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Kulcsszavak Osszefoglalas

= diabetes mellitus

= scleroedema adultorum Kézleményiinkben a cukorbetegség egy lehetséges kockazatai folytan felismerést és
« terdpia beavatkozast igényl6 kisérébetegségére kivanjuk felhivni a figyelmet egy regresz-

sziéval végz6dgd esetiink kapcsan. A scleroedema diabeticorum a diabetes mellitus
ritkdnak tartott, illetve ritkan felismert, ismeretlen patomechanizmusi szévédmé-
nye, mely elsdsorban a bort és a bér alatti kétészovetet érinti. Kozleménytinkben
esetlink ismertetésén tal rovid torténeti attekintés mellett 6sszefoglaljuk a beteg-
ségre jellemz6 klinikai megjelenést és szovettani elvaltozasokat, prevalenciaadato-
kat, diagnosztikai és differencidldiagnosztikai megfontoldsokat, valamint szamba
vesziink potencialis kezelési lehetdségeket.

Key words Scleredema diabeticorum - case report and review of the literature

= diabetes mellitus

= scleredema adultorum In this paper we would like to draw attention to a complication of diabetes melli-
= treatment 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.

ESETISMERTETES és vesefunkcids paraméterek mellett TSH-értéke euthy-
reoid allapotot mutatott. Immunszerolégiai vizsgalata
A 68 éves férfi beteg kérel6zményében elhizds, zsirmaj - kiilonos tekintettel ANA-értékére - negativ lett, a szé-
és degenerativ gerincbantalmak mellett 11 éve kiilonbo- rum-elektroforézissel egyetemben. Raynaud-jelenséget,
2z rezsimekkel, jelenleg metforminnal és human ICT te- nyelészavart rdkérdezésre sem emlitett. 12 elvezetéses
rapidval kezelt 2-es tipust diabetes mellitus szerepelt. nyugalmi EKG-regisztratuman koérjelz eltérés nem mu-
HbA,.-értéke ez idd alatt 8 és 10% kozott valtozott, aktud- tatkozott.
lisan 9,1% volt. 110 kg-os testsilydhoz 178 cm-es testma- Lagyrész-ultrahangvizsgélatdn a megkimélt teriilethez
gasség tarsult, 34,72 kg/m? BMI-vel. viszonyitva az indurdlt dermalis régié jelent6s kiszélese-
Fizikélis vizsgédlata sordn szembetind volt a nucha- dése abrazolédott (2. dbra).
lis, trapezius és interscapularis régiék bérének féjdal- Az érintett tertlet bérbiopszidjanak szdvettani fel-
matlan, dm igen kifejezett megkeményedése. Ez nyaki dolgozésa soran a felszini tobbrétegi laphdm szabélyos
mozgasaiban mdar érzékelhets kotottséget okozott. BS- volt, &m a dermis jelentésen kiszélesedett, a vaskos kol-
rén az indurdlt rész enyhe erythemdja mellett narancs- lagénrostokat alciankék/PAS reakciéval pozitiv muci-
héjtiinet volt lathaté (1. dbra). A kézelmultban készitett nézus anyag tolta szét és foglalta helytiket. A szovettani
mellkasi CT-felvételen relevdns intrapulmonélis elvélto- kép scleroedema adultorum Buschkének felelt meg (3.,
zést nem irtak le. Normadl vérkép, albuminszint, AST-titer 4., 5. dbra).

A B C

1. abra. A) enyhe erythema az érintett teriileten az interscapularis régidban;
B) narancshéj-szer(i b6r ugyanitt; C) mintavételi heg a jobb véllon
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2. abra. A biopszia melletti teriilet lagyrészultrahang-felvételén a dermalis vastagsag tobb mint
kétszerese (bal oldal) a paciens normél tapintatd bG6réhez képest (jobb oldal)

P4 4
¥ P

3. abra. Az érintett régid szovettani vizsgalata (HE-festés)

A nyilak az enyhe perivaszkularis kronikus gyulladasok helyét mutatjak.

I — |
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vaskos kollagénrostok, koztiik oedema

'4

4. abra. Vaskos kollagénkotegek a dermisben (HE-festés)

kollagénrostok kozott ALC-PAS-pozitiv mucinszer( anyag

5. abra. A kollagénkotegek kdzott mucin6zus anyag lathato (alciankék-PAS festés)
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A klinikummal egyititt értékelve scleroedema diabeti-
corum diagndzisat allitottuk fel. Antidiabetikus kezelését
ordlis szemaglutiddal bévitettik. A megkezdett gyégy-
torna és masszazs j6 hatdstnak bizonyult. Négy és fél hé-
nap mulva HbA,-je 7,8% volt, teststlya 5 kg-mal csékkent,

nyaki mozgasai j6l kivihetdek lettek.

TORTENETI ATTEKINTES

Az elvéltozas elsé hiteles lefrdsa 1753-bél szarmazik, Carlo
Curzio népolyi orvos tolldbdl. A scleroedema adultorum
nevet 1902-ben Buschke hasznilta elészor beszdmol6ja-
ban, az § szerz6i nevével vonult be az irodalomba. Maga
az elnevezés, bar a klinikai megjelenés leirdsa tekinteté-
ben taldlé, mégis pontatlan, ugyanis széveti szinten nincs
jelen sclerosis, raadasul a betegség gyermekeknél is els-
fordulhat.!

1968-ban Graff a scleroedema adultorum Buschke harom
16 etiolégiai tipusat kulonitette el, melyek szévettanilag
azonos eltéréseket mutattak. Az 1-es tipusba a bakteridlis
(gyakran Streptococcus pharyngitis) vagy viralis fertzés 4t-
vészelése utdn hirtelen fellép6, dm reverzibilis, az esetek
tlilnyomé tébbségében néhany hénap vagy 1-2 év alatt visz-
szafejl6dd format sorolta. Ez a klasszikusnak tekinthet ti-
pus szerepel Curzio és Buschke eredeti leirdsaiban.?

2-es altfpusinak tartotta a paraproteinaemidkhoz, leg-
tébbszér MGUS-hoz vagy myeloma multiplexhez tarsuld
formét. E csoport jellemzéje, hogy a jellegzetes bértiine-
tek akér évekkel megelézhetik a hematoldgiai elvéltoza-
sok megjelenését.

Végiil, de korantsem utolsésorban 3-as tipusiinak
a scleroedema adultorum Buschke diabetes mellitushoz
kapcsolédé véltozatat nevezte. Az 1970-es évektdl mind
tébb kozlés latott napvildgot ezen alcsoport megjelenési
formairél, mig 1983-ban a necrobiosis lipoidica diabetico-
rum mintéjara javasoltdk a scleroedema diabeticorum el-
nevezést, ami azdta elterjedt az irodalomban.?

KLINIKAI MEGJELENES

A scleroedema diabeticorum a bér és bér alatti kots-
szovet diffdz megvastagodadsaval, megkeményedésével,
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ujjbenyomatot nem tarté duzzanatdval jir6, lappan-
g6 kezdetll, krénikus, tébbnyire progressziv lefolydst
kotdszoveti betegség. 1-es és 2-es tipusu diabéteszben
egyarant el6fordulhat, jellemz6en nem megfelel$ anyag-
cserehelyzethez tarsul. Legtobbszor a tarkétdjon kezdé-
dik, majd szimmetrikusan terjed a véllakra és a fels6 hati
régiéra. A végtagok disztdlis része dltaldban nem érin-
tett. Néhany esetben a megkeményedett, indurélt bor
erythemds lehet. A bérfuiggelékek nagyrészt megkimél-
tek; a szisztémds sclerosissal/sclerodermdval ellentét-
ben.* Kiterjedtségének fuggvényében a nyak és a vallov
mozgastartomanyanak beszlikiilését, némelykor jelentds
mozgaskorlatozottsagot, expanziv mellkasfali érintettség
esetén restriktiv 1égzészavart is okozhat.®

PREVALENCIA

Az elsé 4tfogd, 1983-ban publikalt, 484 cukorbeteg adatait
feldolgozé prospektiv vizsgalatban a betegség prevalen-
cidja 2,5%, mig egy késébbi, 1988-ban végzett nagy eset-
sz4dm (100 f8) tanulmanyban ennél jéval magasabb, 14%
volt. Etnikai, rasszbeli, illetve geografiai killonbségeket
kimutatni eddig nem sikertlt.*” Férfi cukorbetegek ko-
rében sokkal gyakrabban fordul el8: 10:1 ardnyt emlite-
nek. Hazai szerz8k, Csonka és munkatarsai kozelmultban
publikalt kutatdsdban egy 113 f8s magyarorszdgi minta-
ban fizikélis vizsgalattal diagnosztizélva a betegség pre-
valencidjat 9,7%-nak taldlték.?

SZISZTEMAS TUNETEK

A bér és bér alatti kotészovet obligat érintettsége mellett
tobb extrakutdn, belsd szervi manifeszticiét is leirtak:
a szivizom érintettsége ritka, 4m rossz progndzist vetit-
het elére. Ingertiletvezetési zavar mellett keringési elég-
telenséghez vezetd cardiomyopathia megjelenése esetén
fatalis kimenetellel is szdmolhatunk.>*

A myocardium mellett olykor érintett lehet a nyelv és
nyelészavart okozva a nyel8cs6, a méj, a ép, a csontok és
az iziiletek, a csontveld, a szem, az idegszévet vagy akar
a nyalmirigyek. Leirtak scleroedemahoz tarsulhat pleura-
lis, perikardiélis vagy hastiri folyadékgytlemet is.""*?
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DIAGNOSZTIKA/DIFFERENCIALDIAGNOSZTIKA

Tipusos megjelenés (bdrtiinetek a nuchdlis és felsé hati
régidban), valamint jellemz8 kéreldzmény (régéta fenn-
4l16, rosszul kontrollalt diabétesz, talsuly, dyslipidaemia)
mellett fizikélis vizsgalattal, tapintési lelet alapjan a kor-
isme nagy biztonsdggal feldllithatd. Definitiv diagndzis
mindazondltal csak bérbiopszia Utjan nyerhetd. Elkals-
nité kérisméjében a gyakoribb, oedemdhoz vezetd oko-
kon (keringési elégtelenség, pajzsmirigy-alulmiikodés,
hypalbuminaemia) tilmendéen emlitendd a scleromy-
xoedema, az amyloidosis, a nefrogén szisztémas fibrézis,
az eozinofil fasciitis és a szisztémds sclerosis kiillonféle
megjelenési formai."®

SZOVETTAN

Kétséges esetben vagy specifikus terdpia inditdsa elétt
a klinikai diagnézist mindenképpen ajénlatos szévettani
lelettel is alatdmasztani.

A legszembetlinébb hisztopatolégiai valtozdsok a der-
misben kévetkeznek be, mely a szokdsos vastagsdganak
mintegy négyszeresére is kiszélesedhet. Az elasztikus
rostok helyét is részben atvéve vaskos kollagénkotegek
lathat6k a mikroszkép alatt. A kétegek kozott mucindzus
(mukopoliszacharid, hialuronsav) depozitumok helyez-
kednek el, melyek megfelels festési eljardssal (alcian-
kék-PAS) lathatéva tehet8k. Az epidermis jellemzden
megkimélt, a bérfigelékekkel egyiitt. A subcutisban
a zsirszovet helyét is jorészt durva kollagénkstegek fog-
laljék el.*

PATOMECHANIZMUS

A betegség pontos patomechanizmusa jelenleg még
nem tisztdzott, vélelmezhetben immunmechanizmus-
rél van részben szé. Feltételezések szerint diabéteszben
a nem enzimatikus glikdcié kérosithatja a kollagénros-
tokat, a dermisben taldlhaté fibroblasztok excessziven
termelnek kollagént és mucint (hialuronsav és mukopo-
liszacharidok), valamint kérosodik a kollagenéz enzim
miikodése is. Mas megkozelitések szerint a bekovetkezd

mikrovaszkuldris kdrosodés és hypoxia okozza a kollagén
és mucin felszaporodds4t.'

TERAPIA

A diagnosztizaldsra keriil§ betegek alacsony szdma miatt
randomizalt, kontrolldlt vizsgalat keretében egyelére
egyik terdpids lehetdséget sem vizsgaltdk, esettanulma-
nyok, esetsorozatok 4llnak rendelkezéstinkre.'

Minden beteg esetében nagymértékben hozzdjarulhat
a mozgaskészség fejlesztéséhez, megtartisahoz a személy-
re szabott, légzétornaval kiegészitett gydgytorna és masz-
szézs. Az irodalom ezutdn elsé helyen emliti a kiilonféle
fényterdpidk alkalmazasat (PUVA, UVA- és UVB-kezelések).
Hatésukra limfocitaapoptézis mellett megvaltozik a cito-
kinmili6, csokken a kollagéntermelés, fokozddik a kollage-
néz aktivitds, valamint neovaszkularizicié kovetkezik be.”

Kiterjedtebb bérérinettség vagy szisztémds tiinetek
mellett erélyesebb gydgyszeres beavatkozasra is sziikség
lehet. Terdpids sikereket kozoltek szisztémas és topikalis
kortikoszteroidok, immunmoduldns készitmények (met-
hotrexat, cyclosporin, cyclophosphamid), antibiotiku-
mok (nagy dézist penicillin), intravénas immunglobulin,
prosztaglandin, pentoxyfillin és XIII-as faktor alkalma-
zéséval. A hatékonynak t(iné kezelések részben az im-
munmechanizmusokat, részben a fibrézist célozhatjdk.'®
Igéretes még, hogy harom scleroedema diabeticorumban
szenvedd betegnél is j6 terdpids hatast értek el a tranilast
nevy, kordbbiakban asthma bronchiale kezelésében hasz-
nalt gyégyszer alkalmazdsaval.”

21 diabéteszes beteg retrospektiv vizsgélatat elvégezve
Rho és munkatédrsai megéllapitottédk, hogy a javulé gliké-
mids kontroll a scleroedema diabeticorum tineteit javi-
t6 tényez6 lehet. E szempontbdl is érdemes térekedniink
a szénhidrat-anyagcsere optimalizaldsdra, a mér jél is-
mert mikro- és makrovaszkularis szévédmények megels-
zésének igénye mellett.*

A megkezdett kezelések hatékonysdgdnak megitélésére
az érintett tertlet idészakosan megismételt lagyrész-ultra-
hangos vizsgélata ajanlhatd.*" A kiterjedtség felmérésére és
Osszehasonlitdsdra egyazon betegen vagy paciensek kozott
a szisztémads sclerosis esetében is hasznélatos, szemikvan-
titativ in. médositott Rodnan-féle skin score-t javasoljak.*
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| SSZEFOGLALAS

A scleroedema diabeticorum hatérteriileti jellege okdn
hatvényozottan érvényesiil mind diagnosztikajaban, mind
terdpidjaban a multidiszciplinaritds elve és igénye. A dia-
betolégus, a bérgydgyész, a patolégus, valamint a reuma-
tolégus-immunoldégus szoros egyiittmtkodése szitkséges,

illetve a gy6gykezelésben kiemelt szereptik lehet a gydgy-
torndszoknak, fizioterdpids szakembereknek is.

Abetegség kozismertségének novelésével tobb pacienst
diagnosztizalhatnidnk, megfelel$ esetszdmok elérésekor
magasabb evidenciaszintt klinikai vizsgalatok végzésére
nyilhatna méd, s ez mind eredményesebb terdpids lehets-
ségek alkalmazdsdhoz vezethetne.
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