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Az erythema elevatum diutinum ritka, nodularis tipusa — esetbemutatas

Rare, nodular type of erythema elevatum diutinum — case report
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OSSZEFOGLALAS

Az erythema elevatum diutinum a cutan vasculitisek egy rit-
ka formdja, amely autoimmun betegségekhez, infekciokhoz,
haematologiai kovképekhez tarsulhat. A korkép dltalaban
bilateralisan, szimmetrikusan livid-vords vagy vorosbarna
papuldk, plakkok formdjaban jelentkezik az extenzor fel-
szineken, amit a késdi, kronikus, elére haladott dllapotban
nodusok kialakuldsa kovet. A szerzok egy fiatal, korabban
Crohn-betegséggel kezelt ferfi esetét mutatjak be, akinél
a szokatlanul kiterjedt és valtozatos klinikai megjelenésii
bortiineteinek szovettani vizsgadlata soran erythema eleva-
tum diutinum igazolodott. Bar kezelésére elsd vonalbeli te-
rapids modalitasként dapson alkalmazhato, noduldris for-
mdja tovabbra is diagnosztikus és terdpids kihivast jelent.
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Dapson (diamino-difenil-szulfon)

SUMMARY

Erythema elevatum diutinum is a rare form of cutaneous
vasculitis, which can be associated with autoimmune, in-
fective and hematological diseases. The disease usually
appears bilaterally, with symmetrical livid-reddish or red-
brownish papules and plaques on the extensor surfaces, in
the late, chronic, stage nodules also develop. The authors
present the case of a young man, who previously has been
treated for Crohn's disease, in whom erythema elevatum
diutinum was confirmed during the histological examina-
tion of his skin symptoms with an unusually extensive and
varied clinical appearance. Although dapsone can be used
as a first-line therapeutic modality for its treatment, its no-
dular form remains a diagnostic and therapeutic challenge.
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Dapsone (diamino-diphenyl-sulfone)

Az erythema elevatum diutinum (EED) a kronikus kis-
ér vasculitisek igen ritka el6fordulast klinikai formaja,
amely a neutrophil dermatosisok kdzé sorolhatd. A diag-
noézis felallitasa a klinikai kép alapjan ¢és a borbiopsziak
bérpathologus altal végzett szovettani elemzésén alapul, a
leukocytoclasticus vasculitis kulcsfontossagu diagnoszti-
kai jellemzd.

Az EED Kklinikai képét a latvanyos bértiinetek domi-
naljak, amit ritkan iziileti fajdalom, 14z, szemészeti elté-
rések (keratitis, nodularis scleritis, panuveitis) kisérhet.
A kezelés els6é vonalbeli mddja az oralisan adminisztralt
dapson.
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1. abra
Arcon barnas-voros nodusok

Elsé6 vizsgalatakor 10 éve kezd6do és az utodbbi 3 évben kife-
jezettebben progrediald, f6képp az acralis régiokra lokalizalodo,
stigmatizalé bortiinetekrdl szamolt be. Dermatologiai statusdban
nem viszketd, els6sorban az arcon, a fiileken €s a fels6 végta-
gok feszitd felszinén jelentkezd lividvords, vordsesbarna nagy-
szamu papula, plakk és csomd volt lathatd, amelyek a kézhaton,
talpélen hyperkeratotikus, verrukosus felszintiek voltak (7., 2.,
3. és 4. abra). A 1ézidkat dermatoszkoppal vizsgalva centralisan
fehér, lateralis irdnyba haladva lividvords szint, szélén barnds

2. abra
Voroses-livid nodusok az alkaron

annularis nodusokat és fehéres felszinii, keratotikus, verrukosus
barnasvords plakkokat talaltunk (5., 6. dabra). A latott klinikai
kép alapjan granuloma faciale, epidermodysplasia verruciformis
(Lewandowsky-Lutz), granuloma annulare, Langerhans-sejtes
histiocytosis lehetdsége meriilt fel erythema elevatum diutinum
(EED) mellett. A megalapozott diagnézisalkotés céljabol két kii-
16nboz6 1€zi6bol, eltérd lokalizacioban biopszia tortént, amelyek
az EED két stadiumu, korai és késoi, nodularis tipusanak diagno-
zisat igazoltak, a felmeriil6 egyéb dermatozisok kizarasa mellett.

3. abra
Barnas verrukosus plakkok és vordses-livid nodusok
a kézhaton

4. abra
Hyperkertotikus plakk a talpélen
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5. abra
Centralisan fehér, lateralis iranyba haladva lividvoros
szinii, sz€lén barnas annularis nodus dermatoszkopos képe

HPYV irany molekularis genetikai diagnosztikai vizsgalata a 16.,
18. és 33. tipusok jelenlétét kizarta, egyéb altipusok nem voltak
meghatarozhatok. A bérmintabol késziilt direkt immunfluoresz-
cens vizsgalat szintén negativ eredményt adott.

A paciens a szokatlanul kiterjedt klinikai kép miatt tobb alka-
lommal fekiidt klinikankon, melyek soran komplex immunolo-
giai, haematoldgiai és infektologiai kivizsgalast kezdtiink.

A laboratdriumi vizsgalatok soran enyhén emelkedett gyulla-
dasos paramétereket, emelkedett antistreptolizin O titert, normal
tartomanyban 1évé TSH értéket észleltiink. 24 oras gyijtott vize-
letvizsgalat soran enyhe proteinuriat talaltunk.

Infektologiai kivizsgalas keretében HIV, HCV, szifilisz szero-
logia, Quantiferon teszt, mellkas rtg vizsgalat eredménye nega-
tiv volt. Az orrbdl, borrdl vett tenyésztés Staphylococcus aureust
igazolt, a torokvaladék tenyésztés negativ lett. A posztinfekcios
szerologia Helicobacter pylori 1gA, 1gG és Mycoplasma pneu-
moniae 1gG pozitivitast mutatott. Az urethrabol tortént STD szii-
rés keretében tenyésztés, illetve a Chlamydia trachomatis, Neis-
seria gonorrhoeae ¢s Mycoplasma genitalium PCR teszt, melyek
eredménye negativ lett.

Az immunfixacios elektroforézis soran az alfal, alfa2, gam-
ma globulin, kappa kénnytilanc emelkedett értékeket mutatott.
Az immunszerolégiai vizsgalatokkal ASCA IgG, IgA emelke-
dett, a sima izom ellenes antitest gyengén emelkedett, a coeliakia
panel negativ volt.

Az ismert gyulladasos bélbetegség és székletvér vizsgalat
(Weber-teszt) pozitivitdsa miatt elsdként proktologiai vizsga-
lat tortént, mely nodi haemorrhoidalest véleményezett. Tovabbi
részletes gasztroenterologiai vizsgélat keretében colonoscopiat
¢és kismedencei MR vizsgalatot terveztiink, de a paciens ezekbe
nem egyezett bele.

Szemészeti konzultacio tortént szemészeti érintettség kiza-
rasara, ahol a szemfenéken vasculitisre utald jelet nem lattak.
A korabbi epileptiform rosszullét miatt neurologiai vizsgalatot is
kértiink, mely fizikalis vizsgalattal neurologiai betegségre utalod
tiinetet nem talalt.

2019 oktdber és 2020 julius kozott ellatasa soran, szakiro-
dalmi ajanlasnak megfeleléen, klinikankon elséként dapson ke-
riilt beéllitasra, kezdetben 50 mg napi dozisban C-vitamin adédsa
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6. dbra
Fehéres felszinii, keratotikus, verrucosus barnasvoros
plakkokat dermatoszkopos képe

mellett, melyet a beteg jol toleralt, ezért a dozisat 2x50 mg-ra
emeltiik. A lasst terapias valasz miatt a szisztémas kezelést bor-
sebészeti ellatassal egészitettiik ki, mely soran shave excisiot vé-
geztiink CO2 laser kombinalt alkalmazasaval. Késobb az egyiitt-
mikodés nehezitettsége miatt terapiavaltas tortént methotrexatra,
amit a beteg nem folytatott.

Szovettani vizsgalat eredményei

Az erythema elevatum diutinum (EED) acut szdvettani jel-
lemzdi ellentétben allnak a korkép kronikus lefolyasaval, mind-
azonaltal a szdvettani megjelenés az elvaltozas koratdl fiiggéen
valtozik (4). Az EED korai 1€zi6i a leukocytoclasticus vasculitis
tipusos szdvettani ismérveit mutatja. Az epidermis tobbnyire ép,
esetenként acanthoticus, parakeratoticus lehet. A felszines érfo-
natban a tobbnyire tag erek falaban fibrinoid necrosis és neutro-
phil granulocytas beszlirddés latszik (1). Az erek kdrnyezetében
a dermis csaknem teljes vastagsagaban, nagy szamban tartalmaz
fibrint és neutrophil granulocytakat, alacsonyabb szamban eo-
sinophil granulocytakat, histiocytaer sejteket és lymphocytakat
(7. dabra). A neutrophil granulocytak szétesése (= leukocytocla-
sia) szembet(ing, az extravasalt vorosvértestek jelenléte kevésbé
(8. és 9. abra). A kés6i fazisban jellemz6 a granulacios szovet és
a hegesedés, de még itt is eléfordulhatnak neutrophil vasculitis-
es gocok. A teljesen , kiégett” 1ézidkban nincs vasculitis és lobos
beszlir6dés is alig lathato (10. abra). A hegesedés sokszor angio-
centrikus; az erek koriil koncentrikus, hagymalevélszer(i minta-
zata (11., 12. abra), a dermisben esetenként storiform mintazatot
mutat (2). A granulacios szovet és a massziv hegesedés a korabbi
acut gyulladas helyét jelzik (3). A korabban extracellularis ko-
leszterolozisként leirt intersticialis lipidlerakodas ritka. Szovetta-
nilag az EED differencial diagnosztik4jaba a Sweet szindroma ¢és
a granuloma faciale jonnek szoba.

Megbeszélés

Az erythema elevatum diutinum egy ritka, kronikus,
progressziv, kisereket érinté vasculitis, mely hisztolo-
giai szempontbol leukocytoclasticus vasculitisek kozé
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7. abra
EED, korai 1ézi6. A felszini ham enyhén hyperkeratoticus,
az epidermis megtartott szerkezet{i. A dermis felsd
részében focalisan grenz-zona alatt erek kornyezetében
fibrosis é€s siirti, neutrophil granulocytakbol, eosinophil
granulocytakbol, histiocytakbol, lymphocytakbol allo
gyulladasos besziirédés lathato (HE, 50x)
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9. dbra
EED, korai 1ézi6. Feltiiné a neutrophil granulocytakbol,
histiocytakbol, lymphocytakbol allo gyulladasos
beszlirddés, valamint a neutrophil granulocytak szétesése
(leukocytoclasia) (HE, 400x)
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11. abra
EED, késdi 1ézio. Tag erek koriil fibroticus-heges
kotészovet latszik hagymalevél-szerii mintazattal.
Gyulladasos sejtek alacsony szamban lathatok, elvétve

1-1 eosinophil granulocyta megfigyelhetd, de a vasculitis

szovettani jellemz6i mar nem lathatok (HE, 400x)

8. abra
EED, korai 1¢zi6. Erek kornyezetében fibrosis és

neutrophil granulocytakbdl, eosinophil granulocytakbol,

histiocytakbol, lymphocytakbol allé gyulladasos
besziirddés van (HE, 400x)

EED, késo6i 16zi6. A nodus felszinén a ham ellapult. A der-
mis felsd részében focalisan grenz-zona alatt végig tag
erek mutatkoznak. A dermis allomanyaban fibrosis, heges
kotészovet és gyulladasos beszlirédés lathatd (HE, 50x)

EED, késoi 1ézi6. A hagymalevél-szerii mintazata,
erek koriili fibrosis PAS-pozitiv reakciot mutat
(PAS, 600x)
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tartozik (5). Tobbnyire 40 és 60 éves kor kozott fordul
el6, nbket és férfiakat egyforma aranyban érint. A tiinetek
altalaban az extenzor felszineken, bilateralisan, acralisan,
periarticularisan jelentkeznek lividvords vagy barnasvords
szind, annularis, vagy verrukosus plakkok formajaban (6).
Korai stadiumban a nodusok puha tapintatiak, késébb a
folyamat progresszidjaval fibrotikussa valnak. A csomok
¢és a plakkok ég6, szurd érzést vagy esetleg viszketést
okozhatnak. A folyamat el6re haladtaval extracutan tiine-
tek is jelentkezhetnek arthralgia, laz, keratitis, nodularis
scleritis, panuveitis és ritkan vaksag formajaban (7). Diffe-
rencial diagnosztikai szempontbdl a granuloma faciale-t6l,
granuloma annulare-tol, acut 1azas neutrophil dermatosis-
tol, epidermodysplasia verruciformis-tol (Lewandows-
ky-Lutz szindréma), rheumas csomo6tol, multicentrikus
reticulohistiocytosis-tdl, dermatofibroma-tdl és a xantho-
ma-tol kell elkiiloniteni (6). Infektologiai, autoimmun- és
haematologiai korképekhez tarsulhat. Kezelése nehéz,
fontos az alapbetegség adekvat kezelése is. Probalkozha-
tunk lokalis készitményekkel, sebészi mddszerekkel vagy
szisztémas kezeléssel is. Helyileg potens kortikoszteroid
tartalmu externakat adhatunk, de a szakirodalom megem-
liti az intralesionalis szteroid vagy 5%-os dapson gél alkal-
mazasanak lehetdségét (8). Az elsé vonalbeli szisztémas
kezelése a dapson terapia beallitasa. Bizonyos esetekben
szulfonamid antibiotikumok, NSAID-ok, tetracyclin, nia-
cinamid, colchicin, chloroquin, methoterxat megprébalha-
t6. A szakirodalom szerint hosszu évek alatt spontan ja-
vulés is bekovetkezhet (6). Esetiinket a szokatlan klinikai
kép és a borpatoldgia szolgaltatta ,,megoldokulcs” miatt
tartottuk bemutatasra érdemesnek.
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