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Összefoglalás

Közleményünkben a cukorbetegség egy lehetséges kockázatai folytán felismerést és 
beavatkozást igénylő kísérőbetegségére kívánjuk felhívni a figyelmet egy regres�-
szióval végződő esetünk kapcsán. A scleroedema diabeticorum a diabetes mellitus 
ritkának tartott, illetve ritkán felismert, ismeretlen patomechanizmusú szövődmé-
nye, mely elsősorban a bőrt és a bőr alatti kötőszövetet érinti. Közleményünkben 
esetünk ismertetésén túl rövid történeti áttekintés mellett összefoglaljuk a beteg-
ségre jellemző klinikai megjelenést és szövettani elváltozásokat, prevalenciaadato-
kat, diagnosztikai és differenciáldiagnosztikai megfontolásokat, valamint számba 
veszünk potenciális kezelési lehetőségeket.

Scleredema diabeticorum – case report and review of the literature

In this paper we would like to draw attention to a complication of diabetes melli-
tus that requires recognition and intervention due to its potential risks, in connec-
tion with a case ending in regression. Scleredema diabeticorum is a rare or rather 
rarely recognized complication of diabetes mellitus with an unknown pathomech-
anism, which primarily affects the skin and subcutaneous connective tissue. In 
our paper, in addition to the case report, after a brief historical overview we also 
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summarize the clinical appearance and histological changes characteristic of the 
disease, various prevalence data, diagnostic and differential diagnostic consider-
ations, as well as potential treatment options.

ESETISMERTETÉS

A 68 éves férfi beteg kórelőzményében elhízás, zsírmáj 
és degeneratív gerincbántalmak mellett 11 éve különbö-
ző rezsimekkel, jelenleg metforminnal és humán ICT te-
rápiával kezelt 2-es típusú diabetes mellitus szerepelt. 
HbA1c-értéke ez idő alatt 8 és 10% között változott, aktuá-
lisan 9,1% volt. 110 kg-os testsúlyához 178 cm-es testma-
gasság társult, 34,72 kg/m2 BMI-vel.

Fizikális vizsgálata során szembetűnő volt a nuchá-
lis, trapezius és interscapularis régiók bőrének fájdal-
matlan, ám igen kifejezett megkeményedése. Ez nyaki 
mozgásaiban már érzékelhető kötöttséget okozott. Bő-
rén az indurált rész enyhe erythemája mellett narancs-
héjtünet volt látható (1. ábra). A közelmúltban készített 
mellkasi CT-felvételen releváns intrapulmonális elválto-
zást nem írtak le. Normál vérkép, albuminszint, AST-titer 

és vesefunkciós paraméterek mellett TSH-értéke euthy-
reoid állapotot mutatott. Immunszerológiai vizsgálata 
– különös tekintettel ANA-értékére – negatív lett, a szé-
rum-elektroforézissel egyetemben. Raynaud-jelenséget, 
nyelészavart rákérdezésre sem említett. 12 elvezetéses 
nyugalmi EKG-regisztrátumán kórjelző eltérés nem mu-
tatkozott.

Lágyrész-ultrahangvizsgálatán a megkímélt területhez 
viszonyítva az indurált dermális régió jelentős kiszélese-
dése ábrázolódott (2. ábra).

Az érintett terület bőrbiopsziájának szövettani fel-
dolgozása során a felszíni többrétegű laphám szabályos 
volt, ám a dermis jelentősen kiszélesedett, a vaskos kol-
lagénrostokat alciánkék/PAS reakcióval pozitív muci-
nózus anyag tolta szét és foglalta helyüket. A szövettani 
kép scleroedema adultorum Buschkének felelt meg (3., 
4., 5. ábra).

AA BB CC

1. ábra. A) enyhe erythema az érintett területen az interscapularis régióban; 
B) narancshéj-szerű bőr ugyanitt; C) mintavételi heg a jobb vállon
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2. ábra. A biopszia melletti terület lágyrészultrahang-felvételén a dermális vastagság több mint 
kétszerese (bal oldal) a páciens normál tapintatú bőréhez képest (jobb oldal)

3. ábra. Az érintett régió szövettani vizsgálata (HE-festés)

A nyilak az enyhe perivaszkuláris krónikus gyulladások helyét mutatják.

https://doi.org/10.24121/dh.2023.19
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kollagénrostok között ALC-PAS-pozitív mucinszerű anyag

vaskos kollagénrostok, köztük oedema

5. ábra. A kollagénkötegek között mucinózus anyag látható (alciánkék-PAS festés)

4. ábra. Vaskos kollagénkötegek a dermisben (HE-festés)
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A klinikummal együtt értékelve scleroedema diabeti-
corum diagnózisát állítottuk fel. Antidiabetikus kezelését 
orális szemaglutiddal bővítettük. A megkezdett gyógy-
torna és masszázs jó hatásúnak bizonyult. Négy és fél hó-
nap múlva HbA1c-je 7,8% volt, testsúlya 5 kg-mal csökkent, 
nyaki mozgásai jól kivihetőek lettek.

TÖRTÉNETI ÁTTEKINTÉS

Az elváltozás első hiteles leírása 1753-ból származik, Carlo 
Curzio nápolyi orvos tollából. A scleroedema adultorum 
nevet 1902-ben Buschke használta először beszámolójá-
ban, az ő szerzői nevével vonult be az irodalomba. Maga 
az elnevezés, bár a klinikai megjelenés leírása tekinteté-
ben találó, mégis pontatlan, ugyanis szöveti szinten nincs 
jelen sclerosis, ráadásul a betegség gyermekeknél is elő-
fordulhat.1

1968-ban Graff a scleroedema adultorum Buschke három 
fő etiológiai típusát különítette el, melyek szövettanilag 
azonos eltéréseket mutattak. Az 1-es típusba a bakteriális 
(gyakran Streptococcus pharyngitis) vagy virális fertőzés át-
vészelése után hirtelen fellépő, ám reverzibilis, az esetek 
túlnyomó többségében néhány hónap vagy 1-2 év alatt vis�-
szafejlődő formát sorolta. Ez a klasszikusnak tekinthető tí-
pus szerepel Curzio és Buschke eredeti leírásaiban.2

2-es altípusúnak tartotta a paraproteinaemiákhoz, leg-
többször MGUS-hoz vagy myeloma multiplexhez társuló 
formát. E csoport jellemzője, hogy a jellegzetes bőrtüne-
tek akár évekkel megelőzhetik a hematológiai elváltozá-
sok megjelenését.

Végül, de korántsem utolsósorban 3-as típusúnak 
a scleroedema adultorum Buschke diabetes mellitushoz 
kapcsolódó változatát nevezte. Az 1970-es évektől mind 
több közlés látott napvilágot ezen alcsoport megjelenési 
formáiról, míg 1983-ban a necrobiosis lipoidica diabetico-
rum mintájára javasolták a scleroedema diabeticorum el-
nevezést, ami azóta elterjedt az irodalomban.3

KLINIKAI MEGJELENÉS

A scleroedema diabeticorum a bőr és bőr alatti kötő-
szövet diffúz megvastagodásával, megkeményedésével, 

ujjbenyomatot nem tartó duzzanatával járó, lappan-
gó kezdetű, krónikus, többnyire progresszív lefolyású 
kötőszöveti betegség. 1-es és 2-es típusú diabéteszben 
egyaránt előfordulhat, jellemzően nem megfelelő anyag-
cserehelyzethez társul. Legtöbbször a tarkótájon kezdő-
dik, majd szimmetrikusan terjed a vállakra és a felső háti 
régióra. A végtagok disztális része általában nem érin-
tett. Néhány esetben a megkeményedett, indurált bőr 
erythemás lehet. A bőrfüggelékek nagyrészt megkímél-
tek; a szisztémás sclerosissal/sclerodermával ellentét-
ben.4 Kiterjedtségének függvényében a nyak és a vállöv 
mozgástartományának beszűkülését, némelykor jelentős 
mozgáskorlátozottságot, expanzív mellkasfali érintettség 
esetén restriktív légzészavart is okozhat.5

PREVALENCIA

Az első átfogó, 1983-ban publikált, 484 cukorbeteg adatait 
feldolgozó prospektív vizsgálatban a betegség prevalen-
ciája 2,5%, míg egy későbbi, 1988-ban végzett nagy eset-
számú (100 fő) tanulmányban ennél jóval magasabb, 14% 
volt. Etnikai, rasszbeli, illetve geográfiai különbségeket 
kimutatni eddig nem sikerült.6,7 Férfi cukorbetegek kö-
rében sokkal gyakrabban fordul elő: 10:1 arányt említe-
nek. Hazai szerzők, Csonka és munkatársai közelmúltban 
publikált kutatásában egy 113 fős magyarországi mintá-
ban fizikális vizsgálattal diagnosztizálva a betegség pre-
valenciáját 9,7%-nak találták.8

SZISZTÉMÁS TÜNETEK

A bőr és bőr alatti kötőszövet obligát érintettsége mellett 
több extrakután, belső szervi manifesztációt is leírtak: 
a szívizom érintettsége ritka, ám rossz prognózist vetít-
het előre. Ingerületvezetési zavar mellett keringési elég-
telenséghez vezető cardiomyopathia megjelenése esetén 
fatális kimenetellel is számolhatunk.9,10

A myocardium mellett olykor érintett lehet a nyelv és 
nyelészavart okozva a nyelőcső, a máj, a lép, a csontok és 
az ízületek, a csontvelő, a szem, az idegszövet vagy akár 
a nyálmirigyek. Leírtak scleroedemához társulhat pleurá-
lis, perikardiális vagy hasűri folyadékgyülemet is.11,12

https://doi.org/10.24121/dh.2023.19


300300300300
Pokoly Bence

Kazuisztika� Diabetologia Hungarica | XXXI. évfolyam 4. szám

DIAGNOSZTIKA/DIFFERENCIÁLDIAGNOSZTIKA

Típusos megjelenés (bőrtünetek a nuchális és felső háti 
régióban), valamint jellemző kórelőzmény (régóta fenn-
álló, rosszul kontrollált diabétesz, túlsúly, dyslipidaemia) 
mellett fizikális vizsgálattal, tapintási lelet alapján a kór-
isme nagy biztonsággal felállítható. Definitív diagnózis 
mindazonáltal csak bőrbiopszia útján nyerhető. Elkülö-
nítő kórisméjében a gyakoribb, oedemához vezető oko-
kon (keringési elégtelenség, pajzsmirigy-alulműködés, 
hypalbuminaemia) túlmenően említendő a scleromy-
xoedema, az amyloidosis, a nefrogén szisztémás fibrózis, 
az eozinofil fasciitis és a szisztémás sclerosis különféle 
megjelenési formái.13

SZÖVETTAN

Kétséges esetben vagy specifikus terápia indítása előtt 
a klinikai diagnózist mindenképpen ajánlatos szövettani 
lelettel is alátámasztani.

A legszembetűnőbb hisztopatológiai változások a der-
misben következnek be, mely a szokásos vastagságának 
mintegy négyszeresére is kiszélesedhet. Az elasztikus 
rostok helyét is részben átvéve vaskos kollagénkötegek 
láthatók a mikroszkóp alatt. A kötegek között mucinózus 
(mukopoliszacharid, hialuronsav) depozitumok helyez-
kednek el, melyek megfelelő festési eljárással (alcián-
kék-PAS) láthatóvá tehetők. Az epidermis jellemzően 
megkímélt, a bőrfügelékekkel együtt. A subcutisban 
a zsírszövet helyét is jórészt durva kollagénkötegek fog-
lalják el.14

PATOMECHANIZMUS

A betegség pontos patomechanizmusa jelenleg még 
nem tisztázott, vélelmezhetően immunmechanizmus-
ról van részben szó. Feltételezések szerint diabéteszben 
a nem enzimatikus glikáció károsíthatja a kollagénros-
tokat, a dermisben található fibroblasztok excesszíven 
termelnek kollagént és mucint (hialuronsav és mukopo-
liszacharidok), valamint károsodik a kollagenáz enzim 
működése is. Más megközelítések szerint a bekövetkező 

mikrovaszkuláris károsodás és hypoxia okozza a kollagén 
és mucin felszaporodását.15

TERÁPIA

A diagnosztizálásra kerülő betegek alacsony száma miatt 
randomizált, kontrollált vizsgálat keretében egyelőre 
egyik terápiás lehetőséget sem vizsgálták, esettanulmá-
nyok, esetsorozatok állnak rendelkezésünkre.16

Minden beteg esetében nagymértékben hozzájárulhat 
a mozgáskészség fejlesztéséhez, megtartásához a személy-
re szabott, légzőtornával kiegészített gyógytorna és mas�-
százs. Az irodalom ezután első helyen említi a különféle 
fényterápiák alkalmazását (PUVA, UVA- és UVB-kezelések). 
Hatásukra limfocitaapoptózis mellett megváltozik a cito-
kinmiliő, csökken a kollagéntermelés, fokozódik a kollage-
náz aktivitás, valamint neovaszkularizáció következik be.17

Kiterjedtebb bőrérinettség vagy szisztémás tünetek 
mellett erélyesebb gyógyszeres beavatkozásra is szükség 
lehet. Terápiás sikereket közöltek szisztémás és topikális 
kortikoszteroidok, immunmoduláns készitmények (met-
hotrexat, cyclosporin, cyclophosphamid), antibiotiku-
mok (nagy dózisú penicillin), intravénás immunglobulin, 
prosztaglandin, pentoxyfillin és XIII-as faktor alkalma-
zásával. A hatékonynak tűnő kezelések részben az im-
munmechanizmusokat, részben a fibrózist célozhatják.18 
Ígéretes még, hogy három scleroedema diabeticorumban 
szenvedő betegnél is jó terápiás hatást értek el a tranilast 
nevű, korábbiakban asthma bronchiale kezelésében hasz-
nált gyógyszer alkalmazásával.19

21 diabéteszes beteg retrospektív vizsgálatát elvégezve 
Rho és munkatársai megállapították, hogy a javuló gliké-
miás kontroll a scleroedema diabeticorum tüneteit javí-
tó tényező lehet. E szempontból is érdemes törekednünk 
a szénhidrát-anyagcsere optimalizálására, a már jól is-
mert mikro- és makrovaszkuláris szövődmények megelő-
zésének igénye mellett.20

A megkezdett kezelések hatékonyságának megítélésére 
az érintett terület időszakosan megismételt lágyrész-ultra-
hangos vizsgálata ajánlható.21 A kiterjedtség felmérésére és 
összehasonlítására egyazon betegen vagy páciensek között 
a szisztémás sclerosis esetében is használatos, szemikvan-
titatív ún. módosított Rodnan-féle skin score-t javasolják.22
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ÖSSZEFOGLALÁS

A scleroedema diabeticorum határterületi jellege okán 
hatványozottan érvényesül mind diagnosztikájában, mind 
terápiájában a multidiszciplinaritás elve és igénye. A dia-
betológus, a bőrgyógyász, a patológus, valamint a reuma-
tológus-immunológus szoros együttműködése szükséges, 

illetve a gyógykezelésben kiemelt szerepük lehet a gyógy-
tornászoknak, fizioterápiás szakembereknek is.

A betegség közismertségének növelésével több pácienst 
diagnosztizálhatnánk, megfelelő esetszámok elérésekor 
magasabb evidenciaszintű klinikai vizsgálatok végzésére 
nyílhatna mód, s ez mind eredményesebb terápiás lehető-
ségek alkalmazásához vezethetne.
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