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ÖSSZEFOGLALÁS

A papuloerythroderma egy ritka klinikai entitás, amely
elsôsorban idôs férfibetegeken jelentkezik, lapos, livid-
erythemás, erythrodermává konfluáló papulák képében.
Sajátos jellemzôje az összefekvô bôrterületek megkímélt-
sége, amelyet az irodalom „deck-chair sign”-ként
(„nyugágytünet”) ismer. A fenti klinikai képet jellemzôen
intenzív pruritus, gyakran eosinophilia, emelkedett szé-
rum IgE szint, lymphopenia, ritkábban lymphadenopathia,
valamint palmoplantaris keratoderma kíséri. Etiopatoge-
nezise mindmáig nem pontosan tisztázott. Leírták idiopa-
thiás formában, paraneoplasiás tünetként, gyógyszersze-
déshez kapcsolódóan, azonban cutan T sejtes lymphoma
(elsôsorban mycosis fungoides) is jelentkezhet papuloe-
rythroderma képében.

A szerzôk egy 65 éves férfibeteg esetét ismertetik, akinél
a típusos klinikai kép és szövettan alapján Ofuji-féle pa-
puloerythroderma diagnózis igazolódott. A háttérben sem
belszervi malignus folyamatot, sem cutan lymphomát bi-
zonyítani nem sikerült. Lokális szteroid kezelés, valamint
narrowband UVB fototherapia hatására két hónap alatt
teljes remisszió következett be.
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SUMMARY

Papuloerythroderma of Ofuji is a rare, distinct clinical
entity. It affects predominantly elderly men, caracterized by
the appearance of red-brown, flat-topped, extremely
pruritic papules, which tend to coalesce forming
erythroderma. The lesions typically spare the skin folds and
creases, which phenomenon is known as ‘deck-chair sign’.
Eosinophilia, elevated serum IgE level, lymphopenia, on
occasion lymphadenopathy or palmoplantar keratoderma
may accompany the clinical setting. Neither the etiology
nor the underlying pathological processes are known
exactly. There are case reports describing this entitiy as an
idiopathic disorder, or paraneoplastic symptom in the
context of internal malignancies, however cutaneous T-cell
lymphomas (mainly mycosis fungoides) may also present as
papuloerythroderma of Ofuji. The authors present a case of
a 65 year old man, in whom the diagnosis of
papuloerythroderma of Ofuji was made by the typical
clinical appearancences and histologic findings. No
underlying disease was detectable, and a complete
remission was achieved with topical corticosteroid, and nb-
UVB phototherapy over a few month. 
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Esetismertetés

A 65 éves férfibeteg anamnesisében hypertonia szerepel. A beteg
egy hónapja fennálló erôsen viszketô bôrtünetekkel jelentkezett am-
bulanciánkon. Kezdetben az alkarok hajlító felszínén észlelte hal-
ványvörös foltok megjelenését, melyek testszerte szóródtak, be-
szûrtté váltak, majd papuláris jellegüket megôrizve erythrodermává
konfluáltak. Felvételekor testszerte erythemás, infiltrált, száraz,
hámló bôrt, illetve 0.5-1 cm-es, livid erythemas, lapos felszínû, bôr-
nívóból alig kiemelkedô, konfluáló papulákat láttunk (1. ábra.). A
bôrtünetek az arcot, az összefekvô bôrterületeket, az axilláris, ingui-
nális, submammalis régiót, a sacrum melletti bôrterületeket megkí-
mélték, mely „deck-chair sign”-nak (nyugágytünet) megfelelt (2.
ábra). Lymphadenopathiat, nyálkahártya-tüneteket nem észleltlünk.

Laboratóriumi vizsgálat eosinophiliát (0.95G/L, normál érték:0.0-
0.7G/L) emelkedett LDH szintet (562U/L, normál érték:230-
460U/L), valamint extrém magas 1000U/ml feletti (normál érték <
100U/ml) szérum IgE szintet igazolt. 

Részletes kivizsgálása során (fül-orr-gégészet, fogászat, urológia,
mellkas rtg., hasi, -kismedencei UH, és CT)  kóros eltérést nem ta-
láltunk. Az eosinophilia egyéb okának kizárására végzett széklet pa-
razitológiai vizsgálat negatív eredménnyel zárult. A bôrbiopsia szö-
vettani vizsgálata nem specifikus dermatitist igazolt. A hám mérsé-
kelt kiszélesedését, helyenként kisfokú parakeratosist, a dermis  pe-
rivascularis lymphoid beszûrôdését, helyenként enyhe epidermotro-
pismust figyeltünk meg (3. ábra). A dermis lymphocytas infiltrátu-
mát túlnyomórészt szabályos lymphocytak, kisebb részt középnagy,
irreguláris magvú lymphoid sejtek alkották. Immunhisztokémiai
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vizsgálattal az infiltrátum dominálóan CD3 +, CD4 + T-sejtekbôl
állt, clonalis restrictio nélkül. Sem a vérbôl, sem a bôrbôl preparált
DNS-en elvégzett T-sejt receptor génátrendezôdés vizsgálat nem
igazolt clonalis folyamatot. A perifériás vér fenotípus megoszlása
flow cytometriával normálisnak bizonyult. A klinikai kép és a szö-
vettani vizsgálat ismeretében papuloerythroderma Ofuji diagnózist
állítottunk fel, a szöveti kép nem utalt cutan T-sejtes lymphoma je-
lenlétére.  

Lokális emolliens és steroid (mometasone furoat), majd nb-UVB
fototherápiat kezdtünk, mely mellett a beteg viszketése megszûnt,
két hónap alatt teljes remisszió következett be. A beteg fél évvel a
kezelés befejezése után is remisszióban volt.

Megbeszélés

A papuloerythrodermát, mint önálló klinikai entitást
Ofuji és munkatársai írták le 1984-ben (1). Torchia és
munkatársai a nemzetközi irodalmat áttekintve, összesen
170 eset közlésérôl számoltak be (2). 

A kórkép jellemzôen idôs férfibetegeken jelentkezik,
lassú kórlefolyást mutat. A férfi : nô arány 4:1, az átlag-
életkor a diagnózis felállításakor 73 év, valamint a tünetek
rendszerint már hónapok, évek óta fennállnak.

A ritkán elôforduló kórállapot jellemzôje az intenzív
pruritus kíséretében megjelenô számos livid-erythemás,
lapos papula, melyek erythrodermává konfluálnak, de az
összefekvô bôrterületeket érintetlenül hagyják. Ezt a tüne-
tet az irodalom „deck-chair sign”-ként ismeri.

A kínzó pruritus és a „deck chair sign” minden esetben
jelentkezik, perifériás eosinophilia az esetek közel 85%-á-
ban, emelkedett szérum IgE szint a betegek több mint fe-
lénél, lymphadenopathia és lymphopenia az esetek közel
harmadában, míg palmoplantaris keratoderma csak az
esetek ötödében figyelhetô meg (2, 3). 

Bár a „deck-chair sign” minden papuloerythrodermás
esetben elôfordul, de nem specifikus jel, hiszen elôfordul-
hat psoriasis, vagy kiterjedt atópiás dermatitis esetében is
(2, 4). A jelenség hátterében egyes szerzôk felvetik a nyo-
más általi vascularis occlusio, mint az immunválasz effe-
rens ágát befolyásoló tényezô szerepét, a jelenség oka
azonban pontosan nem tisztázott (5).

A szövettani kép nem specifikus, chronicus dermatitisnek
felel meg. Gyakori jellemzô a hám kisfokú kiszélesedése,
helyenként parakeratosis, spongiosis, a dermisben nem spe-
cifikus kevert sejtes perivascularis infiltratum, melyben
lymhocyták, plasmasejtek, eosinophilek mutathatók ki.
Egyes esetekben korai cutan T-sejtes lymphomára jellemzô
eltérések lichenoid dermalis lymphoidsejtes infiltrátum, ki-
terjedt epidermotropizmus is megfigyelhetô.

A kórkép etiopathogenesise napjainkig ismeretlen, leg-
gyakoribb az idiopathias forma, melynek hátterében
egyéb betegség kizárható.  

Több közlemény számol be a papuloerythroderma és
cutan T-sejtes lymphomák (CTCL) kapcsolatáról (8, 9,
10). Egyes esetekben késôbb alakult ki mycosis fungoi-
des (11, 12), míg más esetek már kezdetben is kimerítet-
ték a CTCL szövettani és immunhisztokémiai kritériu-
mait (13).

A Torchia és mtsai által készített retrospektív tanul-
mány kimutatta, hogy a kórkép mindössze10%-ban társult
lymphomához, jóval gyakoribb a belsôszervi malignus tu-
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1. ábra
Papuloerythroderma. 

Erythrodermává confluáló lividvörös papulák 
a háton és a felsô végtagokon

3. ábra
Bôr szövettani vizsgálata: 

mérsékelten parakeratotikus epidermis, a dermisben
mérsékelt perivascularis lymphoid beszûrôdés

2. ábra 
Deck chair sign.  

A submammalis és axilláris régiókat 
a bôrtünetek nem érintik
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morokhoz társulás, fôként a Távol-Keleten, ahol a kórkép
elôfordulása is gyakoribb (14, 15, 16). Néhány esetet
gyógyszer-provokációval magyaráztak (7).  

A papuloerythroderma kezelésében a lokális és/vagy
szisztémás kortikoszteroid kezelés, ill. nb-UVB, PUVA,
retinoid ill. Re-PUVA tûnik a leghatékonyabb kezelési al-
ternatívának, de terápiás sikereket értek el interferon-α al-
kalmazásával is (17, 18).

Az elsô esetet Magyarországról Stehlich és mtsai közöl-
ték, akinél psoriasisnak induló bôrtünetekbôl bontakozott
ki az Ofuji-féle papuloerythroderma klinikai képe (19). A
szövettani eltérések hasonlóak voltak az irodalomban leír-
takhoz, azonban szokatlan volt a beteg fiatal életkora
(40év), valamint hiányzott a legtöbb esetnél elôforduló
eosinophilia is. A fenti közleményen kívül még két továb-
bi esetismertetés jelent meg Magyarországról, melybôl az
utóbbi már a kezdetektôl kimerítette a mycosis fungoides
diagnosztikus kritériumait (20, 21).

Összefoglalásként elmondhatjuk, hogy a papuloerythro-
derma Ofuji jellegzetes klinikai képpel jelentkezô, az ese-
tek nagy részében idiopathiás kórkép, melynek ismerete
azért fontos, mert paraneoplasias tünet, vagy cutan T-sej-
tes lymphoma sajátos manifesztációja is lehet.
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