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Felso léguti carcinomahoz tarsul6 acrokeratosis
paraneoplastica Bazex

Association of upper airway carcinoma and acrokeratosis
paraneoplastica of Bazex
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OSSZEFOGLALAS

A bdr obligdt paraneoplasztikus szindromdi kozé tarto-
z0 acrokeratosis paraneoplastica Bazex és supradiaph-
ragmaticus lokalizdciojii neoplasidk tarsuldsa ismert, de
ritkan megfigyelhetd jelenség. Habdr a malignus dagana-
tok legfeljebb 8%-dhoz tdrsul valamilyen paraneoplasti-
cus tiinet, az esetek kozel kétharmadaban a tiinetek megje-
lenése akar egy évvel is megeldzheti a malignoma klinikai
ran az egyetlen — korai diagnosztikai lehetdség az alapbe-
tegség felismerésében.

A szerzok egy iddskorii férfibeteg esetét ismertetik, aki-
nek fél éve jelentkezd, psoriasiform tenyéri-talpi, illetve
koromtiinetek hdtterében mesopharyngealis adenocarci-
noma igazolodott.

Kulcsszavak:
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SUMMARY

The association of supradiaphragmatic neoplasms and
acrokeratosis paraneoplastica of Bazex, an obligate
paraneoplastic syndrome, is well known, though rarely
seen. As much as 8% of malignant tumours can coexist
with paraneoplastic signs, which may precede the clinical
manifestation of the malignancy even by a year in two-
third of the cases. Thus, recognition of these signs is an
essential and frequently the single early diagnostic tool.

Authors present a case of an elderly man who presented
with psoriasiform, both palmoplantar and nail symptoms
of six months’ duration. Patient evaluation revealed
mesopharyngeal adenocarcinoma
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A paraneoplasztikus szindrémdkat, valamint a parane-
oplasia fogalmat az 1940-es években irtdk le el&szor,
mint olyan, tumorokhoz tarsulé hematolégiai, endokri-
noldgiai vagy egyéb szervrendszeri tiineteket, melyeket
nem a daganat vagy metastasis direkt invazidja, vagy
térszikitése okoz, és melyek esetében a paraneoplaszti-
kus tiinet €s a primer tumor lefolydsa parhuzamot mutat
(1). A paraneoplasidk mai definiciéja ehhez képest 1é-
nyegében nem valtozott, azonban a tiinetek hétterében
allé pathomechanizmus, legaldbbis részben, ismertté
valt. A paraneoplasztikus tiinetek egy része a tumorsej-
tek altal termelt, farmakoldgiailag, vagy hormondlisan
aktiv anyagok hatdsdra vezethetd vissza, egy része pe-
dig autoimmun reakcioként értelmezhetd a tumor-anti-

gének és a szervezet autoantigénjei kozotti keresztreak-
ci6 eredményeképp. Utébbit timasztja ald egyes neuro-
l6giai paraneoplasids tiinetek vizsgdlata kapcsan a liqu-
orban észlelt autoantitestek, illetve paraneoplasztikus
szovettani mintdkban antitest- és komplement-depozicié
jelenléte is (2).

A rosszindulatd daganatos megbetegedések kb. 8%-a-
hoz tarsul valamilyen paraneoplasztikus tiinet, a leg-
gyakrabban kissejtes tiidérdk, haematolégiai maligno-
mak és négydgyaszati daganatok dllnak a hattérben. Az
érintett szervrendszereket tekintve leggyakrabban en-
dokrinolégiai, neurolégiai, haematoldgiai €s dermatolé-
giai tiineteket észleliink paraneoplasztikus szindrémak
kapcsan (1).
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Esetismertetés

A 64 éves férfi kortorténetében gyermekkori tonsillectomia, illet-
ve kezeletlen hypertonia szerepel, kronikus alkohol-abtzus valdszi-
niisithetS. A paciens sajit bevalldsa szerint is fogyaszt rendszeresen
alkoholt, illetve dohdnyzik. Gydgyszert rendszeresen nem szedett,
teststlya nem valtozott.

Kb. fél éve észlelte elGszor kezein, ill. kézkormokon, majd ké-
s6bb talpain is jelentkezd, szubjektiv panaszt nem okozoé bdrtiineteit.
Teriileti szakrendelésen tiinetei elsd észlelése utdn azokat ekzema-
ként, illetve superficialis mycosisként kezelték. Az ezidaig alkalma-
zott lokdlis antifungalis, valamint gyulladdscsokkentd kezelések tii-
netein 1ényegesen nem javitottak. Ambulanter késziilt korom gomba
vizsgalata mind KOH-készitményben, mind tenyésztéssel negativ
eredményt adott.

Felvételi statusabol kiemelendd mindkét oldali kéz ujjain jelent-
kez6 livid-erythema, distalis ujjpercek dorsalis felszinén vaskos hy-
perkeratosis, psoriasiform hamlds, sargasan elszinez6dott és meg-
vastagodott ujjkormok, koéromlemezeken morzsalékony tormelék,
massziv onychodystrophidval és onycholysissel, tenyereken vonalas
fissurdk, valamint talpakon livid-erythema, hyperkeratosis, ldbujj-
kormokon megvastagodott koromlemez és részleges onycholysis je-
lenléte. (1., 2., 3., 4. dbra). Az arcon, ill. annak acralis teriiletein
bértiinetet nem észleltek.

1. dbra
Kézujjak kdérmein massziv onychodystrophia

2. dabra
Tenyereken livid erythema, vonalas fissurak

Fizikdlis vizsgalata soran a mesopharynx hatsé falan észleltek
zolddiényi méretli, exophyticus novekedésii, exulceralt terimét,
mely a paciensnek szubjektiv panaszt (nyelési nehezitettség, fajda-
lom) nem okozott, valamint nyakon mindkét oldalon tapinthatd, faj-
dalmatlan nyirokcsomokat.

Az anamnesztikus adatok, a fizikdlis vizsgélati lelet, valamint a
klinikai kép acrokeratosis paraneoplastica Bazex lehetGségét ve-
tették fel.

3. dbra
Labujjak kormein részleges onycholysis

4. abra
Talpakon hyperkeratosis, fissurdk

Rutin laboratériumi leletei koziil emelkedett szérum bilirubin, va-
lamint emelkedett SGOT és GGT értékek emelenddk ki. Fiil-orr-gé-
gészeti vizsgalata soran hatso garatfali terimébdl szovettani minta-
vétel tortént, melynek feldolgozdsa soran alacsonyan differencialt
planocellularis carcinoma igazolédott. CT vizsgalattal a praeverteb-
ralis fascidt 4ttoré malignus folyamat igazolddott. Nyakon tapintha-
té nyirokcsomok ultrahang vizsgdlata soran vékonyti-aspiracids
mintavétel tortént, ennek szovettani feldolgozasa rosszul differen-
cialt laphdmcarcinoma nyirokcsomo attétet igazolt.

Intézetiinkben tortént hospitalizacidja soran lokalis keratolyticus,
valamint kortikoszteroid kezelést alkalmaztunk, melynek hatdsdra
bértiinetei minimalis regresszidjat észleltiik, azonban tovabbi kivizs-
gdlds és onkoldgiai ellatds céljabol fiil-orr-gégészetre irdnyitottuk.
Itt, a staging vizsgélatok eredményeinek ismeretében, a malignus fo-
lyamat kiterjedtsége miatt palliativ chemo-irradiatiot terveztek. A te-
nyéri-talpi bértiinetek lokalis kezelés mellett jelenleg is stagnalnak,
az arc tovdbbra is megkimélt.

Megbeszélés

André Bazex, a toulouse-i egyetem bdrgydgyasz pro-
fesszora 1965-ben publikdlt esetismertetésében tenyéri
keratoderma, orron jelentkezé follicularis parakeratosis,
fejtetdi pseudo-tinea és sinus piriformis carcinoma tarsu-
lasat mutatta be (3). A kozleményben leirt tumor kés6bbi
szisztémas kezelését és lokalis irraditatiojat kovetéen a
bértiinetek csaknem teljesen regredidltak. A klinikai kép
alapjan a cikk szerzd6je paraneoplasticus dermatosist véle-
ményezett, és azéta is az 6 szerz6i nevével illetjik az
acralis régidkban jelentkez6 hyperkeratosis és fels6 1ég-
uti-, illetve felsd gasztrointesztindlis traktus neoplasidk
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tarsuldsat. (Szintén az 6 nevét viseli a Bazex-Dupré-
Christol szindroma, amely egy X-kromoszomahoz kotot-
ten 0rokl6dd, non-melanoma bértumorok, atrophoderma
follicularis, congenitalis hypotrichosis €s hypohydrosis
tetradjaval jelentkez6 genodermatosis).

Az acrokeratosis paraneoplastica Bazex, csakuigy, mint
az acanthosis nigricans, a paraneoplasticus pemphigus,
az erythema gyratum repens és a hypertrichosis lanugi-
nosa acquisita, a bor obligdt paraneoplasztikus tiinetei
kozé tartozik, azaz hatterében csaknem mindig rosszin-
dulati daganatos betegség all (4). Egy bdrtiinet parane-
oplasztikus eredete felmeriil, ha a kovetkez6 hat krité-
rium koziil minél tobb teljesiil: (I.) megjelenése a neop-
lasia megjelenéséhez tdrsul, (II.) parhuzamos lefolyds,
(II.) a bértiinet nem lehet genetikai szindréma részje-
lensége, (IV.) specifikus tumorhoz specifikus dermatosis
tarsul, (V.) gyakori bdrtiinet, (VI.) neoplasidhoz valé
nagyfoku asszociacio (5).

Irodalmi adatok alapjan az eddig publikalt 6sszes, acro-
keratosis paraneoplasticaként diagnosztizalt esethez kap-
csoléddan leirtdk malignoma tarsulasat (6, 7). Bolognia és
munkatdrsai 113 esetet vizsgaltak meg, és primer tumor
lokalizacigjat illetéen a kovetkezd gyakorisagi sorrendet
allitottdk fel: oropharynx és larynx (48,6%), tiid6
(17,7%), oesophagus (10,6%) és prosztata (1,7%). Emel-
lett az esetek 16%-aban a lokalizacio ismeretlen maradt,
illetve beszamoltak sporadikus esetekrdl is (mdj, gyomor,
uterus, csontveld) (8). Emellett olyan neoplasia is dllhat a
hattérben, amely nem a fenti lokalizacidban jelentkezik,
de cervicalis, ill. mediastinalis nyirokcsomdkba adott atté-
tet (6, 7). Forditott esetben, a leggyakrabban Bazex-szind-
rémahoz tarsulé oropharyngealis carcinomak tarsulhatnak
egyéb paraneoplasztikus szindrémdkhoz is, igymint para-
neoplasticus pemphigus, herpes zoster, Sweet szindréma,
dermatomyositis, pyoderma gangrenosum és erythema
gyratum repens (9).

Tekintve, hogy a fent emlitett daganatok prevalencidja
férfiakban és az életkorral egyenes ardnyban magasabb,
az acrokeratosis paraneoplastica a 40-50 éves kor feletti
férfiak betegsége. A klinikai képben az altaldban szim-
metrikus, bilateralis és acralis (ujjak, orr, fiil, ritkdbban
konyok, térd) elrendezddési psoriasiform plakkok és a
palmoplantaris keratosis a domindld, valamint az esetek
hiaromnegyedében jelentkezd onychodystrophia (6). Is-
mert az acrokeratosis paraneoplastica stidiumbeosztdsa
is, mely szerint az elsd stddiumban az ujjakon, valamint
az orron €s fiilkagylokon észlelhetdek psoriasiform 1€zi-
0k, ebben a stddiumban a primer daganat dltaldban tii-
netmentes, ezért diagnosztikai szempontdl az elsd std-
dium a legjelent6sebb. A masodik stddiumra jellemzd a
palmoplantaris keratoderma, majd a harmadik stddiumra
a parakeratotikus bdértiinetek proximalis, illetve torzsi
terjedése (10, 13). Az esetek kétharmaddban a boértiine-
tek akar 12 hénappal is megel&zhetik a primer tumor 4l-
tal okozott tiineteket, 15-25%-ban pedig szinkron jelent-
keznek (10, 11, 12, 14). A diagndzis felallitisaban a kli-
nikai tlinetek dontSek, a paraneoplasztikus tiinet altal di-
rekt okozott laboratériumi eltérés nem ismert, a szovet-

tani kép nem specifikus (5, 13). Differencidldiagnoszti-
kai szempontbdl psoriasis vulgaristél (kiilonosen pal-
moplantaris psoriasist6l) és onychomycosistél valé elkii-
lonitése fontos, melyben segit a tiinetek nagyfoku tera-
pia-rezisztencidja, ugyanis a paraneoplasticus acrokera-
tosis sem lokdlis gyulladdscsokkentd-, sem keratolyti-
cus-, sem antifungdlis kezelésre nem szandlédik. Izoldlt
tenyéri-talpi tlinetek esetén acrodermatitis continua Hal-
lopeau és szekunder syphilis lehet6sége meriilhet fel
(13). Az egyetlen, remisszidt biztosité terdpia a primer
tumor megfeleld elldtdsa. Amennyiben a daganat inope-
rabilis, illetve terdpia-rezisztencia jelentkezik, egyes
szerz8k szisztémads retinoid szdrmazékok addsatél a bor-
tiinetek regresszidjat irtdk le (13, 14). Megjegyzendd,
hogy tumor recidiva esetén a bdrtiinetek parallel recidi-
vdja figyelhet6 meg (7, 10).

Valdivielso és munkatdrsai a kovetkezd kivizsgalasi al-
goritmtust ajdnljadk Bazex-szindroma gyandja esetén: a
gondos anamnesis-felvétel és fizikalis vizsgalat (nyaki
nyirokcsomok észlelése) mellett elsé 1épésként rutin la-
borvizsgalat, tumormarker-meghatarozas, széklet-Weber
teszt, mellkas rontgen-felvétel elkészitése és fiil-orr-gé-
gészeti kivizsgalas javasolt. Ezek negativitdsa esetén
gasztroenteroldgiai kivizsgélds és képalkoté6 modszerek
kovetkeznek, melyek negativitisa esetén a paciens ha-
romhavonta torténd kontrollaldsa javasolt fizikalis- és gé-
gészeti vizsgdlattal, valamint rutin laborvizsgalatokkal
kiegészitve (6).

Esetiinkben a fizikalis vizsgalat és a klinikai kép alap-
jan, valamint — az irodalmi adatok alapjan leggyakrab-
ban asszocialt — felsé 1éguti tumor szovettani leletének
ismeretében II. stddiumu acrokeratosis paraneoplastica
Bazex diagnézisat allitottuk fel. Mivel a malignus folya-
mat felismerése kordbban nem tortént meg, nem ismert a
bértiinetek— és a tumor megjelenése kozott eltelt id6. A
tiinetek stagndldsa és a lokdlis kezelés eddigi hatdstalan-
saga jol tiikrozi az eddig kezeletlen fels6 1éguti daganat
és a bor paraneoplasticus folyamatanak parallel lefolya-
sat. A helyi kezelés mellett az emelkedett majenzim-érté-
kek miatt szisztémads acitretin terdpia bevezetése nem
volt lehetséges.

Mint lathatjuk, a bortiinetek helyes, és id6ben torténd
értelmezése olyan diagnosztikai eszkozt nyujt szdmunkra
egyes daganatok felismerése kapcsan, melyek segitségé-
vel jelentds id6t megtakaritva mutathatunk rd az életet ve-
sz€élyeztetd alapbetegség jelenlétére. Fontos, hogy tobb
hénapja jelentkezd és terdpiarezisztens, acralis-, illetve te-
nyéri-talpi parakeratotikus bortiinetek észlelése esetén
gondoljunk egy lehetséges paraneoplasztikus szindroma-
ra, valamint végezziik el a paciens fizikdlis vizsgdlatit,
amely olykor definitiv diagnézist is biztosithat.
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