
BŐRGYÓGYÁSZATI ÉS VENEROLÓGIAI SZEMLE • 2019 • 95. ÉVF. 3. 117–121. • DOI 10.7188/bvsz.2019.95.3.6

A malignus atrophiás papulosis (Köhlmeier-Degos kór)
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ÖSSZEFOGLALÁS

A szerzők két malignus atrophiás papulosisban szervedő
betegük kórtörténetét mutatják be. A betegek részletes ki-
vizsgálásával a kórkép benignus formája igazolódott, bel-
szervi tünetet nem mutattak ki. Áttekintik a kórkép patho-
mechanizmusát, formáit, differenciáldiagnosztikáját, terápiás
alternatívákat a legújabb irodalmi adatok alapján.
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SUMMARY

The authors describe two cases with benign atrophic pa-
pulosis, the benign variant of Degos-disease, distinguished
by the absence of systemic disease. Clinical picture, patho-
mechanism, differencial diagnosis and therapy are summa-
rised.
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A malignus atrophiás papulosist, Köhlmeier-Degos kórt
a két szerző egymástól függetlenül írta le 1941-ben és 1942-
ben. Bár 70 éve ismert a kórkép, pathomechanizmusa rész-
leteiben nem feltárt és nincsen egyértelműen hatékony terápia
sem, ebben a potenciálisan letális betegségben. Ritka kór-
kép, 200 körüli esetet publikáltak, ebből 30 gyermek és 13
familiáris forma. Ez utóbbi csoportban autoszomális domi-
náns öröklésmenetet jellemző, magas penetranciával, és vál-
tozó expresszivitással (1). A malignus atrophiás papulosis,
leggyakrabban a 2. és 4. évtizedben alakul ki, férfiakban és
nőkben egyforma gyakoriságú. Vasculopathia, thrombotikus
microangiopathia mely leginkább a bőrt, gastrointestinalis
traktust és a központi idegrendszert érinti. A típusos bőrtü-
netek apró 2-5 mm-es erythemás papulák formájában je-
lentkeznek a törzsön, végtagokon, kb. 2-4 hét alatt centrá-
lis besüppedést alakítanak ki, majd létrejön a porcelánfehér
heg, szélein teleangiectasiákkal, atrophie blance-hoz ha-
sonlatosan. A bőrtünetek megelőzik a bél- és központi ideg-
rendszeri tüneteket. A mortalitást meghatározó tényezők a
bélperforáció, a következményes peritonitis vagy a központi
idegrendszeri tünetek (2).  

Pathogenezis

Három hypothesist feltételeznek a betegség pathogene-
zisében. A vasculitis teória szerint a betegség korai fázisá-
ban egy lymphocyta domináns nekrotizáló vasculitis/vas-
culopathia alakul ki. Magro és mtsai C5b-9 depozitumokat
mutattak ki, négy malignus atrophiás papulosisban meghalt
beteg bőrében, gastrointestinalis traktusában és agyában. Ez-
zel együtt az interferon-α expresszió is nagyon magas volt
vizsgálatukban a perifériás vér mononuklearis sejtekben (3).
A Degos-betegség mint coagulopathia teória esetén mélyen
a dermisben kialakuló thrombus a primer tényező.  A vér-
áramlás lassulása, majd a kialakuló endothelkárosodás ve-
zet a mucin depozícióhoz és a később megjelenő lymphocy-
tás infiltrátumhoz. Egyes szerzők a fibrinolízis károsodását
is feltételezik (4.). A primer vagy secunder endothel-sejt
dysfunkció elméletét alátámasztja, hogy Howard és Nishi-
da az endothelsejtekben elektronmikroszkópos tubuloreti-
kularis aggregátumokat figyeltek meg, mely eltéréseket ví-
rus vagy baktérium provokáló hatásának tulajdonítják.
Magro és munkatársai szerint a komplement aktiváció és a
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fokozott endothelsejt apoptózis nagyban hozzájárul az akut
thrombotikus események kialakulásához, de a nagyobb
erek esetén úgy tűnik, hogy az kialakuló intima proliferáció,
fibroobliteratív arteriopathia esetén komplement aktiváció-
tól független mechanizmus is résztvesz a vasculopathia ki-
alakulásában (5). Feltételezhetően a fenti folyamatok  együtt -
állásáról van szó, és a pathomechanizmus összetettsége ma-
gyarázhatja a nagyfokú terápiarezisztenciát. 

A diagnózis felállítása

A diagnózis felállítása a jellegzetes klinika tüneteken alap-
szik, a dermatoscopia a diagnózist segíti. A dermatoscopos
képen a centralisan sárgásfehér területet erythemás alapon,
vékony sugaras elrendeződésű erek gyűrűje veszi körül, tö-
viskoronához hasonlóan. Típusos esetben szövettanilag a der-
misben az artériák thrombotikus elváltozása, ék alakú nek-
rózis, mucin felszaporodás látható. A lézió széli részein lévő
superficialis vagy mély perivascularis lymphocytás infiltrátum
nem típusos a betegségre, de a korai léziókban előfordulhat,
együtt a mucin depozíciójával, így utánozhat lupus erythe-
matosust, egyes szerzők szerint annak speciális formája is
lehet. (2.)  A teljesen kialakult léziók esetén a legkifejezet-
tebb elváltozások a dermoepidermalis junctionál vannak, az

epidermis atrophiájával és a papilláris dermis sclerosisával,
tehát a szövettani kép lichen sclerosus et atrophicus-szerű.
Összefoglalva, ha a szövettani mintában nem a jellegzetes
ék alakú nekrózis látható, a lymphocytás vasculitis vagy li-
chen sclerosus-szerű szövettani kép is a kórképbe beilleszthető
(6). A jellegzetes ék alakú nekrózis hiánya a szövettani kép-
ben, késlelteti a diagnózist. Nincs olyan laboratóriumi elté-
rés mely alapján a diagnózis egyértelműen felálllítható, de
autoimmun szerológia vizsgálatok, koagulációs vizsgálatok,
egyéb kórképek kizárása miatt szükségesek. Tekintettel a kór-
kép különböző lefolyást mutató formáira, felmerült az
igény a kórkép felosztására: autoimmun, coagulopathia-asz-
szociált, vírus-indukált, benignus (7).  A sokszervi érintett-
séggel járó malignus forma 2-3 éven belül halálos kimene-
telű lehet. Ebben a formában is a bőrtünetek hónapokkal,
évekkel megelőzhetik a szisztémás tüneteket. A gasztroin-
testinalis traktust érinti leggyakrabban a betegség, akut sú-
lyos hasi fájdalommal, lázzal. A betegeken gyakran explo-
ratív laparotómia történik, a kialakuló összenövések, peri-
tonitis miatt a laparotómia szükségessége ismétlődik. A bé-
len sárgásfehér hyperaemiás szegéllyel övezett léziók láthatók,
bélperforáció gyakori. Crohn betegség kizárása szükséges (8).
A központi idegrendszer az esetek 20%-ában érintett, pa-
resthesia, fejfájás, hemiplaegia, stroke, epilepsia, nem spe-
cifikus neurológiai tünetek képében. Pericarditis, pleuritis,
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1.a, b ábra
Jellegzetes klinikai tünetek: 4-8 mm-es porcelánfehér centrumú papulák erythemás teleangiectasiás szegéllyel övezve 

(1. beteg)
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veseérintettség is jelentkezhet, és a szemet is érintheti az érel-
záródás. A leggyakoribb halálhoz vezető ok a bélperforáció,
peritonitis, sepsis és a  haemorrhagiás vagy ischaemiás stro-
ke. (9) 

A benignus, csak bőrre korlátozódó forma is ismert mely
gyakoribb megjelenéső (70%) a malignus fatális kimenetelű
formánál (30%). A benignus forma gyakoribb nőkben
(10). 

Terápia

Nincs egyértelműen hatékony terápia. A malignus atrophiás
papulosis súlyos formáiban a fibrinolitikus vagy immun-
szuppressziv (cyclosporine A, azathioprine, cyclophospha-
mide, corticosteroid) terápiákkal rendre kudarcot vallanak.
Az eculizumab egy C5 gátló terápia, hatékony a bél és egyéb
belszervi tünetek tekintetében, de nem előzi meg a további
szisztémás manifesztációk kialakulását. Az eculizumab fő
hatása az endothelsejteken megnyilvánuló anti-apoptotikus
hatás (5). Az antikoagulánsok és a véráramlást fokozó sze-
rek, úgymint az aspirin, pentoxyfillyne, dipyridamole, tic-
lodipine, heparin egyes esetekben a bőrtünetek regresszió-
ját okozták, ezért az újonnan diagnosztizált betegek első te-
rápiás alternatíváját képviselik. Az eculizumabbal kombi-
nációban alkalmazott prostacyclin analóg, vasodilatator
hatású treprostinil alkalmazásával a kezdeti tapasztalatok ked-
vezőek (11). 

Esetismertetés

A 65 éves nőbeteg anamnézisében appendectomia, glaukoma, mit-
rális prolapsus szerepel.  3 éve vannak bőrtünetei a karon, dekoltázs-
ban, centralisan porcelánfehér szélén teleangiectasiákkal övezett pa-
pulák formájában (1.a,b ábra). Dermatoscopos vizsgálat jellegzetes ké-
pet mutatott (2. ábra). Bőrtünetei lassan terjedtek. A klinikai kép fel-
vetette Degos-kór lehetőségét. Az elvégzett szövettani vizsgálat atrophiás
hámot, vacuolás degenerációt írt le, lupus erythematodesnek megfelelt.

A Degos-kórra típusos klinikai kép miatt a szövettant, egy későbbi stá-
diumú papulából ismételtük, mely lichen sclerosus et atrophicusnak meg-
feleltethető képet mutatott. A jellegzetes klinikai kép és a nem típusos,
de beilleszthető szövettani vizsgálatok alapján a Degos-kór diagnózist
állítottuk fel. A szemészeti és neurológiai vizsgálat, koponya MR és
MR angiographia eltérést nem mutatott. Immunszerológia negatív volt,
thrombophylia panelben heterozigóta formában Leiden-mutáció iga-
zolódott.. Gastroscopia során az antrum és a fornix területén erosiókat
írtak le, colonoscopia negatív volt. Aspirin, pentoxifillin, sulodexide
kezelés mellett a bőrtünetek javultak. Tekintettel a belszervi tünetek
hiányára benignus atrophiás papulosis diagnózist állítottuk fel. 

A 74 éves nőbeteg anamnézisében hypertonia, diabetes mellitus,
hypothyreosis szerepel. 5 éve jelentkeztek először bőrtünetei erythe-
más, centralisan behúzódótt, majd  necrotikus papulák formájában, me-
lyek később hypopigmentált hegeket hagytak (3.a,b ábra). Szövetta-
ni vizsgálat a dermalis artéria elzáródását, ék alakú nekrózist írt le, mu-
cin felszaporodással, mely  Degos-kórnak megfelelt (4.a,b ábra). Rész-
letes kivizsgálás történt, immunszerológia negatív volt, thrombophy-
lia panelben kissé elevált D-dimer és fibrinogén szint volt észlelhető.
Gastroscopia bulbitist, és erosiones ventriculit, colonoscopia diverti-
culosist mutatott. Koponya MR vizsgálat szisztémás manifesztációt nem
mutatott. Thrombocyta aggregáció gátlást és pentoxyfillint kezdtünk,
lokális kezelés mellett, tünetei lassan maradványtünetekkel regrediál-
tak. 2016-ban majd 2017-ben ismét kevés számú új bőrtünettel je-
lentkezett a beteg, melyet belszervi tünetek nem kísértek, legutóbbi 2018.
novemberi kontrolljakor egy éve tünetmentes volt. 

Megbeszélés

Két nőbetegünkben a Degos-kór benignus bőrre lokali-
zálódó formáját diagnosztizáltuk, a jellegzetes bőrtünetek mel-
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2. ábra
A Degos-kór jellegzetes dermatoscopos képe (1. beteg)

Centralisan sárgásfehér terület körülvéve erythemás 
alapon, vékony sugarasan töviskoronához hasonlóan 

elhelyezkedő erek gyűrűjével

3.a, b ábra
Akut bőrtünetek (a) és hypopigmentált 

maradványtünetek (b) (2. beteg)

a

b
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4.a, b ábra
a: az artériák tromboticus elzáródása ék alakú necrozis

b: mély perivasculáris lymphocytás beszűrődés, mucin felszaporodás (alciánkék-PAS)
(2. beteg)

a

b
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lett a szövettani vizsgálat csak az első esetben volt típusos,
a második esetben két mintavétel is történt, különböző „korú”
léziókból. Először lupus erythematodes-szerű, majd lichen
sclerosus et atrophicus-szerű volt a szöveti kép, mindkettő
megfelelhet Degos-kórnak, de a típusos kép hiánya a diag-
nózis felállítását késleltette. Differenciál diagnosztikailag lu-
pus erythematodestől, egyéb vasculitisektől, PLEVA-tól, li-
vedoid vasculopathiától, perforáló dermatitisektől, artefact
dermatitistől, prurigotól, morsustól kell elkülöníteni a ma-
lignus atrophiás papulosist. A betegek kivizsgálása során au-
toimmun szerológia, coagulopathia irányú kivizsgálást el kell
végezni. Malignus atrophiás papulosis társulhat lupus eryt-
hematosussal, antifoszfolipid syndromával, szisztémás scle-
rosissal, dermatomyositissel (12). SLE-ben Degos-szerű bőr-
tünetek alakulhatnak ki (13). Betegeinknél az 3 illetve 5 éves
követési idő alatt belszervi tünet nem alakult ki, gastrosco-
pia, colonoscopia, koponya MR vizsgálatok rendre negatí-
vak voltak. Aspirin, pentoxifillin, sulodexide kezelést al-
kalmaztunk, mely mellett az egyes shubok esetén lassan le-
állt az új bőrtünetek kialakulása. A bőrtünetek hypopigmentált
foltokkal regrediáltak, melyek évekig kimutathatók voltak.
A betegek rendszeres követése szükséges a hosszútávú prog-
nózis meghatározására.  
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