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Xeroderma pigmentosumhoz tarsulo,
fels6 szemhéjon elhelyezkedd

planocellularis carcinoma*

Zajdcz Magdolna, Szakdll Sz.

3.5 éves fitigyermek késdbb xeroderma pigmentosumnak
bizonyuld bérelvaltozdsa | hénapos kordban kezdGdott.
Sziilei rokonok, a gyermek két dédnagyanyja testvér, en-
nek megfeleléen a nagysziil6k unokatestvérek.

ElGbb a jobb felsé szemhéjon kezdddott és rohamo-
san nétt a sargdasbarna, egyenetlen felszind szovetszapo-
rulat, amely par hénap alatt fedte mindkét szemhéjat és
a szemet. A daganatot totdlisan el lehetett tavolitani, hid-
plasztika és felezett bor segitéségével dGjra képezni a
szemhéjat. Majd az arcon lév§ ugyancsak rohamosan
nivekedd tumor eltavolitdsa, és a hidny fedése tortént
meg. Mindkét tumor szévettanilag igazolt planocellularis
carcinoma.

Kulesszavak: Xeroderma pigmentosum, planocellula-
ris carcinoma, szemhéjképzés, hidlebeny, szabad
bératiiltetés

Xeroderma pigmentosum and squamous cell
carcinoma of the upper lid

The cutaneous abnormalities of a 3.5-year-old boy have
been proved to be xeroderma pigmentosum, started at
his one month of age. His parents are relatives, the boy’s
2 great-grandmothers are sisters, so the grandparents are
first cousins.

The yellowish-brown, rapidly growing tumor with
irregural surface appeared at first on the left upper lid.
In few months the eyelids and the eye were totaly covered
by the growing tumor.

The neoplasm could be surgically removed and with
the help of bridge-flap and split-skinflaps the eyelid was
reconstructed. Later the likewise invasive tumor of the
face was also operated and the skin deficiency had been
covered by a split-flap, too.

Histopathologically both of the tumors were found to
be squamous cell carcinoma.

Keywords: xeroderma pigmentosum, squamous cell
carcinoma, eyelid-reconstuction, bridge-flap, free skin-
graft transplantation

Bevezetés

A xeroderma pigmentosum viszonylag ritka, autoszomdlisan
recessive 0rokl6ds elvaltozds. Legels6 leirdja Hebra és Kaposi,
cseh €s magyar szdarmazasi béesi blrgyogydsz professzor pé-

*A szerz6k cikkiiket Dr. Alberth Béla egyetemi tandr 70. sziiletésnapjd-
ra ajanljak

r0s. Kraemer €s munkatarsai szerint 1982-ig mintegy 830 ese-
tet kozoltek az orvosi irodalomban. A sziil6k vérrokonsdga gya-
kori. Az érintett személyeknél az elérhetd élethossz dtlaga 30
év. Ugyancsak Kraemer és munkatdrsai szamoltak be arrdl, hogy
a szemészeti komplikdcidk, nagyrészt neoplazmdk zome a
szemhéjakat, conjunctivat és cornedt érinti. A belsGbb szemré-
szek elvaltozdsa alig fordul eld, feltehetGen azért, mert a szem-
héjak, cornea és lencse védi dket az UV sugaraktdl.

A betegséget mar legtobbszor az elsé életévben fellépd ko-
ros pigmentdcid jellemzi. Kezdetben ismétlédé dermatitis
solaris Iép fel, amit nagy szepldszerd pigmentdcid kovet.
Késébb a napfénynek kitett teriileteken bdrsorvadas, barnds-
fekete festékfoltok, fehéres hegek, viris hajszalértagulatok ala-
kulnak ki. Ekkor az elvdltozds a poikiloderma vasculare
atrophicanshoz hasonlit. Végiil esetleg évek elteltével
hyperkeratosisok, keratomdk, szemolcsdk jelentkeznek.
Ezekbdl carinomdk, a pigmentfoltokbdl melanoma indulhat ki.
De eléfordulhat keratoacanthoma, basalioma, sarcoma, vagy
mint esetiinkben planocellularis carcinoma kifejlédése is.

A betegség oka tulajdonképpen az, hogy a szervezet az UV-
sugarak dltal okozott DNS-kdrosoddsokat a repair mechaniz-
mus defektusa miatt nem tudja korrigdlni (Térok).

Esetismertetés

Betegiink, S. A. 3.5 éves, ukrajnai dllampolgdrsagu fidgyer-
mek. Bérproblémdi miatt 1 hénapos kora Gta kezelték.

Az insolationak kitett bérteriileteken, féként az arcon, vé-
konynak tding, rézsaszin bdr, amelyen siirfi, pigmentalt, sza-
bdlytalan alaki foltok, koztik helyenként fehéres, sorvaddsos
teriiletek lathatok. Az egész jobb alsé és felsG szemhéjat sér-
gdsbarna, foltos, egyenetlen felszini szdvetszaporulat fedte,
amely alul meghaladta a csontos orbitaszélt (/. dbra). Ugyane-
zen az oldalon az arc kozepén kb. borsényi, félgémbszerd,
elédomborodd, kézepén barna szinl szdvetszaporulat. A gyer-
mek egyébként ldztalan volt, a gyermekgydgydszati vizsgdlat
szerint kielégitd dltaldnos dllapotban. Rutin laboratGriumi le-
letek eltérés nélkiil. Borgyogydszati diagndzis: Xeroderma
pigmentosum. Emiatt a gyermek idénként Tigason kezelésben
részesiilt. A Tigason etretinatumot tartalmazé Hoffman-La Roche
készitmény. Antipszoriatikum, ami a sejtmegtjuldsi, differenci-
alédési és szarusodasi folyamatokat normalizdlja. Ichtiosis
congenita, pityriasis rubra, morbus Darier, valamint a b&r egyéb
stlyos, mas gydgykezelésre rezisztens szarusoddsi rendellenes-
ségeinek gydgyszere. Xeroderma pigmentosum esetében a tu-
morok megeldzése, kialakuldsdnak gdtldsa a cél.

1. dbra. 3.5 éves fid. B6ron xeroderma pigmentosum. Jobb also és
felsé szemhéjat fedd szovetszaporulat
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Esetiinkben a mtét elkeriilhetetlen volt. A gyermeket nehe-
zen lehetett vizsgdlni, ezért csak altatdsban, a miitGasztalon
deriilt ki, hogy az alsé szemhé;j ép, a tumor csak kotényszeriien
lelog elditte. A felsG szemhéj teljes bére képezi viszont a tumor
alapjat. Az eltdvolitist Gvatosan, rétegesen végeztiik. Kiderdlt,
hogy az orbicularis izomzat €s a tarsus egy része tovabbad a
kotShdrtya megparthatd (2. dbra). A feliiletes izomrostokat €s a
tarsus lelamelldlt felsS rétegét kiilon tavolitottuk el. A késSbbi
szovettani vizsgalat kimutatta, hogy ezek a rétegek mar telje-
sen tumormentesek. A szemhéj mogott ép szemet taldltunk.

2. abra. A wmor eltdvolitdsa utdni dllapot

Ekkor kivetkezett a szemhéjképzés mivelete. A felsd seb-
vonal és a szemoldok also része kozotti, az alapbetegség dltal
érintett, de tumormentes bdrteriiletbdl teljes vastag bérhidat
készitettink és ezt a szemhéjsz€l irdnydba eltoltuk (3. dbra),
majd a szemhéjsz€] vékony tarsus-kitéhartya alsé széléhez mat-
racvarratokkal rogzitettiik. A levator funkcidjat ellendriztik €s
épnek taldltuk. Ezen tehdt nem kellett beavatkozast eszkozol-
niink. Ezek utdn az alkar, a xeroderma pigmentosum altal nem
érintett belsd felszinébdl felezett bérlebenyt nyertiink (4. db-
ra), amivel a szemoldokiv alatti bérhidnyt fedtik (5. dbra). A
gydgyulds utdn kielégitd kozmetikai és funkciondlis eredményt
értiink el.

Az arcon 1évé elviltozds alig tobb, mint 1 honap alatt a dup-
ldjara nétt. Ezt is eltdvolitottuk, mégpedig szovettanilag bizo-
nyiftottan ép széllel, és a hidnyt felezett bdrrel fedtiik (6. dbra).

4. dbra. A kar bels6 felszinének ép bdrébdl nyert félvastag
transzplantdtum helye

6. 4bra. A mdsodik mdtét utdni dllapot. Az arcon felezett borlebeny a
2. postoperativ napon

Szovettan: A szemhéj metszeteiben xeroderma pigmentosum-
ra utal6 hyperkeratosis, papillosis, akanthosis, toredezett basalis
membran, dermdlis lobos besziirddésben egy-egy melanophor-
sejt, tobb szovetdarabban kifekélyesedett, infiltrdld, elszaru-
sodé laphdmburjanzds (HE festés, nagyitds 40x) (7. dbra). A
daganatsejtek polymorphak. atipusosak, mitosindex 4 mf/25
hpf, plazmdjukban prekeratin, keratohyalin (Ayoub-Shiklar sze-
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8. dbra. Polymorph, atipusos daganatsejiek. A sejtek plazmdjaban
prekeratin, keratohyalin. Ayoub-Shiklar szerint médositott Mallory
festés, nagyitds 250x
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9. dbra. Immunhisztokémia. Cytokeratin és p53 protein antitesttel
(Dako reagens) végzett reakcidban cytoplasmatikusan, illetve
nukledrisan kotédés. Nagyitds 125x

rint médositott Mallory festés, nagyitds 250x) (8. dbra).
Immunhisztokémia: cytokeratin €s p 53 protein antitesttel (Dako
reagens) végzett reakcidban cytoplasmatikusan, illetve nukle-
drisan kotddés (p 53 protein ABC peroxidase reactio, nagyitas
125x) (9. dbra). Szivettani diagnoézis: Carcinoma planocellulare
partim keratosum. Xeroderma pigmentosum.

Megbeszélés

A xeroderma pigmentosum ritka megbetegedés. Kraemer és
munkatdrsai 1987-ben nagyszabdsi dttekintést jelentettek meg.
1874 és 1982 kozott, tehdt 108 év alatt 297 kozlemény 830
esetét ismertették. Az esetek 52%-a férfi, 44% nd volt (4%
ismeretlen). A bértiinetek megjelenésének 4tlagéletkora 1 és 2
€v kozott volt. Az esetek 45%-dban irtak le malignus tumort.
Ez feltehetden tébb volt, hiszen 42%-ban nem emlitették meg,
€s csak 13%-ban hangsilyoztdk, hogy nem volt jelen malignus
daganat. A planocellularis carcinoma gyakorisdgdt 13, a
basaliomaét 9%-nak taldltdk.

Erdekes adat, hogy jelentds szamii beteg sziilei sziiletéskor
idGsek voltak, az anydk dtlagosan 40, az apdk 48 évesek.
Kraemer €s munkatdrsai statisztikdjaban a sziildk 21%-a uno-
katestvér volt. A betegek 67%-dban szenvedett a rokonsdgbdl
valaki xeroderma pigmentosumban. Osszesen 3 olyan csalddot
kozoltek, ahol a sziilé és gyermek(ek) is érintettek voltak. Egy
csaldd tagjai Skdcidban a megbetegedés kiilonbdzG formdiban
szenvedtek (Anderson és Begg). Indidban hdrom gyermekes anya
legkisebb fidnak volt az anyaéhoz hasonld bérelvdltozdsa, de
meghalt gyermekkordban (Khanna et al.). Végiil egy Japan hd-
zaspdr 8 gyermeke koziil 4 szenvedett xeroderma pigmento-
sumban (Kamimura és Sato).

A foldrajzi megoszlas a kovetkezd. Kozel-Kelet 32,3%-kal
vezetd helyen, majd 29%-al Azsia, 21,3%-al Afrika, 3,4%-al
India képviselteti magdt (Kraemer és munkatdrsai).

Szemelviltozds az esetek 40%-dban volt jelen. Leginkdbb
érintett a conjunctiva, cornea és szemhéjak. A Kraemer és mun-
katdrsai dltal feldolgozott 830 esetben 6sszesen 88 (11%) sze-
mészeti tumor volt, ebb6l 28 (3%) planocellularis carcinoma.
A tumor a legtobb esetben a limbusban, a cornedn és
conjunctivin helyezkedett el, és dtlagban 11 éves korban je-
lentkezett. Johnson és munkatdrsai 31 éves nd massziv iris
melanomdjit irtdk le. Gaasterland és munkatdrsai 37 éves
nébeteg szdmos bdrtumorjdt tavolitottdk el vagy alkalmaztak
kryopexidt. 12 éves kora dta jobb szemén a recidivald tumo-
rok, azok eltdvolitdsa és irradidcidja utdn végiil is exenteratio
orbitae vélt sziikségessé. A bal szemen | év milva ugyancsak a
limbusban és a szemhéjon tumorok keletkeztek, amelyek miatt
bal oldali exenteratio vdlt indokolttd. Ez az eset jol illuszt-
ralja az egyes xeroderma pigmentosum esetek reménytelensé-
gét, gydgyithatatlansdgat. A megbetegedettek kozott beszdmol-
nak suicidumrdl is, mert a betegek sokszor nem birjék a recidi-
vak vdrdsdval és észlelésével kapcsolatos idegi fesziiltséget (Hor-
kai).

Sajdt esetiink fiatal kora igen figyelemremélté és ritka. Az
anamnézis szerint a bortiinetek 1 hénapos korban kezdddtek.
Orvosi leletiink errél nincs, de feltételezhetd, hogy a sziilék
mar lattdk a bérrendellenességet. A tumorok jelentkezése 4 éves
kor alatt szintén igen ritka. Kraemer és munkatdrsai anyaga-
ban a szemészeti tumorok fele 11 éves kor koriil, a tobbi késGbb
keletkezett. Az irodalomban egy adatot taldltunk, mégpedig
Reed és munkatdrsaiét, akik 3 éves korban jelentkezd, acut
lymphoid leukémidt észleltek xeroderma pigmentosumhoz tér-
sulva.

Betegiink sziiletésekor az anya 22 éves, az apa 27 éves volt.
Vérrokonsdg viszont van a csalddban. A gyermek dédnagyany-
jai testvérek voltak, tehdt a nagysziil6k unokatestvérek.

A bérelviltozason és a tumorokon kiviil mds elvaltozdst nem
észleltiink. Az altatds alkalmdval megitélt bulbusok eltérés nél-
kiiliek.

A szemhéjmiitét lefolydsdban meglehetGsen sok bizonyta-
lan tényezd volt. Elsésorban az, hogy az altatds elStt nem tud-
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10. abra

tuk a gyermeket vizsgalni. Az anya elmonddsdra alig timasz-
kodhattunk, €s nem tudtuk, hogy mi van a tumor mogott.

A tumor lefejtését elektromos késsel végeztiik. Szerencsére
a szemhéj hdtsé lapja megtarthat volt. A biztonsdgos kimet-
szés és annak megitélése végett viszont eléggé el kellett véko-
nyitanunk. Ezért a kevés m. orbicularist és felezett tarsust tar-
talmazé szemhéjszélnek nem lett volna elég tartdsa, ha felezett
bér keriilt volna rd. Ilyen esetekben érdemes teljes vastag bort
hidszeriien levinni a szemhéjszél képzéséhez, mint azt Blasko-
vics ajanlotta.

A szemoldok alatti bérhidny fedésének a sziikségessége egy-
értelmii volt. Harom és fél éves gyermek felezett bérével azon-
ban még soha nem szereztiink tapasztalatot. Szerencsére azon-
ban technikai problémdt nem jelentett a miitét. A gydgyulds is
problémamentes volt, zsugorodds nélkiili. Tehdt a felezett
bértranszplantdtum sorsdt sem a pdciens fiatal kora, sem
bérbetegsége nem befolydsolta. A jé gydgyulds feltétele ter-
mészetesen most is a szemhéj pdr napra vald nyugalomba he-
lyezése volt. A felsé szemhéjat varratokkal az archoz rogzitet-
tiik és a varratokat csak 6 nap miilva vdgtuk 4t. Teljes varratel-
tavolitdsra 10 nap mdlva rendeltik vissza a beteget. Az anya
azonban csak 7 hét miilva hozta el hozzdnk a gyermeket. Leg-

nagyobb megddbbenésiinkre ez alatt a viszonylag révid id6 alatt
az addig ép, bal oldali konnytomlStdjékon a tébbi daganathoz
hasonld elvaltozas alakult ki (/0. dbra). Az operdlt oldal vi-
szont j6l gySgyult, a szemzdrds j6 volt, a szemhéjemelés koze-
pes. A j6 tapasztalatok és a kényszeritd koriilmények miatt tjabb
miitétet ajanlottunk, és 10 nap muilva rendeltiik vissza a bete-
get felvételre. Az anya azonban sem a megadott idGpontban,
sem az azdta eltelt 8 honap alatt nem jelentkezett tobbé gyer-
mekével.
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