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A malignus atrophias papulosis (Kohlmeier-Degos kor)
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OSSZEFOGLALAS

A szerzok két malignus atrophias papulosisban szervedd
betegiik kortorténetét mutatjak be. A betegek részletes ki-
vizsgalasaval a korkép benignus formdja igazolodott, bel-
szervi tiinetet nem mutattak ki. Attekintik a korkép patho-
mechanizmusat, formait, differencidldiagnosztikajat, terapids
alternativakat a legujabb irodalmi adatok alapjan.
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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 atrophias papulosist, Kéhlmeier-Degos kort
a két szerz6 egymastol fiiggetleniil irta le 1941-ben és 1942-
ben. Bar 70 éve ismert a korkép, pathomechanizmusa rész-
leteiben nem feltart és nincsen egyértelmiien hatékony terapia
sem, ebben a potencialisan letalis betegségben. Ritka kor-
kép, 200 koriili esetet publikaltak, ebbol 30 gyermek és 13
familiaris forma. Ez utdbbi csoportban autoszomalis domi-
nans oroklésmenetet jellemzd, magas penetranciaval, és val-
tozd expresszivitassal (1). A malignus atrophias papulosis,
leggyakrabban a 2. és 4. évtizedben alakul ki, férfiakban és
nokben egyforma gyakorisagu. Vasculopathia, thrombotikus
microangiopathia mely leginkabb a bort, gastrointestinalis
traktust és a kdzponti idegrendszert érinti. A tipusos bortii-
netek aprd 2-5 mm-es erythemas papulak formajaban je-
lentkeznek a torzson, végtagokon, kb. 2-4 hét alatt centra-
lis bestippedést alakitanak ki, majd létrejon a porcelanfehér
heg, szélein teleangiectasiakkal, atrophie blance-hoz ha-
sonlatosan. A bortiinetek megeldzik a bél- és kdzponti ideg-
rendszeri tiineteket. A mortalitast meghatarozo tényezok a
bélperforacio, a kdvetkezményes peritonitis vagy a kzponti
idegrendszeri tiinetek (2).
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Pathogenezis

Harom hypothesist feltételeznek a betegség pathogene-
zisében. A vasculitis tedria szerint a betegség korai fazisa-
ban egy lymphocyta dominans nekrotizalo vasculitis/vas-
culopathia alakul ki. Magro és mtsai C5b-9 depozitumokat
mutattak ki, négy malignus atrophias papulosisban meghalt
beteg borében, gastrointestinalis traktusaban és agyaban. Ez-
zel egyiitt az interferon-a expresszid is nagyon magas volt
vizsgalatukban a periférias vér mononuklearis sejtekben (3).
A Degos-betegség mint coagulopathia tedria esetén mélyen
a dermisben kialakulo thrombus a primer tényezo. A vér-
aramlas lassulasa, majd a kialakuld endothelkarosodas ve-
zet a mucin depozicidhoz és a késébb megjelend lymphocy-
tas infiltratumhoz. Egyes szerzok a fibrinolizis karosodasat
is feltételezik (4.). A primer vagy secunder endothel-sejt
dysfunkcio6 elméletét alatamasztja, hogy Howard és Nishi-
da az endothelsejtekben elektronmikroszkopos tubuloreti-
kularis aggregatumokat figyeltek meg, mely eltéréseket vi-
rus vagy baktérium provokald hatasanak tulajdonitjak.
Magro és munkatarsai szerint a komplement aktivacio és a
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fokozott endothelsejt apoptdzis nagyban hozzajarul az akut
thrombotikus események kialakulasdhoz, de a nagyobb
erek esetén ugy tiinik, hogy az kialakulo intima proliferacio,
fibroobliterativ arteriopathia esetén komplement aktivacio-
tol fiiggetlen mechanizmus is résztvesz a vasculopathia ki-
alakulasaban (5). Feltételezhetéen a fenti folyamatok egyiitt-
allasarol van szo, és a pathomechanizmus 0sszetettsége ma-
gyarazhatja a nagyfoku terapiarezisztenciat.

A diagndzis felallitasa

A diagnozis felallitasa a jellegzetes klinika tiineteken alap-
szik, a dermatoscopia a diagnozist segiti. A dermatoscopos
képen a centralisan sargasfehér teriiletet erythemas alapon,
vékony sugaras elrendez6dést erek gytiriije veszi kortl, to-
viskoronahoz hasonldan. Tipusos esetben szdvettanilag a der-
misben az artériak thrombotikus elvaltozasa, ék alaka nek-
r6zis, mucin felszaporodas lathato. A 16zi6 sz€li részein 1évo
superficialis vagy mély perivascularis lymphocytas infiltratum
nem tipusos a betegségre, de a korai 1éziokban eléfordulhat,
matosust, egyes szerzok szerint annak specialis formaja is
lehet. (2.) A teljesen kialakult 1éziok esetén a legkifejezet-
tebb elvaltozasok a dermoepidermalis junctional vannak, az

epidermis atrophiajaval és a papillaris dermis sclerosisaval,
tehat a szovettani kép lichen sclerosus et atrophicus-szerti.
Osszefoglalva, ha a szévettani mintaban nem a jellegzetes
¢k alakt nekrozis lathato, a lymphocytas vasculitis vagy li-
chen sclerosus-szerii szovettani kép is a korképbe beilleszthetd
(6). A jellegzetes ¢k alaku nekrozis hianya a szovettani kép-
ben, késlelteti a diagnozist. Nincs olyan laboratoriumi elté-
rés mely alapjan a diagnozis egyértelmiien felalllithato, de
autoimmun szerologia vizsgalatok, koagulacios vizsgalatok,
egyéb korképek kizarasa miatt sziikségesek. Tekintettel a kor-
kép kiilonb6zo lefolyast mutatd formaira, felmerilt az
igény a korkép felosztasara: autoimmun, coagulopathia-asz-
szocialt, virus-indukalt, benignus (7). A sokszervi érintett-
séggel jard malignus forma 2-3 éven beliil halalos kimene-
telli lehet. Ebben a formaban is a bértiinetek honapokkal,
évekkel megel6zhetik a szisztémas tiineteket. A gasztroin-
testinalis traktust érinti leggyakrabban a betegség, akut si-
lyos hasi fajdalommal, lazzal. A betegeken gyakran explo-
rativ laparotomia torténik, a kialakuld dsszendvések, peri-
tonitis miatt a laparotomia sziikségessége ismétlodik. A bé-
len sargasfehér hyperaemias szegéllyel 6vezett 16ziok lathatok,
bélperforacié gyakori. Crohn betegség kizarasa sziikséges (8).
A kozponti idegrendszer az esetek 20%-aban érintett, pa-
resthesia, fejfajas, hemiplaegia, stroke, epilepsia, nem spe-
cifikus neurologiai tiinetek képében. Pericarditis, pleuritis,

l.a, b dbra
Jellegzetes klinikai tiinetek: 4-8 mm-es porcelanfehér centrumu papuldk erythemas teleangiectasias szegéllyel Gvezve
(1. beteg)
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2. dbra
A Degos-kor jellegzetes dermatoscopos képe (1. beteg)
Centralisan sargasfehér teriilet koriilvéve erythemas
alapon, vékony sugarasan toviskorondhoz hasonléan
elhelyezked6 erek gytirtijével

veseérintettség is jelentkezhet, és a szemet is érintheti az érel-
zarodas. A leggyakoribb halalhoz vezet6 ok a bélperforacio,
peritonitis, sepsis €s a haemorrhagias vagy ischaemias stro-
ke. (9)

A benignus, csak borre korlatozodo forma is ismert mely
gyakoribb megjelenés6 (70%) a malignus fatalis kimenetelt
formanal (30%). A benignus forma gyakoribb nékben
(10).

Terapia

Nincs egyértelmiien hatékony terapia. A malignus atrophias
papulosis stlyos formaiban a fibrinolitikus vagy immun-
szuppressziv (cyclosporine A, azathioprine, cyclophospha-
mide, corticosteroid) terapiakkal rendre kudarcot vallanak.
Az eculizumab egy C5 gatld terapia, hatékony a bél és egyéb
belszervi tiinetek tekintetében, de nem elézi meg a tovabbi
szisztémas manifesztaciok kialakulasat. Az eculizumab {6
hatésa az endothelsejteken megnyilvanulé anti-apoptotikus
hatas (5). Az antikoagulansok és a véraramlast fokozo sze-
rek, gymint az aspirin, pentoxyfillyne, dipyridamole, tic-
lodipine, heparin egyes esetekben a bortiinetek regresszio-
jat okoztak, ezért az ijonnan diagnosztizalt betegek elso te-
rapias alternativajat képviselik. Az eculizumabbal kombi-
nacioban alkalmazott prostacyclin analdg, vasodilatator
hatast treprostinil alkalmazasaval a kezdeti tapasztalatok ked-
vezoek (11).

Esetismertetés

A 65 éves nébeteg anamnézisében appendectomia, glaukoma, mit-
ralis prolapsus szerepel. 3 éve vannak bortiinetei a karon, dekoltazs-
ban, centralisan porcelanfehér sz¢élén teleangiectasiakkal Gvezett pa-
pulak formajaban (1.a,b dbra). Dermatoscopos vizsgalat jellegzetes ké-
pet mutatott (2. dbra). Bortiinetei lassan terjedtek. A klinikai kép fel-
vetette Degos-kor lehetdségét. Az elvégzett szovettani vizsgalat atrophids
hamot, vacuolas degeneraciot irt le, lupus erythematodesnek megfelelt.

3.a, b dbra
Akut bortiinetek (a) és hypopigmentalt
maradvanytiinetek (b) (2. beteg)

A Degos-korra tipusos klinikai kép miatt a szovettant, egy késobbi sta-
diumu papulabol ismételtiik, mely lichen sclerosus et atrophicusnak meg-
feleltethetd képet mutatott. A jellegzetes klinikai kép és a nem tipusos,
de beilleszthetd szovettani vizsgalatok alapjan a Degos-kor diagnozist
allitottuk fel. A szemészeti és neurologiai vizsgalat, koponya MR és
MR angiographia eltérést nem mutatott. Immunszeroldgia negativ volt,
thrombophylia panelben heterozigdta formaban Leiden-mutacio iga-
zolodott.. Gastroscopia soran az antrum és a fornix teriiletén erosiokat
irtak le, colonoscopia negativ volt. Aspirin, pentoxifillin, sulodexide
kezelés mellett a bortiinetek javultak. Tekintettel a belszervi tiinetek
hianyara benignus atrophias papulosis diagnozist allitottuk fel.

A 74 éves ndbeteg anamnézisében hypertonia, diabetes mellitus,
hypothyreosis szerepel. 5 éve jelentkeztek el6szor bortiinetei erythe-
mas, centralisan behtizodott, majd necrotikus papulak formajaban, me-
lyek késobb hypopigmentalt hegeket hagytak (3.a,b dbra). Szdvetta-
ni vizsgalat a dermalis artéria elzarodasat, €k alaku nekrozist irt le, mu-
cin felszaporodassal, mely Degos-kornak megfelelt (4.a,b abra). Rész-
letes kivizsgalas tortént, immunszerologia negativ volt, thrombophy-
lia panelben kiss¢ elevalt D-dimer és fibrinogén szint volt észlelhetd.
Gastroscopia bulbitist, és erosiones ventriculit, colonoscopia diverti-
culosist mutatott. Koponya MR vizsgalat szisztémas manifesztaciot nem
mutatott. Thrombocyta aggregacio gatlast és pentoxyfillint kezdtiink,
lokalis kezelés mellett, tiinetei lassan maradvanytiinetekkel regredial-
tak. 2016-ban majd 2017-ben ismét kevés szamu 0j bortinettel je-
lentkezett a beteg, melyet belszervi tiinetek nem kisértek, legutobbi 2018.
novemberi kontrolljakor egy éve tiinetmentes volt.

Megbeszélés

Két ndbetegiinkben a Degos-kor benignus borre lokali-
zalodo formajat diagnosztizaltuk, a jellegzetes bortiinetek mel-
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a.

a: az artériak tromboticus elzarddasa ék alaku necrozis
b: mély perivascularis lymphocytas beszlir6dés, mucin felszaporodas (alciankék-PAS)
(2. beteg)
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lett a szovettani vizsgalat csak az els6 esetben volt tipusos,
a masodik esetben két mintavétel is tortént, kiilonb6z6 ,,korda”
1ézi6kbol. E16szor lupus erythematodes-szerii, majd lichen
sclerosus et atrophicus-szerii volt a szoveti kép, mindkettd
megfelelhet Degos-kornak, de a tipusos kép hianya a diag-
nozis felallitasat késleltette. Differencial diagnosztikailag lu-
pus erythematodest6l, egyéb vasculitisektél, PLEVA-tol, li-
vedoid vasculopathiatol, perforald dermatitisekt6l, artefact
dermatitistdl, prurigotdl, morsustol kell elkiiloniteni a ma-
lignus atrophias papulosist. A betegek kivizsgalasa soran au-
toimmun szerologia, coagulopathia iranyu kivizsgalast el kell
végezni. Malignus atrophias papulosis tarsulhat lupus eryt-
hematosussal, antifoszfolipid syndromaval, szisztémas scle-
rosissal, dermatomyositissel (12). SLE-ben Degos-szerti bor-
tiinetek alakulhatnak ki (13). Betegeinknél az 3 illetve 5 éves
kovetési id6 alatt belszervi tiinet nem alakult ki, gastrosco-
pia, colonoscopia, koponya MR vizsgalatok rendre negati-
vak voltak. Aspirin, pentoxifillin, sulodexide kezelést al-
kalmaztunk, mely mellett az egyes shubok esetén lassan le-
allt az 0j bortiinetek kialakulasa. A bértiinetek hypopigmentalt
foltokkal regredialtak, melyek évekig kimutathatok voltak.
A betegek rendszeres kovetése sziikséges a hosszatavi prog-
nodzis meghatarozasara.
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