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ÖSSZEFOGLALÁS

Az erythroderma ritka, potenciálisan életet veszélyeztető 
bőrgyógyászati kórkép, hátterében gyulladásos, autoimmun, 
fertőzéses, gyógyszerindukált és neoplasztikus eredetű beteg-
ségek állhatnak, ugyanakkor az esetek egy része idiopátiás.

A különböző etiológiájú kórképek hasonló klinikai képet 
mutatnak: a testfelület több, mint 80%-ra kiterjedő erythe-
ma, beszűrődés, hámlás, ezért a háttér tisztázása komplex 
folyamat. A hisztológia, immunhisztokémia a diagnosztika 
lényeges eszközei. 

A publikációban áttekintjük – a CTCL eredetű erythro-
derma kivételével – a klinikai jellemzőket, valamint életkor 
és patomechanizmus szerinti csoportosítást ismertetünk, 
és ismertetjük a terápiás stratégiákat. Psoriasishoz, ató-
piás dermatitishez, pityriasis rubra pilarishoz, autoimmun 
kórképekhez társuló, gyógyszerek által kiváltott adverz re-
akciók okozta, paraneoplasztikus és idiopátiás erythroder-
mák rövid ismertetésére térünk ki, továbbá külön figyelmet 
fordítunk a dupilumab-kezeléssel összefüggésben felmerü-
lő cutan T-sejtes lymphoma kérdéskörére is. Emellett egy 
gyakorlati diagnosztikai algoritmust is bemutatunk.

Kulcsszavak:
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psoriasis – pityriasis rubra pilaris – infekciós 
erythroderma – dupilumab – CTCL – 

differenciáldiagnosztika

SUMMARY

Erythroderma is a rare, potentially life-threatening der-
matological condition that can be caused by various in-
flammatory, autoimmune, infectious, drug-induced, and 
neoplastic diseases.

Recognition and differential diagnosis of this condition 
is particularly complex, as different etiologies may present 
with similar clinical features.

This article reviews the clinical characteristics of 
erythroderma unrelated to cutaneous T-cell lymphoma 
(CTCL); however, particular attention is given to CTCL 
cases associated with dupilumab treatment. The classifica-
tion of the disorder is presented according to age and un-
derlying pathomechanism, and the corresponding thera
peutic approaches are outlined. 

In addition, a practical diagnostic algorithm is pre-
sented, which aims to increase the efficiency of etiological 
differentiation and support the selection of appropriate 
treatment.
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ge (akut vagy krónikus megjelenés), a szövettani vizsgálat 
eredményei, valamint a lehetséges kiváltó tényezők.

Erythrodermák csoportosítása

Időbeni lefolyás szerint

Akutan jelentkező erythrodermára jellemző a hir-
telen kezdet, kifejezett bőrpír és hámlás, amely néhány 
nap vagy hét alatt fejlődik ki. Leggyakoribb kiváltó okai 
a gyógyszerreakciók, beleértve a klasszikus gyógyszer ál-
tal kiváltott erythrodermát, valamint a DRESS-szindrómát. 
Az akut forma tünetei közé tartozik a gyors progresszió, 
intenzív viszketés, láz, valamint gyakran szisztémás érin-
tettség, például nyirokcsomó-megnagyobbodás vagy szer-
vi működészavar (4–6).

A krónikus erythroderma hónapokig vagy hosszabb 
ideig fennálló, tartósan vagy visszatérően jelentkező állapot. 

Hátterében leggyakrabban krónikus bőrbetegségek 
– pikkelysömör (P), atópiás dermatitis (AD) vagy CTCL – 
állnak, ritkábban hosszan tartó gyógyszeres expozíció. 

Vezető klinikai jellemzői tartósan fennálló erythema, 
hámlás és lichenifikáció, gyakran társuló köröm- és hajel-
változások. Szisztémás tünetek e betegségformában ritkáb-
ban jelentkeznek, és az akut szisztémás szövődmények vagy 
szervi diszfunkciók előfordulása is jóval kisebb arányú (2, 7).

Megjegyzendő, hogy a DRESS-szindróma – noha le-
folyása elhúzódó is lehet, és relapsusok is kísérhetik, 
valamint tartós szervi/autoimmun szövődmények is elő-
fordulhatnak, definíció szerint akut kórkép, így krónikus 
erythroderma kialakulásához nem vezet (5).

Életkor szerinti felosztás

Az újszülöttkori erythroderma leggyakoribb okai 
a veleszületett genodermatosisok, elsősorban az ichth-
yosisok, mint a nonbullózus congenitalis ichthyosiform 
erythroderma és a lamellaris ichthyosis. Jelentős etiológiai 
csoportot képeznek a primer immunhiányos állapotok, kü-
lönösen az Omenn-szindróma és a súlyos kombinált im-
mundeficiencia (SCID). Ritkábban előforduló okok a 
Netherton-szindróma és egyes anyagcserebetegségek. Bár 
infekciók és súlyos psoriasis is előfordulhatnak ebben a 
korcsoportban, ezek sokkal ritkábbak. Klinikai adatok sze-
rint a veleszületett ichthyosisok az újszülöttkori erythro-
dermás esetek körülbelül 40%-áért, míg az immunhiányos 
állapotok 35%-áért felelősek, és ezek gyakran súlyos, ma-
gas morbiditású és mortalitású kórképek (8–10).

Gyermekkorban az erythroderma leggyakoribb okai 
az ichthyosisok (31,5%), a seborrhoeás dermatitis (21,4%) 
és az AD (14,3%). További lehetséges okok a P, Nether-
ton-szindróma, primer immunhiányos betegségek, vala-
mint bizonyos infekciók, például a Staphylococcus okozta 
leforrázott bőr szindróma (SSSS). Ezzel szemben gyógy-
szerreakciók és CTCL nagyon ritkák (9). 

A felnőttkori erythroderma leggyakoribb okai a kró-
nikus, relapszusokra hajlamos bőrbetegségek, nagy beteg-
számú kohorszvizsgálatok alapján ekcéma (20,7–24,0%), 

EASI	 Eczema Area and Severity Index
EP	 erythrodermás psoriasis
FDA	 Food and Drug Administration
HIV	 humán immundeficiencia vírus
IVIG	 intravénás immunglobulin
JAK	 Janus-kináz
KS	 kortikoszteroid
MF	 mycosis fungoides
NB-UVB	 narrow band ultraviolet B
PF	 pemphigus foliaceus
PRP	 pityriasis rubra pilaris
PV	 pemphigus vulgaris
SCID	 súlyos kombinált immundeficiencia
SLE	 szisztémás lupus erythematosus
SS	 Sézary-szindróma
SSSS	 staphylococcusos leforrázott bőr szindróma
TARC	 thymus and activation-regulated chemokine

Az erythroderma a testfelület több mint 80–90%-át 
érintő gyulladásos bőrreakció, amely gyakran társul in-
tenzív viszketéssel, nyirokcsomó-megnagyobbodással, 
valamint szisztémás tünetekkel, mint láz és általános 
rossz közérzet. Mivel súlyos folyadékvesztéssel, fertőzés-
veszéllyel és anyagcsere-zavarokkal járhat, potenciálisan 
életveszélyes, sürgősségi ellátást igénylő bőrgyógyászati 
állapotnak számít (1–3).

Előfordulása ritka – Európában az éves becsült inci-
dencia mindössze 1–2 eset 100 000 főre vetítve, többnyire 
férfiak érintettek. Nagyobb betegszámot vizsgáló tanulmá-
nyok alapján a leggyakoribb kiváltó okok a már meglévő 
bőrbetegségek, a pikkelysömör, az ekcéma vagy az atópiás 
dermatitis, amelyek az esetek akár 72%-áért is felelősek 
lehetnek. Ezt követik a gyógyszerreakciók (10–18%-ban), 
a bőr T-sejtes lymphomái, valamint ritkább esetekben 
rosszindulatú daganatok, autoimmun hólyagos bőrbeteg-
ségek és ismeretlen eredetű, idiopátiás formák (2, 3).

Cutan T-sejtes lymphoma 

A cutan T-sejtes lymphoma (CTCL) viszonylag ritka, 
ugyanakkor fontos kóroki tényezője lehet az erythroder-
mának. 

Az újonnan alkalmazott biológiai terápiák, különösen 
a dupilumab, egyre nagyobb figyelmet kapnak az erythro-
derma differenciáldiagnosztikájában, mivel a kezelés so-
rán vagy azt követően több esetben is CTCL igazolódott 
(4). Ezt később jelen közleményben részletesen tárgyaljuk, 
CTCL-hez társuló erythrodermát részletesen lásd az előző 
közleményben. 

Egyéb eredetű erythrodermák, az erythrodermák 
differenciáldiagnózisa

A csoportba több, eltérő eredetű kórkép tartozik, ame-
lyeket közös, vezető tünetként az erythroderma jellemez. 
A  differenciáldiagnosztika összetett, és számos tényező 
gondos mérlegelését igényli. A  legfontosabb szempon-
tok közé tartozik a beteg életkora, anamnesztikus adatok, 
a klinikai kép sajátosságai, a tünetek lefolyásának jelle-
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Az életkori különbségek tehát abban mutatkoznak 
meg, hogy fiatalabb felnőtteknél az AD és gyógyszerreak-
ciók aránya magasabb, míg idősebbeknél a CTCL és a ma-
lignitás-eredetű erythroderma előfordulása nő, és az idio-
pátiás esetek aránya is jelentős marad (2, 3, 12).

Pathomechanizmus szerinti csoportositás

Gyulladásos dermatózisokhoz társuló 
erythroderma

Psoriasis (P) 

A krónikus P a felnőttkori erythroderma leggyakoribb 
oka, az esetek 23%-ában áll a háttérben (13).

Az erythrodermás P (EP) gyakran hirtelen alakul ki koráb-
ban stabil plakkos formából. Több tényező is provokálhatja, 
beleértve a kezeletlen vagy előrehaladott P-t, kortikoszte-
roidok hirtelen megvonását, valamint egyes gyógyszerek 
(lítium, antimaláriás szerek, bizonyos béta-blokkolók) al-
kalmazását. Infekciók és súlyos stresszhelyzetek szintén 
hozzájárulhatnak az állapot progressziójához (14).

P, (16,8–24,0%) és AD (8,7–13,2%). Jelentős arányban 
fordul elő CTCL, ideértve a Sézary-szindrómát (12,3%) 
és a mycosis fungoidest (egyes kohorszok szerint 5,5%); 
a CTCL együttes előfordulása eléri a 13,2%-ot. Gyógy-
szerreakciók az esetek 10,7–12,3%-áért felelősek. Ritkább 
okok közé tartozik a pemphigus foliaceus, a paraneo-
plasztikus erythroderma, a pityriasis rubra pilaris, a lichen 
planus, a bullózus pemphigoid valamint kötőszöveti be-
tegségek közül cutan lupus erythematosus vagy derma-
tomyositis (2, 11, 12). Infekciós eredet (pl. staphylococcus 
scalded skin syndrome, toxikus shock szindróma, sca-
bies, szekunder szifilisz, súlyos virális exanthema) ritka, 
a nagyobb kohorszokban <2–3%-ot tesz ki (2, 3, 12). Az 
esetek 14,2–19,1%-ban az erythroderma hátterében nem 
sikerül kiváltó okot azonosítani, ezeket idiopátiás erythro-
dermák közé soroljuk (2,12).

Időskorban az etiológiai spektrum eltolódik: tovább-
ra is vezető ok a meglévő bőrbetegség (ekcéma, P), de a 
CTCL, és a gyógyszerreakciók aránya jelentősen nő. Ma-
lignitáshoz társuló erythroderma idősebbekben lényegesen 
gyakoribb, ezért minden idős beteg esetén kiemelten fontos 
hematológiai vagy onkológiai kórkép kizárása (2, 3, 12). 

1. ábra
Psoriasis erythroderma kéz- és körömtünetei: körmökön pitting, onycholysis, olajfolt tünet, splinter haemorrhagia. 

A Semmelweis Egyetem Bőr-, Nemikórtani és Bőronkológiai Klinika képanyagából
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A klasszikus immunszuppresszív szerek (CsA, metotre-
xát, azatioprin) többnyire off-label indikációban kerülnek 
alkalmazásra, és mellékhatásaik, valamint a relapszus koc-
kázata miatt csak akkor javasoltak, ha más terápiás lehe-
tőségek nem elérhetők vagy kontraindikáltak (20, 21, 23). 
Szisztémás kortikoszteroidok kizárólag rövid ideig, átme-
neti megoldásként alkalmazhatók (20).

Helyi kezelések erythrodermás esetekben rendszerint 
kiegészítő szerepet töltenek be, mivel a teljes testfelület 
kezelése nehezen kivitelezhető, és fokozott a szisztémás 
felszívódás veszélye (21, 23).

A fototerápia (NB-UVB, UVA1) hatékonysága korlá-
tozott, és a kivitelezés, valamint a biztonságosság szem-
pontjából fennálló nehézségek miatt ritkán alkalmazható 
első vonalbeli kezelésként (24).

Pityriasis rubra pilaris (PRP)

Az erythrodermás PRP klinikai képe jellegzetes: kez-
detben follicularis, hyperkeratotikus papulák jelennek 
meg, melyek később narancsvörös, hámló plakkokká ol-
vadnak össze, majd generalizált erythrodermává progredi-
álhatnak. Jellemzőek a „szigetszerűen megkímélt” terüle-
tek (islands of sparing), valamint a tenyéri-talpi viaszszerű 
keratoderma. Súlyos esetekben körömérintettség, hajhul-
lás, ritkán ectropium is előfordulhat. A diagnózis hiszto-
lógiai megerősítést igényel, ahol a váltakozó orto- és pa-
rakeratosis jellemző (25). A kórkép gyakran idiopátiás, de 
léteznek másodlagos formák is. A  HIV asszociált (ritka) 
tipus jár leggyakrabban erythrodermával. 

Kezelésében első vonalban szisztémás retinoidok (acit-
retin vagy izotretinoin) javasoltak, melyek a legszélesebb 
körben alkalmazott és leghatékonyabb szerek. Második 
vonalban metotrexát monoterápiában, illetve kombináció-
ban retinoiddal is alkalmazható. Súlyos, refrakter esetek-
ben CsA, azatioprin, vagy biológiai terápiák (pl. usteki-
numab, secukinumab, ixekizumab, TNF-gátlók) is szóba 
jöhetnek, különösen, ha a hagyományos szerek hatástala-
nok. Támogató kezelésként emolliensek, lokális kortiko-
szteroidok, szükség esetén fototerápia alkalmazható. Az 
akut fellángolásban rövid ideig szisztémás szteroid adha-
tó, de tartós alkalmazása kerülendő a relapszus veszélye 
miatt (29–31). 

Infekciós eredetű erythroderma

A fertőzéses eredetű erythroderma általában akut vagy 
szubakut formában jelentkezik. A klinikai képet gyakran 
kíséri láz, rossz közérzet, valamint súlyosabb esetekben 
hypotensio vagy szervi diszfunkció. Bár fertőzés eredetű 
erythroderma ritkán fordul elő, klinikai jelentősége ki-
emelkedő, mivel a bőr >90%-át érintő gyulladás követ-
keztében súlyos szisztémás szövődmények léphetnek fel. 
Egyes esetismertetésekben magas arányban mutattak ki 
Staphylococcus aureus okozta bakteriémiát, ami a bőrbar-
rier sérüléséből fakadó fertőzéshajlamot jelzi (32, 33). Egy 
retrospektív kohorszvizsgálat szerint az erythrodermás 
esetek 7,8%-ában alakult ki véráramfertőzés, leggyakrab-

Klinikailag diffúz erythema, súlyos hámlás, égő érzés, 
pruritus, hidegrázás, láz és szisztémás tünetek társulhat-
nak, előfordul tachycardia, valamint az elektrolit-egyen-
súly zavara és kiszáradás. Súlyos esetekben diffúz alope-
cia és onycholysis is kialakulhat

A körömelváltozások (pitting, onycholysis) jelenléte 
hasznos támpontot nyújthat az erythroderma egyéb okai-
tól elkülönítésben (1. ábra). Súlyos esetekben alsó végtagi 
oedema és arthralgia is társulhat (15).

A szakmai konszenzus alapján akut esetek kezelésében 
a ciklosporin (CsA) és az infliximab elsőként javasoltak, 
mivel ezek gyorsan csökkentik a súlyos erythrodermás tü-
neteket. Alternatív kezdeti lehetőségként metotrexát, acit-
retin megfontolandó, különösen stabilabb, kevésbé súlyos 
formákban (16). A közelmúltban a biológiai terápiák, kü-
lönösen az anti‑TNF‑α (például infliximab, adalimumab), 
anti‑IL‑12/23 (ustekinumab, guselkumab) és anti‑IL‑17 
(ixekizumab, secukinumab, risankizumab) szerek, jelentős 
eredményeket mutattak EP-ben (17). A támogató kezelés, 
megfelelő folyadék- és elektrolitpótlás, tápláltsági státusz 
figyelése, helyi hidratálás, minden esetben nélkülözhetet-
len, valamint a lehetséges kiváltó tényezők (gyógyszerek, 
fertőzések) kizárása.

Atópiás dermatitis (AD)

Retrospektív vizsgálatok szerint az erythroderma okai 
között AD mintegy 10–13 %-ban jelenik meg. Egy 212 
felnőtt beteget vizsgáló tanulmányban az erythrodermiás 
esetek 13,2 %-áért volt felelős AD (12). Az AD erythro-
dermás formája kiterjedt erythemával, intenzív pruritussal, 
szisztémás gyulladással és fokozott fertőzésveszéllyel jár. 
Az AD erythrodermás formájának kialakulásához számos 
belső és külső provokáló tényező járulhat hozzá. A  bőr 
fokozott Staphylococcus aureus kolonizációja és ennek 
szuperinfekciója jól ismert exacerbáló faktor, mely toxin-
termelés révén fokozza a Th2-mediált gyulladásos választ, 
ezáltal akár súlyos erythrodermához vezethet (18). Hason-
lóan jelentős szerepe lehet a helyi kortikoszteroidok hirte-
len elhagyásának, mely „rebound” mechanizmussal válthat 
ki kiterjedt erythemát és pruritust. Szisztémás infekciók, 
különösen bakteriális eredetűek, szintén hozzájárulhatnak 
a gyulladás generalizálódásához. Emellett súlyos stressz-
hatások, valamint egyéb atópiás komorbiditások (pl. asth-
ma bronchiale, allergiás rhinitis) jelenléte destabilizálhatja 
a cutan immunválaszt, elősegítve a kiterjedt bőrtünetek ki-
alakulását (19).

Az Amerikai Bőrgyógyászati Akadémia (AAD) első-
ként a dupilumab (IL-4Rα-antagonista) alkalmazását java-
solja, amely FDA-engedéllyel rendelkezik, hosszú távon 
is biztonságos és hatékony, jelentősen javítja a bőrtünete-
ket, a pruritust és az életminőséget (20, 21).

A JAK-inhibitorok (pl. baricitinib, upadacitinib, abroci-
tinib) gyors klinikai választ adhatnak (pl. EASI-pontszám 
javulás, pruritus csökkenés), ugyanakkor súlyos mellékha-
tások – köztük fertőzések, trombózis és metabolikus eltéré-
sek – kockázata miatt csak másodvonalban javasoltak, és 
alkalmazásuk szoros monitorozást igényel (20,22).
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adjuváns immunszuppresszánsok (azatioprin, mycopheno-
lat-mofetil) – gyakran nem elegendő. Súlyosabb, refrakter 
esetekben intravénás immunglobulin (IVIG) és rituximab 
alkalmazása válhat szükségessé (36). 

A SLE erythrodermás formája szintén fokozott terápiás 
kihívást jelent. Az első vonalbeli kezelést magas potenciájú 
helyi kortikoszteroidok és szisztémás antimaláriás szerek 
(hydroxychloroquine) képezik, súlyosabb esetekben me-
totrexát, azatioprin vagy mycophenolat adása szükséges, 
azonban az agresszívebb lefolyás miatt immunszuppresszív 
kezelés korai bevezetése, rituximab vagy akár plazmafere-
zis mérlegelése is indokolt (37). Minden esetben szükséges 
a folyadék- és elektrolitpótlás, infekcióprevenció, bőrápo-
lás (emolliensek), valamint a szövődmények monitorozása.

Gyógyszerindukált erythrodermák

Az erythrodermás esetek 17–21%-a gyógyszermel-
lékhatás következménye (1, 38). Leggyakoribb kiváltó 
gyógyszerek közé tartoznak az antibiotikumok, antiepi-
leptikumok, nemszteroid gyulladáscsökkentők, allopuri-
nol. A  patomechanizmus immunmediált (többnyire kés-
leltetett, IV-es típusú túlérzékenységi reakció), de nem 
immunológiai mechanizmusok is szerepet játszhatnak. 
A klinikai kép többnyire hirtelen, illetve néhány nap, hét 
alatt alakul ki, diffúz, több mint 80–90%-os bőrfelszínt 
érintő erythema és hámlás, gyakran pruritus, láz, ödéma, 
lymphadenopathia, ritkán bullák, pustulák, nyálkahártya-
érintettség, eosinophilia, máj- vagy vesefunkciós eltérések 
is előfordulhatnak. A  gyógyszerindukált forma általában 
gyorsabb kezdetű, mint az autoimmun vagy krónikus der-
matosisokból kialakuló erythroderma, és a gyógyszer el-
hagyása után gyors javulás várható (5).

Gyógyszerindukált erythrodermák kezelése során az 
első, és legfontosabb lépés, a kiváltó gyógyszer azonnali 
elhagyása, amelyet általános bőrbarrier helyreállítás (hid-
ratálás, folyadék és elektrolit háztatás rendezése), táp-
lálási és támogató kezelések követnek. Súlyos, az életet 
veszélyeztető esetekben, (különösen DRESS-szindróma 
esetén) szisztémás kortikoszteroidok alkalmazása java-
solt, gyakran IVIG‑gel kombinálva, ami csökkentheti a 
mortalitást (39).

A DRESS-szindróma (Drug Reaction with Eosino
philia and Systemic Symptoms) az erythroderma egyik 
ritka, de klinikailag jelentős oka. A  kórkép gyakran 
lázzal kezdődik, rossz közérzet, torokfájás, dysphagia, 
pruritus. Jellemzően törzsről és arcról induló, majd ge-
neralizálódó, morbilliform vagy pleomorf (urticariás, 
ekcémás, lichenoid, exfoliatív, erythrodermás, targeto-
id, purpurás, vezikulás, pustulás) bőrkiütés követ. Arci 
ödéma, generalizált lymphadenopathia, tartós bőrkiütés 
(>2  hét), felszínes hámlás, enyhe vagy súlyos mucosi-
tis, valamint szisztémás érintettség (hepatitis, akut vese-
elégtelenség, hematológiai eltérések, eosinophilia) jel-
lemző. A betegség lefolyása elhúzódó, relapszusokkal és 
hosszú távú szövődményekkel járhat. A DRESS leggya-
koribb kiváltó gyógyszerei az allopurinol, vancomycin, 
lamotrigin, carbamazepin és trimethoprim–sulfametho-

ban AD-hez (7,1%), pikkelysömörhöz (2%) és gyógyszer-
reakcióhoz (17%) társultan (34). Emellett életveszélyes 
állapotok, toxikus shock szindróma is kialakulhatnak 
toxintermelő baktériumok következtében (35). Emiatt a 
fertőzés gyors felismerése, mikrobiológiai mintavétel, va-
lamint széles spektrumú antibiotikum terápia elindítása 
létfontosságú. Az egyes infekciós eredetű kórképek eltérő, 
diagnosztikailag hasznos jellemzőkkel bírnak. A  Staphy-
lococcusos leforrázott bőr szindróma (SSSS) elsősorban 
gyermekkorban fordul elő, és fájdalmas erythemával, felü-
letes hólyag képződéssel, valamint pozitív Nikolsky-jellel 
jár. A  toxikus sokk szindrómát (TSS) magas láz, genera-
lizált bőrpír, hypotensio és multiszervi érintettség jellem-
zi. A vírusos exantémák, például a kanyaró, morbilliform 
kiütésekkel, lázzal és szisztémás tünetekkel jelentkeznek. 
Ritka esetekben a másodlagos szifilisz is okozhat eritro-
dermát, melyhez nyálkahártya-léziók és lymphadenopat-
hia is társulhatnak (11). Bizonyos vírus infekciók, különö-
sen a HIV, erythrodermás fellángolásokat provokálhatnak 
P-ban és seborrheás dermatitisben. A súlyos immunhiány 
elősegíti a parazitás fertőzések, például a scabies generali-
zált formájának kialakulását, amely szintén erythrodermá-
hoz vezethet (2).

A fertőző eredetű eritroderma kezelése etiológia spe-
cifikus. A SSSS és TSS azonnali intravénás antistaphylo-
coccus antibiotikum kezelést igényel, melyet folyadék- és 
elektrolitpótlás, valamint sebellátás egészít ki. A scabies 
norvegica kezelése szájon át adott ivermektin, valamint 
helyileg alkalmazott permethrin kombinációjából áll. 
A vírusos exantémák esetén tüneti kezelés elegendő. Min-
den fertőző eredetű erythrodermás állapot esetében elen-
gedhetetlen a szoros klinikai megfigyelés, mivel gyako-
riak a másodlagos fertőzések, kifejezett folyadékvesztés, 
valamint a thermoreguláció zavarából adódó kompliká-
ciók (11).

Autoimmun eredetű erythroderma

Az erythroderma hátterében ritkán autoimmun bullo
zisok is állhatnak, mint pemphigus foliaceus (PF), pemp-
higus vulgaris (PV) és bullózus pemphigoid (BP) (2, 11). 
A cutan lupus erythematosus (CLE) ritkán erythrodermás 
manifesztációt is mutathat, elsősorban szisztémás lupus 
erythematosus (SLE) részeként (11). 

A klinikai jellemzőik a diffúz erythema és hámlás, 
gyakran pruritus, ödéma, láz, lymphadenopathia, köröm- 
és hajeltérések. PF-ben és BP-ben a hólyagképződés gyak-
ran hiányzik, helyette exfoliatív erythroderma dominál, 
markáns pruritussal. Dermatomyositisben az erythroder-
ma elfedheti a kórképre jellegzetes bőrtüneteket (heliotróp 
rash, Gottron-papulák), izomgyengeséggel és szisztémás 
tünetekkel társulnak (3).

Az autoimmun eredetű erythrodermák kezelése több 
ponton eltérhet a nem-erythrodermás formák terápiájától, 
mivel a kiterjedt bőrtünetek és a szisztémás érintettség fo-
kozott immunszuppressziót, intenzívebb monitorozást és 
támogató kezelést igényelnek. Erythrodermás PF esetén 
a hagyományos terápia – szisztémás kortikoszteroidok és 
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figyelhető meg, akiknél a kezelés mellett erythroderma 
vagy atípusos bőrtünetek alakulnak ki (41–46).

Számos esetismertetés és vizsgálat számolt be arról, 
hogy részleges vagy paradox terápiás válasz, a bőrtünetek 
romlása, nyirokcsomó-megnagyobbodás vagy erythroder-
ma hátterében utólag MF vagy SS diagnózisa igazolódott. 
A dupilumabhoz társuló CTCL többnyire a kezelés meg-
kezdését követő 4–8 hónapon belül manifesztálódik (42, 
44), ugyanakkor egy keresztmetszeti vizsgálatban a du-
pilumab indítása és az MF megjelenése között átlagosan 
13,5 hónap telt el (41).

A klinikai képben gyakran erythrodermás progresszió, 
diffúz erythema, plakkok, lichenifikáció, égő érzés, pruri-
tus vagy az AD-től eltérő bőrtünetek dominálnak (2. ábra) 
(11, 42). Leírtak poikilodermát, nodulusokat, valamint 
hajlati területek megkíméltségét is. A diagnosztikus éber-
ség különösen fontos felnőttkori kezdetű, atópiás anamné-
zis nélküli AD esetén (40).

xazol, de bármely antiepileptikum, antibiotikum, allopu-
rinol vagy nemszteroid gyulladáscsökkentő is okozhatja. 
Az aromás antikonvulzív szerek jelentik a legnagyobb 
kockázatot, de az allopurinol és a szulfonamid antibioti-
kumok is gyakori okok (7). Az időben történő felismerés 
kiemelt jelentőségű, mivel a késlekedő diagnózis súlyos 
következményekkel – fulmináns lefolyással, hemodi-
namikai instabilitással és akár akut szervkárosodással 
– járhat (5).

Dupilumab-indukált CTCL erythroderma

A jelenlegi klinikai tapasztalatok és epidemiológiai 
adatok alapján a dupilumab-kezelés során előfordulhat 
CTCL – leggyakrabban mycosis fungoides (MF) vagy Sé-
zary-szindróma (SS) – újonnan való megjelenése, illetve 
korábban fel nem ismert esetek manifesztálódása (40,41). 
Ez elsősorban olyan felnőtt, AD miatt kezelt betegekben 

2. ábra
CTCL erythroderma. Kifejezett infiltráció, fissurák

A Semmelweis Egyetem Bőr-, Nemikórtani és Bőronkológiai Klinika képanyagából
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gyulladásos egyensúly helyreállításához. További ígéretes 
lehetőségek közé tartoznak az IL-31-gátlók (pl. nemolizu-
mab) és JAK-inhibitorok, különösen a súlyos pruritus eny-
hítésére (11, 49).

A közelmúltban végzett vizsgálatok szerint az idio-
pathiás erythroderma, különösen az idős férfiakat érintő 
krónikus formája (chronic idiopathic erythroderma, CIE), 
immunológiailag elkülönül az AD-től. Bár a Th2 típusú 
immunválasz mindkét kórképben jellemző, a CIE eseté-
ben a TARC szint jelentősen magasabb, míg az IgE szint 
alacsonyabb az AD-hez képest. A TARC/IgE arány diag-
nosztikai hasznosságúnak bizonyult a két állapot elkülö-
nítésére, ami arra utal, hogy a CIE különálló entitás lehet, 
nem pedig az AD időskori formája (11, 49).

A patomechanizmus részletei még nem teljesen tisz-
tázottak, de az eltérő TARC/IgE profil mellett gyakori a 
malignus háttér (pl. gastrointestinalis vagy urogenitális 
daganatok) jelenléte, ami felveti paraneoplasztikus jelleg 
lehetőségét is. A kezelés során kiemelt jelentőségű a ma-
lignitás kizárása és a célzott immunmoduláció, a hagyo-
mányos immunszuppresszív szerekkel (pl. Cs, metotrexat) 
vagy újabb célzott kezelésekkel (11, 49).

Erythroderma diagnosztikus algoritmus

Az erythroderma differenciáldiagnosztikája különösen 
összetett, mivel számos, egymást átfedő etiológiai tényező 
hasonló klinikai képet eredményezhet.

•	 A kivizsgálás alapja a részletes anamnézis felvétel, a fi-
zikális vizsgálat és a rutin laboratóriumi tesztek (2, 11).

•	 A diagnózis szempontjából elengedhetetlen a bőr-
biopszia elvégzése, amelyet szükség esetén direkt 
immunfluoreszcens vizsgálat egészíthet ki autoim-
mun hólyagos betegségek gyanúja esetén (2, 12, 42).

•	 CTCL gyanújakor perifériás vérvizsgálatok – flow 
cytometria, Sézary-sejtszám és T-sejt klonalitás 
vizsgálatok – szükségesek, míg lymphadenopathia 
vagy szisztémás tünetek fennállásakor nyirokcso-
mó-biopszia és képalkotó vizsgálatok is indokoltak 
(11, 42, 50).

•	 A gyógyszerreakciók az erythroderma gyakori okai, 
ezért a gyanús készítmények azonnali leállítása min-
den esetben elsődleges lépés; epikután tesztelés ké-
sőbb, az akut fázis lezajlása után jöhet szóba (1, 2, 11).

•	 Ha a kezdeti vizsgálatok nem vezetnek egyértelmű 
diagnózishoz, ismételt mintavétel és hosszabb távú 
klinikai követés szükséges, mivel a háttérben álló 
kórkép sokszor csak a betegség előrehaladtával válik 
felismerhetővé (2, 12, 42).

A strukturált algoritmus alkalmazása lehetővé teszi a 
gyakori és ritkább etiológiai tényezők elkülönítését, a cél-
zott és időben megkezdett terápia kiválasztását, valamint a 
szövődmények megelőzését. A korai felismerés és a rend-
szeres utánkövetés alapvető jelentőségű a betegség kime-
netelének javítása szempontjából (1, 11, 50).

A kórképekhez társuló klinikai jellemzők és terápiás 
ajánlások jobb áttekinthetőségét táblázatos összefoglalás 
segíti (1. táblázat).

A diagnózis gyakran késlekedik, mivel a CTCL és az 
AD klinikai és szövettani képe sokszor hasonlatos. Amen�-
nyiben a bőrtünetek nem javulnak vagy progrediálnak, el-
engedhetetlen a bőrbiopszia, a T-sejt klonalitás, és az im-
munhisztokémiai vizsgálat elvégzése (42, 44). A kockázat 
legmagasabb a 45 év feletti férfiaknál és a kezelés első 
évében, de minden felnőtt AD-beteg esetében emelkedett 
(43, 45, 46).

A patomechanizmus pontosan nem ismert, de a leg-
újabb adatok szerint az IL-4/IL-13 útvonal gátlása megvál-
toztathatja a bőr immunológiai miliőjét, ami elősegítheti a 
CTCL manifesztációját vagy progresszióját (42, 46) Egyes 
elméletek szerint az IL-4Rα-jelátvitel blokádja után fel-
szabaduló IL-13 serkentheti a neoplasztikus T-sejtek akti-
vitását, míg más hipotézisek a Th1/Th2 egyensúly felboru-
lását vagy a daganatellenes lymphocyta-aktivitás gátlását 
tartják lehetséges oknak. Ugyanakkor nincs egyértelmű 
bizonyíték arra, hogy a dupilumab közvetlen tumorkeltő 
hatással bírna (47, 48).

CTCL diagnózis esetén a dupilumab kezelést meg kell 
szakítani, és a beteg ellátását CTCL-specialista irányításá-
val kell folytatni (42, 44).

Paraneoplasztikus erythroderma

A paraneoplasztikus erythroderma az exfoliatív eryth-
roderma ritka, de klinikailag jelentős formája, mely rejtett 
szolid vagy hematológiai malignitás cutan manifesztációja 
lehet. A Plachouri és Georgiou (2020) által végzett sziszte-
matikus áttekintés szerint a malignitással összefüggő ese-
tek aránya 1–3,3% között mozog, elsősorban időskorban 
fordulnak elő.

A leggyakrabban tüdőrák, gastrointestinalis tumorok 
és B-sejtes lymphomák állnak a hátterében. A bőrtünetek 
jellemzően nem specifikusak, a szövettani lelet többnyire 
diagnosztikai érték nélküli. A diagnózis gyakran jelentős 
késéssel születik meg, a tünetek és a tumor felfedezése kö-
zött átlagosan több mint egy év telik el. A paraneoplasz-
tikus erythroderma felismerése kiemelten fontos, mivel 
a nem megfelelő diagnózis – például immunmoduláló 
szerek alkalmazása ismeretlen eredetű erythroderma ese-
tén – ronthatja a beteg kilátásait. Ismeretlen eredetű, tartós 
erythroderma esetén ezért feltétlenül indokolt a háttérben 
álló malignitás irányú kivizsgálás. A háttérben álló daganat 
kezelése rendszerint a bőrjelenségek javulását vagy teljes 
remisszióját eredményezi. Több esetben papuloerythro-
derma Ofuji típusú megjelenés is leírásra került, főként 
idősebb ázsiai betegeknél. Bár eredete vitatott (paraneo-
plasztikus dermatosis vs. perifériás T-sejtes lymphoma), a 
kórlefolyás gyakran malignitással függ össze.

Idiopathiás erythroderma

Az idiopátiás erythroderma kezelése kihívást jelent, 
mivel az állapot krónikus, ismeretlen eredetű, és gyakran 
rezisztens a hagyományos terápiákra. Új biológiai sze-
rek, különösen a Th2 citokineket (IL-4, IL-13) gátló du-
pilumab, kedvező hatást mutattak, és hozzájárulhatnak a 
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Betegség Klinikum Provokáló 
faktorok Terápia (szisztémás)

Erythroderma 
psoriaticum

Lemezes hámlás,
arc centrálisan megkimélt, körömeltérések, 
arthritis

Kezdet: 
akut/fokozatos

Szisztémás tünetek: tachycardia, láz, ödéma

KS hirtelen 
elhagyása,
gyógyszerek,
kontakt irritáló 
tényezők,
fertőzés,
stressz

Első vonal:  
CsA

Alternatívák:  
(gyors hatás) infliximab 
etanercept, adalimumab, 
ustekinumab

(lassú hatás) acitretin, 
metotrexát

Erythroderma 
atópiás derma­
titisben

Blepharitis, ectropion, gyakori
súlyos pruritus 

Szisztémás tünetek:
nyirokcsomóduzzanat 

Szuperinfekció:
(S. aureus, HSV gyakori)

KS megvonás, 
irritánsok, 
stressz, 
infekciók

Gyors hatás: 
dupilumab, tralokinumab, orális 
JAK-gátlók, 
CsA, 
metotrexát,
akut, súlyos exacerbáció esetén 
KS „bridge” terápia  

lokális: barrier-helyreállítás 

Pityriasis rubra 
pilarishoz társuló 
erythroderma

Follicularis keratotikus papulák, 
palmo plantaris keratoderma

Lefolyás:
elhúzódó/ recidiváló

Idiopathiás, 
CARD14 mutáció, 
gyógyszer, infekció, 
UV-expozíció

Első vonal: retinoidok 

Második vonal:
metotrexát, 
CsA 

Harmadik vonal: biológiai 
terápia (IL-17/23, IL-1 gátlók)

Infekciós  
eredetű  
erythroderma

Pustulák gyakran

Vírusos eredet:
láz, lymphadenopathia

HIV-hez társuló: seborrhoeás dermatitis szerű 
kép, psoriasis fellángolása

Lefolyás:
heveny kezdet

Vírusok 
(HSV, EBV, HIV), 
baktériumok 
(S. aureus)
Gombák

Oki terápia:
antivirális 
antibiotikum

HIV: 
HAART

Autoimmun  
eredetű  
erythroderma

Bullosus betegségek: bullák hiányozhatnak 

Lupus:
fotoszenzitív lokalizáció

Dermatomyositis: heliotróp rash, 
Gottron-papulák

Immunológiai 
diszreguláció, 
genetikai és 
környezeti faktorok, 
fertőzések, stressz, 
UV-expozíció, 
gyógyszerek 

Első vonal:
nagy dózisú KS, rituximab, 

Második vonal:
azatioprin
(doxycyclin, dapsone )

Refrakter esetek: IVIG és/vagy 
rituximab
(dupilumab)

1. táblázat
Erythrodermás kórképek. Klinikai jellemzők, terápia
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Betegség Klinikum Provokáló 
faktorok Terápia (szisztémás)

Gyógyszer- 
indukált  
erythroderma

Morbilliform vagy urticariform rash

DRESS:
arcduzzanat, szervérintettség (eosinophilia, 
atípusos lymphocyták) 

AGEP: 
pustulák

TEN/SJS: 
mucositis, epidermolysis 

Lefolyás:
heveny, gyors progresszió

Allopurinol, 
szulfonamidok, 
antiepileptikumok, 
antibiotikumok

Kiváltó szer elhagyása, intenzív 
szupportív terápia

Első vonal:
szisztémás KS

Alternatívák:
CsA, 
IVIG 

Dupilumab- 
indukált CTCL 
erythroderma

40–60 év felett, 
atópiás anamnézis nélkül, dupilumab kezelés 
mellett 

Atípusos morfológia: lichenoid/poikiloderma, 
plakkok, palmoplantaris hyperkeratosis, 
alopecia
pruritus

Szisztémás tünetek:
lymphadenopathia, hepatosplenomegalia 

Dupilumab, 
korábban rejtett 
CTCL

CTCL megerősítésekor: 
dupilumab tartós elhagyása

Paraneo plasztikus  
erythroderma

Onychodystrophia, alopecia, periorbitalis 
oedema, palmoplantaris hyperkeratosis 
 
Bőr hisztológia: 
„kevert” spongioticus–interface dermatitis 

Szisztémás tünetek:
Pruritus, láz, lymphadenopathia, eosinophilia, 
cachexia

Lymphomák, 
leukémiák, 
szolid tumorok 
(emlő-, 
prosztata-, tüdő-, 
gastrointestinalis 
daganatok) 

Daganat azonosítása onkológiai 
kezelés

Idiopathiás 
erythroderma

Egyéb lehetséges diagnózisok kizárása

Lefolyás:
hullámzó

Differenciáldiagnosztika!

Ismeretlen

Első vonal:
immunszuppresszió (KS, CsA )

Második vonal: Fototerápia: 
(NB-UVB, PUVA)

Refrakter esetekben:
biológikum 
(dupilumab, IL-17-gátló) 

Szupportív terápia erythrodermában: 

A folyadék- és elektrolit-háztartás folyamatos ellenőrzése, az eltérések azonnali korrekciója. A hőveszteség minimalizálása: me-
leg, jól szellőző környezet, rendszeres testhőmérséklet-ellenőrzés.  
A bőr állapotának napi vizsgálata, másodlagos fertőzés esetén célzott antibiotikum-terápia. Intenzív bőrápolás és a barrierfunkció 
támogatása.  
A tápláltsági állapot követése, fehérje- és kalóriadús étrend biztosítása.

1. táblázat
Erythrodermás kórképek. Klinikai jellemzők, terápia
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