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vondsra keriilt intravénds Augmentin, Dalcin, Brulamycin indult, vala-
mint sebész, ortopédiai és traumatolégus konzilium tortént. Lagyrész
UH cutan és subcutan infiltrdciét irt le, MR képen fascitis necrotisans-
ra jellemzd 1€7i6 nem volt ldthatd, azonban a klinikai kép alapjan a fas-
citis necrotizans diagndzisdt fenntartottuk és végiil Sebészeti klinikan
fasciotomidt végeztek. Innen a beteg a Traumatolégia végtagsebészeti
osztdlydra keriilt dthelyezésre. Sebvaladékbdl Streptococcus pyogenes
tenyészett ki. A miitér, kombindlt antibiotikus és intenziv teripia mel-
lett a gyulladds lokdlis és szisztémds tiinetei, laboratériumi paraméterei
Jjavultak. Tovdbbi 3 alkalommal tértént még debriment majd végiil fél-
vastag borplasztika. A beteg Gsszesen 5 miitétet €s 2 hénapnyi antibio-
tikus terdpidt kvetGen vélt gydgyulttd, funkciondlisan jol hasznalhaté
végtaggal. Az eset bemutatisdval szeretnénk felhivni a figyelmet a su-
lyos necrosissal jird ligyrész fert6zés elsS figyelmeztetd klinikai jelei-
re, amelyek: nagyfokii oedema, az elmosottabb hatér és jelentds fiijda-
lom. A laboratériumi gyulladdsos paraméterek sok esetben kivetik a
klinikai képet. A kordn elvégzett mitét, a kombinalt antibiotikus és in-
tenziv terdpia mellett kiemelt jelentdségili a beteg életkilatdsai és ké-
s6bb funkcionilis rehabilitdcié szempontjdbal.

Lukdes Andrea dr.', Téth Veronika dr.’, Fodor Kdroly dr.,

Simola Margit dr’, Ostorhdzi Eszter dr., Hdrsing Judit dr.',
Marschalké Mdrta dr!, Kdrpati Sarolta dr.':

Ulcus szokatlan lokalizacioban

(Semmelweis Egyetem, Bér-, Nemikortani és Béronkolégiai Klinika',
Jozsetvarosi Eii. Szolgdlat, Bor- és Nemibeteg Gondoz6 és
Szakrendelés’, Budapest)

A szerz6k egy 35 éves férfi esetét ismertetik. Eszlelése el6tt 1
honappal jelentkezett a jobb mutatéujjan lencseformaji duzzanat,
mely késobb kisebesedett. Elsé ellatisként lokdlis dezinficiens és
hdmosité kezelést kapott, melyre tiinete nem reagalt, Klinikankra
teriileti BNG utalta a tomott tapintatd, beszirt kornyezetben 1évé,
lymphangitis- szel kisért ulcus-szal a beteget. A klinikai kép alap-
jan felmeriilt infekciés eredet, atipusos mycobacterium fertGzés
irdnydban ill. syphilis, HIV fert6zés irdnydban inditottunk vizsgd-
latokat. A laesiobdl biopszia is tértént, a szovettani vizsgilattal a
dermisben észlelt, kifejezett lobos besziirddés plasmasejteket is
tartalmazott, granuloma képzGdés nem volt lathaté. Az RPR (1:4
titerig) €s a specifikus syphilis szeroldgiai vizsgdlatok pozitivitisa
alapjan primer syphilis diagnézissal a beteget benzathin penicillin-
nel kezeltiik. Az eset érdekességét a szokatlan lokalizdciéban je-
lentkez6 ulcus durum differencidldiagnosztikai nehézsége adja, A
kontaktuskutatds eddig klinikailag és szerolégiailag negativ férfi
kontaktusokat eredményezett, a fertéz6forrds és a fertézési méd
még nem tisztazott.

Csosz Judit dr., Somogyi Tihamér dr., Kocsis Lajos dr.,
Orojdn Ivan dr., Térék LaszIo dr.:

Elhanyagolt tumor a kézujjon

(Bécs-Kiskun Megyei Kérhdz, Borgyogydszat, Kecskemét)

2012 decemberében 61 éves nébeteg jelentkezett szakrendelésiin-
kon kb. fél éve észlelt, a bal kéz L. ujjdra lokalizdlédé 6x5 cm-es
exophyticus jellegii. vdladékozé terime miatt, mely a beteg elmon-
ddsa szerint koromsériilést kdvetSen kezdett névekedni. A diagnozis
pontositdsa c€ljabdl szovettani mintavételt végeztiink.

A szbvettani minta orsésejtes malignus tumor képét mutatta, mely
differencidldiagnosztikailag elsésorban malignus ideghiively tumor,
mdsodsorban monofizisos synovialis sarcoma lehetdségét vetette
fel. Ezt kbvetden az ujj amputdcidja megtériént, melynek szovettani
feldolgozdsa utdn a végleges szovettani eredmény melanoma, fun-
goid, orsosejtes tipust igazolt.

A melanoma elsGsorban a bér melanocytdibol kiindulé malignus
daganat. A 20-40 éves korosztilyban a fehér borii népesség domina-
16 rosszindulati daganata. Desmoplastikus (orsésejtes, neuroid) me-
lanoma jellemzdje a pigmenttartalom minimilis mennyisége. a junc-
tionalis komponens hidnya, a kitGszovetes alapallominy boséges
volta. Differencidldiagnosztikailag benignus és malignus mesenchy-
malis elvaltozasoktdl kiilonitendd el.

Az esetet kiilonlegessége és ritka elGforduldsa miatt tartjuk bemu-
tatasra érdemesnek.

Kassay Erzsébet dr., Szalai Zsuzsanna dr.:
Ehlers-Danlos szindréma eseteink
(Heim Pél Gyermekkoérhdz, Bérgydgydszati osztdly, Budapest)

Az Ehlers-Danlos szindréma (EDS) kétszovetes betegségek ge-
netikailag €s klinikailag is heterogén csoportja. Gyermekkorban
sokszor évek telnek el a diagndzis feldllitdsa eldtt. A sorozatos bér-
sériilések, heggel gyogyuld sebhelyek, bevérzések eldbb vetik fel
coagulopathia vagy bantalmazott gyermek szindréma lehetdségét,
mint e ritka korképel. Habdr a tirsul6 egyéb tiinetek, bér nytlékony-
sdiga, fziileti hipermobilitds, esetleg pozitiv csalddi korel6zmény
utalnak EDS-ra. A klasszikus és vascularis EDS-ban szenvedd két
betegiink kapcsdn ismerteti az el6adds a betegség jellemzdit, komp-
lexitdsat. A 10 éves kisldny csalddjdban apai dgon halmozottan for-
dult ¢l6 EDS klasszikus tipusa. Csecsemdkorban Pavlik kengyelt
vislet csipéficam miatt. 7 éves kordban keresték fel ambulancidnkat,
ckkor a végtagokon, homlokon 1évé kiszélesedett atrdfids hegek, a
bér nyilékonysdga és a csalddi anamnézis alapjan klinikailag EDS
klasszikus tipusdnak tartottuk. 12 éves kisldny betegiinknél donga-
ldb és progredidlé silyos kyphoscoliosis miatt t8bbszéri operdcié
emlitendd. 7 éves kordban meriilt fel EDS vascularis tipusa a recidi-
vilo bevérzések, cigaretta papir hegek, mellkasi attetsz6 véndk, vé-
kony rugalmas bér miatt. Meger6sité vizsgdlatként mindkét gyer-
meknél tortént biokémiai analizis és genetikai vizsgalat.

Kuroli Enikd dr.!, Somlai Bedta dr', Hollo Péter dr.’,

Marschalké Mdrta dr.!, Harsing Judit dr., Csomor Judir,

Szepesi Agota dr?, Matolcsy Andrds dr., Kdarpdti Sarolta dr.':
Subcutan panniculitis-like T-sejtes lymphoma

(Semmelweis Egyetem, Bor-, Nemikértani és Béronkologiai Klinika',
Budapest, Semmelweis Egyetem, L. sz. Patoldgiai és Kisérleti
Rakkutaté Intézet’, Budapest)

A 36 éves né anamnézisében emlitésre mélté megbetegedés nem
szerepel. 2013 dprilisa 6ta észlel kb. 2 cm-es, folyamatosan néveé,
kezdetben fdjdalmatlan, majd erythemds bérrel fedett csomot a hit
jobb oldaldn. Néhany hét milva magas 14z jelentkezett, a subcutan
csomd igen fijdalmassd valt, djabb csomok jelentkeztek testszerte.
A laborvizsgdlatok sordn emelkedett CRP-re (17.8 mg/L) és mdjen-
zimekre (LDH: 1038 U/L, GOT: 53 U/L, GPT: 58 U/L, GGT: 52
U/L), gyorsult siillyedésre (34 mm/h), enyhén emelkedett S100 pro-
tein-értékre deriilt fény. A képalkoté vizsgdlatok negativak voltak,
kéros nyirokesomé nem dbrazolodott, flow-cytometria negativ volt,
A szovettani vizsgdlat sordn a dermis felsé rélegében minimalis, ad-
nexumok koriili vegyes lobsejtes besziirGdést lattunk, mely a mély
dermisben erdsodott, a legkifejezettebb lymphoid infiltratum a sub-
cutan zsirszévetben jelent meg. A mérsékelten atipusos, kis és ko-
zépnagy, hyperchrom és enyhén irregularis magvi lymphoid sejtek a
zsirsejtek hatdra mentén rendezddtek, tipusos rimming mintdzattal.
Az immunhisztokémiai vizsgdlatok CD3, CDS8, TIAI pozitivitdst
igazoltak. Mindezek alapjin a subcutan panniculitis-like T-sejtes
lymphoma diagnézist allitottuk fel és szteroid + cyclosporin kezelést
inditottunk.

A subcutan panniculitis-like T-sejtes lymphoma a periférids T-sej-
tes lymphomdk kozé tartozé clonalis lymphoproliferativ kérkép,
melyet multiplex, fijdalmas, erythemds bérrel fedett subcutan cso-
mok, laz, hepato-splenomegilia jellemeznek. Szdvettanilag a panni-
culitis-hez igen hasonld képet mutat, az immunhisztokémiai vizsgd-
lat azonban egyértelmiien eldonti a kérdést. A beteget a kérkép rit-
kasdga ¢s a terdpids lehetdségek felvizoldsa miatt mutatjuk be.

Erdei Irén dr?, Veres Imre dr.', Emri Gabriella dr’,

Juhdsz Istvan dr.’:

Stlyosan égett beteg utogondozisinak jelentdsége
(Debreceni Egyetem, OEC Anesztezioldgiai és Intenziv Terdpids
Tanszék', Bérgyogyiszati Klinika®, Debrecen)

Kiilondsen a stilyos égési sériilteknél a sebgyogyulds és az dltali-
nos dllapot rendez&dése még nem jelenti a beteg teljes gyégyuldsdt,
ezért sziikség van az utogondozasukra. Ez magédba foglalja a mental-
higiénés statusz rendezését, a mozgds rehabilitdciot, a hegkezelést és
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a tumor szrést is. Egési centrumunk bérgyégyiszati hdtterét tekint-
ve a hegben keletkezd tumorok diagnosztizdldsa és terdpidja 1988.
6ta utdgondozds keretében torténik. Esetismertetés: A szerzdk egy
29 éves férfi beteg esetét ismertetik, aki gdzrobbands kévetkeztében
felsdlégiti égést és a testfelszin 90%-ra kiterjedd 11/B-I11. foku égési
sériilést szenvedett. A gyégyuldst kivetSen havonta gondoztuk. Egé-
si sebei enyhe foki hypertréfids heggel gyogyultak, amelyekre szili-
kon és nyomds terdpia kombindcigjdt kapta. 2 honap elteltével a 11/B
égési helyeknek megfelelGen a hdton és karokon dermatoscéppal
vizsgdlva atipusos naevusok megjelenését észleltiik. A hdit b6rébal
kimetszett anyag szovettani eredménye Clark Ill-as, Breslow 0.5
mm-es melanoma malignumot igazolt. A tumor protokoll szerinti
biztonsdgi zona kimetszését is elvégeztiik. Anamnézise szerint az
égése el6tt is voltak anyajegyei. Az égési hegben észlelt tovabbi bi-
zarr megjelenésii atipusos anyajegyeit is eltdvolitottuk, dsszesen 11-
et. Ezek szovettani vizsgdlata enyhe és kozepes siilyossagt atypidt
mutatott ki. A beteget melanoma szakrendelésiinkén gondozdsba
vettiik. Az égési hegben keletkezG daganatok kozt a laphamrik a
leggyakoribb, valamint kisszdami melanomds esetet is ismertet az
irodalom. A 25 éve tart6 égési utdégondozasunk sordn ez az els eset,
amikor melanoma kialakuldsat észleltiik. A korai felismerés és kor-
rekt terdpia segitett ismételten megmenteni betegiink életét.

Szakos Erzsébet dr.!, Bolyos Aranka dr’, Petrdas Mikids dr”,

Vizi Janosné ', Bikszadi llona dr.', Nagy Kdlmdn dr.:

Vitiligotol a csontveld transzplanticidig

(Borsod-Abatj-Zemplén Megyei Korhdz és Egyetemi Oktaté Kérhdz,
Velkey Laszlo Gyermekegészségiigyi Kozpont, Csecsemd és
Gyermekosztdly', Gyermek-Intenziv és Anesztezioldgiai Osztaly’,
Gyermek-OnkohaematolGgiai Osztaly’

DE OEC Gyermekegészségiigyi Tovdbbképzo Intézet, Miskolc)

Kiilonboz6 genetikai hibdk kovetkeztében szines immunpatholdgi-
al képek alakulhatnak ki. Beteg: Psoriasis és thyreoiditis irdnyédban
pozitiv csalddi anamnézisii ledny. 8 éves kortdl recidiv Herpes simp-
lex infekciok, szelektiv IgA hidny, 9 éves kortdl prgredidlé vitiligo,
onychomycosis, szomatikus retarddcio, obstipatio miatt 9,5 éves kor-
ban jelentkezett az intézetben, ahol 16,5 éves kordig folyamatos ke-
zelésben részesiilt. Eszlelt szervi érintettségek: psoriasis, vitiligo,
thyreoiditis, secunder hyperparathyreosis, transitoricus hypadrenia,
elektrolytzavar, kahexia, nemi érés hidnya, osteoporosis, dtmeneti
neutropenia, intractabilis diarrhoea, felsd gastrointestinalis ulceratio,
cholelithiasis, centralis pontin myelinosis, encephalopathia, tiid6fib-
rozis. Recidiv infekcidk: herpes labialis, mucocutan candidiasis, en-
teritisek Salmonella enteritidis, ismételten Campylobacter jejuni,
Klebsiella, Chlamydia, mastoiditis, pneumonia, bacteriuria. Kimuta-
tott autoantitestek: anti dupla szdld DNS, ENA, granulocyta ellenes
antitest, anti thyreoida peroxidadz, mellékvese ellenes autoantitest, an-
ti cardiolipin IgG, IgM, Lupus anticoagulans. AIRE gén hiba nem
igazolodott, IgG és IgM deficiencia is kialakult, késdbb siilyos T sejt
defektust mutattak ki. Alkalmazott kezelés: acyclovir, antimycaticu-
mok, trimethoprin-sulfametoxazol, intravénds immunglobulin, corti-
costeroid, D-vitamin, dsvinyianyag, lakt6z-, gluténmentes, elementa-
ris, MCT diéta, PEG, allogén idegendonor haemopoeticus Gssejtt-
ranszplantdcio. A 33. posttransplantdciés napon Cytomegalovirus
reaklivdcid talajdn sokszervi elégtelenségben exitalt.

A gondos nyomonkovetés és aktudlisan bovitett terdpia mellett a
korai genetikai diagndzis eldfeltétele az indokolt csontveld transz-
planticio sikerességének.

Mareczky Zsuzsanna dr., Szabd Rendta dr., Orojan Ivdn dr.,
Faragd Eszter dr.:

Syphilis I1. gvermekkorban

(Bdcs-Kiskun Megyei Kérhdz, Bérgyogydszat, Kecskemét)

Mater a 6 éves fitgyermeket végbéltdji fdjdalmas kindvések miatt
hozta Gondozénkba, melyet a vizsgdlat el6tt 3-4 nappal vett észre.
Vizsgdlatkor perianalisan t6bb eroddlt felszini nedvezd lapos papu-
ldkat észleltiink. A litott kép Condyloma latanak felelt meg. A sitét-
latoteres vizsgilatot a gyermek ellendlldsa miatt elvégezni nem tud-
tuk, azonban tovdbbi vizsgilatok a fenti diagnézist aldtimasztottak:
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sebvdladék Treponema PCR pozitiv, Treponema pallidum IgG pozi-
tiv, Treponema pallidum/Syphilis RPR pozitiv. A beteg kérhazunk
gyermekgydgydszati osztilyan penicillin kezelésben részesiilt. Sze-
mészeti, neuroldgiai, liquor, végtag rontgen, hasi UH vizsgdlatok
egyéb szervi érintettséget kizdrtak. Végbél koriili tiinetek hegmente-
sen gyogyultak. A csalddtagokon (anya, apa, hdarom testvér) lues ird-
nydba végzelt serologiai vizsgdlat negativ lett. Gondozénkban 2012-
ben Gsszesen 48 Syphilises beteget lattunk, akik koziil 3 beteg 19
éven aluli (Sy. connatalis, Sy. II., Sy. latens recens). 2013-ban au-
gusztusig 24 Syphilises beteg jart, akik koziil 5 beteg 19 éven aluli
(3 Sy. connatalis, 2 Sy. I.). Figyelemfelkeltd, hogy a szovodményes
Syphilis egyéb populdciéban gyermekkorban is eléfordulhat. Ezek-
ben az esetekben fokozott hdziorvosi, védéndi feliigyelet javasolt.
Egyik gyermekkori Sy. II. esetiinkben a csalddtagok szlirdvizsgdlata
sordn az apa vizsgélati eredménye pozitiv lett, azonban a fenti eset-
ben a fert6zo forrdst eddig homdly fedi.

Tamads 11diké dr!, Vajda Adrienne dr.', Nagy Viktor dr?,
Lahm Erika dr’:

HIV-asszocialt disszeminalt Kaposi sarcoma

(MH Egészségiigyi Kozpont, Bérgyogydszati Osztdly',
Patoldgiai Osztdly’, Onkoldégiai Osztily’, Budapest)

A beteg anamnesisében 2003 6ta COPD szerepelt. 2012 december
elején az arcon, nyakon és a mellkas felsd részén monomorph, livid, 5-
10 mm atmérgji gobesék jelentek meg. Haematoldgiai ambulancidn
vizsgaltak, mellkas, has és kismedencei CT vizsgdlat lymphoma gya-
nijit vetette fel. Aprilis végén jelentkezett bérgyGgydszati szakambu-
lancidnkon. Egyik bérelviltozdsdbdl szovettani vizsgdlat tortént, mely
Kaposi sarcomadt igazolt. Mdjus kizepén keriilt felvételre OnkolGgiai
osztdlyunkra elGreheladott dltaldnos allapotban, ahol tiz napos dpolds
utdn exitdlt. Boncoldsakor a tumor a bérén kiviil a szdjnydlkahdrtya-
ban, nyelvben, a gastrointestindlis traktusban, mesenteriumban, tidok-
ben és nyirokesomokban volt jelen. Az AIDS related Kaposi sarcoma-
val kapcsolatban mérfoldké volt, amikor 1994-ben Moore és Chang
PCR-ral identifikdlta HHV8 DNS-t. A magasabb CD4 + lymphocyta
szami, a HAART kezelésben nem részesiilG ¢és az oropharynx gyulla-
ddsos dllapotdban szenvedd betegek HHVS fertzottsége magasabb. A
HAART terdpia a HHV viraemia gyakorisdgdt csokkenti, de a KS-t
megsziintetni nem tudja, és alkalmazdsa mellett leirtak egy IRSI nevi
fellangoldst. A recens tredpids probalkozdasok kozott szerepel a VEGF -
re hato szerek, illetve az immunmodulédtorok alkalmazasa (thalidomid,
lenalidomide, pomalidomid), a bortezomib sorafenib és az egyéb her-
pesvirusfertozésekben hat6 szerek preventiv alkalmazasa.

Pérneczy Edit dr., Czirbesz Kata dr., Liszkay Gabriella dr.:
Lokalisan elorehaladott melanoma kemo-, immun- és
célzott terapiaja

(Orszdgos Onkol6giai Intézet, Budapest)

60 éves nébetegiink anamnézisében 2003-ban komplex onkoterd-
pidval elldtott kétoldali emld carcinoma szerepel. 2009. november-
ben a hat borérdl Clarck IV, Breslow 7 mm-es exulcerdlt noduldris
melanoma keriilt eltdvolitdsra. A miitét utdn négy héttel a héton szd-
mos in transit metastazis jelent meg. Belszervi disszemindciot sta-
ging vizsgdlat sordn nem taldltunk.DTIC kemoteridpia, irradidcio és
interferon immunterdpia mellett | évig tarté komplett remisszié ala-
kult ki.2011.decemberben in transit metasztdzisai recidivdltak, ismét
kemoterdpidt, valamint kiegészitd irradidciot adtunk.2011. mdjusban
tovibbi cutan progresszié miatt klinikai vizsgélat keretében ipilimu-
mab kezelést kapott. A terdpia hatdsdra csaknem komplett remisszid
kovetkezett be.Az immunterdpia kovetkeztében Grade IlI- as mel-
lékhatds, hypophysitis Iépett fel. 2013.marciusban cutan képletei is-
mét szdm- és méretbeli progressziét mutattak. BRAF pozitivitds
alapjdn 2013. mdjusban vemurafenib kezelést kezdtiink OEP egyedi
méltanyossag engedéllyel.1 honap utdn ismét csaknem komplett re-
misszié kovetkezett be. Grade I1.- es dermatitisét lokdlis terdpidval
kezeltiik, tobbszorgs cutan carcinomdit sebészileg eltavolitottuk. Be-
teglink jelenleg 4 hénapja részesiil célzott terdpidaban. 2011. el6tt a
lokdlisan elGrehaladott I11.-as stadiumd melanoma terdpidja
volt a teljes tilélést javito szisztémds kezelési lehetdség. A kemote-






