagokon atrófiás, kiszélesedett hegek, acrogeria, marfa-
noid ujjak, mellkason áttetszô vénák, hipermobilis kisízületek,
kyphoscoliosis, dongaláb mûtéti hegei (1a-e. ábra). 

Ortopédiai gondozás
2008-ban a D VIII-as csigolyánál 79° Cobb scoliosis, 34° Cobb

kyphosis alakult ki, melyet konzervatív úton nem lehetett megoldani
(Országos Gerincgyógyászati Központ). 

2009-ben 99° fokos jobbra convex thoracalis scoliosis mûtéti
megoldása történt a Pécsi Tudományegyetem Mozgásszervi Sebé-
szeti Intézet Ortopédiai Klinikai Tanszéken.Th1-LII-ig a konkáv
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1a. ábra
Cigarettapapír heg a térd felett

1c. ábra 
Áttetszô vénák a mellkason 

1b. ábra 
Hosszanti, kiszélesedett varrott heg a bal alszáron, 

a térd alatt 

1d. ábra
Marfanoid tenyér

1e. ábra
Kiszélesedett heg a bal könyöknél
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oldalon implantátum, hosszabbítható szimpla rudat helyeztek be 
(2a-b. ábra). 2010-ben a felsô kapocs kiakadása miatt dupla rudat
helyeztek be, a horgok helyett transpedikuláris csavarokhoz rögzí-
tették az implantátumot. 2011-ben és 2012-ben hosszabbítás tör-
tént. 2012-ben a scoliosisa 40° Cobb volt. A bal láb equinus hely-
zete miatt a medence jobbra billent. 2013-ban a 3,5 mm-es rudat
4,5 mm-esre cserélték a rúdtörés veszélye miatt. A görbület foko-
zódik, jelenleg 60 Cobb fok körüli. Ennek az az oka, hogy a ge-
rinc elöl növekedik, hátul a fúzió miatt blokkolt. További korrek-
ció csak fúzió osteotomiával képzelhetô el. Az operáló orvos ta-
pasztalata szerint csontszerkezete puha, nehezen csavarozható.
Évente CT-t végeznek. Az aorta közel van az implantatumhoz.
Gyógyszerei: 300 mg C-vitamin és 2x2 tbl Polybé. 

Egyéb vizsgálatok
2007-ben pneumoniával hospitalizálták, ekkor a félelmi reakciói

miatt pszichológiai konzultáció szeparációs szorongást véleménye-
zett, pszichoterápiát javasolt. 2008-ban neurológiai vizsgálat a ge-
neralizált hypotoniát az alapbetegség részeként értékelte. 2011-ben
alsó végtagi oedema kapcsán izotópdiagnosztika történt a MHEK
Nukleáris Medicina Osztályán. Az alsó végtagon tágabb nyirokerek

és pangás ábrázolódott (3. ábra). Rendszeresen végez nyirokértor-
nát, gyógymasszázst kap. Kisdedkortól obstipál, 2012-ben subileus
is kialakult, melyet konzervatív módszerekkel sikerült megoldani.
2014. szeptemberben sigma perforáció, a perforációs nyílást elzáró
óriás scibala miatt laparotomia és stoma képzés történt. Az általá-
nos iskolai tanulmányait ezt követôen magántanulóként folytatta,
pszichológussal rendszeresen konzultál. 

Biokémiai analízis, genetikai vizsgálat
A vizsgálatokat a Genti Egyetem Genetikai Laboratóriumában

végezték. Poliakrilamid gélelektroforézissel a dermális fibroblasz-
tok által termelt III-as prokollagén abnormális elektroforetikus
mintázata volt megfigyelhetô. Az eredmény EDS vascularis típusát
valószínûsítette. Ezt követôen elvégezték a COL3A1 gén moleku-
láris analízisét. A COL3A1 génen a 40-es intronban mutáció
(c.2824-10T/C) igazolódott, mely a 41-es exon delécióját okozza
mRNS szinten. A kislány heterozygota ezen mutáció szempontjá-
ból. Az eredmény megerôsítette az EDS vascularis diagnózisát. A
születést követôen észlelt generalizált izomhipotónia, majd a prog-
resszív scoliosis miatt EDS kyphoscoliotikus irányában további ki-
vizsgálást tervezünk.
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2a. ábra 
Jobbra convex 99 fokos scoliosis mûtét elôtt 2009

2b. ábra 
38 fok jobbra convex scoliosis mûtét után 2009
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Megbeszélés

Történeti áttekintés 

Az EDS a kötôszövetes betegségek heterogén csoportja.
Az elsô esetet van Meek’ren (1) holland sebész ismertette.
Egy betegnél hiperextenzibilis bôrt írt le 1682-ben.
Tschernogobow orosz bôrgyógyászhoz fûzôdik a kórkép
elsô részletes leírása. 2 beteg kapcsán észlelt hiperextenzi-
bilis bôrt, laza ízületeket és molluscoid pseudotumorokat
(2). Ehlers hasonló esetet ismertetett 1901-ben (3). 
Danlos egy hasonló betegnél pseudotumorokat is leírt (4).
Weber retrospektíven foglalta össze több beteg kapcsán a
kórképet, és javasolta az Ehlers-Danlos szindróma elneve-
zést (5). McKusick felismerte, hogy genetikailag hetero-
gén betegségcsoportról van szó (6). Az 1960-as évek má-
sodik felében alkották meg Beighton és mtsai. az elsô osz-
tályozást. 1997-ben ezt módosították Villefranche-ban (7).
Ekkor már a klinikai tüneteken kívül a genetikai adatokat
is felhasználták az altípusok meghatározásához. 6 fô cso-
portban major és minor diagnosztikus kritériumok segítik
a besorolást. A major kritériumok ritkák más betegségben
és az átlag populációban, diagnózis specifikusak. Egy
vagy több szükséges a diagnózishoz, melyet lehetôleg la-
boratóriumi módszerrel meg kell erôsíteni. A minor krité-
riumok az EDS altípus besorolásában segítenek, de nem

elégségesek a diagnózishoz major kritérium nélkül. 2 ma-
jor kritérium már diagnózis specifikus és javasolt a labo-
ratóriumi megerôsítés (1. táblázat).

Epidemiológia

Az EDS valószínûleg aluldiagnosztizált kórkép, az
utóbbi évek adatai alapján gyakorisága 1:5000 (8). Az
EDS IV kb. 5-10%-a az összes EDS-nek (33).

Etiológia

A kollagén a szövetek rugalmas szilárdságát adó váz-
fehérje, az extracelluláris mátrix része. Az elnevezés a
görög coll = enyv szóból ered. Régen a kollagén tartal-
mú szövetekbôl (csont, bôr, inak) fôzték az enyvet. A
kollagének csoportja csaknem 19 fehérjébôl áll, melyet
legalább 35 non-allele gén kódol (9). A fibrilláris kolla-
gének alcsoportjában a fehérjeláncok homo- vagy hete-
rotrimerikus szerkezetûek (10). Az egyes láncok tripla
hélixbe rendezôdnek, az egészet intramolekuláris és in-
termolekuláris keresztkötések stabilizálják (11). A kol-
lagén III. a bôr, az erek, a pleura, a peritoneum és a li-
gamentumok fibrilláris proteinje. Láncaiban glicin-X-Y
szekvencia ismétlôdik, ahol az X és Y általában prolin
és hidroxiprolin. Fénymikroszkópos vizsgálattal kolla-
génrostként jelenik meg. 
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3. ábra
Alsó végtag nyirokút izotóp vizsgálat, anterior irány bal kép 4 óra múlva, jobb kép 24 óra múlva
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Genetika, biokémia
Az EDS IV autoszomális, domináns öröklésmenetû. A

genetikai defektus a COL3A1 génen van, mely a proalfa
1 (III) kollagén láncot kódolja (10, 12, 14). A COL3A1
gén a 2-es kromoszóma hosszú karján a 2q24.3-q31 po-
zícióban helyezkedik el, 52 exont foglal magában.
Több, mint 16 különbözô mutációját ismerjük, ezek el-
helyezkedése befolyással van a klinikai megjelenésre,
súlyosságra. Leggyakoribb a glicin szubsztitúciója,
mely minél közelebb van a C terminálhoz, annál súlyo-
sabb klinikai megjelenéssel jár (14, 17). A glicin
szubsztitúciója következtében a fibroblasztok által ter-
melt kollagén kis hányada szekretálódik, nagy része int-
racellularisan degradálódik. A szekretált kollagén kiszé-
lesedett, abnormális alakú (15, 16, 17, 18). A kisebb de-
léciók (19), hiányzó exonok (20) és allélek, haploin-
szufficiencia (21) esetében változik a szekretált kolla-
gén mennyisége. A kollagén fénymikroszkópos vizsgá-
lattal még épnek is tûnhet, kevésbé súlyos klinikai meg-
jelenési formákkal jár. Frank M. és mtsai. 146 beteg
adatait dolgozták fel, és azt találták, hogy a C és N ter-
minálhoz közelebb elhelyezkedô vagy haploinszuffi-
cienciához vezetô mutációk kevésbé súlyos klinikai
megjelenéssel járnak (42). Értelemszerûen családonként
jellemzôek az egyes mutációk. Pope és mtsai. 1975-ben
közölték, hogy az EDS IV-es típusának biokémiai alapja
a pro kollagén III szintézisének vagy szekréciójának az
elégtelensége (40). A fibroblasztok által termelt pro al-
fa1 (III) láncok mennyisége csökken. Ha nincs mennyi-
ségi eltérés, a poliakrilamid gélen történô elektroforézis
(SDS-PAGE) kimutatja a láncok minôségi eltéréseit,

hiányát (14). A mutáció következtében a molekula szek-
réciója csökken, kóros a poliakrilamid gélen történô
migrációja és hôlabilisabb. 

Szövettan, elektronmikroszkópia
Fénymikroszkóposan a dermis vékonyabb, a kollagén

irreguláris, és kisebb mennyiségû lehet (10). Elektronmik-
roszkópos vizsgálattal a fibroblasztok citoplazmájában a
granuláris endoplasmaticus reticulum kiszélesedése és a
kollagén átmérô változásai láthatóak. Fénymikroszkópo-
san gyakran nem látható kóros eltérés (10).

Differenciál diagnosztika

Kisgyermekkorban elsôsorban a koagulopátiák, Silver-
man szindróma (fizikai abúzus) különítendôk el. Késôbb
fiatalkorban Marfan szindróma, más EDS szindrómák,
Loeys-Dietz szindróma (22, 23), artéria tortuozitás szind-
róma – melyet a glukóz transzporter glut10 mutációja
okoz (31) – jönnek szóba. 

Szövôdmények, gondozás

A betegségben az átlagos túlélés 48-54 év (39, 32). 50
éves korig 68% és 80 éves korig 35% a túlélés (32). A be-
tegek 25%-ában 20 éves korig jelentkeznek jelentôs szö-
vôdmények (36). Életveszélyes szövôdményekkel jár a
középméretû artériák és a bél ruptúrája. Az érszövôd-
ménytôl mentes túlélés 20 éves korig 90%, 40 éves korig
39%, 60 éves korra 20% (32).

Megoszlanak a vélemények abban, hogy az érrendsze-
ri eltérések feltárása, a talált defektusok proaktív sebészi
terápiája, melynek szintén nagy a sebészi kockázata, ja-
vítja-e az életminôséget és a túlélést. Az erek általános
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EDS vaszkuláris klinikai kritériumok EDS kyphoscolioticus klinikai kritériumok

OMIM 130050 OMIM 225400

Major kritériumok Major kritériumok
a. vékony, áttetszô bôr, a bôr bársonyos tapintatú a. progresszív scoliosis
b. arteria/gastrointestinalis/uterus fragilitás, ruptúra b. generalizált kisízületi hypermobilitás
c. spontán bevérzések c. súlyos izomhypotonia születéskor
d. karakterisztikus arc – elôugró járomcsont, d. sclera fragilitás és bulbus ruptúra

beesô orca, nagy szemek, kihegyezett orr, 
keskeny ajkak (madonna arc)

Minor kritériumok Minor kritériumok
a. akrogéria a. szöveti fragilitás, atrófiás hegek
b. kisízületek hipermobilitása b. artéria ruptúra
c. ízület-, izomszakadás c. marfanoid habitus
d. dongaláb, pes planus d. microcornea
e. korai varicositas e. osteopenia, radiológiailag igazolható
f. arteriovenosus, sinus cavernosus fistula f. pozitív családi anamnézis
g. pneumothorax, hemopneumothorax
h. fogínysorvadás
i. hirtelen halál közeli rokonnál

1. táblázat
Beighton és mtsai. által megalkotott klasszifikáció szerint (1997) lánybetegünk klinikailag a vascularis és

kyphoscolioticus EDS csoportba is besorolható
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szakadékonyságából eredôen bármely anatómiai régió
érintett lehet. A hirtelen halál leggyakoribb oka az artéria
ruptúra vagy disszekció. Az abdominális aorta ruptúra
mortalitása majdnem 100% (24). A nyaki artériák és ca-
rotisok extra- és intrakraniális komplikációi széles kör-
ben dokumentáltak (25, 26). A sinus cavernosus-carotis
fisztula tipikus szövôdmény. Fô tünetei a fejfájás, pulzá-
ló exophtalmus, fülzúgás, remegés (27, 28). 4%-ban van
intrakraniális vérzés, melyek fele elôzetesen igazolt IC
aneurizmából történt (25). Az átlag populációban a nem
rupturált aneurizmák aránya 0,5-1% (28). A nagy és kö-
zepes méretû erek sérülnek leggyakrabban (29). Az aor-
taívbôl eredô proximális ágakból és a leszálló aortából
eredô disztális erekbôl is indulhat vérzés. A kivizsgálás
non-invazív technikákkal ajánlott: angio-MR, echo-
Doppler. A cerebrovaszkuláris komplikációk megelôzé-
sét célzó sebészeti beavatkozások nem ajánlottak a sebé-
szi kockázat és a ritka érrendszeri tünetek miatt. A beteg
szempontjából túlzott aggodalmat kelthet, ha tud az
aneurizmáról, hiszen nem tehet semmit ezzel kapcsolat-
ban. A nagy vagy gyorsan növô aneurizmát szorosan kell
monitorozni. Az életveszélyes érelváltozások sebészi in-
dikációt jelentenek a sebészi kockázat ellenére (32). A
perioperatív mortalitás nem kiugróan magas, de a poszt-
operatív vérzéses és a grafthoz köthetô szövôdmények
jelentôsek. A sikeres mûtéti megoldások ellenére a
túlélést csökkentik (32). 

A colon sigmoideus perforáció a leggyakoribb
gastrointestinális szövôdmény (30, 34, 41). Multiplex co-
lon perforációnak és az anasztomózis elégtelenségének
nagyobb az esélye, ha a szegmentális rezekciót azonnal
helyreállítják (35). Ezért javasolt szegmentális rezekciót
követôen elôbb colostomát, majd szekunder anasztomó-
zist kialakítani. Ajánlják a preventív totális colectomiát is
a rekurráló colon perforáció rizikója miatt (27). Ekkor 
ileo-rectális anasztomózist végeznek. A gasztrointesztiná-
lis szövôdmények mortalitása kb. 2% az EDS IV-es típusú
betegségben szenvedôknél (36). A terhesség növeli az ute-
rus és érruptúra kockázatot, különösen az utolsó trimesz-
terben (38). Az anyai halálozás kb. 12%. A vajúdás, a szü-
lés és közvetlenül a postpartum idôszakban legnagyobb a
rizikó, de ebben is eltérô eredményekrôl számolnak be
(13, 37). 81 nô 183 terhességébôl 12 halálos kimenetelû
ér vagy uterus ruptúra fordult elô (36). Az EDS IV-es tí-
pusában a várandós nôk speciális gondozást igényelnek.

A betegnek tisztában kell lenni a betegségével, a koc-
kázatokkal. Magánál kell tartania a betegségre vonatko-
zó azonosító kártyát, mely tartalmazza a kockázatára
vonatkozó adatokat, vércsoportját és a gondozó orvos
elérhetôségét. Bizonyos sportokat nem ûzhet. Érdemes
ízületeket és homlokot védô pántot viselni. C-vitamin
szubsztitúció ajánlott. Invazív diagnosztikus techniká-
kat el kell kerülni (arteiorgáfia, endoszkópia). Szövôd-
mény esetén hospitalizáció intenzív ôrzôben javasolt.
Érszövôdmények kezelése minél egyszerûbb technikák-
kal ajánlott, a posztoperatív szövôdmények minimalizá-
lása érdekében. A posztoperatív megfigyelést prolongál-
ni kell. 

Prenatális diagnosztika

Beteg szülôtôl 50% az esély a betegség továbbadására.
A de novo mutációk incidenciája is magas. A közölt ese-
tek fele sporadikus. 

A családban már ismert mutáció esetén a choriocentézis
vagy amniocentézis elérhetô. Ilyenkor figyelembe kell
venni, hogy az anya betegsége esetén ezen vizsgálatok ri-
zikója is nô. 

Ismertetett leány betegünk klinikailag EDS vaszkuláris
típusának és EDS kyphoscolioticus formájának is megfe-
lel. A biokémiai és genetikai elemzés során igazolódott az
EDS vaszkuláris típusa. Az EDS kyphoscolioticus irányá-
ban nem történt vizsgálat. A vizelet lysyl pyridinoli-
ne/hydroxylysil piridinoline arány vizsgálatát késôbbiek-
ben tervezzük. A diagnózis korai felállításának a jelentô-
sége a megfelelô gondozás által elért lehetô legjobb élet-
minôségben rejlik. Újszülöttkorban és kis csecsemôkor-
ban még kevés klinikai eltérést észlelünk. Például a csípô-
ficam, dongaláb utal ízületi lazaságra. Késôbb a mászni,
járni tanuló kisdednél az elesések, kisebb traumák kap-
csán kialakuló bevérzések, sebészeti ellátást igénylô se-
bek és elhúzódó sebgyógyulás miatt feladatunk a háttér-
ben betegség keresése. Ha a koagulopátiát és fizikai abú-
zust kizártuk, gondolni kell kötôszövetes betegségre. Eb-
ben az életkorban már találkozunk diagnosztikus klinikai
tünetekkel. A betegségnek nincs specifikus terápiája, a
gondozás tüneti. 
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Az MDT Gyermekbôrgyógyászati Szekció beszámolója

2014. ÉVI BESZÁMOLÓ

A szekció tagjai 2014-ben is aktívan vettek részt számos hazai és külföldi rendezvényen. Továbbképzô
jelleggel a gyermekorvosok, bôrgyógyász szakorvosok és szakorvos jelöltek számára elôadásokat és össze-
jöveteleket tartottak.

Az év elsô felében, Spanyolországban, Barcelonában megrendezett Fostering Training Course for Pedi-

atric Dermatology rendezvényen több elôadással vettünk részt: artefact bôrtünetek gyermekkorban, gyer-
mekkori psoriasis, betegoktató programok atopias dermatitis esetén - témakörökben.

Februárban Budapesten a bôrgyógyász rezidensek számára tartott továbbképzésen a „Gyermekbôrgyó-
gyászat alapjai” címû elôadás hangzott el. A Magyar Vad- és Állatkerti Állatorvosok Társasága, valamint a
Fôvárosi Állat- és Növénykert közös konferenciáján a humán bôrgyógyászati diagnosztikai protokoll címû
elôadás keretében a gyermekkorban elôforduló bôrbetegségek és a kisállatok közötti kapcsolatra sikerült
felhívni a figyelmet. 

Ez év májusában Notthingam-ben az ISAD (International Society for Atopic Dermatitis) rendezvényén
vezetôségi és alapító tagi résztvevôként képviseltük (Dr. Szalai) a magyar gyermekbôrgyógyász munkacso-
portot. 

Májusban a „Gyermekbôrbarát” konferencia két napos rendezvényén ismét jó hangulatú összejövete-
len tágítottuk ismereteinket, adózva a tudomány mellett a baráti beszélgetéseken túl a komolyzenei élveze-
teknek is. Meghívott elôadónk Fellegi Ádám mûvészúr volt.

A 2014. évi Török Éva emlékplakett díjazottja prof. Dr. Török László volt, akinek a díjon kívül a 70. szü-
letésnapjáról is megemlékeztünk, a meglepetés nem maradt el. Külön köszönetet mondtunk a rendezvényt
támogató cégeknek. A Magyar Gyermekorvos Társaság 2014. évi Nagygyûlésén több bôrgyógyászati té-
májú elôadással hangsúlyoztuk a szakterület fontosságát a diszciplínán belül. 

Az év kiemelkedô eseménye volt júniusban Kielben a 12. ESPD Kongresszus, amelyen sikeresen szere-
peltünk több elôadással, poszterrel jelezve a magyar munkacsoport aktivitását, mindemellett a vezetôségben
sok munkát vállalva az „Internal rules committee” munkacsoportban a gyermekbôrgyógyászat szakkép-
zés európai harmonizációjával külön rendezvényen vitattuk meg Brüsszelben a lehetôségeket, mértük fel a
megoldási lehetôségeket. Ôsszel Aalstban az ’Aalst Breda Course of Pediatric Dermatology rendezvé-
nyen képviseltük a magyar színeket, ahol két ország, Hollandia és Belgium gyermekorvosai és gyermekbôr-
gyógyászai közös konferenciát szerveztek. Itt több elôadással vettünk részt.

Az év második felében, októberben Hollandiában, Amsterdamban megrendezésre került 23. EADV

kongresszuson gyermekbôrgyógyászati szimpózium (Difficult to treat Dermatoses in children: Difficult to
treat atopic dermatitis cases) összeállítása mellett számos elôadással vettünk részt. Például: Common der-
matoses in the child, Classic and newer exanthems in childhood, ETFAD symposium, Atopic dermatitis ma-
nagement in special situations - infants, infection, pregancy and nursing: Care of mother with atopic infant.

A szakmai továbbképzô elôadásokon és konferenciákon túl szekciónk a laikus képzésben is szerepet vál-
lal. Évente két- alkalommal szervezzük meg az „Atopia Iskolát”, amely a betegoktatás egyik fontos alap-
pilére.

Novemberben Budapesten az MDT 87. Nagygyûlésén külön gyermekbôrgyógyászati blokkot szervez-
tünk, amely a résztvevôk szép száma miatt is sikeresnek mondható.

A hallgatók képzésében folyamatosan részt veszünk egyetemi elôadások tartásával, mind a medikusok
gyakorlati készségeinek megszerzésében.

A továbbiakban az évi rendszeres gyermekbôrgyógyászati konferencián kívül tervezzük az újszülöttkori

bôrbetegségekkel kapcsolatos továbbképzés megszervezését is Szegeden. 
A 2015-ös évben a már ismert rendezvényeken kívül új feladat vár ránk, novemberben az Advanced 

Fostering Training Course for Pediatric Dermatology budapesti megszervezésével fogjuk a magyar
gyermekbôrgyógyászat hírnevét öregbíteni.

Dr. med. habil Szalai Zsuzsanna PhD
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Ed: Dédée F. Murell:
BLISTERING DISEASES
Clinical Features, Pathogenesis, Treatment
Springer –Verlag Berlin Heidelberg 2015
ISBN 978-3-662-45697-2
ISBN 978-3-662-45698-9 (eBook)

A hólyagos bôrbetegségek legújabb kutatási eredményeit össze-
foglaló több szerzôs kiadvány 752 oldalon 10 fejezetbe csoportosít-
va jelent meg.

A fejezetek a kórképek patogenezisére vonatkozó kutatások ismer-
tetésével foglalkozó közleményekkel indulnak, ezen belül ismertetik
többek között a bazalmembran biológiáját, a normál bôr és az autoim-
mun bullózus kórképek immunmechanizmusát, a keratinok strukturá-
lis és funkcionális szerepét, a desmosomalis struktúrákat és funkció-
kat, továbbá az integrinek szerepét. A patogenetikai kutatások elsôsor-
ban az epidermolysis bullosa variánsokra (acquisita, simplex, junctio-
nalis) fókuszálnak, de kitérnek egyéb bullozus kórképekre is (pl. bul-
losus pemphigoid, pemphigus vulgaris, pemphigus foliaceus, IgA
pemphigus, pemphigus erythematosus, pemphigus herpetiformis, stb.).

A további fejezetek a kórképek diagnosztikus lehetôségeit részle-
tezik (biopszia, szövettan, immunhisztokémia, ELISA, immunoblott,
elektro-, immunelektro-mikroszkópia, prenatalis diagnosztika).

Epidemiológiai adatokkal a III. fejezet közleményei szolgálnak. 
A klinikummal foglalkozó IV. fejezet az autoimmun bullózus kór-

képek – kiemelve az IgA pemphigus, a paraneoplasztikus hátterû
multiorgan syndroma, az ektodermális dysplasia, az acantholyticus
epidermolysis bullosa – mellett kitér az erythema multiforme, 
Stevens-Johnson syndroma és a toxikus epidermal necrolysis ismer-
tetésére is.

Az V. fejezet a lamina lucida kórképeinek klinikai tüneteit mutat-
ja be, többek között a pemphigoid gestationis és a laryngo-onycho-
cutaneous szindrómát.

A VI. fejezet a lamina densa érintettségével kialakuló kórképeket,
köztük az epidermolysis bullosa acqusita, a bullosus szisztémás lu-
pus erythematosus és a dystrophicus epidermolysis bullosa kliniku-
mát részletezi. 

A VII. fejezetben a Kinder szindróma és az ocularis érintettségû
autoimmun hólyagos kórképek mellett Kárpáti Sarolta professzor
asszony szerzôségében a dermatitis herpetiformis patomechanizmu-
sát, klinikai tüneteit és kezelését összefoglaló közleményt olvasha-
tunk.

A további fejezetek a bullosus kórképek jelenlegi terápiás lehetô-
ségeit (kortikoszteroid, azathioprin, mycofenolat mofetil, dapson,

tetracyclinek, cyclophosphamid, IVIG, rituximab), a gyógyszermel-
lékhatások, a társult infekciók, valamint a beteg kora szerint részle-
tezik. A X. fejezet kizárólag az epidermolysis bullosa kezelésével
foglalkozik.

A kiadvány a bullózus kórképek diagnózisával, kezelésével szem-
besülô gyakorló bôrgyógyászok számára ajánlott.

Temesvári Erzsébet dr.
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KONGRESSZUSI NAPTÁR 2015

48. Jahrestagung der Deutschen Dermatologischen

Gesellschaft (DDG)

Rendezvény idôpontja: 2015.04.29-05.02.
Helyszín: Németország, Berlin
Információ: 
http://www.derma.de/de/fuer-aerzte/48-ddg-tagung//

23rd World Congress of Dermatology in 2015.

Rendezvény idôpontja: 2015.06.08-13.
Helyszín: Kanada, Vancouver
Információ: http://www.derm2015.org

24. Jahrestagung der Deutschen Dermatologischen

Lasergesellschaft e.V. (DDL) & 6. Body-Congress

Rendezvény idôpontja: 2015.06.12-14. 
Helyszín: Németország, Trier
Információ: 
http://www.ddl-jahrestagung.de/2015/vorwort/

Magyar Dermatológiai Társulat 

XV. Kozmetológiai Kongresszusa

Rendezvény idôpontja: 2015.06.25-27.
Helyszín: Magyarország, Hajdúszoboszló, 
Információ: http://www.derma.hu

4th Munich International Summer Academy of

Practical Dermatology

Rendezvény idôpontja: 2015.07.28-08.01.
Helyszín: Németország, München
Információ: http://www.isa2015.com//

16th European Burns Association Congress 2015

Rendezvény idôpontja: 2015.09.16-19. 
Helyszín: Németország, Hannover
Információ: http://www.eba2015.de/

32. Jahrestagung der Deutschen Gesellschaft für

Dermatochirurgie e. V. (DGDC)

Rendezvény idôpontja: 2015.09.24-26.
Helyszín: Németország, Saarbrücken
Információ: http://www.dgdc-tagung.de/

24th EADV Congress

Rendezvény idôpontja: 2015.10.07-11.
Helyszín: Dánia, Koppenhága
Információ: 
http://www.eadv.org/nc/news/article/24th-eadv-
congress//6/e0b4035c5e9ed551c9532520bf4a4035/

13th EADV Spring Symposium

Rendezvény idôpontja: 2016.05.19-22.
Helyszín: Görögország, Atén

16th World Congress on Cancers of the Skin

Rendezvény idôpontja: 2016.08.31-09.03.
Helyszín: Ausztria, Bécs
Információ: http://www.wccs2016.com/

ESDR 2016 - 46th Annual ESDR Meeting

Rendezvény idôpontja: 2016.09.06-10. 
Helyszín: Németország, München

25th EADV Congress

Rendezvény idôpontja: 2016.09.28-10.2.
Helyszín: Ausztria, Bécs

26th EADV Congress

Rendezvény idôpontja: 2017.09.13-17.
Helyszín: Svájc, Genf

ESDR 2017 - 47th Annual ESDR Meeting

Rendezvény idôpontja: 2017.09.27-30. 
Helyszín: Ausztria, Salzburg

EADV Fostering Kurzusok

Információ: http://www.eadv.org/fostering-
courses/current-residents-courses/educational-offer-2015/

Trainee Course – Paediatric Dermatology 

6-7 February 2015 in Barcelona, Spain

Trainee Course – Intermediate/Advance Surgery 

23-25 April 2015 in Brussels, Belgium

Trainee Course – Laser, IPPL, LED, and RF

14-16 May 2015 in Trieste, Italy

Trainee Course – Contact Dermatitis 

27-29 May 2015 in Malmö, Sweden

Trainee Course – Dermatoscopy 

19-21 July 2015 in Zagreb, Croatia

Trainee Course – Acne & Rosacea

tbc August 2015 in Debrechen, Hungary

Trainee Course – Trichoscopy

4-5 September 2015 in Warsaw, Poland

Trainee Course – New Skin Imaging Techniques

24-26 September 2015 in Nice, France

Trainee Course – Advance Paediatric Dermatology

6-7 October 2015 in Budapest, Hungary
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