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Akut borgyogyaszati korképek jsziillottkorban

Acute dermatological disorders in newborn infants

CSOMA ZSANETT RENATA DR.
Szegedi Tudomdnyegyetem, Altaldnos Orvostudomdnyi Kar, Borgyogyaszati
és Allergoldgiai Klinika, Szeged

OSSZEFOGLALAS

Az ujsziilottkori bérgyogydszati manifesztdciok, tiinetek
tillnyomo tobbsége drtalmatlan elvdltozds, reverzibilis,
spontdn regressziot mutat. Természetesen azonban ebben a
korcsoportban is eldfordulhatnak silyos, kiterjedt derma-
tosisok, a kiiltakaro jelentds részének érintettségével jaro gyul-
laddsos korképek, fertozéses betegségek, illetve kiilonféle orok-
letes borbetegségek, genodermatosisok. A siilyos, extenziv kon-
genitdlis és perinatdlis borgyogydszati korképek intenziv te-
rdpids elldtdst igényelnek. Diagnozisuk és elkiilonitd koris-
mézésiik sok esetben bonyolult, dsszetett, tobblépcsds fo-
lyamat; a korai, korrekt diagnozis feldllitdsdhoz elenged-
hetetlen a neonatologus és a bérgydgydsz szakorvos egyiitt-
gondolkoddsa és munkdja. A neonatologia, az ujsziilott in-
tenziv elldtds drdmai fejlodésének koszonhetden az utobbi év-
tizedekben szignifikansan javult a korasziilottek, beteg iij-
sziilottek, igy a siilyos borgyogydszati betegségekben szen-
vedd ujsziilottek tilélési esélye is; ennek ellenére még nap-
Jjainkban is igen magas néhdny dermatosis mortalitdsi
ardnya.

SUMMARY

The vast majority of the neonatal dermatological lesions
are physiological, reversible and do not require any specif-
ic therapy; however; severe, potentially life-threatening der-
matological conditions can also occur in this special age group.
Hereditary blistering disorders or hereditary disorders of corni-
fication, various inflammatory, metabolic, immunologic,
neoplastic, infiltrative and infectious disorders may be as-
sociated with marked clinical picture; these disorders are usu-
ally characterized by severe damage of the cutaneous barrier
function. In these cases, neonates generally require adequate
intensive and supportive treatment and continuous monitor-
ing of the vital parameters in neonatal intensive care units.
Diagnosis and differential diagnosis is a complex, multi-step
procedure, multidisciplinary team-work of the neonatologists
and paediatric dermatologists is crucial for prompt and cor-
rect clinical diagnosis. The perfection of neonatal intensive
care has resulted in an impressive improvement of the sur-
vival of preterm or severely-ill newborn infants, however, some
neonatal dermatological disorders have a really high mor-
tality rate.
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EB - epidermolyis bullosa

Az €let elsd, a megsziiletéstdl négy hetes korig terjedd id6-
szaka igen specidlis periédus; méara mar kiilonall6 orvostu-
domanyi szakteriilet foglalkozik az jsziilottkor betegsége-
ivel. Dermatoldgiai aspektusbdl is kiilonleges ezen életsza-
kasz: a bdr, mint legnagyobb szerviink igen jelentds valto-
zasokon megy keresztiil a sziiletést kovetSen €s kezd el al-
kalmazkodni a kiilvilagi koriilményekhez. Az tdjsziilottkori
bdrgydgyaszati manifesztaciok, tiinetek tilnyomo tobbsége
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tat. Természetesen azonban ebben a korcsoportban is el§-
fordulhatnak sulyos, kiterjedt dermatosisok, a kiiltakar6 je-
lent8s részének érintettségével jard gyulladasos korképek, fer-
t6zéses betegségek, illetve kiilonféle orokletes bérbetegsé-
gek, genodermatosisok. A stlyos, extenziv kongenitalis és
perinatélis bérgydgydszati korképek intenziv terdpids ella-
tast igényelnek. Diagnézisuk és elkiilonits korismézesiik sok
esetben bonyolult, dsszetett, tobblépcsds folyamat; a minél
korabbi, korrekt diagndzis feldllitdsdhoz elengedhetetlen a
neonatolégus és a brgy6gyasz szakorvos egyiitt-gondol-
kodésa és munkdja. A neonatoldgia, az tjsziilott intenziv el-
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latas dramai fejlédésének koszonhetSen az utébbi évtize-
dekben szignifikdnsan javult a korasziilottek, beteg djsziilottek,
igy a stlyos bérgyégydszati betegségekben szenvedd uj-
sziilottek tulélési esélye is; ennek ellenére még napjainkban
is igen magas néhany dermatosis mortalitdsi aranya. Koz-
leményiinkben a sulyos, akut ellatast igényl6 tjsziilottkori
bérgydgyaszati betegségeket tekintjiik at.

1. Neonatilis erythrodermak

Definicié szerint az erythroderma a bdrfelszin tobb,
mint 90 %-os €rintettségével jard, kiterjedt erythaemaval és
gyakran hamlassal kisért gyulladdsos reakci6. A kérkép sze-
rencsére viszonylag ritka gyermekkorban, illetve tjsziilott-
korban, el6fordulési gyakorisaga nem ismert. Hatterében azon-
ban szdmos kivalté ok és kérkép dllhat: immunolégiai be-
tegségek, anyagcsere betegségek €s nutriciondlis deficiencidk,
fert6zések, gydgyszer adverz reakciok, genodermatosisok,
gyulladésos és infiltrativ bérbetegségek. A neonatalis eryth-
roderma potencidlisan életveszélyes korallapotnak tekintendd
(1-8).

1.1. Erythrodermdval jdro gyulladdsos borbetegségek

1.1.1. Atopids dermatitis

A gyermekkorban kialakult erythroderma hatterében
leggyakrabban az at6pids ekcéma all, szerencsére azonban
sulyos, generalizalt form4ja igen ritka djsziilottkorban (1. a,
b dbra). A bér erythaemas, hamlo, szaraz, gyakran exuda-
tiv jelenségek (seropapuldk, papulovesiculdk, porkok) is meg-
figyelhet&ek f6leg az orcak €s a flexuralis régidk teriiletén.
A pelenkaval fedett bérfeliilet és az axillaris régi6 dltalaban
megkimélt. A pozitiv csaladi atépids anamnézis megerdsiti
a klinikai diagnézist. A kiterjedt gyulladasos tiinetek ellenére
az Ujsziilottek és a csecsemdk dltalanos éllapota, stlygya-
rapodasa megfelel§ (ellentétben az immunoldgiai és anyag-
csere betegségekben szenvedd gyermekekkel). Kezelésében
alapvetGen lokdlis gyulladascsokkentd €s emolliens készit-
mények alkalmazdsa az elsédleges (2, 4-8).

1.1.2. Seborrhoeds dermatitis

Az infantilis seborrhoeds dermatitis és az atépids dermatitis
tiinetei bizonyos esetekben jelentds atfedést mutatnak ebben
az életkorban. Jellegzetes a hajas fejbor érintettsége: altala-
ban erythaemas, sargas, zsiros fényd hamlas jelentkezik; gya-
kori emellett a nyak, az axillaris régi6, valamint a glutedlis
régio Erintettsége (2. dbra). A seborrhoeds ekcémas tiinetek
néhany hét, hénap alatt regredidlnak, mig az at6pids ekcé-
mas tiinetek altalaban perzisztalnak (2, 4-8).

1.1.3. Psoriasis

A congenitalis erythrodermas psoriasis irodalmi ritkasag,
minddssze néhdny esetriport szamol be a kérformardl (az ese-
tek felében pozitiv csaladi anamnézis mutathat6 ki). Az in-
fantilis psoriasisban megfigyelhetjiik a pelenkaval fedett te-
riilet érintettségét: ennek hatterében a Koebner-jelenség all
(mechanikai és kémiai irritacid, bakterialis és Candida-szu-
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l.a dbra
Stulyos, generalizalt erythrodermadval jaré at6pids
dermatitis

1.b dbra
A hajas fejbdron is kifejezett hdmlds észlelhetd;
a tiinetek j6l megkiilonboztethetSek az infantilis
seborrhoeds dermatitisben jellegzetes, sargds, vaskos,
pikkelyes hamlastol

2. dbra
Erythrodermdba hajlé seborrhoeds dermatitis



2018. 94/1. 3644

perinfekcidk). Kezelése és diagndzisa nehéz, jsziildttkor-
ban gyakorlatilag csak neutrdlis emolliensek és enyhe ha-
taserSsségi kortikoszteroid gyulladascsokkentd készitmények
alkalmazhatdak. A velesziiletett kérforma altalaban klasszikus
psoriasisba progredidl (4-6, 8).

1.1.4. Congenitalis pityriasis rubra pilaris

A kongenitalis kérforma autoszémalis domindns 6rok-
Iésmenetet mutat. Erythaemas, hamlé felszind plakkok, fol-
likularis hyperkeratosis jellemzi, illetve erythroderma is ki-
alakulhat (4, 5, 7, 8).

1.2. Erythrodermdval jdro infekciok

1.2.1. Staphylococcus forrdzott bér szindroma

A korkeép elsé leirasa 1878-ban Gottfried Ritter von Rit-
tershain nevéhez fliz6dik (innen szarmazik a korabbi elne-
vezése: Ritter-kor). Az exfoliativ toxint termelS Staphylo-
coccus aureus torzsek altal elGidézett bérbetegség, amely a
toxinok haematogén terjedése miatt alakul ki. A toxinok a
desmogein-1 proteolysisét €s subcornealis hasadékképzidést
eredményeznek. A toxinok kivalasztasa a vesén keresztiil tor-
ténik, igy érthetd, hogy djsziilottekben az éretlen vesefunk-
cié miatt szignifikdnsan megnd a fert6zés kialakuldsanak koc-
kéazata.

Leggyakrabban 3-16 napos életkor kdzott manifesztalo-
dik (conjunctivitist, omphalitist, chorioamnionitist kovets-
en). Generalizalt macularis exanthema, scarlatiniform tiinetek,
erythroderma jelentkezik, jellegzetes a bér kifejezett érzé-
kenysége, fajdalma; a gyermekek altalanos allapota rossz,
gyakran lazasak. Ezt kovet&en petyhiidt falu, felszines, sé-
riilékeny, subcornedlis hélyagok, majd kiterjedt denudaci6
és hamlas megjelenése figyelhetd meg. Periorificialisan (sze-
mek, orr, szdj kornyéke) porkképz&dés €s fissurdk lathatok,
a gy6gyulds atlagosan 10-14 nap alatt kovetkezik be. Az an-
tibiotikus kezelés mellett a tiinetek gyors javulasa varhato.
Differencial diagnézisban nehézséget jelenhet elkiiloniteni
a toxicus epidermadlis necrolysist6l: ebben a szovettani
vizsgalat jelentds segitséget nytjthat. Staphylococcus forrdzott
bér szindromdban subcornedlis, mig Lyell-szindromdban su-
bepidermalis hdlyagképzddés jellemzd (1-9).

1.2.2. Toxicus shock szindroma

Intrauterin vagy perinatdlis Staphylococcus és Strepto-
coccus fert6zés altal elSidézett korkép, amelyben laz, hypo-
tensio, diffiiz maculosus erythroderma jelentkezik. A tiine-
teket a tenyerek és a talpak kifejezett lemezes hamlasa ki-
séri, emellett azonban szamos szerv €s szervrendszer karo-
soddsa, dysfunkcidja alakulhat ki (5, 7-9).

1.2.3. Congenitdlis syphilis

Amennyiben a kérokozdval térténd expozicié a terhesség
utolsé szakaszdban, vagy a sziiletés kornyékén kovetkezik
be, az Ujsziilott bérén generalizalt erythaema és hamlds, bul-
losus bértiinetek és erosiok alakulhatnak ki. Hepatomegélia,
splenomegalia, lymphadenopathia, anaemia, thrombocyto-
paenia is jelentkezhet a fert6zott djsziilttekben (6).
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1.2.4. Congenitdlis herpes simplex virus fertézés

A congenitalis herpes simplex virus fert6zés lokalizalt,
vagy generalizalt holyagképzddést, erythaemat, hamlast és
porkképzd&dést is okozhat. A kiterjedt, eyrthrodermds bor-
tiinetek disszeminalt belszervi érintettséggel is tarsulhatnak,
intravénds acyclovir kezelés sziikséges (1, 6, 8).

1.2.5. Neonatdlis varicella

A tlinetek leggyakrabban 5-12 napos korban manifesz-
talédnak az anyai varicella fert6zés kovetkeztében. Gene-
ralizalt holyagképzddés figyelheté meg, a vesiculdk kor-
nyezete erythaemads. A stlyos, disszeminalt fert6zések ki-
alakuldsanak esélye szignifikansan megemelkedik az 1000
g alatti sziiletési silyu korasziilottekben (pneumonia, hepa-
titis, meningo-encephalitis) (1, 8).

1.2.6. Congenitdlis cutan candidiasis

A congenitalis cutan candidiasis ascendal6é Candida albi-
cans fertdzés kovetkezménye. A tiinetek mar rogton a sziile-
tést kovetden észlelhetdek, vagy néhdny napos korban mani-
fesztalédnak. A placentdn és a kdldokzsindron fehér szinid ma-
culak, az djsziilott bérén maculopapulosus, vesiculosus vagy
pustulosus exanthema, majd erythroderma alakul ki (,.fehér pety-
tyek a placentdn, piros pettyek a baban”). Gyakori a tenyerek
és a talpak érintettsége is. A korkép prognézisa érett djsziilot-
tekben kivald, spontan gyégyhajlamd, dltaldban elegendd a he-
lyi antimycotikus kezelés alkalmazasa. Alacsony stlyu kora-
sziilottekben (1000 g alatti suly és 27. gesztacios hét alatt) azon-
ban jelentGsen megemelkedik a disszeminacio lehetGsége: az
invaziv fert6zések mortalitdsa megkozeliti a 40 %-ot; ekkor szisz-
témads antimycoticus kezelés sziikséges (1, 2, 4-7, 10).

1.3. Erythrodermdval jdro immunologiai betegségek

1.3.1. Omenn-szindroma

Az Omenn-szindroma ritka, autoszomalis recessziv 6rok-
16dést, a rekombindz-aktivalé gén (RAGI1 és RAG2) muta-
cidja altal el6idézett stilyos kombindlt immundeficiencia. Az
immunoldgiai eltérések osszetettek: T-sejtes dysregulatio, au-
toreaktiv T-sejtek oligoklondlis proliferacidja, B-sejtes
lymphocytopaenia, az immunglobulin képzddés zavara,
emelkedett IgE szint, lymphocytosis, eosinophilia, anaemia,
hypogammaglobulinaemia jellemzi. A klinikai tiinetek mar
sziiletéskor, vagy roviddel a sziiletést kovetGen manifeszta-
l6dnak: generalizalt exfoliativ erythroderma, hepatospleno-
megalia, thymus hypoplasia és lymphadenopathia, alopecia
formdjaban. Sulyos, recidivalo fertdzések és a stlygyarapodds
jelentds foki elmaradasa, profiiz hasmenés stilyosbitjak a kis
betegek allapotat. A diagndzis felallitdsdhoz vérkép analizis,
total IgE-szint meghatdrozas, lymphocyta fenotipizalas és mo-
lekularis genetikai vizsgdlatok sziikségesek. Kezelésében at-
menetileg immunszuppressziv kezelés (cyclosporin), majd
csontvel§ transzplantacid alkalmazandé (2, 4-8).

1.3.2. Anyai-magzati graft-versus host betegség
A graft-versus host betegség elsGdlegesen silyos, T-sej-
tes immundeficiencidhoz tarsultan alakul ki, de ritkan az anyai
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eredetd lymphocytdk transzplacentdris atjutasa is el§idézhe-
ti immunkompetens Ujsziilottekben (ezen utébbi esetben j6-
val enyhébb tiinetek alakulnak ki, dltalaban tranziens macu-
laris exanthaema formdjaban). Magas 14z, morbilliform
exanthaema, erythroderma, alopecia, eosinophilia, lymphocy-
tosis, hepatosplenomegélia, lyphadenopathia, hasmenés, a stily-
gyarapodas elmaradasa, visszatérs fertézések jellemzik. A kli-
nikai kép hasonlatos az Omenn-szindrémahoz, de a bértiinetek
kevésbé ekcematosus jellegtiek (4-8).

1.3.3. Siilyos kombindlt immundeficiencia (SCID)

A humoralis és cellularis immunolégiai reakciéban sze-
repet jatszé T- €s B-lymphocytdk defektusaval jard, hetero-
gén, orokletes betegségek csoportja. Akut GVHD, erythro-
derma, morbilliform exanthaema, seborrhoeds dermatitis-szerd
erupciok egyarant kialakulhatnak az érintett Ujsziilottekben
és csecsemGkben. Krénikus hasmenés, a silygyarapodas el-
maraddsa, visszatérd bakteridlis, virdlis, gombas (Candida
albicans, Staphylococcus aureus, Streptococcus pyogenes)
fert6zések jellemzik a betegséget (6, 8).

1.3.4. Hypogammaglobulinaemia

Rapidan progredil6 exfoliativ dermatitis, hasmenés, re-
cidivalo fertézések és lazas éllapot, valamint hypogam-
maglobulinaemia jellemzik a kérképet (6).

1.4. Erythrodermdval jdro genodermatosisok, ichthyosi-
sok

Az ichthyosisok csoportjaba valtozatos klinikai tiinetek-
kel jaro és eltérd stlyossagu elszarusodasi zavarok tartoznak.
Az orokletes bérbetegségek egy része mar sziiletéskor ki-

terjedt, silyos bdrtiinetekkel, erythrodermaval jar.

1.4.1. Kollodium-bébi

A kollodium-bébi a velesziiletett ichthyosisok egy igen rit-
ka fenotipusos formdja. Nem klinikai diagnézis, sokkal in-
kabb leir6 fogalom, amely tobbfajta, velesziiletett elszaru-
sodasi zavarban szenvedd Ujsziilott jellegzetes, sziiletéskor
észlelhetd klinikai megjelenési formdjara utal. Az elsé eset-
leirasok a XIX. szazadbol szarmaznak; a kollodium-bébi fo-
galmat elGszor Hallopeau és Watelet hasznalta 1892-ben. Az
Ujsziilottet feszes, fényld, sargds szind, gyakran eltérd vas-
tagsagu, pergamenszerdi membran veszi koriil, amely lehet
lokalizalt, inkomplett és teljes is (3. dbra). A membran fe-
sziilése miatt gyakran megfigyelhet§ a jellegzetes ectropi-
um, eclabium, a nasalis €s auricularis porcok hypoplasidja,
a fiilek deformalodasa; emellett a membran fesziilése a vég-
tagok, a kéz- és a labujjak oedemadjat, illetve sulyos esetben
akar keringési zavarat is okozhatja. A végtagok és a mellkas
mozgéstartomanya besztikiilhet. Néhany nap, hét milva a
membran kiszarad, berepedezik, €s nagy, lemezes darabok-
ban levilik az 1jsziilottrél. Ezt kdvetSen kiilonbozd silyos-
sagu, eltéré progndzisu ichthyosis formdk, szindrémak
(leggyakrabban az autoszomalis recessziv ichthyosisok cso-
portjaba tartozd lamelldris ichthyosis, illetve nonbullous kon-
genitalis ichthyosiform erythroderma, ritkabban autoszomalis
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3. dbra
Jellegzetes kollodium-bébi fenotipus.
Az 1jsziilottet feszes membran veszi koriil, amely
a sz4j és a szemhéjak kifelé forduldsat eredményezi

domindns lamelldris ichthyosis, autoszomadlis domindns
congenitalis ichthyosiform erythroderma, Sjogren-Larsson-
szindroma, Condari-Hiinermann-Happle szindroma, icht-
hyosis linearis circumflexa, annuldris epidermolyticus eryt-
haema, loricrin keratoderma, trichothiodystrophidval tarsu-
16 ichthyosis, ectodermalis dsyplasia szindrémdk, neutralis
lipid tarolasi betegségek, infantilis Gaucher-kor, Hay-Wells-
szindroma) alakulhatnak ki. A sziiletéskor fennall6 klinikai
tiinetek alapjan természetesen nem lehet kovetkeztetni a kor-
kép kimenetelére, silyossagéara. Az esetek kb. 5-25%-aban
el6forduld, dgynevezett onmagatol gyogyuld kollodium-bébi
igen j6 prognézisu korkép, a spektrum legenyhébb forma-
jat képviseli; a membran levalasat koveten ép vagy mini-
madlisan szdraz bér hitrahagyasaval gyogyul (3, 8, 11).

1.4.2. Congenitdlis nem-bullosus ichthyosiform erythro-
derma

A congenitalis nem-bullosus ichthyosiform erythroderma
autoszomalis recessziv 6rokl6désd dermatosis (TGMI,
ALOXE3, ALOX12B, ichthyin, ABCA12); az ujsziilottek ko-
zel 90 %-a kollodium-bébiként l4tja meg a napvildgot. A
membran levdlast kovetSen exfoliativ erythroderma, illetve
finom elem, fehéres-sziirkés hamlas alakul ki a betegekben.
Ectropium, eclabium, palmoplantaris keratosis, alopecia, ony-
chodystrophia is megfigyelhetd mar az €let els6 heteiben-
hénapjaiban (2-5, 8).

1.4.3. Lamelldris ichthyosis

Sziiletéskor az esetek tilnyomd tobbségében kollodium-
bébi fenotipus jellemz6. A membran levalasat kovetSen igen
vastag, nagyobb elemd, rombusz alaku, s6tét szind pikkelyek
figyelhet&ek meg. Kiilonbozd silyossdgi palmoplantaris ke-
ratoderma, sulyos ectropium alakul ki (3, 8) (4.a, b dbra).

1.4.4. Bullosus kongenitdlis ichthyosiform erythroderma
A keratinopathids ichthyosisokhoz tartozé epidermolyti-
cus ichthyosis (régebbi némenklatiira szerinti elnevezése bul-
losus kongenitdlis ichthyosiform erythroderma), Gjsziilott-
korban stlyos hélyagképzd&déssel, denudacidval jar, kisér-
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4.a és b dbra
Rendkiviil silyos lamellaris ichthyosis csecsemdében.
Testszerte nagy elem(, barnds szint, vastag,
rombusz alaku pikkelyek ldthatéak

heti erythroderma is (5. dbra). A betegség autoszémalis do-
mindns oroklésmenett, a KRT1 és KRT10 gének mutacid-
ja eredményezi. Az életkor el6rehaladtaval a hdlyagképzd-
dési hajlam €s az erythroderma mértéke fokozatosan csok-

5. dbra
Epidermolyticus ichthyosis. Sziiletést kovetSen kiterjedt
denudécio észlelhetd az djsziilott bérén

ken; harom hénapos kortdl a hyperkeratosis klinikai tiinetei
jellegzetesek, eleinte a tiinetek f6leg a térdek és a konyokok
teriiletén figyelhet6ek meg, ezt kdvetGen kiterjedtebbé val-
nak. Sziirkés-barnas szind, téglafal szerd, morzsalékony, ver-
rucosus, hyperkeratotikus, gyakran odorosus plakkok jelennek
meg a flexuralis red6kben és az intertriginosus teriileteken
(3,4, 8,12).

1.4.5. Harlequin ichthyosis

A Harlequin-ichthyosis extrém stlyos elszarusodasi za-
varral jaré klinikai entitds. Az els§ esetleirds 1750-bdl
szarmazik: Oliver Hart lelkész emliti meg egy ujsziilott ese-
tét Dél-Karolina allamban, aki mindodssze 2 napot élt meg.
Az 1jsziilottet mereyv, rigid vaskos, pancél-szerd membran ve-
szi koriil; igen mély rhagasokkal. A mellkasfal merevsége ki-
fejezett 1égzEsi nehezitettséget eredményez. A kérkép leta-
litdsa nagyon magas; a tilél§ gyermekekben minden esetben
sulyos elszarusodasi zavar manifesztalédik (3, 8).

1.4.6. Conradi-Hiinermann-Happle-szindroma (Chond-
rodysplasia punctata)

Az EBP gén muticidja altal elSidézett X-kromoszémahoz
kotott, dominansan 6rokl6ds kérkép. A Blaschko-vonalakat
kiséré ichtyosiform erythroderma kialakuldsa jellemzd,
emellett szemészeti (cataracta, glaucoma), csontvazrendszeri
(alacsony termet, kyphoscoliosis, aszimmetrikus rhizomelia
és chondrodysplasia punctata) és neurolégiai (pszichomoto-
ros retardacid) rendellenességek alakulnak ki (4-6).

1.4.7. Trichothiodystrophia

Sziiletéskor gyakran kollodium-bébi fenotipus jellemzd,
majd a membran levalasat kovetSen eryhroderma, valtozo su-
lyossagu ichthyosis alakul ki. Gyér €s torékeny hajzat, koz-
ponti idegrendszeri manifesztaciok is megfigyelhetdek (7, 8).

1.4.8. Netherton-szindroma

A LEKTI (lymphoepithelialis Kazal type inhibitor) fehérjét
kodol6 SPINK-5 gén defektusa altal elSidézett, autoszomals
recessziv 6roklésmenetid genetikai betegség. Ujsziilottkor-
ban csak igen ritkdn manifesztalodik kollodium-bébi feno-
tipus formdjaban. A stratum granulosumban, a stratum cor-
neumban és a follikulusokban a szerin-protedz fokozott ak-
tivizaciéja az epidermalis barrier funkci6 sulyos karosoda-
sat és perzisztal6 gyulladdsos reakciot eredményez. Jelleg-
zetes tiinetei koz¢€ tartozik a generalizalt exfoliativ erythro-
derma, atépia (emelkedett 6ssz IgE szint, asthma bronchi-
ale, allergids rhinoconjunctivitis, ételallergia) €s a trichorr-
hexis invaginata (bambusz-haj). Kisgyermekorra az eryth-
roderma mérséklédik, jellegzetes b&rmanifeszticiéja az
ichthyosis linearis circumflexa (polycyclicus, serpiginosus,
hamlo6 felszind plakkok). Az elsé életévekben a silyos fer-
t6z¢sek, a hypernatraemids dehydraticid, a hasmenés, a suly-
gyarapodas jelentds foku elmaraddsa miatt a korkép morta-
litdsa napjainkban is eléri a 30-40 %-ot (2, 4-6, 8).

1.4.9. Sjogren-Larsson-szindroma
Az ALDH3A?2 gén mutécidja dltal elSidézett, autoszomalis
recessziv oroklésmenetd sulyos, neurocutan korkép. Sziile-
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téskor az esetek viszonylag kis szazalé¢kaban kollodium-bébi
fenotipus alakul; éltaldban ichthyosiform erythroderma,
hamlés, spaszticus diplegia/tetraplegia, psychomotoros re-
tardaci6, megkésett beszédfejlddés és mentalis retardcio, ma-
cula degeneracio jellemzik a szindrémat (4, 7, 8).

1.4.10. Keratitis-ichthyosis-siiketség (KID)-szindroma

Sziiletéskor altaldban diffiz erythroderma képében je-
lentkezik a korkép. Néhany hét alatt kifejezett hamlas, majd
follikularis keratosis jelentkezik, késébb keratoconjunctivi-
tis és sensoneurdlis siiketség kialakulasa jellemz6 (7).

1.4.11. Dorfman-Chanarin-szindroma

Ujsziilsttkorban a kongenitélis ichthyosiform erythro-
dermdra emlékeztet klinikai kép jellemzd. A szindréméahoz
cataracta, myopathia, sensoneuralis hallasvesztés, noveke-
dési retardacio tarsulhat (7).

1.5. Erythrodermdval jdaro anyagcsere betegségek

A velesziiletett, 6rokl6d6 anyagcsere-betegségekben a kii-
lonféle tapanyagok lebontasaban szerepet jatsz6 enzimek de-
fektusa (hidnya, vagy nem megfelel6 mikodése) kovetkez-
tében a tdpanyagok metabolizmusa zavart szenved. Ennek
eredményeként bizonyos — nem kivdnatos — anyagok fel-
halmozédnak, mig masok, amelyek a szervezet miikodése
szempontjabdl fontosak, sokszor nélkiilozhetetlenek, nem kép-
z6dnek. Az orokletes anyagcsere betegségek rendkiviil val-
tozatos tiinetekkel jarhatnak, szinte valamennyi szerv, szerv-
rendszer mikodést befolydsolhatjak. Anyagcsere betegség
fennallasara mindenképpen gondolnunk kell az alabbi tiinetek
jelentkezése esetén: az Ujsziilott silygyarapoddsa nem meg-
feleld, hasmenés, rekurrens fertdzések, a szomatikus €s a men-
talis fejlédés elmaraddsa, neurolégiai tiinetek jelentkezése.
Nagyon érdekes tény, hogy szamos anyagcsere betegség idéz-
het el meglepSen hasonlatos bértiineteket: a periorificialis
lokalizaciéban megjelend vesiculobullosus, pustulosus,
porkkel fedett vagy psoriasiform, erythemas plakkok a
klasszikus acrodermatitis enteropathica bértiineteihez ha-
sonlitanak, igy Osszefoglaldéan a tlineteket acrodermatitis
dysmetabolica néven emlitjiik (4-8).

1.5.1. Acrodermatitis enteropathica

A acrodermatitis enteropathica ,,klasszikus”, velesziile-
tett formdjaban a cink felszivodas zavarat a f6leg a duodenum
és a jejunum enterocytaban, valamint a vesében expressza-
16d6 SLC39A gén altal kédolt Zip4 cink transzporter fehérje
genetikai defectusa idézi elS. A bértiinetek sziiletést kovets-
en rovid id6n beliil megjelenhetnek és szubsztiticié hianya-
ban igen gyorsan progredidlnak: tipusosan a végtagok acra-
lis részén, a nagy iziiletek extensor felszinén €s periorificia-
lisan jelentkeznek erythaemas, hamlo, gyakran psoriasiform,
porkkel fedett, putsulosus, eroziv, idénként vesiculobullosus
jelenségeket mutaté plakkok formdjaban. Természetesen a bdr,
bérfiiggelékek érintettségén kiviil szamos mas szerv, szerv-
rendszer érintettsége is kialakulhat. Photophobia, blephari-
tis, conjunctivitis, cornea dystrophia, cataracta, anaemia, reny-
he sebgydgyulasi hajlam, étvagytalansag, hypogeusia, hypos-
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mia, hypogonadismus, a sulyos immundeficiencia miatt
szekunder infekcidk alakulhatnak ki. Krénikus cink hidny ese-
tén a szomatikus és mentdlis fejl6dés zavara, neuropszichi-
atriai eltérések jonnek 1étre. A velesziiletett forma kezelés nél-
kiil akar rovid id6 alatt letélis lehet (6-8).

1.5.2. Holocarboxyldz-szintetdz deficiencia (multiplex car-
boxyldz-deficiencia)

Az enzimdefektus mar Ujsziilottkorban sulyos tiinetekkel
jar. A periorificélis és az intertriginosus régidkra lokalizal6dé
dermatitis, alopecia, sulyos metabolicus acidosis, letargia, gor-
csok, hanyas, athetosis, koma alakulnak ki. A biotin szubsz-
titico egész életen at sziikséges (1, 2, 4-6).

1.5.3. Esszencidlis zsirsav deficiencia

Igen ritka kérkép, néhany évtizeddel ezeldtt a teljes pa-
renteralis taplalasban részestild kisdedeknél fordult el6 (az esz-
szencialis zsirsavak pétlasa nélkiil), emellett a zsirsavak fel-
szivédasi és emésztési zavara, cystas fibrosis, silyos gastro-
enteritis is eldidézheti. Generalizalt, diffiz, finom elemd ham-
las és mérsékelt foku erythaema alakul ki, hosszi tavon alo-
pecia, a sulygyarapodds elmaradasa, silyos fert6zések, ana-
emia, thrombocytopaenia stlyosbitjdk a tiineteket (2, 5, 6, 8).

1.5.4. Aminosav anyagcsere betegségek

A Kklasszikus aminoacidopathidk (javorfaszirup-betegség),
az organikus acidopathidk (propionsav-acidaemia, metil-
malonsav-acidaemia), az ureaciklus zavarai (argininosucci-
nicaciduria, citrullinaemia, carbamoyl foszfataz szintetaz de-
ficiencia) egyarant jelentkezhetnek hamlo, erythaemas, ac-
rodermatitis-szerd bdrtiinetek formdjaban (6, 7).

1.5.5. Cystds fibrosis

Cystas fibrosisban ritkan figyelhetjiik meg a bértiinetek
kialakuldsat, a korabban mar emlitett acrodermatitis ente-
ropathica-szer( klinikai kép alakul ki. Hypoproteinaemia, ana-
emia, alacsony szérum cink és esszencidlis zsirsav szint jel-
lemzé (6, 7).

1.6. Erythrodermdval jdro toxikus és gyogyszer adverz re-
akciok

1.6.1. Borsavmérgezés

Manapsag ritka entitds. A babadpolasi termékekbdl (hin-
téporok és a pelenkaval fedett teriiletre alkalmazott barrier
kendcesok, pasztak) szarmazé bérsav felszivoddsa miatt ma-
culopapuldris exanthaema, majd generalizalt erythaema, oe-
dema és hamlas jelentkezik. A bértiineteken kiviil hasmenés,
hanyas, alopecia, 14z €s irritabilitas is el6fordulhatnak (7, 8).

1.6.2. Toxicus epidermadlis necrolysis

Gyermekkorban igen ritka, kiterjedt keratinocyta necrosisssal
jaré korkép, amelynek hatterében éltaldban gydgyszeres,
vagy infektiv dgens kivalt6 szerepe feltételezhetd. Maculo-
papulosus exanthaema, generalizdlt erythaema és holyag-
képzbdés, kiterjedt epidermalis necrosis alakul ki. A nyéalka-
hartya felszinek (szdj, genitdlidk, conjunctiva, bronchopul-
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monadlis €s gastrointestinalis mucosa) érintettsége kiillonb6z6
mértékd. A barrier funkci6 sulyos kdrosodasa kovetkeztében
a folyadék- és elektrolit haztartas, a termoregulcié egyen-
sulyanak felborulasa, illetve a fokozott infekcidhajlam miatt
az intenziv osztalyos ellatas elengedhetetlen. Differencidl di-
agnosztikailag a Staphylococcus forrazott bdr szindrométol valé
elkiilonités lényeges: ez utbbi lényegesen gyakrabban alakul
ki az ujsziilott populdcidban. Szovettani képe jellegzetes: su-
bepidermalis hélyagképz6dés, az epidermis necrosisa fi-
gyelhetd meg (4, 6, 7).

1.6.3. Voros-ember szindroma

Intravénds vancomycin gyors (<60 perc) beadasat kove-
téen, ritkdbban rifampicin, teicoplanin, ceftriaxone infizié
utan tranziens erythaema, silyosabb esetben anaphylaxia Iép-
het fel nem-specifikus hisztamin felszabadulds kovetkez-
ményeként. Prevenciéként fontos megemliteni, hogy a van-
comycin beaddsi sebessége <10 mg/perc legyen (megfele-
16en higitva). Terapia: iv H1-receptor blokkol6 készitmény,
kortikoszteroid, tonogén (2, 4, 5).

2. Kiterjedt holyagképzddéssel jaré ujsziilottkori bor-
betegségek

2.1. Infekciozus birbetegségek

Py

2.1.1. Herpes simplex: Isd el6z0 fejezet.

2.1.2. Neonatdlis varicella

A herpes zoster virus a terhesség barmely id&szakaban el6-
idézhet transzplacentdris fert6zést. A terhesség kimenetelét,
az embriopathia, foetopathia mértékét szamos tényezd be-
folyasolja; stilyos esetben a valtozatos szervrendszeri €rin-
tettséggel jard, Un. foetalis varicella-szindréma alakul ki. A
terminus kornyékén bekovetkezett anyai fertz¢és neonata-
lis varicella kialakuldsat eredményezi. Az erythaemas ma-
culdk, papuldk, vesiculdk jelentkezhetnek lokalizaltan, el-
szortan, silyos esetben azonban generalizalt, haemorrhagi-
as, necroticus jelenségeket mutato bértiinetek, disszeminalt
viscerdlis €rintettséggel jaré kérforma manifesztaldédik. A
szisztémads acyclovir kezelés bevezetése el6tt a disszeminalt
neonatalis varicella mortalitdsa 10-30% volt (8).

2.2. Holyagképzddéssel jdro genodermatosisok: epider-
molysis bullosa (EB)- csoport

Orokletes, véltozé stlyossagu, hélyagképzadéssel jard be-
tegségesoport. Alapvetden 3 f6 tipusat kiilonboztetjiik meg:
EB simplex, junctiondlis EB és dystrophids EB. Az EB simp-
lex Dowling-Meara mar ujsziilottkorban igen kiterjedt ho-
lyagképzddéssel jar: gyakran nagy mérett, haemorrhagias
hélyagok alakulnak ki. A Herlitz-tipusii junctiondlis EB, va-
lamint a silyos, generalizalt recessziv dystrophids EB ha-
sonl6an kiterjedt bullosus tiinettel, denudaciéval, a nyélka-
hartya felszinek érintettségével is jaré genodermatosis: a kor-
képek letalitdsa igen magas djsziilottkorban. Sajnos a tera-
pia dontSen palliativ, ennek alappillérei a kovetezSk: inten-
ziv osztalyos ellatas, megfelel$ kalorizélas, fajdalomcsilla-
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6.a és b dbra
Diffdz cutan mastocytosis. A gyermek bdre infiltralt,
szamos, feszes fald holyag l14thato

pitds, a vitdlis paraméterek monitorizaldsa, infekci6 kontroll,
specidlis sebkezelés, illetve a tovabbi sériilések kialakuldsdnak
megelézése (1, 8).

2.3. Diffiiz cutan mastocytosis

Igen ritka, a bér diffiz mastocytds infiltraciéjaval jaré kor-
kép. A jellegzetes klinikai tiinetek megjelenhetnek mar szii-
letéskor, vagy roviddel a sziiletést kovetSen. A bor infiltralt,
diffizan megvastagodott, narancsos szind papuldk és plak-
kok, illetve diffiiz erythroderma is megjelenhet. Trauma, akér
minimdlis mechanikai behatds, nyomads hatdsara generalizalt
urticariform bérreakcié (Darier-jel) és kiterjedt hdlyagkép-
z6dés figyelhetS meg (6.a, b dbra). A mastocytds infiltracié
szamos szervet érinthet: 1€p, mdj, csontok, gastrointestina-
lis traktus, nyirokcsomok, és ennek megfelelden flushing, visz-
ketés, hasmenés, hdnyds, hasi fajdalom, 1égzési nehezitett-
ség is el6fordulhat (4-8).

3. Egyéb, akut borgyogyaszati korképek

3.1. Purpura fulminans
A purpura fulminans akut, rapidan progrediald, kiterjedt
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bdrvérzéssel és necrosissal, disszeminalt intravascularis
koaguléciéval jaré kérkép. A béron kezdetben erythaema és
oedema észlelhetd, ezt kovetSen petechidk, ecchymosisok,
infiltralt, szabélytalan alakd, fajdalmas purpuriform plakkok
alakulnak ki, majd kiterjedt bullosus tiinetek és necrosis je-
lentkezik. A consumptiés coagulopathia, DIC, tobbszervi elég-
telenség igen gyorsan kialakulhat. Hatterében herediter
protein C és S deficiencia, kongenitalis (rubeola, Toxoplas-
ma, CMV) és postnatilis fert6zések (enterovirusok, HSV, B
csoportd Streptococcus, Escherichia coli, Enterobacter)
allhatnak (1, 8).

3.2. Kasabach-Merritt-szindroma

Igen ritka, altaldban 3 hénapos kor el6tt manifesztal6dd
szindréma. A rapid ndvekedést mutaté vascularis tumor (tuf-
ted angioma, kaposiform haemangioendothelioma) mellett
sulyos thrombocytopaenia, disszeminalt intravascularis ko-
agulacid, vérzéses szovédmények alakulnak ki. A labor-
vizsgélatok soran megnyult prothromin €s aktivalt parciélis
thromboplastin id8, csokkent fibrinigén szint, emelkedett D-
dimer szint, és thrombocytopaenia jellemz8. Mortalitdsa igen
magas, terapidja osszetett, multidiszciplinaris megkozelitést
igényel (1,8).

3.3. Sclerema neonatorum

A sclerema neonatorum sokkal inkdbb klinikai jelenség,
mintsem kiilonall6 diagnézis. Epidemiolégiai adatok szerint
prevalencidja lényegesen magasabb a fejl6dé orszagokban.
Rossz altalanos allapoti djsziilotteknél és korasziilotteknél
irtak le a kérképet egyéb, stilyos komorbiditdsokkal (hypot-
hermia, malnutricié, diarrhoea, dehidracié, hypotensio,
shock, necrotizal6 enterocolitis, pneumonia, intracranialis vér-
z€s) tarsulva.

A bér diffiz megvastagodasa altaldban roviddel a szii-
letést kovetSen jelentkezik, a 3-4. életnapon, eleinte az alsé
végtagok, majd a glutedlis régid, a torzs, €s az arc Erintettsége
is megfigyelhetd (a tenyerek, a talpak €s a genitalis régio
megkimélt). A bér kemény, tomott, hideg tapintatd, szin-
te pancélszertien korldtozza a végtagok mozgdsit, az arc
,,maszk-szertivé” valik. A klinikai entitds hatterében a zsir-
sav anyagcserében szerepet jatszé enzimek éretlensége,
dysfunkcidja 4ll: a zsirszovetben a telitett és telitetlen zsir-
savak ardnya felborul, emiatt a subcutan zsirszdvet kon-
zisztencidja megvaltozik, kifejezetten megkeményedik (a
viscerdlis zsirszovet érintettsége relative ritkdn fordul
eld). A folyadék-és elektorit haztartds, a h6haztartas fel-
boruldsa, a nem megfeleld kalorizacio, a fehérjehidny, az
oxidativ stressz jelent§s mértékben fokozzak az enzim-
rendszer miikodési zavarat.

Specifikus terdpia nem 4all rendelkezésre, az Ujsziilottek
intenziv osztalyos ellatast igényelnek, nagyon fontos az alap-
betegségek megfeleld kezelése (1, 8).

Diagnozis

Az akut, sulyos, kiterjedt Gjsziilottkori bérgydgyaszati kor-
képek, dermatosisok diagnosztizalasa és kezelése specialis,
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multidiszciplindris szemléletet igényel. A diagndzis felalli-
tasa, igy az oki terdpia alkalmazasa sok esetben jelentGs ki-
hivast jelent a klinikusok szamara (1, 2, 4-8).

A kovetkezSkben 0sszefoglaljuk a terapids algoritmus f6bb
elemeit:

* Alapos, preciz bérgyogyaszati és gyermekgydgyaszati
fizikalis vizsgalat
A bértiinetek, elemi jelenségek pontos leirdsa, a tiinetek
anatomiai lokalizaci6ja, megkimélt bérfelszinek, ham-
14s jellege, tipusa, kormok, haj allapota, nyalkahartya
érintettség
Anamnézis: tiinetek kezdete, sulygyarapodas, taplalasi
nehezitettség, hasmenés, hanyas, 14z, visszatér§ in-
fekciok, neuroldgiai tiinetek, gydgyszer szedés, transz-
fizié
Csaladi anamnézis (atépids dermatitis, psoriasis, ge-
nodermatosisok), anyai anamnézis (infekcidk, ter-
hesség ideje alatt szedett gy6gyszerek)
Testhmérséklet
Laborvizsgalatok: elektrolitok, vérkép, vérgaz analizis,
albumin, majfunkcid, vesefunkcid, C-reaktiv protein,
procalcitonin
bér-, szem-, koldokcsonk-, orr-, garat-, fiilvaladék, vi-
zelet, széklet, liquor minta tenyésztés, haemokulttra,
szerologiai vizsgélatok, egyéb viroldgiai, bakteriold-
giai, mycolégiai mikrobioldgiai vizsgalatok
totdl IgE, quantitativ immunglobulin meghatarozas, T/B-
sejt funkciondlis/quantitativ assay, flow citometria
szérum cink szint, vér ammonia szint, biotinidaz és ho-
locarboxylaz assay, szérum aminosav szint, vizelet or-
ganikus sav szint, esszencidlis zsirsav szint
trichogram
bdr fibroblast enzim analizis
molekularis genetikai vizsgalatok
hisztoldgia, elektronmikroszképos €s immunhiszto-
kémiai vizsgélat
sziikség szerint képalkoté vizsgalatok (RTG, UH,
CT,MRI)

Kezelés

Az erythrodermaval, kiterjedt gyulladasos, bullosus tii-
netekkel, vagy denudacidval jar6 betegségek az epiderma-
lis barrier funkci6 stlyos foku karosodast idézik eld, ennek
szamos nagyon fontos élettani és klinikai kovetkezménye van:
a béron keresztiil bekovetkezd nagyfoku viz- és energia vesz-
teséget, a folyadék-elektrolit haztartds és a hdéhaztartas
egyenstlyanak felborulasat és hypernatraemids dehidrataciot,
hypoproteinaemiat eredményezhet, illetve igen gyakran su-
lyos, masodlagos fertézések komplikaljak a klinikai képet.
A fent emlitett b6rgyogyaszati kérképek, genodermatosisok,
stlyos intrauterin infekcidk esetén szignifikdnsan megnd az
intrauterin retardacio, illetve a korasziilés lehetSsége is, ez
természetesen tovabb komplikalja az djsziilottek ellatasat.

Az ujsziilottek tilnyomé tobbsége intenziv osztdlyos el-
latast és massziv szupportiv kezelést igényel. Ennek f&bb ele-
mei: a vitdlis paraméterek monitorizaldsa, a megfeleld fo-
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lyadék, elektrolit pétlas, kalorizalas €s fehérjepdtlas, vala-
mint a szoros infekciékontroll.

A bdrgyogyaszati helyi kezelésben az emolliensek, gyul-

ladascsokkent6 készitmények, hamosit6 készitmények, lo-
kalis dezificiensek és kotszerek nagy koriiltekintéssel al-
kalmazhatéak. A helyi kezelés indikalasanak figyelembe kell
venni a fokozott transcutan abszorpcié mértékét (korti-
koszteroidok, salicylsav, tejsav) (1, 3, 5-8).
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