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Papuloerythroderma Ofuji (PEO) 
jellegzetességei

A PEO ritka bőrbetegség, amelyet először Ofuji és mun-
katársai írtak le Japánban, 1984-ben. A szerzők négy idős 
férfi esetét ismertették, akiknél erythroderma-szerű bőrtü-
netek jelentkeztek, lapos, konfluáló papulák formájában, a 
hajlatok és az összefekvő bőrredők megkímélésével. A fő 
tünetük a kifejezett viszketés volt (1). Hazánkban ez idáig 
négy közlemény jelent meg, az első esetet Stehlich és mtsai 
közölték 1992-ben (2-5). 

A klinikai megjelenését a generalizált, viszkető, barnás-
erythemás, plakká konfluáló papulák jellemzik, amelyek 
típusosan a törzs és végtagok területén, főként az exten-
sor felszíneken jelentkeznek. Az összefekvő bőrterületek, 
valamint a hajlatok megkíméltségét „deck-chair sign”-nak 
nevezik (1. ábra). Ezt a jelenséget nagyon jellegzetesnek 
tartják a PEO esetében, azonban nem kizárólagosan ebben 

a kórképben jelentkezhet. A  palmoplantaris keratoderma, 
lymphadenopathia és ritkábban a hajas fejbőr hámlása is 
megfigyelhető (6, 7).

A leggyakoribb laboratóriumi eltérések közé a perifé-
riás eosinophilia, az emelkedett szérum IgE szint, valamint 
a lymphopenia tartozik (6). 

A PEO szövettani képe nem specifikus. Változó mér-
tékű epidermális hyperplasia jellemzi, esetenként spon-
giosissal, valamint perivascularis gyulladásos infiltrátum, 
amelyet főként lymphocyták, histiocyták, makrophágok, 
eosinophil sejtek és Langerhans-sejtek alkotnak. A gyul-
ladásos sejtek exocytosist is mutathatnak, de epidermotro-
pizmust nem, amely bizonyos cutan T-sejtes lymphomák 
(CTCL) jellegzetességei (2. ábra) (6, 7). 

A dermatoszkópos megjelenésről egy esetismertetés-
ben számoltak be. Az ott leírtak alapján a PEO multiplex, 
pontszerű, élénkvörös struktúrák alkotta mintázattal jelle-
mezhető, amelyet fehéres hálózatos szerkezet vesz körül. 
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ÖSSZEFOGLALÁS

A papuloerythroderma Ofuji (PEO) ritka bőrgyógyászati 
kórkép, klinikai megjelenését viszkető, barnás-erythemás, 
lapos, konfluáló papulák jellemzik, a bőrredők megkímélé-
sével – ez utóbbi az úgynevezett „deck-chair sign”. Bár az 
etiológiája nem teljesen tisztázott, számos esetben írták le 
különböző infekciókkal, gyógyszerprovokációval, atópiás 
dermatitisszel, belszervi és haematológiai daganatokkal 
– többek között cutan T-sejtes lymphomákkal – való társu-
lását. Jelen összefoglalás célja a betegség bemutatása mel-
lett a cutan lymphomákkal való kapcsolatának áttekintése 
és elemzése a rendelkezésre álló irodalmi adatok alapján.

Kulcsszavak:
papuloerythroderma Ofuji – cutan 

lymphoma – cutan T-sejtes lymphoma

SUMMARY

Papuloerythroderma of Ofuji (PEO) is a rare dermato-
logical condition characterized by pruritic, brownish-ery-
thematous, flat, confluent papules with sparing of the skin 
folds – the so-called “deck-chair sign.” Although its eti-
ology is not fully understood, numerous cases have been 
reported in association with various infections, drug-in-
duced reactions, atopic dermatitis, internal organ malig-
nancies, and hematologic cancers – including cutaneous 
T-cell lymphomas. This summary aims to present the dise
ase and to review and analyze its association with cutane-
ous lymphomas based on the available literature.
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1. ábra 
A papuloerythroderma Ofuji klinikai megjelenése, a jellegzetes „deck-chair sign” tünettel

2. ábra 
Szövettani kép: (HE, 23.9x), epidermális hyperplasia spongiosissal, perivascularis gyulladásos infiltrátum eosinophil 

sejtekkel, exocytosis (dr. Kuroli Enikő)
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A PEO kapcsolata a cutan lymphomákkal

A PEO és a cutan lymphomák (CL) közötti kapcsolat 
napjainkban is kérdéses. A két kórkép között több klinikai 
és szövettani hasonlóság is megfigyelhető, így például a 
lymphadenopathia, hypereosinophilia, lymphocyta-predo-
mináns gyulladásos infiltrátum. Ezek az átfedések megne-
hezítik a differenciáldiagnózist. 

Egyes szerzők praelymphomás állapotnak, míg mások 
egy papuloerythroderma-szerű CL variánsnak tekintik.

Az esettanulmányok egy részében a két entitás egymást 
követően alakult ki. ML Martínez-Barrance és munkatár-
sai esetében a beteg kezdetben klasszikus PEO-nak meg-
felelő klinikai és szövettani jellemzőket mutatott, maligni-
tásra utaló jelek nélkül. A teljes klinikai remisszió után hét 
évvel, a korábbiaktól különböző bőrtünetek jelentkeztek, 
és mind a szövettani, immunhisztokémiai és flow cytomet-
riás vizsgálatok is CTCL-t igazoltak (18).

Torchia és munkatársai egy 170 esetet vizsgáló me-
taanalízist publikáltak 2010-ben, amelynek egyik célja a 
betegség epidemiológia, klinikai, szövettani jellegzetes-
ségeinek meghatározása volt, emellett vizsgálták a más 
kórképekkel való összefüggését is. Az összegyűjtött ada-
tok alapján javaslatot tettek egy etiológiai alapú klasszi-
fikációs rendszerre, valamint alkalmazható diagnosztikus 
kritériumokra (1. és 2. táblázat). Amennyiben a klinikai 
kép PEO-nak felel meg, azonban a szövettan CTCL ké-
pét mutatja, a „papuloerythorderma-szerű CTCL” besoro-
lást javasolták. Azokat az eseteket, amelyekben kiváltó ok 
(atópiás dermatitis, infekció, malignitás, gyógyszer) azo-
nosítható, „másodlagos papuloerythroderma” néven defi-
niálták. A PEO megnevezést azokban az esetekben java-
solták, amelyekben kiváltó ok nem igazolódott (6). 

Néhány esettanulmány található az irodalomban, 
amelyben a klinikai kép, különösen a jellegzetes „deck-
chair sign” jelenléte alapján a PEO lehetősége merült fel, 
azonban a részletes kivizsgálást követően CTCL-t igazol-
tak szövettan, immunhisztokémia, flow cytometria vagy a 
T-sejt receptor klonalitás vizsgálatok alapján (19-21).

A  környező fehéres hálózat a hyperkeratotissal járó el-
változásokra, például a verrucosus seborrheás keratosisra, 
vagy a közönséges szemölcsre emlékeztet (8).

A PEO előfordulása, patomechanizmusa

A betegség előfordulási gyakoriságára vonatkozóan 
nem állnak rendelkezésre pontos adatok, azonban feltéte-
lezhetően aluldiagnosztizált kórképről van szó (9). Első-
sorban az idősebb férfiakat érinti, a férfi-nő arány 4:1, és 
gyakoribb az ázsiai és kaukázusi populációk körében (6). 
Az etiológiája nem tisztázott, atópiás dermatitisszel, infek-
ciókkal (pl. HCV, HIV), gyógyszer provokációval, solid 
tumorokkal és haematológiai malignitásokkal is összefüg-
gésbe hozták a betegséget (7).

A pontos patomechanizmusa nem ismert. A  laborató-
rium vizsgálatok alapján gyakran megfigyelhető eltérések 
(perifériás eosinophilia, emelkedett szérum IgE és TARC) 
a Th2 sejtek jelentőségére utalnak. A TARC („thymus and 
activation-reglutaion chemokine”) a Th2-típusú kemoki-
nek közé sorolható. A  thymus, valamint a keratinocyták, 
endothel sejtek, fibroblastok és dendritikus sejtek terme-
lik. A  TARC a CCR4 receptorhoz kötődik, amely nagy 
specificitással expresszálódik a Th2 sejteken, kisebb mér-
tékben a basophil granulocytákon és az NK sejteken (10). 
A  megnövekedett TARC-szint hozzájárul a CCR4+ Th2 
sejtek bőrbe történő toborzásához, ezáltal fokozva a loká-
lis Th2 sejt-felhalmozódást és a gyulladásos válasz inten-
zitását (10, 11).

Az irodalmi adatok arra utalnak, hogy a Th2 sejtek 
mellett a Th22 sejtek is kulcsszerepet játszanak a kórkép 
kialakulásában: a Th22 sejtek emelkedett aránya és az ál-
taluk termelt IL-22 hozzájárulhat a keratinocyták prolife-
rációjához és a gyulladásos válaszreakciók kialakításához 
(12, 13). 

A PEO patogeneziséért felelős T-sejt fenotípusokat 
próbálták azonosítani. Az eredmények arra utalnak, hogy 
a keringő IL-4-, IL-13-, IL-22- és IL-31-termelő CD4+ 
és CD8+ T sejtek aránya szignifikánsan magasabb volt a 
PEO-s betegeknél, mint az egészséges kontrolloknál, egy-
ben a sejtek magasabb arányban voltak CLA pozitívak is. 
Ezzel szemben az IFN-γ- és IL-17-termelő CD4+ és CD8+ 
T-sejtek aránya nem mutatott szignifikáns különbséget a 
két populáció között (12).

Az IL-13 – az IL-4 mellett –hozzájárul az eosinophil 
granulocyták jelenlétéhez és a bőrbarrier károsodásához. 
Az IL-31 szerepet játszik a bőrviszketés kialakulásában, a 
keratinocyták differenciációjában, valamint proinflamma-
torikus citokinek felszabadításában. 

Ezek az eredmények erősítik azt az elképzelést, hogy a 
PEO patogenezisében a Th2 és Th22 sejtek által közvetí-
tett immunválasz dominál (12).

A Th2-sejtes immunválasz dominanciája a daganatok 
kialakulásában szerepet játszhat, ami részben magyaráz-
hatja a rosszindulatú daganatok fokozott előfordulását 
a PEO-s betegek körében (7, 14, 15). A  PEO társulhat 
CTCL-el is, amelyek patogenezisében szintén a Th2-típu-
sú immunválasz dominál (16, 17).

A papuloerythroderma etiológiai klasszifikációja 
2010-ben

Papuloerythroderma of Ofuji [primer (idiopathiás) pa-
puloerythoderma]
Szekunder (szimptómás) papuloerythroderma

Atópiás papuloerythroderma
Paraneoplasiás papuloerythroderma
Infekció-indukálta papuloerythroderma
Gyógyszer-indukálta papuloerythroderma

Papuloerythroderma-szerű CTCL
Pseudopapuloerythroderma

Generalizált kiütés vagy erythroderma, pozitív 
„deck-chair sign”-al, papulák és/vagy szövettani 
diagnózis nélküli egyéb, nem-CTCL bőrbetegségek

1. táblázat
Torchia és mtsai etiológiai alapú klasszifikációs rendszere



BVSZ 2025. 101.5. 251–255.

254

Ugyanakkor a Th2 és Th22 sejtek valószínűsíthető sze-
repe új kezelési lehetőségeket vetett fel. A legújabb eset-
tanulmányok a célzott terápiák térnyerését mutatják. Több 
betegnél is eredményesen alkalmazták az IL-4/IL-13 gát-
ló monoklonális antitestet, a dupilumabot, amely mellett 
komplett remissziót értek el. A kezelés mellett mellékhatás 
nem jelentkezett, és a gyógyszer elhagyását követően az 
utánkövetési időben relapszust sem észleltek (29-31). Egy 
másik esetismertetésben a szelektív JAK1 inhibitor, upa-
dacitinib is hatékonynak bizonyult (32).

Összefoglalás

A PEO ritka bőrgyógyászati kórkép. Diagnózisa esetén 
gondolnunk kell a társuló betegségek, illetve provokáló té-
nyezők lehetőségére. Kiemelten fontos a malignus kórké-
pek felderítése, ami alapos kivizsgálást tesz szükségessé. 
A CTCL is minden esetben kizárandó. Szövettani, immun-
hisztokémiai, valamint T-sejt receptor génátrendeződés 
vizsgálatot, flow cytometriát javasolt végezni. A betegek 
hosszú távú utánkövetése és rendszeres kontroll vizsgálata 
elengedhetetlen.

Köszönetnyilvánítás:
Köszönöm Dr. Kuroli Enikőnek, hogy a szövettani felvételt ren-
delkezésünkre bocsátotta.
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PEO diagnosztikus kritériumai

Szükséges kritériumok
1. �Erythroderma-szerű kiütés, amely konfluáló, 

lapos, vöröses-barna papulákból áll, utcakőszerű 
megjelenéssel

2. �Megkímélt bőrredők, hajlatok („deck-chair 
sign”)

3. Viszketés
4. CTCL szövettani kizárása
5.� �Kivizsgálás és utánkövetés a dagantokkal, fertő-

zésekkel, gyógyszerekkel és atópiával való oki 
kapcsolat kizárására

Kiegészítő minor kritériumok
55 év feletti életkor
Férfi nem
Perifériás és/vagy szöveti eosinophilia
Emelkedett szérum IgE
Perifériás lymphopenia

2. táblázat
1-5 kritériumok: primer (idopáthiás) 

papuloerythroderma (Ofuji), 1-4: szekunder 
(szimptómás) papuloerythroderma. 1,2,3,5 kritériumok: 

papuloerythorderma-szerű CTCL
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