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PHOTODERMATOSISOK GYERMEKKORBAN

A PHOTODERMATOSISOK MINDEGYIKE GYERMEKKORBAN 1S ELGFORDUL. LEG-
GYAKORIBBAK AZ IDIOPATIAS KORKEPEK, MASKOR A FENYERZEKENYSEG ELSO
JELE LEHET GENETIKUS HATTERU VAGY ANYAGCSEREZAVAR OKOZTA MEGBE-
TEGEDESEKNEK. EGY RESZUK CSAK A BORRE KORLATOZODIK, MASOKAT
SPECIFIKUS EXTRAKUTAN TUNETEK KISERNEK. NEMELYIKUK SPONTAN
GYOGYUL A SERDULOKOR UTAN. KORAI FELISMERESUK ESETENKENT A KE-
SOBBI KOMPLIKACIOK MEGELOZESET IS SZOLGALIA. A KOZLEMENY ATTEKINTI
A KORKEPEK KLINIKUMAT, DIAGNOSZTIKAJAT ES A KEZELES| LEHETOSEGEKET.
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fotoszenzitiv korképek, a photo-

dermatosisok (PD-k) gyermekkor-

ban nem tartoznak a leggyakoribb
borbetegségek kozé é€s joval ritkabbak,
mint felnéttkorban. Prevalencidjukrol is
kevés az adat. Az érintett gyermeknek
azonban sok esetben jelentenek komoly
életmddbeli nehézséget, lelki megterhe-
1ést, mikozben az orvosnak diagnosztikus
és terapids problémadt okozhatnak (1).
A PD-ket legutdbb Yashar és Lim (2)
2003-ban a kovetkezdképpen osztdlyoz-
ta: idiopdtids PD-k, exogén fotoszenzibili-
zatorok okozta dermatitisek, cutan por-
phyridk, geno-PD-k ¢és fotoexacerbdlt
megbetegedések. E korképek egynegyede
jellemzden a 15. €letév eldtt kezdddik (1,
3), de valamennyi el6fordul gyermekkor-
ban is, genetikai és a foldrajzi adottsdgok
kovetkeztében orszdgonként meglehetd-
sen eltérd megoszlasban. A diagnozis leg-
gyakrabban (1, 4, 5) — igy hazankban is —
az idiopatids polymorph fény-exanthema
(PFE), amelyet — (38 gyermek) a debrece-
ni Bérklinika anyagdban — a protoporphy-
ria erythropoetica (EPP: 23) kovet, majd a
palettdt néhany dermatitis vernalis auri-
um (7) és porphyria cutanea tarda (PCT: 4)
eset, fototoxikus dermatitis (3) és xero-
derma pigmentosum (XP: 3) szinesiti.

A PD-k diagnosztizalasa

A PD-k diagnosztizaldsa nem mindig egy-
szerl feladat, kiilondsen kora gyermek-
korban (6). A kérismézés alappillérei: a
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gondos és részletes anamnézis, a tiinetek

klinikai jellegzetességei és lokalizacioja, a

laboratériumi vizsgélatok és a fototesztek

(5).

1. A kérelézményben jellemz6 a szoros
dsszefiiggés a tiinetek megjelenése €s a
napfény expozicié kozott (szezonalitas,
spontan Gszi tiinetmentesedés, recidiva
-készség), az esetenkénti familidris
halmozédas (EPP), maskor kontaktus
szisztémas (gyogyszer) vagy helyi foto-
szenzibilizatorral (novény, vegyszer),
valamint bizonyos szubjektiv pana-
szok (égd érzés: EPE viszketés: PFE, ur-
ticaria solaris). A kora gyermekkorban
jelentkezd nagyfoku fényérzékenység
els6sorban cutan porphyriara (EPP)
vagy geno-PD-re (XP) utal, nagy ritkan
bevezet( tiinete lehet szisztémads lupus
erythematosusnak (SLE).

2. Perdénté diagnosztikus jel a napnak
expondlt bérteriiletek €rintettsége (arc,
fiilek, nyak V-je, végtagok feszito felszi-
ne). Jellegzetes lehet a tlinetek morfold-
gidja, tipusa (korai és késéi bdrreak-
cid), idébeni valtozdsa és gyogyuldsa
(nyom nélkil vagy heggel), bar ezek a
kritériumok dltaldban nem csak egy-
egy PD-re jellemz&ek.

3. Cutan porphyridkban a kéros mennyi-
ségl porfirin metabolitok kimutatha-
ték a vizeletben, vordsvértestekben,
hepatikus formdkban (PCT) laboratori-
umilag is igazolhat6 a méjkarosodas.
Az immunszeroldégiai vizsgdlatok a
PFE differencidldsat biztositjak a lupus
erythematosustdl (LE). A kromoszdma-
analizis, a DNS exciziés repardcio, a vi-
zelet aminosavszint mérése €s specia-
lis genetikai vizsgédlatok a geno-PD-k
diagnosztizalasat teszik lehetdvé.

4. A fokozott fényérzékenységet a foto-
tesztek pozitivitdsa igazolhatja. A mi-
nimalis eritéma-kiiszob (MED) f6ként
idiopatias korképekben alacsony, ame-



lyekben a tiinetek ultraibolya (UV) su-
garzassal tobbnyire reprodukalhatok
(provokécidés préba), az exogén foto-
szenzibilizator az un. photopatch teszt-
tel azonosithaté fotoallergias derma-
titisben vagy gyogyszeres eredetd fény-
érzékenységben.

A korképek részietes
ismertetése

Idiopatidas kérképek

A PD-k legnépesebb csoportjat gyermek-
korban is az idiopatias kérképek alkotjak,
amelyekben az UV-fény indukdlta, tobb-
nyire maig sem identifikalt antigén késdi,
ritkdbban korai tipust hiperszenzitiv bér-
reakciét indit el. Diagnézisukat a jellegze-
tes klinikum mellett az alacsony fénykii-
sz6b- (MED) érték €s a provokdcids foto-
teszt pozitivitasa erésitheti meg.
Kozottiik a leggyakoribb a polymorph
fény-exanthema (PFE). Egy hazai felmé-
rés szerint (7) a lakossag kb. 9%-at érinti.
Ujabb vizsgalatok amellett szélnak, hogy
e kérképben a napfényre adott kéros im-
munreakcié kdrosodott immunreguldciés
mechanizmussal magyarazhatd (8),
amelynek hatterében jelentds szerep jut
genetikai faktoroknak is (9). Familiaris
el6fordulasa foldrajzi adottsagok €s
nozolégiai problémak miatt igen széles
skdlan mozog: 14-52% (10, 11); a debre-
ceni beteganyagban mintegy 10%-ra tehe-
t6. A PFE els tiinetei az esetek 20-25%-
aban jelentkeznek a serdulékor elétt (1,
10); sajat anyagunkban (398 beteg,
1965-2004) 5 éves korig 4%-ban, 6-14 év
kozott tovabbi 10%-ban (7). A tavaszon-
ként — napfény expozicié utdn — néhany
éra vagy 1-2 nap mulva megjelend viszke-
t6 bérkittések egész életen at rendszere-
sen recidivalnak, az 0&szi hdnapokban
spontan, heg nélkil gyégyulnak, kivéve a
hazdnkban igen ritka hydroa aestivale,
mas néven prurigo actinica klinikai tipust
(9). A bértiinetek igen valtozatosak, bar
individudlisan tobbnyire monomorfak.
Minden életkorban legaltalanosabb — ha-
zankban is — az eritémds kis papulds ti-
pus (kb. 75%, 1. @bra), joval ritkabb az ek-
cémas (seropapulosus, kb. 20%), még in-
kébb az LE-re emlékeztet6 nagy plakkos
forma (kb. 5%). A jellegzetes korel6zmény
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€s klinikai kép alapjan valdszintsithetd
diagndzist az altaldban alacsony MED, a
betegek kb. 70%-aban pozitiv provokacios
préba €s a negativ immunszerologia erd-
siti meg. A recidivak az esetek nagy t6bb-
ségében megel6zhetdk széles-spektrumd,
magas védéfaktort (~50), gyermekeknek
féként fizikai UV-blokkolét tartalmazo he-
lyi fényvédd készitményekkel, a napfé-
nyes szezon eldtt keskeny hulldmsavu
UVB sugdrterdpidval torténd fotokondi-
ciondldssal (3, 12).

A dermatitis vernalis
aurium

Klasszikus gyermekkori PD. Egyesek a
korképet a PFE varidnsdnak tartjak, ma-
sok, vellink egytitt kiilén entitdsnak te-
kintik. A tavaszonként recidivald viszketd
papuldk, vezikuldak (,Frihlingspernio”),
amelyek pubertds utan spontan, heg nél-
kiil, végleg gydgyulnak, csaknem kizaro-
lag kisfiak fulét érintik. Helyi fényvéddk
és a filet eltakard hajviselet segitenek a
prevencioban.

Urticaria solaris

A hazankban ritka urticaria solaris (US)
korai tipusu jellegzetes bértiineteit a tel-
jes UV hullamsév és/vagy a lathaté fény
véltja ki (13). Az er6sen viszketd csalan-
g6bok mar néhdny perccel az expozicio
utdn megjelennek, 4-6 éra perzisztalast
kovetden spontdn visszafejlddnek. Els6
jelentkezéstk &ltaldban a fiatal felndtt-
korra, gyakran a gyermekkorra esik.

Az US egy igen ritka familidris esetét,
amely egy 3 éves kisfit csalddjanak 3 ge-
nerdciéjaban 16 rokondt €érintette, 2005-
ben a 8. Eurdpai Gyermekbdrgyogyasz
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1. ABRA:
KONFLUALO ERI-
TEMAS MACULO-
PAPULAK
POLYMORPH
FENY-EXAN-
THEMABAN A
NAP ERTE BORON
(A) ES A POZITiV
PROVOKACIOS
TESZT A HAT B6-
REN (B)



2. ABRA:
HYDROA VACCINI-
FORME AKTIiV
BORTUNETEI (A)
ES GYOGYULASA
VARIOLIFORM
ATROFIAS HE-
GEKKEL (B)

3. ABRA:
NOVENY OKOZTA
BULLOZUS
FOTOTOXIKUS
DERMATITIS
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kongresszuson ismertettiik (14). A recidi-
vak megelézése a tlineteket provokdld
széles hullamsav miatt rendkivil nehéz,
alig eredményes.

Bazin-féle hydroa
vacciniforme

A tipusosan gyermekkori PD a Bazin-féle
hydroa vacciniforme, amelyet Debrecen-
ben minddssze két esetben diagnosztizal-
tunk, rendszerint pubertdaskor spontan
meggyogyul. Az igen ritka korkép viszke-
t6 papuldi és vezikuldi 6szonként varioli-
form hegeket hagynak hdtra, hosszthul-
lamu UVA-fénnyel provokalhaték (2. @b-
ra). A helyi fényvédé készitmények €és a
per os karotinoidok csekély prevencidt
biztositanak. Valamivel hatdsosabb a
profilaktikus fototerdpia keskeny hulldm-
savu UVB-vel (15).
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Exogén ;
fotoszenzibilizatorok

Az exogén fotoszenzibilizatorok (vegytile-
tek, gyégyszerek stb.) altal kivaltott PD-k
gyermekkorban altaldban ritkak. A gya-
koribb foototoxikus dermatitis eritémas,
maskor bullézus bértiinetei a kontaktus
helyére lokalizdltan rendszerint hossza-
san perzisztalé pigmentdciéval gydgyul-
nak (3. @bra). A bérgyulladast gyermeke-
ken leginkdbb psoralen tartalmu nové-
nyek nedve valtja ki (phytophotodermati-
tis, dermatitis striata pratensis), kezelése
tlineti. A gydgyszer okozta szisztémas fo-
totoxicitds kiterjedt bdrtiinetekkel gyer-
mekkorban unikumnak szamit. Ugyan-
csak rendkivil ritkdk a helyileg alkalma-
zott gyogyszerek (példaul NSAID) vagy
kemikalidk (illatanyagok, fényvédd ve-
gytiletek) okozta fotoallergids dermatitis
viszketd, ekzematiform erupcioi is. A gya-
nuba vehetd fotoszenzibilizatorok photo-
patch teszt segitségével identifikalhatok.

Cutan'porphyriék'

A cutan porphyridk mindegyike el6fordul
gyermekkorban is, €s a fotoszenzitivitas
leggyakoribb orokletes okai lehetnek (16).
A hem-bioszintézis enzimeinek velesziile-
tett, ritkabban szerzett defektusa kovet-
keztében a kdros metabolitok elsésorban
a vorosvértestekben vagy a majban, vala-
mint a bérben halmozdédnak fel, és ery-
thropoeticus vagy hepaticus porphyridkat
produkalnak.

Protoporphyria
erythropoetica (EPP)

A gyermekkorban manifesztdl6dé leggya-
koribb kérkép az dltalaban autoszom do-
mindnsan 6rékl6dd erytropoeticus proto-
porphyria (EPP), amelyben a ferrokelataz-
enzim génjének mar tobb mint 65 hetero-
gén mutaciéjat azonositottak. Egy uj, ad-
dig még nem identifikdlt exon kiesést,
amely egyben az elsé felismert mutdcid a
hazai beteganyagban is, 1996-ban mun-
kacsoportunk tagja, Remenyik Eva irt le
egyik beteglinkben €és csalddjaban (17). A
jellemzden gyermekkorban, esetenként
mar csecsemdkorban jelentkezd nagyfoku



fényérzékenység fdajdalmas odéméaban,
eritémaban, hegekkel gyogyuld veziku-
lakban, bulldkban, maskor urtikdriaban
manifesztalodik. A b6r kordn oregedik, az
orron narancshéjszertivé valik (4. @bra). A
korkép igen gyakran familidris halmozo-
dasu; 23 esetet feldolgozé anyagunk 6
csaladbol 17 beteg adatait dolgozza
fel(18). Laboratériumilag a porfirinuria hi-
anya €s a vorosvértestek korosan magas
protoporfirin tartalma differencidlja egyéb
porphyridktdl. A tiinetek évenkénti recidi-
véja a napfényes szezonban kuraszerfien
adagolt béta-karotinnal az esetek egy ré-
szében megelézhetd. Ujabban eredmé-
nyesnek bizonyult a keskeny hullamsavu
UVB-vel térténd fotokondicionalds (19).

Congenitalis erytropoeticus
porphyria

A Gunther nevét visel6 rendkivil ritka
congenitalis erytropoeticus porphyridt
(20) hazdnkban még nem diagnosztizal-
tak. A nagyfoki fotoszenzitivitas kovet-
keztében a hegesedés, mutildcio és egyéb
sulyos bértiinetek extracutan involvacio-
val egésziilnek ki.

Porphyria cutanea tarda
(PCT)

A hepaticus porphyridk gyermekkorban’

joval ritkabbak az EPP-nél (20). Tébbnyi-
re a porphyria cutanea tarda (PCT) famili-
aris tipusa az, ami az élet elsd évtized-
ében kezddédhet, hasonléan a korkép ext-
rém ritka homozigéta formajahoz, a
hepato-erytropoeticus porphyridhoz (21).
Kézel 300-as 1étszamu beteganyagunk-
ban minddssze 4 esetben diagnosztizal-
tunk PCT-t serdiil6kor el&tt. Az uroporfiri-
nogén-dekarboxildz enzim génjének eddig
40-nél tobb mutdciéjat identifikdltdk,
koztitk egy Gj mutdciét mi is azonositot-
tunk sajat anyagunkban egy olyan fami-
lidris halmozédast esetben, amelyben a
PCT 3 testvérben 6-8 éves korban mani-
fesztalodott (22). A klinikai kép Osszete-
v6i a bor fragilitasa, heggel és miliummal
gyogyulé holyagképz8dés traumdra és
napfényre, hiperpigmentdcié és hypertri-
chosis (6. abra). Biokémiailag az enzim-
defektus koros porfirinuridban nyilvanul
meg, ez€rt a vizelet szabad szemmel s6té-
tebb, UV-fényben vordsen fluoreszkal. La-
boratériumilag igazolhaté a hepatopathia,
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amit kiegészitenek a kéros vaspanel érté-
kek €s a polycytaemidra emlékeztetd vér-
kép. A ma maér sikeres kezelés sorozatos
vérvételekbdl, majd intermittald, kis dozi-
st Delagil adagolasabdl all.

A geno-PD-k

A geno-PD-k rendkivil ritka oOrokletes
szindromak (4). Részletes ismertetéstik
meghaladja a jelen kézlemény kereteit. A
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4. ABRA:
NARANCSHE)

BOR
ERYTROPOETICUS
PORPHYRIABAN

5. ABRA:
PORKOS EROZI-
OK, PIGMENTA-
c10 ES
HYPERTRICHOSIS
PORPHYRIA
CUTANEA
TARDABAN



6. ABRA:
XERODERMA
PIGMENTOSUM

1.Jansén CT. Photosensitivity in child-
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koros fényérzékenységért a korképek egy
részében a sejtek UV-fény okozta DNS ka-
rosoddsa reparacidjanak kiilonboézé gene-
tikai defektusai teheték felel6ssé: XP
Cockayne-szindréma, trichothiodystro-
phia-, Bloom-, Rothmund-Thomson- (23)
és UV-szenzitlv szindrémdk (24), mas
esetekben egyéb biokémiai abnormalita-
sokkal (Smith-Lemli-Opitz-szindréma,
(25) aminoaciduriaval (Hartnup-betegség)
magyarazhaté a fotoszenzitivitds. A ka-
rakterisztikus bérjelenségeket rendszerint

Pediatr 1997; 9: 377-387.

korai életkorban fellépd cutan és belsd-
szervi malignomdk és specifikus extra-
cutan tunetek egészitik ki. E tlinetegytit-
tesek diagnosztizaldsa nemcsak a beteg
szempontjabdl nagy jelentéségli, hanem
lehet8séget nyujt a génmutdciét hordozd
csalddtagok kiszfirésére is. Illusztracio-
ként alljon itt 3 XP-s kis beteglink egyiké-
nek klasszikus képe (6. d@bra). E korkép-
ben a jellegzetes szepldszerti pigmentfol-
tokhoz csatlakozva rendszerint mar a ser-
dulékor elétt kifejlédnek a fatalis kimene-
teld bér-karcinémak.

Fotoexacerbalt korképek

A valtozatos etiopatogenezist fotoexacer-
balt kérképek valéjdban nem PD-k, és
nem gyakoriak gyermekkorban. Diverz
csoportjuk (autoimmun betegségek: lupus
erythematosus (LE), dermatomyositis;
taplalkozasi deficienciak: pellagroid stb.,
allergids dermatosisok: erythema multi-
forme, atopids dermatitis; psoriasis, etc.)
csupan a teljesség kedvéért emlitendd,
mivel bértiineteiket esetenként a napfény
is provokalhatja, vagy sulyosbithatja sok
egy€b tényezd mellett (2). Az LE sziszté-
mds tipusdban példaul a jellegzetes
malaris eritéma a gyermekek egyharma-
daban mar a diagnézis megallapitdsakor
jelen van. E kérképekben a fényérzékeny-
ség korai felismerése nemcsak a diagné-
zist segiti el, hanem generalizalt, stlyos
megbetegedésre hivja fel a figyelmet, ily
modon késébbi komplikdciok megelzé-
sét is szolgdlja.
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