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lzvlecek

Eozinofilni pustulozni folikulitis otroske dobe (EPFI) je red-
ka, idiopatska, ponavljajoca se samoomejujoca kozna bole-
zen. Kaze se s folikularno leze¢imi papulami ali pustulami
z eozinofilno infiltracijo. Spremembe navadno najdemo
v lasiscu, lahko pa se pojavijo tudi drugje po glavi, vratu,
trupu ali udih. Bolezen se najveckrat pojavi v prvih mese-
cih zivljenja in poteka brez pridruzenih sistemskih znakov.
Navadno v nekaj mesecih do letih spontano izzveni. Zdrav-
niki je pogosto ne prepoznajo in jo zato neustrezno (tj. pre-
komerno) zdravijo.

Kljuéne besede: eozinofilni pustulozni folikulitis otroske
dobe, EPFI, dermatoza, pustule, otroci, eozinofilija.

Abstract

Eosinophilic pustular folliculitis of infancy (EPFI) is a rare, idi-
opathic, recurrent, self-limiting skin disease. It presents as
papulopustules and folliculitis with eosinophilic infiltrates.
The lesions are usually located on the scalp but also on other
parts of the head, neck, trunk, or extremities. Most often
it occurs in the first months of life and proceeds without
signs of systemic illness. EPFI usually resolves spontaneously
within a few months to years and is often unrecognised by
physicians and consequently overtreated.
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SLIKA 1. ZA EPFI ZNACILNE PAPULOPUSTULOZNE KOZNE SPREMEMBE NA LASISCU.
FIGURE 1. TYPICAL SKIN MANIFESTATION OF EPFI (PAPULOPUSTULES ON THE PATIENT’S SCALP).

Uvod

Eozinofilni pustulozni folikulitis otro-
Ske dobe (angl. eosinophilic pustular
folliculitis of infancy, EPFI) je Lucky
leta 1984 (1) opisal kot posebno razlici-
co odrasle oblike bolezni, ki so jo prvic
opisali leta 1970 (2). Klasi¢ni eozinofil-
ni pustulozni folikulitis (EPF) se poja-
vlja predvsem pri odraslih Japoncih in
se kaze s ponavljajoc¢imi se anularni-
mi plaki s skupki sterilnih folikularno
lezecih papul in pustul, ki prizadenejo
obraz, trup in ude (3). Opisali so dva
novejsa tipa bolezni, in sicer EPF, pove-
zan z imunosupresijo, ki je pogostejsa
razlicica (vec¢ina primerov pri bolnikih
s HIV), in infantilni EPF (2, 4).

EPFI je redka vnetna bolezen neznane
etiologije, ki se najpogosteje pojavlja v
prvih mesecih Zivljenja. Pri 70 % bolni-
kov se razvije pred 6. mesecem starosti,
le 5 % bolnikov pa je ob postavitvi dia-
gnoze starejsih od 14 mesecev (5). Bole-
zen v 80 % spontano izzveni do 3. leta
starosti, navadno pa traja od treh mese-
cev pa tudi vec let (5). Decki so stirikrat
pogosteje prizadeti kot deklice (5,6).

Patogeneza EPFI ni jasna, a obstaja-
jo razli¢ne teorije. Omenjajo imuno-
loske, hormonske in genetske vzroke
ter preobcutljivostne reakcije (8-10).
Zelo verjeten je imunolosdki vzrok, saj
EPFI pogosto ugotavljamo pri nedo-
nosenckih, ki nimajo ustrezno razvite-
ga imunskega sistema, v anamnezi pa
sistemsko okuzbo s kandido (6, 7). To
teorijo podpira tudi dejstvo, da se EPF
pojavlja pri odraslih bolnikih z imunsko
pomanjkljivostjo zaradi okuzbe s HIV
ali maligne bolezni, kot je T-celi¢ni lim-
fom (8). Prav tako obstaja domneva, da
bakterijske, virusne, glivi¢ne in parazit-
ske okuzbe lahko sprozijo eozinofilijo
preko aktivacije Th2-celic ter kasnejse
sproscanje citokinov interlevkina 4 in
interlevkina 5. Klini¢ne lastnosti okuzb
in EPFI se navadno zelo razlikujejo pa
tudi v literaturi ni primerov osamitve
povzrocitelja okuzbe pri bolnikih z
EPFI (9, 10).

Nekateri avtorji menijo, da EPFI ni
specificna bolezen, ampak skupina
bolezni, pri katerih je prisotna tkivna
eozinofilija (toksi¢ni eritem novoro-
jenckov, pemfigoid, piki ¢lenonozcevy,

atopijski dermatitis, hipereozinofil-
ni sindrom, reakcije na zdravila), ki se
vecinoma klini¢no kazejo povsem dru-
gace kot EPFI (4).

Klini¢na slika

Ob izbruhu EPFI se pojavijo sterilne
papule in pustule na eritematozni
podlagi. Spremembe vedno najdemo
v lasiscu, v 65 % lahko tudi na drugih
delih telesa, npr. na obrazu, vratu, tru-
pu in udih. Spremembe tvorijo skupki
papul in pustul, prisotna je tudi srbeci-
ca. Sistemskih simptomov pri EPFI pra-
viloma ni. Za razliko od EPF pri odraslih
papule in pustule pri otrocih ne lezi-
jo na tipi¢nih anularnih plakih (11,
12). Izbruhi svezih pustul se pojavlja-
jo vintervalih na 1-12 tednov in v 1-4
tednih spontano izzvenijo. Celjenje
poteka brez brazgotinjenja, lahko pa
ostanejo povnetne hiperpigmentirane
makule. Bolezen pri vecini otrok do 3.
leta starosti spontano izzveni, vendar
opisujejo tudi primere, ko je bolezen
trajala od 3 mesecev do 5 let (13).

Diagnosticiranje

Diagnoza EPFI temelji na tipicni klini¢ni
sliki, poteku bolezni in dokazu eozi-
nofilcev iz brisa pustul. Tkivna eozi-
nofilija je vedno prisotna in jo lahko
dokazemo s citologijo ali biopsijo koze,
ki pokaze goste eozinofilne infiltrate.
Pri vseh bolnikih ne najdemo pravega
folikulitisa. Eozinofilci so lahko razsir-
jeniv dermisu perifolikularno, interfo-
likularno ali periadneksalno (14).

Ceprav srbenje in krvno eozinofilijo
ugotavljamo pri veliki vecini bolnikov,
se moramo zavedati, da je eozinofilija
lahko prisotna le v akutni fazi izbru-
ha. To pojasnjuje, zakaj je vcasih pri
nekaterih otrocih ne zaznamo. Mikro-
bioloski brisi pustul so negativni na
bakterije, glive in viruse, Ceprav se lah-
ko pojavi sekundarna okuzba z bakte-
rijo Staphylococcus aureus (7).
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Diferencialna diagnoza

V izogib nepotrebnim diagnosti¢nim
postopkom in neprimernemu zdravlje-
nju je nujno, da EPFI prepoznamo in
bolezen razlikujemo od drugih bolez-
ni s pustulami. Ob dvomu so nam pri
postavitvi diagnoze v pomoc starost
bolnika ob pojavu bolezni, klini¢na sli-
ka, potek bolezni in mikrobioloske in/
ali histoloske ugotovitve.

V diferencialni diagnozi vedno upo-
Stevamo primarne nalezljive vzro-
ke papulopustuloznih sprememb pri
novorojenckih in dojenckih, kot so
bakterijske (impetigo, listerioza, foli-
kulitis), virusne (herpes simpleks, nori-
ce), glivicne (folikulitis zaradi okuzbe
z glivo C. albicans ali glivo Malasse-
zia sp.) in parazitne okuzbe (pri mlaj-
Sih bolnikih z garjami), ki jih moramo
izkljuciti z ustreznimi mikrobioloskimi
preiskavami (3, 5, 6).

Tkivna eozinofilija s krvno eozinofili-
jo ali brez nje je znacilna pri razli¢nih
koznih boleznih, kot so toksi¢ni eritem
novorojenckov (/at. erythema toxicum
neonatorum, ETN), reakcije po pikih,
atopijski dermatitis, reakcije na zdra-
vila in bulozne dermatoze. Zlasti zah-
tevno je razlikovanje med EPFI, ETN,
infantilno akropustulozo (IA) in hiper
-IgE sindromom (HIES). Tako EPFI kot IA
se ponavljata, a so pri |A spremembe v
vecini prisotne na rokah in nogah. Pri
IA v pustulah prevladujejo nevtrofilci
in ne eozinofilci, ki jih v brisu najdemo
pri EPFI. ETN se navadno pri¢ne v prvih
tednih starosti in se ne ponavlja.

HIES je ob prvem pojavu tezko razliko-
vati od EPFI, saj obe bolezni spremlja
papulopustulozni dermatitis. Spre-
membe pogosto vidimo na obrazu in
v lasiscu, kjer se poleg papul in pustul
pojavljajo kraste kot posledica okuzbe
z bakterijo S. aureus. Za obe bolezni
je znacilna eozinofilija v krvi, zato ne
preseneca, da so prvotno veliko bolni-
kov s HIES diagnosticirali kot EPFI (15).
Za bolnike s HIES je znacilno vecje tve-
ganje hudih okuzb in skeletnih nep-
ravilnosti, zato moramo otroke s HIES
redno spremljati (5).

Ker gre pri EPFI za kroni¢no kozno
bolezen, ki jo navadno diagnosticira-
mo na osnovi klini¢ne slike in pozitivne-
ga brisa pustule na eozinofilce, otroka
spremljamo, dokler bolezen spontano
ne izzveni, ob dolgotrajnem poteku
bolezni ali nejasnosti glede diagnoze
(pridruzene okuzbe, razsirjena oblika
bolezni itd.) pa razmislimo o diferen-
cialnodiagnosti¢nih moznostih in jih z
dodatnimi preiskavami izklju¢imo.

Zdravljenje

EPFI je samoomejujoca bolezen, zato jo
pogosto neustrezno diagnosticiramo in
po nepotrebnem zdravimo. Zdravljenje
je simptomatsko. Aktivni izbruhi, ki so
navadno kratkotrajni in se pojavljajo
v neenakomernih intervalih, se dobro
odzivajo na lokalne kortikosteroidne
pripravke, lahko pa minejo tudi spon-
tano. Posamezni opisi izboljsanja aku-
tnega izbruha bolezni ob zdravljenju z
lokalnimi antibiotiki ali celo sistemskimi
antibiotiki so presenetljivi in so verjetno
posledica nakljucja, saj bolezen mine
spontano. Po drugi strani pa nekate-
ri avtorji izboljSanje ob antibioticnem
zdravljenju pojasnjujejo z antikemo-
takticno ucinkovitostjo predpisanih
antibiotikov, npr. eritromicina (16).
V splosnem bolnike ob zagonu EPFI
zdravimo z lokalnimi kortikosteroidni-
mi pripravki, zdravljenje z antibiotiki
pa prihranimo za bolnike z morebitno
sekundarno okuzbo sprememb (17).

Zakljucek

Eozinofilni pustulozni folikulitis otroske
dobe (EPFI) je redka, a pogosto nepre-
poznana bolezen. Nanjo pomislimo pri
dojencku s papulopustuloznimi spre-
membami v lasiscu, zlasti e se ponav-
ljajo in jih spremlja krvna eozinofilija.
Za zdravnike, ki se srecujejo s tovrstnimi
bolniki, je pomembno, da bolezen poz-
najo in jo ustrezno prepoznajo, saj s tem
pomirijo zaskrbljene star$e in se pred-
vsem izognejo nepotrebnima dodatne-
mu diagnosticiranju in zdravljenju.
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