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ÖSSZEFOGLALÁS

A pityriasis rubra pilaris egy ritka, ismeretlen erede-
tû, krónikus papulosquamosus bôrbetegség. Jellemzôen
felnôttkorban jelentkezik, de gyermekkori formája is is-
mert. Jellegzetessége a follicularis hyperkeratosis, a tü-
netmentes bôrszigeteket magába foglaló, hámló, na-
rancsvörös, viszketô dermatitis, amely erythrodermáig
súlyosbodhat. Etiológiája mindmáig nem pontosan tisz-
tázott. Hátterében A-vitamin hiány, felsô légúti beteg-
ség, HIV fertôzés szerepét feltételezik, ugyanakkor fami-
liáris esetek is elôfordulnak. Ritka elôfordulása miatt
gyakran fel nem ismert kórkép. A kezelés elsôdleges vo-
nalát a szisztémás retinoidok képzik, ezek közül is elsô-
sorban az acitretin, de rendszeresen találkozunk erre
nem reagáló esetekkel is.

A szerzôk egy 59 éves beteg esetét ismertetik, akinél fel-
sô légúti betegséggel egy idôben, típusos tünetekkel pityri-
asis rubra pilaris jelentkezett. A diagnózisnak megfelelôen
a beteg acitretin kezelést kapott szerény terápiás effektus-
sal, majd methotrexate kezelésben részesült, mely mellett
tünetei regressziót 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 gyógy-
szeresen kezelt hypertonia szerepel. Emellett a mellkasról cc. ba-
socellulare excisioja történt egy alkalommal. Két hónapja fennálló
viszketô bôrtünetekkel jelentkezett ambulanciánkon. Elôször a ha-
jas fejbôrön, majd a törzsön, végül a karjain és combjain észlelte
hámló kiütéseit. Elmondása szerint a hospitalizációja elôtti héten
felsô légúti infekció miatt clarithromycin antibiotikum terápiában
részesült.

Felvételekor kifejezetten a hajas fejbôrön, az arcon, a törzsön, a
felsô végtagokon és elszórtan a combokon 1-2 cm átmérôjû, mér-
sékelten infiltrált, hámló, erythrodermává konfluáló, narancssárga
színû plakkokkat láttunk (1., 2. ábra). Helyenként szigetszerûen

0,5-2 cm-es tünetmentes területek voltak megfigyelhetôek (3. áb-
ra). A tenyereken mérsékelt hyperkeratosist észleltünk körömtüne-
tek nélkül (4., 5. ábra), a talpakon diffúz, sárgás keratoderma volt
látható (6. ábra). Tekintettel az erythrodermába hajló, kiterjedt
bôrtünetekre bôrbiopsziát végeztünk. A szövettani vizsgálata sza-
bályosan rétegzett, megtartott stratum granulosummal bíró hám-
mal fedett bôrrészletet, a felszínen focalis parakeratosist, a dermis-
ben csekély értágulatot és enyhe kerek sejtes beszûrôdést mutatott
(7. ábra). A DIF vizsgálat C3 és IgA pozitív vaszkuláris érintettsé-
get írt le. Az anamnézis, a klinikai kép és a szövettani lelet együt-
tesen az eredetileg felvetett pityriasis rubra pilaris diagnózisát tá-
masztotta alá.

Laboratóriumi vizsgálatok során kisfokban gyorsult süllyedés,
emelkedett fehérvérsejt szám és CRP szint mellett jelentôsen emel-
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kedett triglicerid- és húgysavszint, továbbá a hasi, kismedencei UH
vizsgálaton steatosis hepatis, pancreatopathia igazolódott, amelyeket
a kifejezett obesitas magyarázott.

A klinikai ápolása alatt neoplasiára utaló eltérés nem volt igazol-
ható, mellkasröntgen, tumormarker és széklet Weber vizsgálat nega-
tív eredményt adott. Mellékleletként az immunszerológia ANCA és
atípusos ANCA pozitivitást mutatott.

A beteg 2x25 mg dózisban oralis acitretin és 1x25 mg dózisban
chloropyramine kezelésben részesült lokális emolliens kezelés mel-
lett. A bevezetett zsírszegény diéta mellett kontroll laborleletében a

trigliceridszint csökkenô értéket mutatott. 10 napos hospitalizációt
követôen a beteget javuló bôrtünetekkel, jó általános állapotban ott-
honába bocsátottuk. Ambulanter az acitretin kezelést alternáló 25-50
mg dózisra csökkentettük, továbbá az emelkedett lipidszintek miatt
fibrát kezelést állítottunk be. Négy hónap kezelést követôen tovább-
ra is észleltünk bôrtüneteket, ezért a kezelést módosítottuk, az acit-
retin kezelést felfüggesztettük. Heti 10 mg, majd heti 15 mg methot-
rexate kezelést állítottunk be lokális calcipotriol/betamethasone terá-
pia mellett, és nyolc hónapos kezelést követôen a bôrtünetek telje-
sen regrediáltak.
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1. ábra 
Mérsékelten infiltrált erythema 

az arcon

2. ábra
Erythrodermává konfluáló, narancssárga színû, 

hámló plakkok

3. ábra 
Szigetszerûen elhelyezkedô tünetmentes  területek

4. ábra 
Mérsékelt hyperkeratosis a tenyereken
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Megbeszélés

A pityriasis rubra pilarist, mint önálló klinikai entitást
elôször Claudius Tarral írta le 1928-ban, majd Alphonse
Devergie 1935-ben. Ritka betegség, incidenciája 1:5000
és 1:50 000 közé tehetô, mindkét nem hasonló mértékben
érintett (1, 2). A betegség idôbeni megjelenése alapján
gyermekkori és felnôttkori formák különíthetôk el, me-
lyek csúcsa az elsô és az ötödik évtizedben jelentkezik.
Etiológiája és patogenezise nem tisztázott. Hátterében
számos ok felvetôdik, mint felsô légúti Streptococcus fer-
tôzés, amely a szuperantigének szerepére utalhat (3, 4),
malignus tumor (5), A-hypovitaminosis, esetleg hypothy-
reosis. A pajzsmirigy hormon elégtelenség esetén a karo-

tin A-vitaminná alakulása gátolt, ami felelôs lehet a bôrtü-
netek kialakulásáért (6).

Leírtak családi halmozódást is, különösen a gyermekko-
ri formákban, egyes esetekben autoszómális domináns
öröklésmenettel, de a legtöbb eset sporadikus (7). Habár a
kórképet megfigyelték HIV fertôzött betegek körében, az
nem mutat összefüggést az immunszupresszió fokával, a
betegség inkább az epidermisben észlelhetô keratinizációs
zavarral magyarázható (8).

A klinikai lefolyás és tünetek alapján öt csoportját külö-
nítjük el: a felnôttkori típus klasszikus és atípusos formá-
ját, a juvenilis típus klasszikus, körülírt és atípusos formá-
ját (9, 10). Hatodik típusának a HIV-asszociált variánst
tartják (8).

A diagnózis a tünetek kezdetén sokszor nehéz. A diag-
nosztikában segít a jellegzetes perifollicularis elrende-
zôdésû, erythemás, hyperkeratotikus papulák megléte,
amelyek a törzsön caudal felé terjednek, további tám-
pont a plakkokká összeolvadó tünetek narancsvörös szí-
ne és az érintett bôrtünetek között élesen elhatárolódó,
tünetmentes bôrterületek. Hónapok alatt a progresszió
erythrodermáig súlyosbodhat. A körömlemez megvasta-
godása, subunguális hyperkeratosis, a körömlemez el-
színezôdése szintén jellemzô, azonban a psoriasisban
észlelhetô olajcsepp tünet és Beau-pontok nem észlel-
hetôk.

A szövettani vizsgálat a diagnosztikában segíthet, de
kiemelendô, hogy a diagnózis döntôen nem a szövettanra
épül. A szövettani képre a follicularis hyperkeratosis, a
vertikalis és horizontális irányultságú para- és ortokerato-
sis, az erek körüli mérsékelt fokú, kerek sejtes beszûrô-
dés, a stratum granulosum megtartottsága és az enyhén tá-
gult, kanyargós kapillárisok a jellemzôk (11). 

Jellegzetes a pityriasis rubra pilaris viszonylagos terápia
rezisztenciája. A kezelés elsôdleges vonalát a szisztémás
retinoidok képzik, ezek közül is elsôsorban az acitretin, 
0,5 mg/ttkg/nap dózisban (11, 12). Szóba jöhet isotretinoin 
1 mg/ttkg/nap, de beszámoltak nagy dózisú, 2 mg/ttkg/nap
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5. ábra 
Körömtünetek hiánya

6. ábra 
Keratoderma a talpakon

7. ábra 
Focalis parakeratosis, megtartott str. granulosum, 

a dermisben kisfokú értágulat és enyhe, kerek sejtes
beszûrôdés
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alkalmazásáról (13) és alitretinoin 30 mg/nap effektivitásá-
ról is (14, 15). A remisszió 14-16 hét kezelés után várható,
ezért eredménytelenség esetén a terápiát 3 hónap múlva ja-
vasolt módosítani (13). 

Egyes esetekben methotrexate 7,5-15 mg/hét, PUVA ke-
zelés hatásos lehet. Az immunszupresszív szerek általában
hatástalanok, de terápiarezisztens esetben megkísérelhetô
ciclosporin adása 300 mg/nap dózisban (16, 17). A szisz-
témás kortikoszteroid kezelés a mellékhatások miatt in-
kább nem javasolt. A nagy dózisú A-vitamin (18) vagy
stanazolol (19) terápia szintén kis hatékonyságú.

A kezelésre nem reagáló esetekben TNF-alfa gátló ada-
limumab, infliximab, etanercept adása megkísérelhetô,
mely 4 hetes kezelést követôen tünetmentességet eredmé-
nyezhet (20, 21, 22, 23, 24, 26). IL-12/23 gátló monoklo-
nális ellenanyag ustekinumab 45 mg dózisban szintén ha-
tásos lehet (25).

A lokális kezelésként az irritáló faktorok kiiktatása, a
hámlasztó és emolliens kezelés javasolható, de egyes ese-
tekben D3-vitamin-származék calcipotriol, esetleg korti-
koszteroidok alkalmazása is szóba jön, amellyel a sziszté-
más gyógyszerek dózisa csökkenthetô.
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