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Heterogén csoport, ritka betegsegek
Definicio: belszervi malignus tumorhoz tarsulo, nem

metastaticus borbetegségek

Kritériumai: 1. egyuttes kialakulas
2. parallel lefolyas
3. adott tumorhoz adott bortunet tarsul
4. statisztikai osszefuggeés

Megjelenése: a tumor megjelenése elott, egyidejlleg,
vagy a tumor megjelenése utan

Jelentoség: felhivhatja a tumorra a figyelmet, jelezheti
annak lokalizaciodjat, tipusat. A borbetegség

gyogyulasa a tumor hatasos kezelésére utal, ismeételt
megjelenése vagy progresszioja jelzi a metastasist

vagy recidivat 8?50?5 0OHRY,




Cutan paraneoplasias syndromak

 Pathogenesis: nem ismert

- bioldgiailag aktiv hormonok vagy novekedési
faktorok felszaporodasa vagy a tumor altali termelése

- tumorantigénekre adott immunreakcio, mely a bor
strukturaival keresztreagal

- tumorantigénbol és antitestbol allé immunkomplex

Inrallnrlac a haealmnmhranhan
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 Felosztasuk: a bortunet és tumor egyluttes
elofordulasanak gyakorisaga szerint:

1. Obligat (a hattérben 100%-ban tumor all)
2. Fakultativ (a hattérben 3-30%-ban all tumor)
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Cutan paraneoplasiak

Obligat

1.

(9}

Acanthosis nigricans

2. Bazex syndroma
3.
4. Erythema gyratum

Pacaltenyeér

repens

. Hypertrichosis

lanuginosa acquisita

. Erythema necrolyticum

migrans

. Paraneoplasticus

pemphigus

Facultativ

1. Dermatomyositis

2. Sweet syndroma

3. Pyoderma gangraenosum
4. Leser-Trélat jel

5. Bullosus pemphigoid

6. Acquiralt ichthyosis
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l. Obligat cutan paraneoplasiak
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1. Acanthosis nigricans

* hajlatokban, nyakon,
axillakban hyperpigmentalt,
barsonyos felszini papulak,
verrucosus plakkok

 80% idiopathias v. benignus:

- acanthosis nigricans benigna:
endocrin bet., fejlodeési
rende"enessegek gyogyszer

Az insulin resistentia cutan
markere

- pseudoacanthosis nigricans:

obesitasban megjeleno,
lefogyaskor eltiino forma

* 1890. Pollitzer és Janovsky

acanthosis nigricans maligna
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Acanthosis nigricans maligna

rapid megjelenés, un. florid
papillomatosis (ajak, szemhej,
mamilla, anogenitalis)

ok: tumorsejtekben termelodo
TGF-alfa, mely az epidermalis

growth factor receptoron hatva
keratinocyta proliferaciot okoz

szovettan: acanthosis,
hyperkeratosis, papillomatosis

tumor: adenocarcinoma (70-
90% hasi, 50-60% gyomor),
tudo, nogyogy., lymphoma
életkor: > 40 ev

megjelenés: 20% tumor elott,
60% egyidejlileg
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2. Bazex syndroma

acrakon szimmetrikusan
elhelyezkedo erythemas,
hamlod, psoriasisra
emlékezteto plakkok,
hyperkeratosis,
koromdystrophia
szinonima: acrokeratosis
paraneoplastica

1965. Bazex

ok: tumor altal termelt
keratinocyta novekedési
faktor, vagy
immunologiai
mechanizmus
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Bazex syndroma

e szovettan: acanthosis,
hyperkeratosis,
parakeratosis,
perivascularis
mononuclearis sejtes
infiltratum

e tumor: oropharynx,
larynx, esophagus, tudo
spinocellularis
carcinoma
o életkor: > 40 év, foleg
ferfiak
 megjelenés:
60% tumor el6t‘t) 20%
egyldejuleg, 15% tumor cea™ norwau
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3. Pacaltenyér (Tripe palms)

barsonyos, tekervényes,
papillomatosus felszin(,
pacalhoz hasonlité tenyér

= a tenyerek acanthosis
nigricans malignaja
szinonimak: acanthosis

palmaris,
pachydermatoglypha

tarsulhat acanthosis
nigricanssal

1963. Breathnach és
Wells
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Tripe palms

 ok: TGF-alfa termelés,
epidermalis growth factor
receptorhoz kotodés

e szovettan: acanthosis,
hyperkeratosis,
papillomatosis

e tumor: bronchuscarcinoma
(53%), gyomorcarcinoma

 életkor: idosebbek
« csaknem kizarolag férfiak

 megjelenés: 60% a tumor
elott vagy egyidejlleg
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4. Erythema gyratum repens

e gyorsan progredialo
bizarr, erythemas,
gyuriaszerda, ill.
zebrabo6rhoz hasonlo,
széleken hamlo
plakkok a torzson,
végtagok proximalis
felén, 10%-ban
palmoplantaris
hyperkeratosissal

e szinonima: Gammel
syndroma

e 1952. Gammel
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Erythema gyratum repens

e ok: tumor altal indukalt humoralis vagy cellularis
immunreakcid

o szovettan: hyperkeratosis, a superficialis dermisben
perivascularis lymphohistiocytas besziir6dés

e tumor: bronchuscarcinoma (32%), ritkan eml9,

gyomor, bél adenocarcinoma, vesesejt carcinoma,
haematologiai betegségek

« életkor: 63 év, foleg férfiak
 megjelenés: 80% a tumor elott
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9. Hypertrichosis lanuginosa acquisite

gyorsan novekvo, selymes,
nem pigmentalt lanugo
szorzet az arcon, nyakon,

torzson, axillakban, glossitis,

nyelvpapilla-hypertrophia
elkulonitendo az
androgéntermelo daganat
okozta terminalis szorzet
novekedéstol, a
hirsutismustol és
hypertrichosistol

1865. Turner

ok: tumor altal termelt peptid
novekedési faktorok
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szovettan: lanugo hajfolliculusok az epidermis
felszinével parallel

tumor: férfiaknal tudo, colorectalis carcinoma,
noknél colorectalis, tudo, emlo

életkor: 40-70 év, foleg nok
megjelenés: a tumor utan
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6. Erythema necrolyticum migrans

vandorlo, gyuriszer
erythemas maculak,
papulak, kiterjedt erosiok

perioralisan, periorbitalisan,

hason, combokon,
perianalisan, stomatitis,
glossitis, koromdystrophia
chr. hasmeneés, fogyas,
cachexia, diabetes tarsul

szinonima: glucagonoma
syndroma

1942. Becker

pseudoglucagonoma
syndroma: tumor nélkul, ill.
iatrogén glucagonbevitellel
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Erythema necrolyticum migrans

szovettan: parakeratosis,
keratinocyta necrosis

tumor: glucagonoma
(pancreas alfa-sejtes
tumor). Diagnozis =
magas serum glucagon-
szint

ok: alacsony aminosav-,
esszencialis zsirsav- és
cink szint

életkor: 50-60 ev, foleg
nok

megjelenés: a tumor
elott vagy utan

nem parallel
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7. Paraneoplasticus pemphigus

« kiterjedt és fajdalmas
nyalkahartya erosiok: szaj,
bucca, szajpadias,
nyelocso, trachea, horgok,
conjunctiva, genitalis regio

Arcon, seborrhoeas
teruleteken, tenyéren,
talpon erythemas,
céltablaszeri, porkosodo
papulak, plakkok, bullak,
viszketés

* 1990. Anhalt
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Paraneoplasticus pemphigus

ok: tumorantigének ellen termelt, de a keratinocyta
desmosomalis strukturajaval keresztreagalé autoantitestek
(autoantigen: 250, 230, 210, 190, 170 kDa protein)

szovettan: stratum basale feletti acantholysis,
dyskeratoticus keratinocytak, vacuolaris degeneracio

DIF: ellentmondasos, intercellularis és DEJ mentén is
jelenlévo IgG depositio
lIF: desmoglein-1, BP antigénnel szembeni autoantitestek

tumor: lymphoproliferativ betegsegek, 42% non-Hodgkin
lymphoma, 29% CLL, Castleman tumor, thymoma

atlagéletkor: 57 év
megjelenés: 50% a tumor elott
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Il. Fakultativ cutan paraneoplasiak
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1. Dermatomyositis

e periorbitalisan, arcon
heliotrop borpir, oedema,
nyakon, ruhakivagas
teruletén livid erythema,
Gottron papulak,
koromagyon bevérzés,
hyperkeratosis,
proximalis izmok
gyulladasos myopathiaja

 15-30%-ban tumorral
tarsul

 1916. Stretz - elso

tumorral asszocialt eset
eea™S norway
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Dermatomyositis

o ok: tumor altal kivaltott,
majd perzisztalo
autoimmun reakcio

e szovettan: vacuolaris
interface dermatitis,
lymphocytas infiltatum,
valtozé mucin lerakodas

e normalis CK szint

 tumor: férfiak pancreas,
tudo, colon, nok ovarium,
emlo carcinoma

o életkor: 50-60 év, foleg nok

 megjelenés: egyidejlleg
vagy a tumor elott (1 éven
belul)
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2. Sweet syndroma

« fajdalmas erythemas-
lividvoros papulak, plakkok,
nodulusok,
pseudovesiculosus felszin,
arcon, nyakon, felso
végtagokon, torzson, laz,
neutrophilia kiséretében

e szinonima: acut febrilis
neutrophil dermatosis

e 1964. Sweet
* lehet idiopathias és 15-20%-
ban tumorral asszocialt

e ok: leukocytotrop cytokinek

felszabadulasa eea™y  norway
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Sweet syndroma

szovettan: neutrophil
sejtes infiltracio,
vasculopathia

tumor: AML, lymphoma
(85%), emlo, genitalis,
gastrointestinalis,
prostata carcinoma

életkor: 40-70 év, foleg
nok
megjelenés: 66% a

tumor el6tt (40% egy
hoénapon belul)
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3. Pyoderma gangraenosum

« fajdalmas nodus,
pustula, gyors
novekedés és szétesés,
livid szegélyl ulceratio,
pathergia

 1916. Brocq

e tipusos forma: IBD-vel,
RA-val asszocialt

e atipusos: atfedés a
pyoderma
gangraenosum €s
Sweet syndroma kozott,
haematologiai

betegseggel vagy B ———
tumorral asszocialt grants grantS@



Pyoderma gangraenosum

 paraneoplasias: foleg az alsé
végtagokon, multiplex,
bullosus forma

e ok: leukocytotrop cytokinek
termelése

« szovettan: kifejezett
neutrophil sejtes infiltracio a
dermisben, epidermalis
necrosis

e tumor: AML, myeloma
multiplex
o életkor: 45-52 év, foleg nok

 megjelenés: tumor elott,

egyidejlleg, tumor utan eea™S  noruway
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4. Leser-Treélat jel

¢ szamos, nagy méreti
seborrhoeas keratosis
eruptiv megjelenése,
foleg a torzson,
viszketeés, gyulladas

e 1890. Leser és Treélat

e 40%-ban tumorral
asszocialt

e 20%-ban acanthosis
nigricanssal tarsul

 ok: tumor altal termeilt
TGF-alfa novekedési
faktor
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Leser-Trélat jel

szovettan:

~ seborrhoeas keratosis

tumor: adenocarcinoma
(gastrointestinalis, emlo,
bronchus carcinoma),
lymphoproliferativ
betegségek

életkor: idosebbek

megjelenés: egyidejiileg,
a tumor elo6tt vagy utan
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5. Bullosus pemphigoid

* erythemas, urticariform
alapon disszeminalt
feszes falu hélyagok,
erosiok, foleg
osszefekvo feluleteken,
hajlito felszineken

o @életkor: > 60 év

 malignomakkal valo
direkt osszefuggése
vitatott, 15-20%
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Bullosus pemphigoid

ok: tumorantigének
ellen termelt, a
basalmembran

hemidesmosomainak SOOI i'f-?‘fi?’fi
strukturalis fehérjéjével ﬂ"*“ﬂ‘“"*‘”’“’" VIO
keresztreagalo er SAC, H:IJ {Fﬂ,[?:f[, = ;Fﬂ
autoantitest — e CE T
tumor: emlo, bronchus, rils

prostata, vese,

gastrointestinalis

carcinoma,

haematologiai

betegségek eeay+  norway
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6. Acquiralt ichthyosis

« atorzson, vegtagok
feszito felszinén rombusz
alaku, halpikkelyhez
hasonlé hamlas

e ok: novekedési faktorok
termelése

o szovettan: orthokeratosis,
enyhe acanthosis,
keskeny vagy hianyzo
stratum granulosum
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Acquiralt ichthyosis

e tumor: Hodgkin
lymphoma (70-80%)
o életkor: idosebbek

 megjelenés:
egyidejlleg vagy a
tumor utan
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Egyeb paraneoplasiak

Srlprnmvxnpdpma

 2-4 mm nagysagu, fenylo,
viaszos felszinu lichenoid
papulak, facies leonina,
sclerosis a karokon,
kezeken, arcon

e szinonima: generalizalt
lichen myxoedematosus

 80%-ban IgG-lambda
monoklonalis
gammopathiaval tarsul

e 1906. Dubreuilh
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Scleromyxoedema

o szovettan: fibroblast
proliferatio, enyhe
perivascularis
lymphocytas infiltratio,
mucin felszaporodas

e tumor: myeloma
multiplex, Hodgkin és
non-Hodgkin lymphoma

« atlageletkor 30-50 év
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Cutan amyloidosis

 puha, fényes, nem
viszketo papulak,
plakkok, nodusok,
alopecia, szemhéjakon
purpurak,
ecchymosisok

e 1854. Virchow

eea™S norway
grants grantsfx



Cutan amyloidosis

szovettan: amorf
eosinophil anyag
lerakédasa a dermisben,
erek korul, eccrin
kivezetocsovekben,
subcutisban

amyloid kimutatasa:
congo vorossel
tumor: myeloma
multiplex, pajzsmirigy
tumor, MEN (multiplex
endocrin neoplasia)

atlagéletkor 65 év
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Erythroderma

o teljes borfelszint érintd
erythema, hamias,
borinfiltracio

e 10%-ban tumorral tarsul

 tumor: tudo, prostata,
colorectalis, maj,
pancreas
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Thrombophlebitis migrans

torzson, felso és also
veégtagokon recidivalo,
multiplex, erythemas,
fajdalmas phlebitis

Anticoagulans
kezelésre resistens

szinonima: Trousseau
sydroma

ok: tumor altal indukalt
hypercoagulatio

tumor: pancreas, tudo
carcinoma
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Cutis verticis gyrata

Erythema anulare centrifugum
Flush syndroma

Mucinosis follicularis
Panniculitis

Vasculitis, cryoglobulinaemiak
Generalisalt herpes zoster
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Belbetegsegek bor- és
szajnyalkahartya tunetei
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Diabetes mellitus bortunetei

Macro- és microangiopathia tunetei
Nyirokkeringési zavar tunetei
Fertozések

Lipidanyagcsere-zavar tunetei (- kulon)
Hepatopathia tunetei (- kulon)

Kéros elszarusodas tunetei
Kotoszoveti elvaltozasok

Egyéb

1.
2.
3.
4.
S.
6.
7.
8.
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ecchymosis, suffusio
subungualis haematoma
rubeosis diabetica

erythema palmare et plantare

atrophias hyperpigmentalt foltok, Melin-féle folt a
sipcsont felett

ulcus trophicum
malum perforans pedis
gangraena
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2. Nyirokkeringési zavar tunetei

e primer nyirokoedema
e secunder nyirokoedema
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3. Fertozések

« pyoderma
« mycosisok: soor oris, balanoposthitis, vulvovaginitis
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4. Kotoszoveti elvaltozasok

 sclerodermaszeru bortunetek
e scleroedema adultorum
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5. Koros elszarusodas tunetei

 hyperkeratosis

e clavus

e acanthosis nigricans benigna

» szerzett ichthyosiform tunetek

e sarga korom syndroma

e sarga bor syndroma: xanthosis diabetica
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oligo-, anidrosis

pruritus diabetica - generalisalt, localisalt
hirsutismus

onychopathia diabetica (onycholysis, barna szin)
ekzema

Dupuytren contractura

szajtunetek: stomatitis, pharyngiti

glng|V|t|s

xanthoma, xanthelasma diabetica
necrobiosis lipoidica diabeticorum
bullosis diabetica

lipoatrophia insulinica

eea™S norway
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Gyulladasos béelbetegségek

bortunetei

« IBD: Inflammatory Bowel Disease
» colitis ulcerosa, Crohn betegség

« extraintestinalis manifestatidok: rheumatologiai,
szemeszeti, bortunetek (Crohn beteségben: 15-20%,
CU-ban: 10%)

o Specifikus bortunetek: el nem sajtosodo, epitheloid

sejtes granulomatosus gyulladas

° P‘eakh\l hnr'l'unn'l'nll mnc hnl‘ngeegb n s

elofordulnak, de IBD-ben gyakrabban
 Malabsorptio bortunetei
 Kezelés kovetkeztében kialakulé bortunetek
« Egyéb bortunetek

eea™S norway
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1. Specifikus bortunetek

Csak Crohn betegségben fordulnak elo!

1. Fissura, fistula, abscessus
perianalisan, inguinalisan, ileocutan stomanyilasok falaban,
fajdalmatlan tunetek, hegesedés, deformalédas

2. Oralis Crohn betegség
buccalis nyalkahartya utcakovezetszerii megvastagodasa, fissurak,
fajdalmas ulceratidk, aphthak, diffus gingiva-duzzanat

3. Metastaticus Crohn betegseg

normal béron, foleg intertriginosus teruleteken kialakulé erythemas
papula, vesicula, plakk, szovettan: sarcoidszerii granuloma

Ritka varians: Vulvaris Crohn betegség

4. Cheilitis granulomatosa

ajkak belfelszinén granulomatosus, gyulladasos oedema,

macrocheilia

eea™S norway
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2. Reaktiv bortunetek

N o o kA

Pyoderma gangraenosum (Crohn 0,5%, CU 1-2%)
Erythema nodosum (Crohn 2-3%, CU 5-10%)
Pyostomatitis vegetans

szajnyh-n pustulak, miliaris abscessusok,
csigavonal-szeri erosiok, lepedékes vegetaciok

Sweet syndroma

Aphtha
Vesiculopustulosus eruptio
Vasculitis
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3. Malabsorptio bortunetei

1.
2.
3.
4,
S.
6.
7.

Acrodermatitis enteropathica (cink)

Purpura (C-, K-vitamin)

Chelilitis, stomatitis, glossitis (B-vitaminok)
Pellagra (nikotinamid)

Xerosis cutis (esszencialis zsirsavak)

Haj- és koromnovekedési zavar (biotin, fehérjék)
Cheilitis angularis, glossitis, furunculosis,
effluvium (vas)
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4. Kezelés okozta bortunetek

Toxicoderma

Steroid acne
Candidiasis
Peristomalis dermatitis

1.
2.
3.
4,
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5. Egyéb bortunetek IBD-ben

Epidermolysis bullosa acquisita
Psoriasis vulgaris

Vitiligo

Acne fulminans

howOob-=
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Hepatitis C virus fertozeés b6rtijnetei v

1. Altalanos, nem specifikus bértiinetek
2. Hepatitis C virus fertozésre specifikus bortunetei

3. Kezelés okozta bortunetek
4. Egyeb
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icterus

chloasma

naevus araneus

erythema palmare, plantare
gynecomastia
hypotrichosis

caput Medusae

xanthoma, xanthelasma
xerosis cutis

pruritus

purpura, suffusio
leukonychia

dermatitis scrotalis
oedema
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2. Specifikus tunetek

1. Porphyria cutanea tarda
2. Lichen ruber planus

3. Cryoglobulinaemias vasculitis
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Porphyria cutanea tarda

maj uroporfirinogén
decarboxylase enzimjének
termelése csokken

V

fenyérzéekenyseég

\

arcon, kézhatakon
holyagok

\

hegesedeés, milium
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Lichen ruber planus

viszketo, lencsényi,
lividvoros lapos papulak
Wickham rajzolat
csuklék belfelszine,
labszar, labfej, nemi
szervek

buccalis nyalkahartyan
faagszeru fehér rajzolat

eeay
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Cryoglobulinaemias vasculitis

- borbeveérzések, fekélyek
- izuleti fajdalmak
- Raynaud tunet

eea™S norway
grants grants#



3. Kezelés okozta bortunetek

(Interferon alfa vagy pegilalt interferon, ribavirin)

borpir, fajdalom az injekcié helyén
effluvium

pruritus

dermatitis, ekzema

xerosis cutis

psoriasis vulgaris

urticaria

fenyérzékenyseég

hyperidrosis
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4. HCV egyeéeb tunetei

« antiphospholipid syndroma

« autoimmun thrombocytopenia
 Behcet syndroma

e prurigo nodularis

* leukocytoclasticus vasculitis
e polyarteritis nodosa

 vitiligo

eeay
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Fehérje anyagcserezavarok
bortunetei

1. Paraproteinaemiak (kéros Ig termelés)
2. Dysproteinaemiak (kéros mennyiségu proteinek)
3. Mucinosisok (MPS anyagcsere zavara)
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1. Paraproteinaemiak

e Cryoglobulinaemia
« Cryofibrinogenaemia
« Macroglobulinaemia Waldenstrom
e Amyloidosis
- Systemas: primer (idiopathias)
secunder (chronicus betegségekkel)
- Localisalt: lichen amyloidosus
Gottron papula
« Hyalinosis cutis et mucosae
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2. Dysproteinaemiak

« Hypergammaglobulinaemiak
 Purpura idiopathica hyperglobulinaemica
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3. Mucinosisok bortunetei

= mucopoliszacharid anyagcsere zavara

Myxoedema diffusum
Myxoedema praetibiale
Mucinosis follicularis / alopecia mucinosa

Reticularis erythematosus mucinosis (REM
syndroma)

Lichen myxoedematosus
Scleromyxoedema
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Endocrin betegségek bortunetei

« Mellékvese betegségek
e Cushing syndroma
 Addison koér
 Pajzsmirigy betegségek
« Hyperthyreosis
 Hypothyreosis
« Hypothalamus-hypophysis betegségek
e Acromegalia
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Cushing syndroma bortunetei

e plethora

* holdvilag-arc

e supraclavicularis zsirszovet felszaporodaa
« Buffalo nyak

 hyperpigmentatio

e acne vulgaris

o effluvium

e hirsutismus

e livid striak
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Addison kor bortunetei

* hyperpigmentatio a fénynek kitett teruleteken,
tenyéri borredokben, gingivan
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Hyperthyreosis bortunetei

e szemtunetek
 meleg, nedves bor
e tremor
 hyperpigmentatio
 vitiligo
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Hypothyreosis bortunetei

e periorbitalis oedema

o puffadt arc

e pasztozus tapintatu bor

o effluvium

e myxoedema

 Herthoge-jel: lateralis szemoldok kihullasa
 vitiligo: honalj, hajas fejbor, hat
 alopecia
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Acromegalia bortunetei

« puffadt arc
 megvastagodott bor
« elougré acrak
 hyperpigmentatio

* rancok

* fog diastasis

* lipomatosis
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Zsiranyagcserezavarok bortunetei

e xanthelasma

 xanthoma tendinosum

e xanthoma eruptivum
 xanthoma tuberosum

e xanthoma striatum palmare
o diffus lapos xanthoma
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