Részlegesen kiterjedt unilateralis lentiginosis — esetbemutatas
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Lentiginoza unilaterala partiala extinsa-caz clinic

Lentiginoza unilaterala partiald este o afectiune rard, caracterizatd prin
prezenta a numeroase macule pigmentate grupate pe o zona tegumentara
normald, adesea avand dispozitie segmentara. Lentiginele sunt dispuse uni-
lateral, fiind net demarcate de linia mediana. Histologia evidentiaza aspec-
tul de lentigo simplex cu pigmentarea epidermului, cresterea numarului
de melanocite bazale, creste interpapilare alungite si ingrosate, iar in derm
prezenta de melanofage. Diagnosticul diferential trebuie facut cu segmental
speckled lentiginous naevus, acesta fiind considerat un nevus spilus cu dis-
pozitie zoniforma. In lucrarea noastra prezentim cazul celor doua paciente
cu numeroase macule pigmentate localizate pe ceafd, toracele anterior si
posterior, membrul superior, strict delimitate pe linia mediana, cu afectarea
partii stangi la o pacienta si partii drepte la cealaltd pacienta. Histologia a fost
caracteristicd aspectului de lentigo simplex. La ambele paciente s-a stabilit
diagnosticul de lentiginoza unilaterald partiald extinsa.
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A részlegesen kiterjedt unilaterdlis lentiginosis (RUL) egy
ritka korkép, amelyre jellemzé a csoportosan elhelyezkedd
szdamtalan pigmentalt macula jelenléte az ép b6ron, amely
néha szegmentdris elhelyezkedésti lehet [1]. A lentigdk
unilaterdlisan helyezkednek el, de a test kdzéptengelyét nem
lépik tul. Szovettanilag jellemz6 az epidermis pigmentaci-
0ja, a bazalis réteg melanocytdinak felszaporodasa, a ham-
csapok megvastagodasa, valamint melanofagok jelenléte a
dermisben. Két nébeteg esetét mutatjuk be.

Esetismertetés

Az elsé eset egy 22 éves nGbeteg, aki a gyerekkora 6ta fenn-
allé szamtalan, jol koriilhatarolt pigmentdlt macula miatt
jelentkezett vizsgdlatra. Klinikailag tiinetmentes pigmentalt
maculdk jelenlétét taldltunk unilaterdlisan a test bal oldalan a
tarko, mellkas és a felsé végtag teriiletén. A csalddi anamné-

Extensive partial unilateral lentiginosis-case report

Extensive partial unilateral lentiginosis is a rare disorder characterized
by multiple lentigines that are grouped within an area of normal skin,
often in a segmental pattern. The distribution of lentigines is generally
unilateral with a sharp demarcation at the middle. The histology shows
typical features of lentigo simplex and an epidermal proliferation of a
basal melanocytes, elongation of rete ridges and dermal melanophages.
Differential diagnosis must be made with segmental lentiginous naevus,
a zosteriform disposition of spilus naevus. We report two female patients
with multiple pigmented macules located on the neck, anterior and pos-
terior trunk, superior limb, sharp interruption at the midline, involving
the left side at one patient and the right side at the other patient. The
histology was characteristic for lentigo simplex. For both patients the
diagnostic was extensive partial unilateral leniginosis.
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zisben nem taldltunk ehhez hasonlé bérelvéltozasokat egyik
csalddtagon sem. Mds boérelvéltozasokat sem talaltunk. Az
elvégzett belgyogyaszati, ideggyogyaszati és szemészeti vizsga-
latok sem mutattak kéros elvaltozasokat. A sz6vettani vizsgélat
az epidermis pigmentacidjat, a bazélis réteg melanocytainak
felszaporoddsat, a hdmcsapok megvastagodasat, valamint
melanofdgok jelenlétét igazolta a dermisben, a lentigo simplex
szoveti képét utanozva (1.,2.abra).

A masodik eset egy 26 éves nébeteg, akinek néhany
pigmentalt maculdja mdr gyerekkora o6ta megjelent és
pubertds korig fokozatosan tobb és tobb jelentkezett.
Klinikailag tobb szdz tiinetmentes pigmentalt maculat
talaltunk unilateralisan elhelyezkedve a torzs bal oldalan,
a tarko, a felkar és a mellkas eliils6 részén. Csaladi halmo-
z6ddast ebben az esetben sem taldltunk. Az elvégzett ideg-
gyogyaszati és szemészeti vizsgalatok sem jeleztek koros
elvaltozasokat. A szovettani vizsgalat a lentigo simplex sz6-
veti képét mutatta (3,4 abrak).

1. abra. ElsG eset. Lentigok a vallon
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2. abra. ElsG eset. Lentigok a felsd végtagon
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3. abra. Mdsodik eset. Lentigok a mellkason

Megbeszélés

A korképre (RUL) tobb elnevezést hasznéltak, mint:
unilateralis  lentiginozis, szegmentaris  lentiginozis,
lentiginous mozaicism, naevus lentiginozus zoosteriform,
agminated lentiginozis stb. [7,2]. A RUL f6leg a kaukazu-
siak (82%) és a nék (62%) korében gyakoribb. Megjelenhet
sziiletés koriil, kisgyerek vagy pubertds korban. A korkép
kerekded vagy ovilis pigmentdlt maculdk képében jelent-
kezik, szamuk akar tobb szaz is lehet és a test kozéptenge-
lyét nem Iépik tal. A 1ézidk szubjektive tiinetmentesek. Az
elvaltozasok asszimetrikusan, a test jobb vagy bal oldaldn
helyezkednek el és féleg az arc, tarko, felsé végtag, als6 vég-
tag és mellkas régioit érintik. A fels§ végtag érintettsége
haromszor gyakoribb, mint az als6 végtagé [6]. Ritkabban
a nydlkahartyak is érintettek, f6leg a conjunctiva [4] és a
garat nydlkahartyaja [5]. Az esetek 60%-ban a 1éziok a test
bal felén helyezkednek el. Két esetben leirtak bilateralis
lokalizacidt [3,2]. A sz6vettani kép a lentigo simplex szoveti
képét mutatja. El kell kiiloniteni a szegmentalt lentiginosus
naevustol, amelyet egy zoosteriform elhelyezkedésti
naevus spilusnak tekintenek, erre jellemzé a fokozottabban
pigmentalt maculdk és papuldk jelenléte egy jol koriilhata-
rolt pigmentaris folton. A két korkép elkiilonitése fontos,
mivel az utobbi esetben a melanoma megjelenése lehet-
séges lehet [9,1]. A RUL nem jelenik meg olyan genetikai
koérképekben, amelyekhez lentiginozis tarsul, mint a Peutz
Jeghers-szindréma vagy a leopardszindroma. A RUL-hoz
tarsuld bér és szisztémdas korképek kozil leirtdk a café au
lait foltokat, cutis marmoratdt, acantozis nigricanst, vitiligot
és a glutén szenzibilis enteropathidt [6]. Ugyanakkor leirtak
még a RUL tarsuldsat acromids naevusszal, szegmentalis
neurofibromatozissal, kék naevusszal, sicked-cell anémi-
aval és mentdlis retarddcioval. Egyes szerz6k a RUL-t a
neurofibromatozisok egyik klinikai formajanak tekintik [8].
A RUL malignus elfajuldsat nem kozolték.
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4. abra. Masodik eset. Lentigok a torzson

Kovetkeztetések

A részlegesen kiterjedt unilateralis lentiginosis ritka korkép.
Habar malignus elfajuldsat nem kozolték, javasolt a beteg-
ség és mas bdr, illetve viszceralis elvaltozdsok tarsulasanak
megkeresése egy esetleges szisztémds korkép korai diagno-
zisdnak felallitdsa érdekében.
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