genetikai predispoziciora utal, melynek részletes vizsgalatai még fo-
lyamatban vannak.

A beteget a tobbszords primer tumorok ritka eléforduldsa és a
diagnosztikus nehézségek miatt tartjuk bemutatdsra érdemesnek.

Vajda Adrienne dr.*, Balé J Matyas dr. *, Kiss Edit dr. %,

Kosa Rita dr. ¥¥%:

Multiplex bor-, gyomor- és vastaghél attéttel jaré

emlorak szokatlan lefolyasi esete

(HM Allami Egészségiigyi Kozpont Brgyogydszati osztaly *,
Allergolégiai és Immunoldgiai osztaly **, Patoldgiai osztaly ***, Budapest)

A belszervi daganatok 0,7 -10 %-a ad bor metasztdzist, mely al-
taldban elérehaladott rdkos betegség esetén jelenik meg, azonban
elsé klinikai tiinete is lehet a tumoros betegségnek. Ez esetben a
bdrelvialtozds szovettani vizsgdlata derit fényt a primer tumorra.
Leggyakoribb az emlérak cutan attétje, ezt koveti a tiidg, szajnyal-
kahartya, colon, rectum, gyomor és oesophagus rosszindulati daga-
nata. Az emlérak metasztazisai altaldban a mellkas bérében jelen-
nek meg, nagyon ritkdn alopecia neoplastica alakulhat ki, illetve
leirtak kéz és fels6 végtag bdrébe adott esetet is. Klinikailag indu-
ralt papuldk, csomok jellemzik. Az emlérakok koziil a nagyobb,
szovettanilag invaziv lobularis carcinoma esetén a val6szintibb a
bdr metasztazis lehetdsége.

Esteismertetés: a 68 éves né panaszai 2008 februdrjdban kez-
dédtek mellkasi fagjdalommal, fogydssal. Bal oldali mellkasi flui-
dum cytoldgiai vizsgalata TBC gyanujat vetette fel. Mellkas CT
a jobb als6 lebenyben 3 mm-es nodulust, valamint a sterno-costa-
lis iziilet felett lagyrészarnyékot irt le. Hasi CT kis koriilirt kép-
letet véleményezett a pancreasfarok teriiletén. Mammographia
negativ volt. Teriileti tiid6gondozéban a mellkasi CT vizsgalat
alapjan pleuritisnek tartottdk, a sternum melletti duzzanat miatt
pedig sebészeti incizi6 €s drainage tortént. 2008 szeptemberében
a nyakon, mellkas és fels6 végtagok bérében halvany erythemads
bérrel fedett lapos csomdk jelentek meg. Biopsia tortént tbe kér-
déssel. Patologus kolléga kronikus nem specifikus dermatitisnek
tartotta a szoveti képet, tbc-t kizarta, pulmonoldgiai kivizsgalds
szintén elvetette ennek lehetdségét. 2008 novemberében dyspha-
gia miatt nyelés és gyomor rtg késziilt negativ eredménnyel. Ez
év februdrban jelentkezett ismételten belgydgydszandl silyosbo-
dé panaszai miatt. Korhazi felvételt nem tudta vallalni. CEA és
CA 125 jelentésen emelkedett, mellkas és hasi CT neoplasiit
nem igazolt. Junius elején keriilt felvételre cachexids dllapotban,
nagyfoki gyengeség, nyelési nehézség, részleges szdjzar miatt.
Gastroscopia, colonoscopia kapcsan tortént biopsia és bérminta
szovettani vizsgdlata lobularis eml6rdk metasztdzisdt igazolta.
Julius 7-én meghalt.

A valos diagnoézis feldllitasat nagymértékben nehezitette, hogy a
képalkot vizsgalatok kezdetben tiid6 folyamat irdnyaba terelték a
figyelmet, valamint az elsé boér biopsia szovettani vizsgalata nem
volt relevans. Ez utébbi ismétlésével tobb, mint fél évvel hamarabb
diagnézishoz lehetett volna jutni, bar a beteg életét vélhetGen ez sem
mentette volna meg.

Lukdcsi Andrea dr., Battyani Zita dr.:
Melanoma cutan metastasis — Spontan regresszi6?
(PTE OEKK KK Bér-, Nemikortani és Onkodermatoldgiai Klinika, Pécs)

A szerz6k egy 67 éves nébeteg esetét mutatjak be, akiknél 1996-ban
3,15 mm-es nodularis melanoma eltavolitdsa tortént jobb 1dbszarr6l
negativ elektiv blokkdissectidval.

Tekintettel a tumor vastagsdgra DTIC kezelésben részesiilt. 2 év-
vel kés6bb megjelend cutan metastasisok miatt ismételt kemotera-
pia, szelektiv végtagperfizié, valamint radioterdpia tortént ered-
ményteleniil. A jobb alsé végtagon kialakult masodlagos lymphoe-
dema, az alsé végtagon csaknem teljes terjedelemben elhelyezkedd
szamtalan cutdan metasztazis mellett a beteg a tovabbi kezelést nem
vallalta.

Rendszeres onkoldgiai gondozasa soran tiinetei éveken keresztiil
valtozatlanok voltak, dltalanos allapota az oedema okozta mozgés-
korlatozottsdgon kiviil jo, tdvoli metasztizisokat nem lehetett kimu-

tatni. A legutolsé kontroll alkalmaval a cutan metastasisok csaknem
teljes mértékd regresszidjat észlelték.

Lukdcs Péter dr., Karolyi Zsuzsdanna dr., Mérocz Istvan dr.,
Kiszely Péter dr.:

Emlétumor granuloma anulare-szerii b6rmetastasisa
(Miskolci Semmelweis Ignac Egészségiigyi Kozpont
Borgydgyaszati és Patologiai Osztdly, Miskolc)

A szerzGk egy 74 éves ndbeteg esetét mutatjak be, akinek a jobb
emld alatt egy terdpiarezisztens granuloma anulare-nak imponal6
plakk keletkezett.

Az elvaltozasbdl prébaexcisiot végeztek, a szovettani vizsgalat
eml6carcinoma bormetastasisat véleményezte. Fizikdlis vizsgalattal
az emlSkben koros rezisztencia nem volt tapinthatd, képalkoté vizs-
gélatok, tlibiopszia, majd az emlSablatio utdn végzett szovettani
vizsgalat soran multifokalis, izomba t6rd, nyirokcsomé metastasiso-
kat ad6é primer emlStumor igazolddott. Jelenleg a beteg onkoldgiai
gondozas alatt 4ll.

Az esetismertetés a kétes, terdpiarezisztens, atipusos bérfolyama-

tok esetén torténd prébabiopszia fontossagdra hivja fel a figyelmet.

Korponyai Csilla dr.', Altmayer Anita dr., Varga Erika dr.',
Szbke Anita dr.*, Bata-Csorgd Zsuzsanna dr., Kemény Lajos dr.":
Myeloma multiplex és amyloidosis egyiittes el6fordulasa
(Szegedi Tudomanyegyetem Borgydgyaszati és Allergologiai
Klinika', Szegedi Tudoményegyetem II. BelgyGgydszati Klinika®)

A szerz8k egy 63 éves ndbeteg esetét ismertetik, akit haemorrhagi-
as bortiinetek miatt iranyitottak bérgydgydszati szakvizsgalatra. Egy
tervezett szemészeti miitéti beavatkozds premedikdcidja sordn a szem-
héjakon, a conjunctiva alatt valamint a torzson haematomak alakultak
ki, emiatt a mtétet el is halasztottak. Vérzékenység iranyaban elvég-
zett vizsgalatok koros alvadasi zavart nem igazoltak. Klinikailag a ha-
emorrhagids amyloidosis diagndzisa meriilt fel. A fehérje elektroforé-
zis vizsgalat normal osszfehérje mellett a béta frakcié magassagaban
monoklonalis IgG kappa tipusd paraprotein jelenlétét igazolta. Jam-
shidi csontveld biopszia tortént, melynek szovettani lelete alapjan my-
eloma multiplex és primer amyloidosis fenndlldsa igazolddott.

A beteg a diagnozis feldllitdsa 6ta haematoldgiai gondozds alatt
all, eddig 3. ciklus thalidomid-dexamethason kezelésben részesiilt.
A kezelés mellett bértiinetei regredialtak.

Az esetet a jellegzetes, bar mitigalt bdrtiinetek, a betegség ritka
kombinalt el6forduldsa és a diagnosztikus nehézségek tanulsiga
miatt tartottuk bemutatdsra érdemesnek.

Szakos Erzsébet dr.', Bikszadi llona dr.", Dezsé Baldzs dr.’,

Kalmar LaszIo dr?, Kovdcs Judit dr’, Redl Pdl dr?,

Simon Bélané dr.', Vamosi Ildiké dr.”:

Kroénikusan perzisztalé lichen oris talajan kialakult buccalis
carcinoma

(Borsod-Abatj-Zemplén Megyi Kérhaz és Egyetemi Oktato
Koérhdz, Gyermekegészségiigyi Kozpont, II-as Gyermekosztély',
Szdjsebészeti Részleg®, Patholdgiai Osztily®, Kozponti Klinikai
Laboratérium’, Miskolc, DE OEC Fogorvostudomanyi Kar’,
Patholdgiai Intézet, Debrecen®)

Bevezetés: Az oralis lichen planusban szenvedd betegek korében
jellemzé a ndi tdlsuly. Nagy szdmu eset hosszi nyomon kovetése
sordn 0,8% gyakorisaggal irtak le szjnyalkahartyan carcinoma kiala-
kuldsat lichen oris kapcsan.

Beteg: Az elsé jelentkezéskor 43 éves nénél a végtagokon kezdo-
dé, hevesen viszketd livid papuldkkal jard, fehéres fadgszeri rajzo-
latot mutaté kétoldali buccalis nydlkahdrtya elvéltozassal tarsuld
dermatosis alakult ki. Lichen ruber planusnak megfelelt a klinikai
kép. Helyi steroid és ichthyol tartalmui kendcsok, antihistamin adasa
mellett 2-3 év alatt regredidltak a bértiinetek, mig a szajnyalkahartya
elvaltozasok stagndltak.

A betegség fenndlldsanak 7. évében a jobb buccalis nydlkahdrtya
teriiletén 2cm atmérdjd, kozel korong alaku, 2-3mm-re kiemelkedd,

248



egyenetlen felszind terime mutatkozott. A nyélkahartya tiineteket al-
taldnos panaszok nem kisérték. Laboratériumi paramétereiben nuk-
learis és antifoszfolipid antitest pozitivitds, emelkedett Helicobacter
pylori szeroldgiai paraméterek mutatkoztak. A terimébdl szovettani
mintavétel tortént, ami carcinomat igazolt.

A progressziv ellatds szerint elvégzett radikalis miitét szovettani
feldolgozdsa szerint a carcinoma eltdvolitdsa az épben tortént. Az el-
végzett vizsgalatok metastasisra nem utaltak. A beavatkozast kove-
téen 3 honappal a beteg sebei per primam gyégyultak. Munkaképessé
vilt. A szoros nyomon kovetésen kiviil jelenleg teend6t nem igényel.

Az esetet figyelemfelkeltés céljabodl tartottdk bemutatdsra érde-
mesnek a szerzok. A bortiinetek gydgyuldsa utan is javasoltjak a
szajnyalkahdrtya rendszeres kontrolljat.

Csdsz Judit dr., Torok LdszIo dr.:

Bazex-syndroma 55 éves férfi betegnél

(Bacs-Kiskun Megyei Onkorményzat Kérhdza, Bérgyégydszat,
Kecskemét)

2007 novemberében jelentkezett szakrendelésiinkon egy 55 éves
férfi beteg, acrdkon lividerythemas alapon psoriasiform tiinettekkel,
kifejezett koromdystrophiaval, tenyéri-talpi hyperkeratosissal. Bete-
giink mesopharynx tumor miatt onkolégiai gondozas alatt allt.

A Bazex-syndroma (acrokeratosis paraneoplastica) az acrdkra lo-
kalizalédo, psoriaticus plakkra emlékeztetd, a felsé 1égutak vagy
emésztorendszer felsd szakaszanak tumoraihoz kapcsolodo, klasszi-
kus paraneoplasias tiinetegyiittes. Els6sorban id6s férfiak megbete-
gedése €s az esetek kétharmad részében megel6zi a daganat kialaku-
lasat. Differencialdiagnosztikdjaban a psoriasisra, a lupus erythema-
todesre és a kronikus ekzemara kell gondolnunk.

Az esetet ritka el6forduldsa miatt tartjuk bemutatdsra érdemesnek.

Noll Judit dr.!, Fekete Gyérgy dr?, Torok Eva dr.,

Szalai Zsuzsanna dr.':

Fabry kor — 120 éves korkép, uj perspektiva

(F6vérosi Onkorményzat Heim Pal Kérhaz, Bérosztaly'
Semmelweis Egyetem Altaldnos Orvostudoményi Kar II. sz.
Gyermekgydgyaszati Klinika’, Budapest)

Az X-kromoszémahoz kotott, recessziv modon 6roklodé lysosoma-
lis lipidtaroldsi betegséget elsdként Fabry és Anderson irta le 1898-
ban, angiokeratoma corporis diffusum néven. El6fordulasi gyakorisa-
ga 1/40 000 lakos, a hibds génnel rendelkezd férfiak lanygyermekei
betegek, fidgyermekei egészségesek, mig a hibas génnel rendelkezé
,;hordozd” nék 50%-os eséllyel orokitik a betegséget. A génhiba ered-
ményeként hidnyzik az alfa-galaktozidaz (alfa-GAL) enzim, minek
kovetkeztében a globotriaozil-ceramid (Gb3), egy neutrdlis glikosz-
fingolipid, rakédik le az érintett szervek (myocardium, vese, cerebro-
vascularis rendszer, bdr, cornea, idegrendszer) vascularis endothelé-
ben, a parenchyma és a funkcié maradando kdrosoddsat okozva.

Betegiinknél a bortiinet alapjan Torok professzorasszony 1988-
ban allitotta fel az angiokeratoma diagnozist, az évek soran asthma
bronchiale (jelentSs obstructios ventillatios zavar), szaruhartya érin-
tettség (sotétben latasromlas), hallascsokkenés (magas frekvencia-
kon kozepestfok, perceptios jellegii), veseérintettség (microalbumi-
nuria, 267-560 mg/nap), pitvarfibrillatio jelentkezett. A fokozatos
progresszi6 azonban az id6kozben kifejlesztett és hazankban is ren-
delkezésre allo kezelés hatdsdra jelentGsen lelassult. A beteg 2002
decemberétdl részesiil — Magyarorszdgon elsoként — enzimpotlo ke-
zelésben, kéthetente 0.2 ml/tskg human galaktozidazt kap. Bar a
diagnézis felallitasakor, 11 éves kordban életkilatasai még meglehe-
t6sen szerények voltak, az idén 32 esztend6s férfi felséfoku végzett-
séggel rendelkezik, informatikusként dolgozik.

Kondorosi lldko dr., Kassay Erzsébet dr., Szalai Zsuzsanna dr.:
Carney szindroma
(F6varosi Onk. Heim Pal Gyermekkorhaz, Borgyogydszati Osztaly, Budapest)

A szerz6k egy 10 éves fiu esetét mutatjdk be, aki recidivald, mul-
tiplexen megjelend kék neavusok, illetve a szemhéjon elSforduld

myxomak kezelése céljabol jelentkezett ambulancidnkon. Kivizsga-
lasa soran Carney szindroma fennallasa meriilt fel.

A Carney szindromdt myxomadk, lentigok, kék naevusok egyiittes
jelenléte jellemzi. Altaldban autoszomalis domindnsan 6roklédik. A
bdrjelenségek mellett szisztémads tiinetek is el6fordulnak. Ilyen a
pigmentalt nodularis mellékvese hyperplasia, cardialis myxoma, a
subcutan szoveteket infiltralé schwannoma, mely malignus elfaju-
last mutathat. Differencialdiagnosztikdjaban fontos gondolni a LEO-
lan kék naevusok eltdvolitdsa javasolt.

Az esetet ritkasaga miatt mutatjuk be.

Ujfaludi Adrienn dr., Marschalké Mdrta dr., Harsing Judit dr.,
Karpadti Sarolta dr.:

Interstitialis granulomatosus dermatitis arthritissel
(Semmelweis Egyetem, Bér-, Nemikortani és Béronkoldgiai
Klinika, Budapest)

Az 50 éves nbbeteg tobb, mint 20 éve ismert rheumatoid arthritise
miatt Methotrexate és alacsony dozisu szisztémas corticosteroid te-
rapidban részesiil 4 éve. 2 éve kezdddtek szubjektiv panaszt nem
okoz6 bértiinetei mindkét axillaban, inguinaban, valamint a combok
hajlit6 felszinén. Vizsgalata sordn az emlitett régidkban livid-erythe-
mas, 2-3 mm atmérGji, helyenként linearisan, helyenként annulari-
san elrendez6dott papuldkat lattunk. A szovettani vizsgalat granulo-
matosus szoveti képet mutatott. A klinikai kép, a hisztologiai vizsga-
lat, valamint az anamnesztikus adatok alapjan az interstitisalis gra-
nulomatosus dermatitis arthritissel diagndzist allitottuk fel. Bortiine-
tei lokdlis corticosteroid kezelés mellett maradvanytiinettel regredi-
altak.

Az interstitialis granulomatosus dermatitis ritka korkép tipusos
szoveti eltérésekkel, valtozatos klinikai megjelenéssel. Leggyakrab-
ban autoimun valamint kotGszoveti betegségekkel egyiitt jelentke-
zik. Arthritishez tarsult formajat Ackerman irta le 1993-ban. A szo6-
veti képet interstitialis és palissad elrendez6dést histiocytdk, dege-
neralt kolagén rostok, neutrophil €s eosinophil granulocytak jellem-
zik. Mind szovettanilag, mind a klinikai kép alapjan nagy hasonlé-
sdgot mutat a granuloma annularehoz.

Takdcs Szandra dr.', Csete Béla dr." ,Battydni Zita dr.',

Goméri Eva dr?:

Necrobiosis lipoidica sarcomatoid, ulcerativ variansa

(PTE OEKK KK Bér-, Nemikértani és Onkodermatoldgiai Klinika',
PTE OEKK KK Pathol6giai Intézet?, Pécs)

Az ismert IgA hidnyban szenvedd, szepszis miatt jobb labszar ampu-
talt, hipertonids, cukorbeteg férfit 1997. ota kezelték szovettanilag iga-
zolt necrobiosis lipoidica diabeticorum miatt a Zala Megyei Kérhazban.

Kezelése soran azathioprin, salazopyrin, sulfon és pentoxiphyllin
kezelésben részesiilt, azonban tiinetei testszerte szorddtak, hegesed-
tek illetve ulcerdlodtak.

A beteg kezelése 2008. oktoberében kezdddott klinikdnkon. Ismé-
telt szovettani vizsgalat igazolta a borbetegséget, illetve annak ulce-
rativ, sarcomatoid varidnsat. Mindemellett sarcoidosis kizardsa cél-
jabol mellkas CT tortént, negativ eredménnyel.

Irodalmi adatok alapjan kontrolldlt vércukor és vérnyomas érté-
kek mellett kozepes, majd kis dozisu szisztémas szteroid (32mg/14
napig, 16mg/4 napig, 8mg/2 hénapig, majd 4 mg elhizédban), ace-
tilszalicilsav, krém UVA és lokalis dezinficiens, hamosito terapia ha-
tasara a beteg ulcerdlt plakkjai hamosodtak, a hizé heges teriiletek
felpuhultak.

Az esetet a necrobiosis lipoidica ritka formdjanak hosszu fennal-
lasa, el6zetes terdpia rezisztencidja és végiil sikeres kezelése miatt
tartottuk bemutatdsra érdemesnek.

Kékedi Judith-Kriszta dr., Dezsd Baldzs dr*, Soos Gyorgyike dr.*,
Remenyik Eva dr., Szegedi Andrea dr.:

Stiff skin (pancélbér) szindroma

(DEOEC Borgyégydszati Klinika Debrecen, DEOEC Patholégiai
Intézet*, Debrecen)
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