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Pityriasis rubra pilaris
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GODOR FERENC DR., HARSINQ JUDIT DR., WIKONKAL NORBERT DR.,
KARPATI SAROLTA DR.

Semmelweis Egyetem Altalinos Orvostudomanyi Kar B6r-, Nemikértani és
Bdéronkoldgiai Klinika, Budapest

OSSZEFOGLALAS

A pityriasis rubra pilaris egy ritka, ismeretlen erede-
til, kronikus papulosquamosus bdrbetegség. Jellemzden
felnéttkorban jelentkezik, de gyermekkori formdja is is-
mert. Jellegzetessége a follicularis hyperkeratosis, a tii-
netmentes bdorszigeteket magdba foglalé, hamlo, na-
rancsvords, viszketd dermatitis, amely erythrodermdig
sulyosbodhat. Etiologidja mindmdig nem pontosan tisz-
tazott. Hdtterében A-vitamin hiany, felsé 1égiiti beteg-
ség, HIV fertdzés szerepét feltételezik, ugyanakkor fami-
liaris esetek is eldfordulnak. Ritka eldforduldsa miatt
gyakran fel nem ismert korkép. A kezelés elsddleges vo-
naldt a szisztémds retinoidok képzik, ezek kéziil is elsd-
sorban az acitretin, de rendszeresen taldlkozunk erre
nem reagadlo esetekkel is.

A szerzdk egy 59 éves beteg esetét ismertetik, akinél fel-
sO légiiti betegséggel egy iddben, tipusos tiinetekkel pityri-
asis rubra pilaris jelentkezett. A diagnozisnak megfeleléen
a beteg acitretin kezelést kapott szerény terdpias effektus-
sal, majd methotrexate kezelésben részesiilt, mely mellett
tiinetei regressziot mutattak.
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SUMMARY

Pityriasis rubra pilaris is a rare, chronic, idiopathic
papulosquamous skin disorder. It occurs commonly in
adults however childhood forms are also known. It is
characterized by follicular hyperkeratosis, typically
orange-colored itching patches with islands of normal
skin, progressing into erythroderma. The etiology of
pityriasis rubra pilaris is not known. Several cases have
been reported with A-hypovitaminosis, upper respiratory
tract and HIV infection. Occasional familiar cases have
been reported. Due its rare occurence, it is frequently
misdiagnosed. The primary treatment includes systemic
retinoids, especially acitretin however treatment failure
is common.

The authors report a case of a 59-year-old patient,
who was diagnosed with pityriasis rubra pilaris
and upper respiratory tract infection. He was treated
with  systemic acitretin with modest response
an impressive clearing was shown with the use of
methotrexate.
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Esetismertetés

Az 59 éves férfibeteg anamnézisében tonsillectomia és gyogy-
szeresen kezelt hypertonia szerepel. Emellett a mellkasrél cc. ba-
socellulare excisioja tortént egy alkalommal. Két honapja fennallé
viszket6 bortiinetekkel jelentkezett ambulancidankon. El6szor a ha-
jas fejboron, majd a torzson, végiil a karjain és combjain €szlelte
hamlé kiiitéseit. Elmonddsa szerint a hospitalizaci6ja el6tti héten
fels6 1éguti infekcid miatt clarithromycin antibiotikum terapiaban
részesiilt.

Felvételekor kifejezetten a hajas fejbron, az arcon, a torzson, a
fels6 végtagokon ¢€s elszértan a combokon 1-2 cm atmérdji, mér-
sékelten infiltralt, hamlo, erythrodermava konfludld, narancssarga
szind plakkokkat lattunk (/., 2. dbra). Helyenként szigetszerlien

0,5-2 cm-es tiinetmentes teriiletek voltak megfigyelhet6ek (3. db-
ra). A tenyereken mérsékelt hyperkeratosist €szleltiink koromtiine-
tek nélkiil (4., 5. dbra), a talpakon diffiiz, sargas keratoderma volt
lathaté (6. dbra). Tekintettel az erythrodermdba hajlo, kiterjedt
bértiinetekre borbiopsziat végeztiink. A szovettani vizsgalata sza-
balyosan rétegzett, megtartott stratum granulosummal biré ham-
mal fedett bérrészletet, a felszinen focalis parakeratosist, a dermis-
ben csekély értagulatot €s enyhe kerek sejtes besztir6dést mutatott
(7. dbra). A DIF vizsgélat C3 és IgA pozitiv vaszkuldris érintettsé-
get irt le. Az anamnézis, a klinikai kép €s a szovettani lelet egyiit-
tesen az eredetileg felvetett pityriasis rubra pilaris diagnézisat ta-
masztotta ala.

Laboratériumi vizsgalatok soran kisfokban gyorsult siillyedés,
emelkedett fehérvérsejt szam és CRP szint mellett jelentGsen emel-
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1. dbra
Meérsékelten infiltralt erythema
az arcon

Szigetszerlien elhelyezked? tiinetmentes teriiletek

kedett triglicerid- és hiigysavszint, tovdbbd a hasi, kismedencei UH
vizsgalaton steatosis hepatis, pancreatopathia igazolddott, amelyeket
a kifejezett obesitas magyarazott.

A klinikai dpoldsa alatt neoplasidra utal6 eltérés nem volt igazol-
hatd, mellkasrontgen, tumormarker és széklet Weber vizsgalat nega-
tiv eredményt adott. Mellékleletként az immunszerolégia ANCA és
atipusos ANCA pozitivitast mutatott.

A beteg 2x25 mg doézisban oralis acitretin és 1x25 mg dézisban
chloropyramine kezelésben részesiilt lokalis emolliens kezelés mel-
lett. A bevezetett zsirszegény diéta mellett kontroll laborleletében a
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2. dbra
Erythrodermava konfluald, narancssarga szind,
hamlé plakkok

4. abra
Meérsékelt hyperkeratosis a tenyereken

trigliceridszint csokkend értéket mutatott. 10 napos hospitalizaciot
kovetben a beteget javuld bértiinetekkel, j6 dltalanos allapotban ott-
hondba bocsatottuk. Ambulanter az acitretin kezelést alterndlé 25-50
mg dozisra csokkentettiik, tovabba az emelkedett lipidszintek miatt
fibrat kezelést allitottunk be. Négy honap kezelést kovetden tovabb-
ra is észleltiink bdrtiineteket, ezért a kezelést modositottuk, az acit-
retin kezelést felfiiggesztettiik. Heti 10 mg, majd heti 15 mg methot-
rexate kezelést allitottunk be lokalis calcipotriol/betamethasone tera-
pia mellett, és nyolc honapos kezelést kdveten a bortiinetek telje-
sen regredialtak.



5. abra
Koromtiinetek hidnya

6. dbra
Keratoderma a talpakon

Megbeszélés

A pityriasis rubra pilarist, mint 6ndllé klinikai entitast
el6szor Claudius Tarral irta le 1928-ban, majd Alphonse
Devergie 1935-ben. Ritka betegség, incidencidja 1:5000
és 1:50 000 kozé tehets, mindkét nem hasonlé mértékben
érintett (1, 2). A betegség id6beni megjelenése alapjan
gyermekkori és felndttkori formdk kiilonithet6k el, me-
lyek csicsa az elsé és az 6todik évtizedben jelentkezik.
Etiolégidja és patogenezise nem tisztdzott. Hatterében
szamos ok felvetddik, mint fels6 1€guti Streptococcus fer-
téz€s, amely a szuperantigének szerepére utalhat (3, 4),
malignus tumor (5), A-hypovitaminosis, esetleg hypothy-
reosis. A pajzsmirigy hormon elégtelenség esetén a karo-
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7. dbra
Focalis parakeratosis, megtartott str. granulosum,
a dermisben kisfoku értagulat és enyhe, kerek sejtes
besztir6dés

tin A-vitaminna alakuldsa gétolt, ami felels lehet a bdrtii-
netek kialakuldsaért (6).

Leirtak csaladi halmozdédast is, kiilondsen a gyermekko-
ri formdkban, egyes esetekben autoszémadlis domindns
oroklésmenettel, de a legtobb eset sporadikus (7). Habar a
korképet megfigyelték HIV fert6zott betegek korében, az
nem mutat Osszefiliggést az immunszupresszié fokaval, a
betegség inkabb az epidermisben észlelhetd keratinizacids
zavarral magyarazhato (8).

A klinikai lefolyas €s tiinetek alapjan 6t csoportjat kiilo-
nitjiik el: a felndttkori tipus klasszikus és atipusos forma-
jat, a juvenilis tipus klasszikus, koriilirt és atipusos forma-
jat (9, 10). Hatodik tipusanak a HIV-asszocidlt varidnst
tartjak (8).

A diagnézis a tiinetek kezdetén sokszor nehéz. A diag-
nosztikaban segit a jellegzetes perifollicularis elrende-
z6dést, erythemads, hyperkeratotikus papuldk megléte,
amelyek a torzson caudal felé terjednek, tovabbi tam-
pont a plakkokka 6sszeolvadé tiinetek narancsvoros szi-
ne és az érintett bdrtiinetek kozott élesen elhatarolodo,
tiinetmentes bdérteriiletek. Honapok alatt a progresszio
erythrodermadig silyosbodhat. A kéromlemez megvasta-
godasa, subungudlis hyperkeratosis, a koromlemez el-
szinez6dése szintén jellemz8, azonban a psoriasisban
észlelhetd olajcsepp tiinet és Beau-pontok nem észlel-
hetdk.

A szovettani vizsgalat a diagnosztikdban segithet, de
kiemelendd, hogy a diagnézis dontéen nem a szovettanra
épiil. A szovettani képre a follicularis hyperkeratosis, a
vertikalis €s horizontdlis irdnyultsdgi para- és ortokerato-
sis, az erek koriili mérsékelt foku, kerek sejtes beszlirs-
dés, a stratum granulosum megtartottsaga és az enyhén ta-
gult, kanyargds kapillarisok a jellemzdk (11).

Jellegzetes a pityriasis rubra pilaris viszonylagos terdapia
rezisztencidja. A kezelés els6dleges vonalat a szisztémas
retinoidok képzik, ezek koziil is elsdsorban az acitretin,
0,5 mg/ttkg/nap dézisban (11, 12). Széba johet isotretinoin
1 mg/ttkg/nap, de beszamoltak nagy dézisd, 2 mg/ttkg/nap



alkalmazdasarol (13) és alitretinoin 30 mg/nap effektivitasa-
rol is (14, 15). A remisszio 14-16 hét kezelés utan varhato,
ezért eredménytelenség esetén a terdpiit 3 hénap mdalva ja-
vasolt médositani (13).

Egyes esetekben methotrexate 7,5-15 mg/hét, PUVA ke-
zelés hatdsos lehet. Az immunszupressziv szerek dltalaban
hatdstalanok, de terdpiarezisztens esetben megkisérelhetd
ciclosporin adasa 300 mg/nap ddzisban (16, 17). A szisz-
témads kortikoszteroid kezelés a mellékhatdsok miatt in-
kdbb nem javasolt. A nagy dézisu A-vitamin (18) vagy
stanazolol (19) terdpia szintén kis hatékonysagu.

A kezelésre nem reagdld esetekben TNF-alfa gatlé ada-
limumab, infliximab, etanercept addsa megkisérelhetd,
mely 4 hetes kezelést kovetden tiinetmentességet eredmé-
nyezhet (20, 21, 22, 23, 24, 26). IL-12/23 gatlé6 monoklo-
ndlis ellenanyag ustekinumab 45 mg dézisban szintén ha-
tasos lehet (25).

A lokalis kezelésként az irritalo faktorok kiiktatasa, a
hamlaszté és emolliens kezelés javasolhatd, de egyes ese-
tekben D3-vitamin-szarmazék calcipotriol, esetleg korti-
koszteroidok alkalmazdsa is szba jon, amellyel a sziszté-
mads gyogyszerek ddzisa csokkenthetd.
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