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ÖSSZEFOGLALÁS

A bôr obligát paraneoplasztikus szindrómái közé tarto-

zó acrokeratosis paraneoplastica Bazex és supradiaph-

ragmaticus lokalizációjú neoplasiák társulása ismert, de

ritkán megfigyelhetô jelenség. Habár a malignus dagana-

tok legfeljebb 8%-ához társul valamilyen paraneoplasti-

cus tünet, az esetek közel kétharmadában a tünetek megje-

lenése akár egy évvel is megelôzheti a malignoma klinikai

manifesztációját, így ezek észlelése kiemelkedô – és gyak-

ran az egyetlen – korai diagnosztikai lehetôség az alapbe-

tegség felismerésében.

A szerzôk egy idôskorú férfibeteg esetét ismertetik, aki-

nek fél éve jelentkezô, psoriasiform tenyéri-talpi, illetve

körömtünetek hátterében mesopharyngealis adenocarci-

noma igazolódott.
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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 szindrómákat, valamint a parane-
oplasia fogalmát az 1940-es években írták le elôször,
mint olyan, tumorokhoz társuló hematológiai, endokri-
nológiai vagy egyéb szervrendszeri tüneteket, melyeket
nem a daganat vagy metastasis direkt inváziója, vagy
térszûkítése okoz, és melyek esetében a paraneoplaszti-
kus tünet és a primer tumor lefolyása párhuzamot mutat
(1). A paraneoplasiák mai definíciója ehhez képest lé-
nyegében nem változott, azonban a tünetek hátterében
álló pathomechanizmus, legalábbis részben, ismertté
vált. A paraneoplasztikus tünetek egy része a tumorsej-
tek által termelt, farmakológiailag, vagy hormonálisan
aktív anyagok hatására vezethetô vissza, egy része pe-
dig autoimmun reakcióként értelmezhetô a tumor-anti-

gének és a szervezet autoantigénjei közötti keresztreak-
ció eredményeképp. Utóbbit támasztja alá egyes neuro-
lógiai paraneoplasiás tünetek vizsgálata kapcsán a liqu-
orban észlelt autoantitestek, illetve paraneoplasztikus
szövettani mintákban antitest- és komplement-depozíció
jelenléte is (2). 

A rosszindulatú daganatos megbetegedések kb. 8%-á-
hoz társul valamilyen paraneoplasztikus tünet, a leg-
gyakrabban kissejtes tüdôrák, haematológiai maligno-
mák és nôgyógyászati daganatok állnak a háttérben. Az
érintett szervrendszereket tekintve leggyakrabban en-
dokrinológiai, neurológiai, haematológiai és dermatoló-
giai tüneteket észlelünk paraneoplasztikus szindrómák
kapcsán (1).
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Esetismertetés

A 64 éves férfi kórtörténetében gyermekkori tonsillectomia, illet-
ve kezeletlen hypertonia szerepel, krónikus alkohol-abúzus valószí-
nûsíthetô. A páciens saját bevallása szerint is fogyaszt rendszeresen
alkoholt, illetve dohányzik. Gyógyszert rendszeresen nem szedett,
testsúlya nem változott.

Kb. fél éve észlelte elôször kezein, ill. kézkörmökön, majd ké-
sôbb talpain is jelentkezô, szubjektív panaszt nem okozó bôrtüneteit.
Területi szakrendelésen tünetei elsô észlelése után azokat ekzema-
ként, illetve superficialis mycosisként kezelték. Az ezidáig alkalma-
zott lokális antifungalis, valamint gyulladáscsökkentô kezelések tü-
netein lényegesen nem javítottak. Ambulanter készült köröm gomba
vizsgálata mind KOH-készítményben, mind tenyésztéssel negatív
eredményt adott.

Felvételi statusából kiemelendô mindkét oldali kéz ujjain jelent-
kezô livid-erythema, distalis ujjpercek dorsalis felszínén vaskos hy-
perkeratosis, psoriasiform hámlás, sárgásan elszínezôdött és meg-
vastagodott ujjkörmök, körömlemezeken morzsalékony törmelék,
masszív onychodystrophiával és onycholysissel, tenyereken vonalas
fissurák, valamint talpakon livid-erythema, hyperkeratosis, lábujj-
körmökön megvastagodott körömlemez és részleges onycholysis je-
lenléte. (1., 2., 3., 4. ábra). Az arcon, ill. annak acralis területein
bôrtünetet nem észleltek.

Fizikális vizsgálata során a mesopharynx hátsó falán észleltek
zölddiónyi méretû, exophyticus növekedésû, exulcerált terimét,
mely a páciensnek szubjektív panaszt (nyelési nehezítettség, fájda-
lom) nem okozott, valamint nyakon mindkét oldalon tapintható, fáj-
dalmatlan nyirokcsomókat.

Az anamnesztikus adatok, a fizikális vizsgálati lelet, valamint a
klinikai kép acrokeratosis paraneoplastica Bazex lehetôségét ve-
tették fel.

Rutin laboratóriumi leletei közül emelkedett szérum bilirubin, va-
lamint emelkedett SGOT és GGT értékek emelendôk ki. Fül-orr-gé-
gészeti vizsgálata során hátsó garatfali terimébôl szövettani minta-
vétel történt, melynek feldolgozása során alacsonyan differenciált
planocellularis carcinoma igazolódott. CT vizsgálattal a praeverteb-
ralis fasciát áttörô malignus folyamat igazolódott. Nyakon tapintha-
tó nyirokcsomók ultrahang vizsgálata során vékonytû-aspirációs
mintavétel történt, ennek szövettani feldolgozása rosszul differen-
ciált laphámcarcinoma nyirokcsomó áttétet igazolt. 

Intézetünkben történt hospitalizációja során lokális keratolyticus,
valamint kortikoszteroid kezelést alkalmaztunk, melynek hatására
bôrtünetei minimális regresszióját észleltük, azonban további kivizs-
gálás és onkológiai ellátás céljából fül-orr-gégészetre irányítottuk.
Itt, a staging vizsgálatok eredményeinek ismeretében, a malignus fo-
lyamat kiterjedtsége miatt palliatív chemo-irradiatiót terveztek. A te-
nyéri-talpi bôrtünetek lokális kezelés mellett jelenleg is stagnálnak,
az arc továbbra is megkímélt.

Megbeszélés

André Bazex, a toulouse-i egyetem bôrgyógyász pro-

fesszora 1965-ben publikált esetismertetésében tenyéri

keratoderma, orron jelentkezô follicularis parakeratosis,

fejtetôi pseudo-tinea és sinus piriformis carcinoma társu-

lását mutatta be (3). A közleményben leírt tumor késôbbi

szisztémás kezelését és lokális irraditatioját követôen a

bôrtünetek csaknem teljesen regrediáltak. A klinikai kép

alapján a cikk szerzôje paraneoplasticus dermatosist véle-

ményezett, és azóta is az ô szerzôi nevével illetjük az

acralis régiókban jelentkezô hyperkeratosis és felsô lég-

úti-, illetve felsô gasztrointesztinális traktus neoplasiák

122

1. ábra

Kézujjak körmein masszív onychodystrophia

2. ábra

Tenyereken livid erythema, vonalas fissurák

3. ábra

Lábujjak körmein részleges onycholysis

4. ábra

Talpakon hyperkeratosis, fissurák



társulását. (Szintén az ô nevét viseli a Bazex-Dupré-

Christol szindróma, amely egy X-kromoszómához kötöt-

ten öröklôdô, non-melanoma bôrtumorok, atrophoderma

follicularis, congenitalis hypotrichosis és hypohydrosis

tetrádjával jelentkezô genodermatosis).

Az acrokeratosis paraneoplastica Bazex, csakúgy, mint

az acanthosis nigricans, a paraneoplasticus pemphigus,

az erythema gyratum repens és a hypertrichosis lanugi-

nosa acquisita, a bôr obligát paraneoplasztikus tünetei

közé tartozik, azaz hátterében csaknem mindig rosszin-

dulatú daganatos betegség áll (4). Egy bôrtünet parane-

oplasztikus eredete felmerül, ha a következô hat krité-

rium közül minél több teljesül: (I.) megjelenése a neop-

lasia megjelenéséhez társul, (II.) párhuzamos lefolyás,

(III.) a bôrtünet nem lehet genetikai szindróma részje-

lensége, (IV.) specifikus tumorhoz specifikus dermatosis

társul, (V.) gyakori bôrtünet, (VI.) neoplasiához való

nagyfokú asszociáció (5).

Irodalmi adatok alapján az eddig publikált összes, acro-

keratosis paraneoplasticaként diagnosztizált esethez kap-

csolódóan leírták malignoma társulását (6, 7). Bolognia és

munkatársai 113 esetet vizsgáltak meg, és primer tumor

lokalizációját illetôen a következô gyakorisági sorrendet

állították fel: oropharynx és larynx (48,6%), tüdô

(17,7%), oesophagus (10,6%) és prosztata (1,7%). Emel-

lett az esetek 16%-ában a lokalizáció ismeretlen maradt,

illetve beszámoltak sporadikus esetekrôl is (máj, gyomor,

uterus, csontvelô) (8). Emellett olyan neoplasia is állhat a

háttérben, amely nem a fenti lokalizációban jelentkezik,

de cervicalis, ill. mediastinalis nyirokcsomókba adott átté-

tet (6, 7). Fordított esetben, a leggyakrabban Bazex-szind-

rómához társuló oropharyngealis carcinomák társulhatnak

egyéb paraneoplasztikus szindrómákhoz is, úgymint para-

neoplasticus pemphigus, herpes zoster, Sweet szindróma,

dermatomyositis, pyoderma gangrenosum és erythema

gyratum repens (9). 

Tekintve, hogy a fent említett daganatok prevalenciája

férfiakban és az életkorral egyenes arányban magasabb,

az acrokeratosis paraneoplastica a 40-50 éves kor feletti

férfiak betegsége. A klinikai képben az általában szim-

metrikus, bilateralis és acralis (ujjak, orr, fül, ritkábban

könyök, térd) elrendezôdésû psoriasiform plakkok és a

palmoplantaris keratosis a domináló, valamint az esetek

háromnegyedében jelentkezô onychodystrophia (6). Is-

mert az acrokeratosis paraneoplastica stádiumbeosztása

is, mely szerint az elsô stádiumban az ujjakon, valamint

az orron és fülkagylókon észlelhetôek psoriasiform lézi-

ók, ebben a stádiumban a primer daganat általában tü-

netmentes, ezért diagnosztikai szempontól az elsô stá-

dium a legjelentôsebb. A második stádiumra jellemzô a

palmoplantaris keratoderma, majd a harmadik stádiumra

a parakeratotikus bôrtünetek proximalis, illetve törzsi

terjedése (10, 13). Az esetek kétharmadában a bôrtüne-

tek akár 12 hónappal is megelôzhetik a primer tumor ál-

tal okozott tüneteket, 15-25%-ban pedig szinkron jelent-

keznek (10, 11, 12, 14). A diagnózis felállításában a kli-

nikai tünetek döntôek, a paraneoplasztikus tünet által di-

rekt okozott laboratóriumi eltérés nem ismert, a szövet-

tani kép nem specifikus (5, 13). Differenciáldiagnoszti-

kai szempontból psoriasis vulgaristól (különösen pal-

moplantaris psoriasistól) és onychomycosistól való elkü-

lönítése fontos, melyben segít a tünetek nagyfokú terá-

pia-rezisztenciája, ugyanis a paraneoplasticus acrokera-

tosis sem lokális gyulladáscsökkentô-, sem keratolyti-

cus-, sem antifungális kezelésre nem szanálódik. Izolált

tenyéri-talpi tünetek esetén acrodermatitis continua Hal-

lopeau és szekunder syphilis lehetôsége merülhet fel

(13). Az egyetlen, remissziót biztosító terápia a primer

tumor megfelelô ellátása. Amennyiben a daganat inope-

rabilis, illetve terápia-rezisztencia jelentkezik, egyes

szerzôk szisztémás retinoid származékok adásától a bôr-

tünetek regresszióját írták le (13, 14). Megjegyzendô,

hogy tumor recidíva esetén a bôrtünetek parallel recidí-

vája figyelhetô meg (7, 10). 

Valdivielso és munkatársai a következô kivizsgálási al-

goritmtust ajánlják Bazex-szindróma gyanúja esetén: a

gondos anamnesis-felvétel és fizikális vizsgálat (nyaki

nyirokcsomók észlelése) mellett elsô lépésként rutin la-

borvizsgálat, tumormarker-meghatározás, széklet-Weber

teszt, mellkas röntgen-felvétel elkészítése és fül-orr-gé-

gészeti kivizsgálás javasolt. Ezek negativitása esetén

gasztroenterológiai kivizsgálás és képalkotó módszerek

következnek, melyek negativitása esetén a páciens há-

romhavonta történô kontrollálása javasolt fizikális- és gé-

gészeti vizsgálattal, valamint rutin laborvizsgálatokkal

kiegészítve (6).

Esetünkben a fizikális vizsgálat és a klinikai kép alap-

ján, valamint – az irodalmi adatok alapján leggyakrab-

ban asszociált – felsô légúti tumor szövettani leletének

ismeretében II. stádiumú acrokeratosis paraneoplastica

Bazex diagnózisát állítottuk fel. Mivel a malignus folya-

mat felismerése korábban nem történt meg, nem ismert a

bôrtünetek– és a tumor megjelenése között eltelt idô. A

tünetek stagnálása és a lokális kezelés eddigi hatástalan-

sága jól tükrözi az eddig kezeletlen felsô légúti daganat

és a bôr paraneoplasticus folyamatának parallel lefolyá-

sát. A helyi kezelés mellett az emelkedett májenzim-érté-

kek miatt szisztémás acitretin terápia bevezetése nem

volt lehetséges.

Mint láthatjuk, a bôrtünetek helyes, és idôben történô

értelmezése olyan diagnosztikai eszközt nyújt számunkra

egyes daganatok felismerése kapcsán, melyek segítségé-

vel jelentôs idôt megtakarítva mutathatunk rá az életet ve-

szélyeztetô alapbetegség jelenlétére. Fontos, hogy több

hónapja jelentkezô és terápiarezisztens, acralis-, illetve te-

nyéri-talpi parakeratotikus bôrtünetek észlelése esetén

gondoljunk egy lehetséges paraneoplasztikus szindrómá-

ra, valamint végezzük el a páciens fizikális vizsgálatát,

amely olykor definitív diagnózist is biztosíthat. 
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