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OSSZEFOGLALAS

A papuloerythroderma egy ritka klinikai entitds, amely
elsdsorban idds férfibetegeken jelentkezik, lapos, livid-
erythemds, erythrodermadva konfludlé papuldak képében.
Sajdtos jellemzdje az dsszefekvd borteriiletek megkimélt-
sége, amelyet az irodalom ,deck-chair sign”-ként
(,, nyugdgytiinet” ) ismer. A fenti klinikai képet jellemzden
intenziv pruritus, gyakran eosinophilia, emelkedett szé-
rum IgE szint, lymphopenia, ritkabban lymphadenopathia,
valamint palmoplantaris keratoderma kiséri. Etiopatoge-
nezise mindmdig nem pontosan tisztdzott. Leirtdk idiopa-
thids formdban, paraneoplasias tiinetként, gyogyszersze-
déshez kapcsolodoan, azonban cutan T sejtes lymphoma
(elsésorban mycosis fungoides) is jelentkezhet papuloe-
rythroderma képében.

A szerzok egy 65 éves férfibeteg esetét ismertetik, akinél
a tipusos klinikai kép és szovettan alapjan Ofuji-féle pa-
puloerythroderma diagnozis igazolodott. A hattérben sem
belszervi malignus folyamatot, sem cutan lymphomdt bi-
zonyitani nem sikeriilt. Lokdlis szteroid kezelés, valamint
narrowband UVB fototherapia hatdsdra két honap alatt
teljes remisszio kovetkezett 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 honapja fennall6 erSsen viszket6 bortiinetekkel jelentkezett am-
bulancidnkon. Kezdetben az alkarok hajlité felszinén észlelte hal-
vanyvoros foltok megjelenését, melyek testszerte szorddtak, be-
szlrtté valtak, majd papuldris jellegiiket megérizve erythrodermava
konflualtak. Felvételekor testszerte erythemds, infiltralt, szdraz,
hamlé bért, illetve 0.5-1 cm-es, livid erythemas, lapos felszint, bor-
nivébal alig kiemelkedd, konfludlé papuldkat lattunk (/. dbra.). A
bértiinetek az arcot, az 6sszefekvé borteriileteket, az axillaris, ingui-
nalis, submammalis régiét, a sacrum melletti borteriileteket megki-
mélték, mely ,.deck-chair sign”’-nak (nyugdgytiinet) megfelelt (2.
dbra). Lymphadenopathiat, nydlkahartya-tiineteket nem észleltliink.

Laboratdriumi vizsgélat eosinophiliat (0.95G/L, normal érték:0.0-
0.7G/L) emelkedett LDH szintet (562U/L, normal érték:230-
460U/L), valamint extrém magas 1000U/ml feletti (normal érték <
100U/ml) szérum IgE szintet igazolt.

Részletes kivizsgdlasa sordn (fiil-orr-gégészet, fogdszat, uroldgia,
mellkas rtg., hasi, -kismedencei UH, és CT) koros eltérést nem ta-
laltunk. Az eosinophilia egyéb okanak kizarasara végzett széklet pa-
razitoldgiai vizsgalat negativ eredménnyel zarult. A bérbiopsia sz6-
vettani vizsgdlata nem specifikus dermatitist igazolt. A hdm mérsé-
kelt kiszélesedését, helyenként kisfokd parakeratosist, a dermis pe-
rivascularis lymphoid beszlir6dését, helyenként enyhe epidermotro-
pismust figyeltiink meg (3. dbra). A dermis lymphocytas infiltratu-
mat tilnyomorészt szabalyos lymphocytak, kisebb részt kozépnagy,
irreguldris magvid lymphoid sejtek alkottdk. Immunhisztokémiai
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vizsgdlattal az infiltritum domindléan CD3 +, CD4 + T-sejtekbdl
allt, clonalis restrictio nélkiil. Sem a vérbél, sem a borb6l preparalt
DNS-en elvégzett T-sejt receptor génatrendezddés vizsgdlat nem
igazolt clonalis folyamatot. A periférias vér fenotipus megoszlasa
flow cytometridval normdlisnak bizonyult. A klinikai kép és a szo-
vettani vizsgalat ismeretében papuloerythroderma Ofuji diagnézist
allitottunk fel, a szoveti kép nem utalt cutan T-sejtes lymphoma je-
lenlétére.

Lokalis emolliens és steroid (mometasone furoat), majd nb-UVB
fototherapiat kezdtiink, mely mellett a beteg viszketése megsziint,
két honap alatt teljes remisszié kovetkezett be. A beteg fél évvel a
kezelés befejezése utdn is remisszidban volt.

Megbeszélés

A papuloerythrodermdt, mint 6ndll6 klinikai entitdst
Ofuji és munkatdarsai irtdk le 1984-ben (1). Torchia és
- munkatdrsai a nemzetkozi irodalmat attekintve, dsszesen
1. dbra 170 eset kozlésérdl szamoltak be (2).

Papuloerythroderma. A korkép jellemzden idds férfibetegeken jelentkezik,
Erythrodermava confluélé lividvoros papuldk lassu korlefolydst mutat. A férfi : n6 arany 4:1, az 4tlag-
a haton és a fels6 végtagokon életkor a diagndzis felallitdsakor 73 év, valamint a tiinetek

rendszerint mar hénapok, évek 6ta fenndllnak.

A ritkdn el6fordulé kérdllapot jellemzgje az intenziv
pruritus kiséretében megjelend szdmos livid-erythemds,
lapos papula, melyek erythrodermdva konfludlnak, de az
Osszefekvo borteriileteket érintetleniil hagyjak. Ezt a tiine-
tet az irodalom ,,deck-chair sign”-ként ismeri.

A kinzé pruritus és a ,,deck chair sign” minden esetben
jelentkezik, periférids eosinophilia az esetek kozel 85%-4-
ban, emelkedett szérum IgE szint a betegek tobb mint fe-
1énél, lymphadenopathia és lymphopenia az esetek kozel
harmaddban, mig palmoplantaris keratoderma csak az
esetek otodében figyelhetd meg (2, 3).

Bar a ,,deck-chair sign” minden papuloerythrodermas
esetben el6fordul, de nem specifikus jel, hiszen el6fordul-
hat psoriasis, vagy kiterjedt atépids dermatitis esetében is
) (2, 4). A jelenség hatterében egyes szerzok felvetik a nyo-

2. ab'r a mads 4ltali vascularis occlusio, mint az immunvalasz effe-
Deck chair sign. rens 4gat befolydsold tényez$ szerepét, a jelenség oka
A submammalis és axillaris régidkat azonban pontosan nem tisztdzott (3).

a bértiinetek nem érintik A szdvettani kép nem specifikus, chronicus dermatitisnek
felel meg. Gyakori jellemz6 a hdm kisfoku kiszélesedése,
helyenként parakeratosis, spongiosis, a dermisben nem spe-
cifikus kevert sejtes perivascularis infiltratum, melyben
lymhocytdk, plasmasejtek, eosinophilek mutathaték ki.
Egyes esetekben korai cutan T-sejtes lymphomadra jellemz6
eltérések lichenoid dermalis lymphoidsejtes infiltratum, ki-
terjedt epidermotropizmus is megfigyelhetd.

A korkép etiopathogenesise napjainkig ismeretlen, leg-
gyakoribb az idiopathias forma, melynek hétterében
egyéb betegség kizarhato.

Tobb kozlemény szdmol be a papuloerythroderma és
cutan T-sejtes lymphomdk (CTCL) kapcsolatardl (8, 9,
10). Egyes esetekben késébb alakult ki mycosis fungoi-
des (11, 12), mig mas esetek mar kezdetben is kimeritet-
ték a CTCL szovettani és immunhisztokémiai kritériu-

mait (13).
Bér szovettani vizsgalata: A Torchia és mtsai altal készitett retrospektiv tanul-
mérsékelten parakeratotikus epidermis, a dermisben many kimutatta, hogy a kérkép minddssze10%-ban tarsult
mérsékelt perivascularis lymphoid besztir6dés lymphomadhoz, jéval gyakoribb a belsdszervi malignus tu-
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morokhoz tarsulds, f6ként a Tavol-Keleten, ahol a kérkép
el6forduldsa is gyakoribb (14, 15, 16). Néhany esetet
gyogyszer-provokaciéval magyaraztak (7).

A papuloerythroderma kezelésében a lokalis és/vagy
szisztémas kortikoszteroid kezelés, ill. nb-UVB, PUVA,
retinoid ill. Re-PUVA tiinik a leghatékonyabb kezelési al-
ternativanak, de terdpids sikereket értek el interferon-o al-
kalmazasaval is (17, 18).

Az elsé esetet Magyarorszagrol Stehlich és mtsai k6zol-
ték, akinél psoriasisnak indulé bdrtiinetekb6l bontakozott
ki az Ofuji-féle papuloerythroderma klinikai képe (19). A
szovettani eltérések hasonldak voltak az irodalomban leir-
takhoz, azonban szokatlan volt a beteg fiatal életkora
(40év), valamint hidnyzott a legtobb esetnél el6forduld
eosinophilia is. A fenti kdzleményen kiviil még két tovab-
bi esetismertetés jelent meg Magyarorszagrél, melybdl az
utébbi mar a kezdetektdl kimeritette a mycosis fungoides
diagnosztikus kritériumait (20, 21).

Osszefoglalasként elmondhatjuk, hogy a papuloerythro-
derma Ofuji jellegzetes klinikai képpel jelentkezo, az ese-
tek nagy részében idiopathids kérkép, melynek ismerete
azért fontos, mert paraneoplasias tiinet, vagy cutan T-sej-
tes lymphoma sajitos manifesztacidja is lehet.
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