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A pityriasis lichenoides (PL) egy ismeretlen etio-
|6gidjd  papulosquamosus betegség, melynek
spektruma a pityriasis lichenoides et varioliformis
acutdtol (PLEVA) a pityriasis lichenoides chro-
nicdig (PLC) terjed (1). A PLEVA-ra — melyre a
Mucha-Habermann-betegség elnevezés is hasznd-
latos — erythemds, hamlé felszind papuldk, olykor
haemorrhagids, ulceronecroticus, porkosodd lézi-
ok jellemzék, melyek hipopigmentdlt vagy hiper-
pigmentdlt foltok, esetleg hegek hdtrahagydsdval
gyogyulnak (2). Nagyon ritkdn szisztémds megbe-
tegedés formdjdban zajlik rossz kozérzettel, 1dz-
zal, fdjdalmas ulceratidkkal és lymphadenitisszel,
mely fatdlis kimenetelG is lehet (3, 4). A PLC voro-
sesbarna, hdamlé felszinl papuldkkal, hipo- vagy
hiperpigmentdlt maculdkkal manifesztdlédik, ho-
napokig vagy akdr évekig is
fenndllhat, végul spontdn
gyogyul. Némely esetben a
PLEVA &talakul, és PLC for-
mdjdban hosszu ideig elhd-
z6dik. Egyesek a PLEVA-t és
a PLC-t élesen elvdlasztjdk
egymadstol, és kilon kérkép-
ként tdrgyaljdk, mig mdsok
ugyanazon patolégiai fo-
lyamat spektrumdnak két
tagjaként emlitik (1).

Betegbemutatasok

1. beteg

A 7,5 éves ldny torzsén, az
egyrészes furdéruhdval fe-
dett terlleteken enyhén
viszket6 vorosesbarna ma-

culdk, hdmlé felszinl pa-
puldk jelentkeztek. 3 hétel-

telte utdn vitték el hdziorvosdhoz, aki impetigonak
impondlé bakteridlis fertgzést feltételezve ordlis és
lokdlis antibiotikum kezelést folytatott, azonban
javuldst nem észleltek. Az anamnézis szerint ldza,
illetve egyéb infekciéra utalé tiinete nem volt,
gyogyszert nem szedett, védoltdst nem kapott.
Csalddi anamnézise negativ. A gyermek-bdrgyé-
gydszati konzilium PLEVA lehet&ségét valészin(si-
tette, a folyamat tisztdzdsa érdekében bérbiopsziat
és szovettani vizsgdlatot, az esetleges infektiv pro-
vokdlo tényezdk (virus, baktérium) azonositdsa ér-
dekében leoltdsokat, illetve szerolégiai vizsgdlato-
kat javasolt. A laboratériumi leletek negativak let-
tek, a hisztoldgia PLC-nak felelt meg. A beteg meg-
figyelése sordn a tiinetek a nyakra, arcra és a vég-
tagok proximdlis részére is atterjedtek, a torzson
szamos papula haemorrhagidssd vdlt, vagy ulcero-
necroticus, porkos formdt oltott (1. dbra). A klinikai
kép véltozdsait figyelembe véve végil is a PLEVA
diagnozisat dllapitottuk meg. Ordlis antihisztamin,
makrolid antibiotikum és lokdlis szteroid tartalmu
ken&csos kezelést alkalmaztunk. A tiinetek fokoza-
tosan regredidltak, 6 hét alatt teljes gyégyulds ko-
vetkezett be.

1. dbra: A kisldny tipusos bértlinetei a furdéruha alatti bértertleteken, a torzs elilsé felszinén
haemorrhagids papuldkkal, porkkel fedett exulceratiékkal
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2. beteg

A 4 éves kisfit torzsén 4-5
napja livid-hyperaemids,
helyenként haemorrhagids
papuldk, porkkel fedett eré-
ziék jelentkeztek, viszketés
nélkul. Laza, infekciéra uta-
|6 tiinete nem volt, gyégy-
szert nem szedett, véddol-
tdst nem kapott. A csalddi
anamnézisben a mater von
Willebrand-betegsége érde-
mel emlitést. Hdziorvosa
pityriasis rosedt feltételezve
ordlis antihisztamin és lokd-
lis szteroid tartalmd kend-
csos kezelést alkalmazott,
azonban javulds nem tor-
tént, s6t a tinetek kiterjed-
tebbé viltak, a nyaki régiét
is érintették, tobb ulcerdlédd, porkosods 1€zi6 is
kialakult (2. dbra). BelsG szervi kérjele nem volt.
A klinikai tinetek és a korlefolyds alapjdn PLEVA
diagndzisdt dllapitottuk meg, és ordlis antihiszta-
min, makrolid antibiotikum és lokdlis higiftott
szteroidkendcsos kezelést kezdtunk. Ezdttal hisz-
tolégiai vizsgdlatot nem tartottunk szikségesnek,
de az esetleges infektiv provokdlé tényezdk (virus,
baktérium) azonositdsa érdekében leoltdsokat, il-
letve szeroldgiai vizsgdlatokat végeztiink. A labo-
ratériumi vizsgdlatok negativ eredményt adtak.
A kovetkezé 3 hétben fokozatos javuldst, majd
gyogyuldst tapasztaltunk.

Megbeszélés

A PLEVA adoleszcensekben, fiatal feln&ttekben
fordul el& leggyakrabban, de gyermekkorban is ta-
ldlkozhatunk vele. Etioldgidja nem ismert, a gyul-
laddsos reakcio kialakuldsdban infektiv tényezgk
dltal provokdlt T-sejt-dyscrasia vagy immun-
komplex kdzvetitette hiperszenzitivitds jatszik sze-
repet (1). A provokdld tényezsk kozott bizonyos
kérokozok, pl. az adenovirus, az EBV és a parvo-
virus-B19, a Staphylococcus aureus, a Strepto-
coccus pyogenes és a Toxoplasma gondii, illetve a
fels6 léglti és a gastrointestinalis infekcidk a leg-
gyakoribbak, de vakcindk (MMR, influenza, HBV)
és gyogyszerek (antibiotikumok, paracetamol,
etanercept) alkalmazdsa kapcsdn is megfigyeltek
PLEVA kialakuldst (3-8). Bemutatott betegeink ese-
tében nem sikerilt provokdlé tényezét azonosita-
ni.

A kérkép diagnézisdnak megdllapitdsa kizdarélag a
klinikai bértinetek alapjan még nagy gyakorlattal
rendelkezé dermatolégus szamadra is kétséges le-
het. A biztos diagnézis feldllitdsdhoz szovettani
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2. dbra: A kisfid tipusos bdrtiinetei, a nyakon
néhdny haemorrhagids papuldval, exulcera-
tiéval

vizsgdlatot kell végezni. A PLEVA klasszikus hisz-
topatolégiai elvdltozdsai: az epidermisben focalis
hyperkeratosis, vesiculdk, focalis necrolysis; a
dermisben oedema, subepidermalis vesiculdk,
perivascularis lymphocytds és histiocytds infiltrd-
ci6, erythrocytds extravasatum. Az immuncitol6-
giai képet polyclonalis CD3+ T-sejtes infiltrdci6 és
CD8 citotoxikus/szuppresszor T-sejt-dominancia
jellemzi (1). Az 1. sz. betegiink szovettani képében
subepidermalis vesiculdk és focalis necrolysis nem
volt fellelhetd, igy a szovettani kép alapjan PLC-t
véleményeztek a hisztolégusok; a biopsidt kovets
napokban azonban haemorrhagids, ulceronecro-
ticus 1ézidk is kialakultak a torzs b&rén, melyek a
PLEVA klinikai jellemz®&i.

A kérkép differencidldiagnosztikdjdban a lympho-
matoid papulosis, rovarcsipési reakcidk, varicella,
Gianotti-Crosti-szindréma, erythema multiforme,
pityriasis rosea, psoriasis guttata és szekunder
syphilis mérlegelendd. A PLEVA azonositdsa, illet-
ve elkilonitése az emlitett kérképektsl a hisztols-
giai és immuncitoldégiai vizsgdlatok mellett a fen-
tebb emlitett laboratériumi vizsgdlatokkal (leoltd-
sok, szerolégiai vizsgdlatok) és a klinikum alapjdn
lehetséges.

A PLEVA kezelése mindenkor nagy kihivdst jelent.
Amennyiben a provokdlé tényezd azonositdsa
eredménnyel jdrt, az egyben a terdpidt is megszab-
hatja. Baktériumfert6zés esetén antibiotikum ada-
sa szlkséges (els6 vonalban erythromycin vagy
amoxycillin), de negativ leoltdsi eredmények ese-
tén is javasolt makrolid tipusd antibiotikum
(azithromycin) alkalmazdsa. Lokdlis kortikoszte-
roid és dezinficidlé ken6csos kezelés dltalaban ha-
tdsosnak bizonyul. A viszketés csokkentése érde-
kében ordlisan antihisztamint javasolnak. A sdlyo-
sabb betegek terdpidjdban a fénykezelésnek (UVB)
és immunszuppressziv szerek haszndlatdnak
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(methotrexate, acitrecin, cyclosporin) is helye van
(1,6,9). Betegeink a lokdlis szteroidken&csos
kezelés mellett ordlis makrolid antibiotikumot
(azithromycin) is kaptak, mely utdn heteken belil

gyogyultak.

A PLEVA prognézisa j6, néhdny hét vagy honap
alatt gyogyulds vdrhaté. Némely esetben a PLEVA
atalakul, és PLC formdjdban hosszabb ideig, akar
évekig is fenndllhat. A betegek legtobbszor marad-
vanytinet nélkil gyégyulnak, de gyakran hipopig-
mentdlt vagy hiperpigmentalt foltok, esetleg hegek
hatra hagydsdval.

Irodalom

1. Fernandes NF, Rozdeba PJ,
Schwartz RA et al. Pityriasis
lichenoides et varioliformis acuta: a 5.

disease spectrum. Int J Dermatol
2010; 49:257-61.

child. ] Am Acad Dermatol Case
Reports 2016; 2: 181-185.

Markus JR, Carvalho VO, Lima MN 8.
et al. The relevance of recognising
clinical and morphologic features of

follow-up study. Pediatr Dermatol
2018; 35:213-9.

de Castro BAC, Pereira JMM, Meyer
RLB, et al. Pityriasis lichenoides et
varioliformis acuta after influenza

2. Ellerbroek V, Hamm H. Pityriasis pityriasis lichenoides: vaccine. An Bras Dermatol 2015;
lichenoides et varioliformis acuta: clinicopathological study of 29 90:5181-4.
remission with hypopigmentation. ) cases. Dermatol Pract Concept 9. Bulur 1, Erdodan HK, Saracoglu ZN,
Pediatrics 2016; 176:211. 2013; 3:7-10. Arik D. Methotrexate treatment in
3. Fazekas L, Szepesi A, Kassay E és 6. Geller L, Antonov NK, Lauren CT, et children with febrile ulceronecrotic
mtsai. Ulceronecrotikus Mucha- al.  Pityriasis  lichenoides in Mucha-Hamermann disease: case
Hamermann betegség. Bd&rgyogy childhood:  review of clinical report and literature review. Case

Venerol Szemle 2017; 93:303-7.
4. Nofal A, Alakad R, Assaf M, Nofal E.
A fatal case of febrile ulceronecrotic 7.

Mucha-Habermann disease in a Pityriasis

presentation and treatment options.
Pediatr Dermatol 2015; 32:579-92.
Zang JB, Coates SJ, Huang J et al.
lichenoides:

Reports in Dermatol Med 2015;
Article ID 357973, 4 pages.

long-term

Utravalé tudnivalé

= A PLEVA jellegzetes bdrtunetei: erythemds, hdmlé felszinG papuldk, olykor haemorrhagids,
ulceronecroticus, porkosods 1ézick, nagyon ritkdn rossz kozérzet, |dz, fdjdalmas ulceratidk és

lymphadenitis.

= A diagndzis megdllapitdsa a klinikai tinetek helyes értékelésével és a b6r szovettani vizsgdlatdval le-

hetséges.

= Progndzisa j6; kezelése sordn lokdlisan kortikoszteroid és dezinficidl6 ken&csok haszndlata, sziszté-
mdsan makrolid tipusd antibiotikum, ritkdbban fénykezelés és/vagy immunszuppressziv szerek addsa

szikséges.

Tesztkérdések

1. A PLEVA diagnézisanak tisztazasdahoz mely vizsgdlatra
nincsen sziikség?
a) Anamnézis

b) Fizikalis vizsgdlat

c) Minden esetben képalkoté vizsgdlat
d) B&r szovettani vizsgdlat

e) Laboratériumi vizsgalat

2. A PLEVA kezelésében melyik készitményre van vagy
lehet sziikség?
a) Kortikoszteroid kenécs

b) Szisztémads antibiotikum
¢) Immunszuppressziv szer
d) UBV fénykezelés

e) Mindegyik

f) Egyik sem

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasdg honlapjdn kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részesil! Kreditpont a teszteket j6l megoldéknak!
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COVID-19-cel hospitalizalt
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multiszisztémas gyulladas
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mucocutan tinetei és kapcsolodo
klinikai jellemz61

Mucocutaneuos disease and related clinical
characteristics in hospitalized children and
adolescents with COVID-19 and multisystem
inflammatory syndrome in children
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A COVID-19-ben szenvedd gyermekek, adoles-
censek és a multiszisztémds gyulladds szindrémds
gyermekek (MIS-C) mucocutan tiineteinek a morfo-
I6giai spektruma és a betegség klinikai lefolydsd-
val, prognézisdval valé kapcsolata csak kevéssé is-
mert. 2020-ban az USA-ban New York City a
pandémia egyik epicentruma volt, a fertézés sok
gyermeket is érintett, igy lehetség nyflt a hospita-
lizdlt COVID-19-gyanids vagy igazolt, illetve
MIS-C gyermekek mucocutan tiineteinek elemzé-
sére. Aszerz6k 31 stilyos COVID-19 és MIS-C gyer-

Dr. Kiss Orsolya, Dr. Merkely Béla, Dr. Vago Hajnalka (szerk.)
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mek (<21 év) adatait értékelték. 12 COVID-19 be-
tegh6l 4 (33%) bdrtiinetekkel is rendelkezett:
erythemds és morbilliform kittések, ajakszdraz-
sdg-berepedés. 19 MIS-C betegh6l 9 (47%) muco-
cutan tiinetekkel is rendelkezett: erythemds, mor-
billiform, haemorrhagids, multiformeszerd, urti-
carids kitutések, acralis oedema, ajakszdrazsdg-be-
repedés, nyelvpapillitis és conjunctivitis. A bé&rta-
nettel is rendelkez6 COVID-19 betegekben ritkdb-
ban jelentkeztek respiratoricus tiinetek, ritkdbban
igényeltek intenziv osztdlyos kezelést, gépi Iéle-
geztetést, és rovidebb id6 alatt gyégyultak, mint a
bértiinettel nem rendelkezék. A bértiinettel is ren-
delkezd MIS-C betegek is ritkdbban igényeltek in-
tenziv osztdlyos elldtdst, gépi lélegeztetést, vala-
mint a laboratériumi leleteikben alacsonyabb volt
a CRP-, ferritin-, D-dimer- és a troponinérték, mint
a bértinet nélkali MIS-C betegekben; a neutrophil/
lymphocyta ardny (NLR) mindkét betegcsoportban
hasonlé volt a bértinettel rendelkez6k és bértiinet-
tel nem rendelkez6k kozott, ugyanakkor hangsd-
lyozni kell, hogy a MIS-C betegek minden esetben
magasabb NLR-rel rendelkeztek, minta COVID-19
betegek. Erdemes arra is felhfvni a figyelmet, hogy
a tanulmdnyban szerepl§ COVID-19 és MIS-C be-
tegek bértinetei kozott pernioszer( bértiinet nem
fordultel6. A szerz6k megfigyeléseik alapjdn meg-
dllapitjdk, hogy a COVID-19 és MIS-C gyermekek-
ben a bértiinetek megjelenése gyakori, a b&rtiinet-
tel rendelkezd betegek kevésbhé silyos klinikai le-
folydsdra lehet szdmitani, de még tovdbbi megerd-
sit§ tanulmdnyokra van szikség ahhoz, hogy meg-
dllapitdsuk dltaldnos érvényivé vidljon.
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