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OSZEFOGLALAS

A szerz8k egy 87 éves nébeteg esetét ismertetik, akinél
testszerte kialakul6 csaknem erythrodermds bdrelvéltozas
a klinikai és a szovettani kép alapjan pityriasis rubra pilaris
felndttkori formdjanak felelt meg. A bdértiinetekkel egy
id&ben a fiil mogott planocellularis carcinoma helyezkedett
el. A megbetegedésben elfogadott acitretin kezelés mellett
atmenti javuldst kovetSen progresszid 1épett fel. A dozis
jelentds csokkentése €s cink tartalmu készitménnyel torténd
kiegészitése, valamint a spinalioma sikeres sugdrkezelése
utdn rohamos javulds, €s tartds tiinetmentesség alakult ki.
A szerzOk targyaljak az alacsony d6zisu acitretin, valamint
a kiegészitG cink kezelés egyiittes hatdsat, felvetik esetleges
paraneoplasztikus folyamat lehetGségét.
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SUMMARY

Authors present a case of a 87 year-old female patient with
erythroderma and palmo-plantar hyperkeratosis, developed
within a few weeks corresponding to adult form of pityriasis
rubra pilaris. Histology confirmed the diagnosis. The clinical
skin examination revealed and the histology confirmed a
spinocellular carcinoma behind her right ear. Acitretin
treatment resulted an initial improvement, however, it was
followed by a progression. Following a significant dose
reduction of acitretin with supplementary introduction of zinc
based treatment with radiation therapy for the planocelluar
carcinoma, rapid and sustained improvement was observed.
Authors discuss the efficacy of very low dose acitretin treat-
ment complemented with zink, and raise the possibility of
paraneoplastic pathogenesis of pityriasis rubra pilaris.
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A pityriasi rubra pilaris (PRP) ritkdn el&forduld, sok
esetben erythrodermaval jaré megbetegedés, melynek tobb
klinikai alcsoportjdt tudjuk megkiilonboztetni. Acitretin
kezelés az els6dleges valasztasi lehetSség, de spontdn reg-
ressziorol is beszdmoltak. Ismertek terdpia rezisztens esetek
is, ahol akar bioldgiai szerek addsa is sziikséges a tiinet-
mentesitéshez.

Esetismertetés

A 87 éves ndbeteg kortorténetében hypertonia, osteoporosis, 2009-
ben biliaris pancreatitis, 2011-ben choledocholithiasis, cholangitis
miatt tobb alkalommal ERCP vizsgdlat, valamint sikeres k&eltdvolitds
szerepel. Rendszeresen szedett gydgyszerei: Tritace®, Betahistine®,
Mydeton®, Vitamin D3®, Norifaze Trio®.

Szakrendelésiinkon 2014. &szén jelentkezett els§ alkalommal, ho-
napok 6ta fennalld, jobb fiil mogotti 3x4 cm es porkos fisszuralt tumor
miatt. 2015. marciusdban jelentkezett ismét vizsgalatra, f6 panaszként
a néhany hete arcan, mellkasan kezd6dg, majd testszerte egyre ki-
terjedtebbé valo égd, viszket§ bortiinetét emliti. A jobb fiil mogotti
daganat statusza véltozatlan volt. Tekintettel az erythrodermdra, a
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beteget osztalyunkra irdnyitottuk kivizsgdlds és a jobb fiil mogotti plakk
probaexcisidja céljabol.

Felvételekor az arcon, torzson, felsé végtagokon csaknem egy-
befiiggd , a combokon szigetszer( tiinetmentes teriileteket szabadon
hagy6 narancsvoros plakkokat lattunk helyenként hamlassal (1., 2.
dbra). A tenyereken lemezes hamlast, talpakon vaskos hyperkeratozist
észleltiink (3. dbra). A kormok a szabad szél felol megvastagodtak,
letoredeztek (4. dbra). A szemhéjakon ectropium volt (5. dbra). A
jobb fiill mogott kb 3x4 cm-es felhdnyt széld exulcerdlt tumor
helyezkedett el (6. dbra).

A klinikai kép alapjan elsGsorban a pityriasis rubra pilaris, lehetGsége
meriilt fel, de cutan lymphoma, contact dermatitis, psoriasis fennalltat
sem tudtuk egyértelmien kizdrni. A fiil mogotti folyamat basalioma,
esetleg spinalioma képének felelt meg.

A torzsr6l €s a karrdl vett probaexcisié szovettani vizsgalata folli-
cularis hyperkeratosist, megtartott stratum granulosumot, a dermisben
az erek koriil enyhe lymphocytas beszlirdést, enyhén tag capillarisokat
mutatott, melyek megfelelhettek pityriasis rubra pilarisnak (7., 8. dbra).
A fiil mogotti plakk szovettani vizsgdlattal invaziv grade 1. elszarusodasi
jeleket is mutatd laphdm carcinomanak bizonyult.

Osztalyunkon géckutatdst végeztiink: fiil-orr-gége, nGgyogydszat,
mellkas rtg, hasi UH vizsgélat egyardnt negativ eredménnyel zdrult.

Laboratériumi eredményében enyhén emelkedett fehérvérsejt sza-
mot (10,3 G/1) és CRP értéket (16,3 mmol/l), és normalis tartomanyban
1év8 pajzsmirigy hormonokat taldltunk, emellett a vizeletében fehér-
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vérsejt: ++, tiledékben: 10-15 fvs, baktérium volt. A bakterioldgiai
vizsgdlat sordn Entercoccus sp. igazoltunk , 10 feletti csiraszdmban.

Hospitalizacidja soran az uroinfekcidra célzottan 2x500 mg
ciprofloxacint inditottunk, emellett alacsony doézisu acitretin kertilt
bevezetésre, napi 10 mg adagban. Lokalisan vaselinum albumot al-
kalmaztunk. Bdrtiinetei javultak, 17 nap utan emittaltuk.

A jobb fiil mogotti spinalioma staging vizsgalata (nyak, mellkas,
hasi CT), tavoli attétet nem mutatott. A plasztikai sebész altal kont-
raindikalt mitéti ellatas miatt, Onkoteam dontést kovetSen, definitiv
sugarkezelésben részesiilt 2015. 04. 28.-06. 25. kozott, 64,6 Gy
Osszddzisban. A sugarkezelés idejére az acitertin kezelést felfiiggesz-
tettiik fényérzékenyit hatdsa miatt. A gydgyszer elhagyasa mellett
bdrtiinetei fokozatosan progredidltak, (9. dbra) igy a kezelés befe-
jezésekor ismét a napi 10 mg-os adagban tjra inditottuk az acitretint.
A kezdeti javulast ismételt progresszio kovette, mely miatt a dozist

1. dbra
Csaknem testszerte hyperaemids plakkok

3. dbra
Tenyereken vaskos hyperkeratozis

2. dbra 4.dbra
Combokon szabad teriiletek kihagyédsa Korom a szabad szélek fel6l megvastagodott
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7. dbra
Az epidermisben hyperkeratosis,

5. db
asra megtartott str. granulosum (HE 400x)

Mindkét szemen ectropium

8. dbra
Dermisben tagult kapillarisok,
perivascularis infiltracié (HE 400x)

Megbeszélés

A pityriasis rubra pilaris egy ritka, ismeretlen eredetd
krénikus betegség. Incidencidja 1:5000 és 1:50.000 kozotti,
férfi:nG ardny egyforma. Eletkor szerint az els6 és az 6todik
évtizedben fordul el§ leggyakrabban (1).

Etioldgidja és patogenezise nem tisztazott. ElsGsorban a
6. dbra Vitamin A anyagcsere zavarnak tulajdonitanak szerepet, de
aretinol kotd fehérje (RBP) hidnya is fontos szerepet kaphat,
melynek feladata a Vitamin A megfeleld transzportja a b&rbe
(2). Egyes esetekben az immunrendszer kéros mikodése
25 mg/ napra emeltiik, és 25 mg Zinkorot® addsdt kezdtiik. Néhany  |gvetkeztében antigén ingerekre adott valasz kovetkez-

hét mulva a hyperaemia fokozédott, kifejezett szdjszarazsag jelent- s 21,4 PR Py
kezett, ezért dozisat mdsnaponta 25 mg-ra csokkentettiik. Az egy ho- meénye lehet. Fékent gyermekkorban, fels6 léguti fertozés

nappal késdbbi észlelésiink sordn bortiinetei jelentds javuldst mutattak, ~ KOvetkeztében exanthemas forma alakulhat ki, de besza-
a hyperaemia csokkent, az infiltracié csaknem megszdnt. 2 hénappal ~ moltak pajzsmirigy rendellenességgel tarsuld, és malignus
kés6bbi kontroll sordn bdre tiinetmentes volt (10. dbra). Az acitretin - tymorok mellett paraneopléziaként jelentkezd esetekrdl is

adagjat tovdbb csokkentettiik vdltozatlan cinkpétlas mellett. A fenti . 2 e
kombinalt kezelés €s a cc.palnocellulare sikeres sugdrterapidjanak (3, 4,5,6,7, 16). Nagy jelentsége van a genetikai ténye-

tudjuk be a kozel 1 év alatt bekdvetkezS és még mindig tart6 tinet- ~ 20knek is a kialakuldsban, 6rok16dési formdja autoszomalis
mentesedést. dominans.

A jobb fiil mogott szovettanilag igazolt spinalioma
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9. dbra
Kifejezett progresszié a sugarkezelés alatt

Hat klinikai tipusat kiilonitik el: (1)

1. klasszikus felndttkori tipus a leggyakoribb, az 5. évti-
zedben kezdddik, erythrodermaba dtmehet, spontan remisz-
szi6 elGfordul,

2. atipusos felndttkori forma: alsé végtagok ichthyosiform
hamlasa, haj megritkuldsa jellemzi, spontan regresszié ritka,

3. klasszikus juvenilis forma: 1-2 éves korban kezdédik,
spontan remisszi6 lehet,

4. koriilirt juvenilis forma: konyokon és térden psoriasi-
form plakkok, palmoplantaris keratoderma,

5. atipusos juvenilis forma: krénikus lefolyasu, csaladi
halmozédast mutat, palmoplantaris ichtyosiform tiinetek,

6. HIV-asszocidlt tipus: stlyosabb lefolyasu (8).

[ &

10. dbra
Tiinetmentes allapot
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A leggyakoribb a klasszikus felnéttkori tipus, melyre jel-
lemzd tiinetek a follicularis hyperkeratosis, a normal bérszi-
geteket magaba foglald narancsvoros erythema, tenyéri-talpi
hyperkeratosissal, koromtiinetekkel (distalisan sargasbarna
elszinez6d€s, hosszanti bardazdak, koromlemez megvasta-
godasa, subungualis hyperkeratosis). A szdjnyalkahartyan
észlelhet6 fajdalmas erozidk, sziirkésfehér csipkeszert
plakkok, erythema, és a szemtiinetek (ectropium, szemsza-
rassag) nem mindig kisérik a bdrtiineteket.

A diagnozis feldllitasa f6ként a klinikai kép alapjan tor-
ténik, melyet a szovettani vizsgalat megerdsit. Szovettana
elsGsorban a korai fazisban jellemz3, a hdmban a follicularis
hyperkeratosis, ortho- és parakeratdzis valtakozasa, normalis
vagy megvastagodott stratum granulosum jellemzi, a der-
misben enyhe perivascularis lymhocyter besztir§déssel, eny-
hén tagult kapillarisokkal.

Differencidl diagnozisként szdba jon szdmos, egyéb
hyperkeratozissal €s gyulladassal jaré bérbetegség: psoria-
sis, follicularis ichthyosis, erythro-keratoderma variabilis,
follicularis ekzema, keratosis pilaris, pityriasis lichenoides
chronica. A generalizalt, terdpia reziszetens esetekben HIV
fert6zés és cutan Tsejtes lymphoma lehetGségét is ki kell
zarni.

Terapidjaban elsGdleges a szisztémads retinoid: acitretin
0,5mg/ttkg/die, esetleg isotretinoin 1mg/ttkg/die. 14-16 hét
utdn remisszié varhatd, eredménytelenség esetén 3 honap
mulva érdemes a kezelést modositani (9). Nem reagalé ese-
tekben metothrexat 7,5-15 mg/hét adagban, PUVA, nbUVB,
esetleg Ciclosporin 300 mg/die addsa vezethet tiinetmente-
sedéshez. (10, 11). Terapia rezisztencia esetén a TNF alfa
gatloktol varhaté javulas (12).

Lokalis kezelésként javasolt emolliensek, hamlasztdk, cal-
cipotriol, szteroidok hasznélata.

Esetiink a feln&ttkori klasszikus tipusba osztalyozhatd. A
tipusos klinikai tiinetek mellett a ritkdbban el&fordulé szem
és korom érintettség is jelen volt, de nyalkahartya tiineteket
nem észleltiink. Az uroinfekcié provokald szerepe is felme-
riilt, a célzott antibiotikus kezelés nem vezetett a bdrtiinetek
javulasahoz. A paraneoplazia lehetSsége elsGsorban a fiil
mogott elhelyezkedd, grade 1. de invaziv, metasztazist nem
ado planocellularis carcinoma miatt meriilt fel. Az irodalmat
attekintve colon tumor, metasztatikus planocellularis car-
cinoma, valamint tiid6 adenocarcinoma mellett 1épett fel
paranoplasztikus PRP (5, 6, 7). A fenti elképzelést timasz-
tand ald betegiinknél a fiil mogotti planocellularis carcinoma
sikeres sugarkezelése utani gyors remisszio.

Esetiinknél az acitretin kezelést a szokasos 0,5mg/tskg/nap
adagban kezdve az atmeneti javulds utdn progresszid lépett
fel. Mota és mtsai az alacsony doézisu acitretin kezelés ha-
tékonysagrdl szamolt be (13). Az alacsony ddzisu retinoid
cinkkel torténd kiegészitése utan észleltiik a tiinetek gyors
és latvanyos regresszidjat. Az eddigi vizsgalatok alapjan jol
ismert, hogy a cink sziikséges a RBP szintéziséhez. Finzi
¢és mtsai csokkent RBP szintet észleltek PRP-os betegeiknél
(14). Cink bevitelével feltételezhetGen novelhet6 a RBP
szintézise €s ily médon fokozhaté a retinoid hatdsa is (15).
Ismert, hogy gyermekkorban és id6seknél relativ cinkhidny
allhat fenn.
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Betegiinknél a bértiinetek hirtelen fellépd javulasaban
szerepe lehetett az alacsony dézisd acitretin mellett be-
vezetett cink terdpidnak, de nem zarhat6 ki, hogy a parane-
opldziaként meglévé PRP a planocellularis carcinoma
sikeres sugdrkezelése miatt regredilt.
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