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Erythrodermia képében jelentkezo pemphigus foliaceus esetiink

Our case of pemphigus foliaceus appearing in the form
of erythrodermia

BAJTEL NORA DR., BATTYANI ZITA DR., FANCSI ANDREA DR., FABOS BEATA DR.
Somogy Varmegyei Kaposi Mor Oktaté Korhaz, Borgydgyaszati osztaly, Kaposvar

OSSZEFOGLALAS

A 71 éves ferfibeteg 2 éve kezdodo erythrodermidjanak
hatterében allo pemphigus foliaceus esete keriil a cikkben
bemutatasra. A klinikai kép, a DIF és a szévettani kapcso-
galat kezdetben nem volt egyértelmii, végiil az ismételt
szovettani és immunfluoreszcens vizsgalatok segitségevel
a diagnozis megerdsitésre keriilt. Hosszas szteroid, majd
kombinalt immunszuppressziv terapia eredményeképpen,
valamint a beteg komplajenszének javitasaval hozzatarto-
z0 bevondasaval sikeriilt a tiinetmenteséget elérni.

Kulcesszavak:

erythrodermia — pemphigus foliaceus

SUMMARY

The case of erythroderma of pemphigus foliaceuss origin
of a 71-year-old male patient is presented here. The di-
sease started 2 years ago The clinical picture, results of
DIF, and histological examination were initially contro-
versial, but finally the diagnosis was confirmed with the
results of repeated histological and immunofluorescence
examinations. As a result of long-term corticosteroid and
then combined immunosuppressive therapy, as well as
improving the patient's compliance, it was possible to
achieve relief of the symptoms.
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A pemphigus foliaceus az autoimmun hodlyagos be-
tegségekhez tartozo ritka korkép, altalaban a 30-60 éves
korosztalyt érinti. Oka a desmosomak ellen ismeretlen
okbdl képzddo tobbnyire IgG tipusu autoanitestek, me-
lyek a desmoglein 1 funkcidokarosodasahoz vezetnek.
Ennek eredményeként a keratinocytak kozotti adhé-
zi6 megsziinik, ez vezet a holyagképzddéshez. Mivel a
desmoglein 3 nem karosodott, ezért nyalkahartya tiinet
nincs. Patogenezisében genetikai tényezdk is szerepet
jatszanak, bizonyos HLA tipusok (HLA-DRBI1 04:01,
04:006, 14, 01:01) gyakoribb el6fordulasat figyelték meg.
Klinikailag jellemz6 a laza, feliiletes holyagképzddés
arcon, mellkason, haton, de a holyagok helyett inkabb
feliiletes erosiok, porkok lathatok. Szovettanilag acant-
holizis, intraepidermalis holyagképzddés figyelhetd meg
a stratum spinozum legfels6 rétegében. Két variansat is-
merjik: braziliai pemphigus, mely leginkdbb Dél-Ame-
rikaban endémias, rossz szocialis koriilmények kozott
¢16kon fordul eld, melyet trigger faktorként a fekete 1égy
csipése idéz eld. A masik varians a pemphigus erythe-
matosus, mely atfedést mutat a lupus erythematosussal.
A betegek 60-80%-a ANA pozitiv. Ismert gydgyszer in-
dukalta pemphigus foliaceus, a kivaltd gyogyszerek: D-
penicillamin, ACE inhibitorok, penicillin, cephalosporin,
pirazolon szarmazékok (1, 2).
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Esetismertetés

A Balaton parton €16 71 éves férfi beteg 2021 oktdberében
hospitalizaltuk 1 éve kezd6dott erythrodermia, majd néhany ho-
napja megjelend porkods erdzidval jard bortiinetek miatt. Hideg-
razason kiviil egyéb panasza nem volt. El6z6leg mas intézetben
kis dozisu szteroid kezelést kapott erythrodermiaja miatt. Anam-
nézisében egyéb betegség, illetve gyodgyszerszedés nem sze-
repelt. Osztalyunkra felvételekor szembetiing volt a kifejezett,
testszerte lathatd erythema, helyenként korpadzo hamlas, mashol
sargas-pikkelyes felrakodas, a hajas fejbéron vaskos felrakodas-
sal. Testszerte ujjbegynyi erosiok, néhol holyagfedél maradva-
nyok voltak megfigyelhetéek. Inguinalis hajlatban megnagyob-
bodott nyirokcsomok mutatkoztak (1. dbra).

Laboratoriumi vizsgalataibol a mérsékelten emelkedett CRP,
mérsékelt anaemia, gyorsult siillyedés, emelkedett GPT, GGT ér-
ték emelend6 ki. Gockutatasa soran sebvaladékabol E.coli, Stap-
hyloccus aureus., Streptoccus. béta haemolitikus., orrvaladékbol
Staphyloccus aureus tenyészett ki. Mellkas rtg. negativ volt, hasi
UH-n nephrolithiasis 1.d. és cysta renis keriilt leirasra. Szajse-
bészeti vizsgalattal tobb gocos fogat talaltunk, melyek szanala-
sa observatidja soran megkezdddott. A holyagos porkds tiinetek
alapjan felmeriilt pemphigus lehetésége, ezért DIF és szdvettani
vizsgalatot végeztiink, mely az epidermis also %-t érint6 IgG,
C3 intercellularis pozitivitast mutatott. A szovettani vélemény
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1. abra
Elsé osztalyos felvétel: lemezes hamlas porkok, diffiz erythema lathato

2.a, babra
Masodik osztalyos felvétel: kiterjedt erosiok, porkok és nagy elemii hamlas, erythema lathatd
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pemphigus vegetans lett. A beteg kezelését 1,5 mg/tsk kezdd
dozist szteroiddal inditottuk meg, bakterioldgiai leletek alap-
jéan célzott antibiotikummal kiegészitve, melyre tiinetei javultak,
viszont a szteroid mellékhatasként jelentkezo vércukor és vér-
nyomas emelkedést inzulin és antihypertensiv szerek adasaval
korrigaltuk.

Ismételt felvételére 5 honappal késébb keriilt sor, recidi-
va miatt, mivel gyogyszereit 6nkényesen elhagyta és a kontroll
vizsgalaton sem jelent meg. Ennek kovetkezményeként ismét
ertyhrodermia, kifejezett infiltracio, nagyelemii hamlas tiine-
teivel keriilt hospitalizasasra. Nyalkahartya tiinetet tovabbra sem
észleltiink (2. a, b dbra).

Osztalyunkon ismételten elvégeztiik a szovettani mintavételt,
melyet kiegészitettiink immunszerologiai vizsgalattal (BP180:
neg., Bp230: neg, desmogleinl: 10,3 (H) desmoglein3: neg, en-
voplakin: neg, collagenVll:neg)) A szdvettan ezittal pemphigus
foliaceust véleményezett (3. a, b, ¢ dbra).

A klinikai kép alapjan is felmeriilt pemphigus foliaceus
diagnodzisat az emelkedett desmoglein 1 érték is alatamasztotta,
desmoglein 3 negativitdsa mellett. Orrnyilasbdl leoltas tortént,
melyb6l Staphyloccus aureus tenyészett ki, az ismételten elvég-
zett képalkotd vizsgalat nephrolitiazist valtozatlanul leirta, mell-

3.a, b, cabra

kas CT-n viszont egy soliter periférias tiidogoc keriilt leirasra a
jobb also lebenyben. Laborban mérsékelten emelkedett siillye-
dés, mérsékelten emelkedett HbAlc, glyclosuria, haematuria,
hypalbuminaemia, CRP emelkedés. Tumormarkerek negativak
voltak, haematologiai konzilium a malignus haematologiai be-
tegséget kizarta, vashianyos anaemiaja, peros vas készitmény
adasa, hypalbuminaemiaja magas fehérje tartalmu tapszer ada-
sa mellett mérséklédott. Hospitalizacioja soran észleltiik, hogy
a bal labat nem tudja emelni, melyet neurologus diabetes talajan
kialakult kdzepes foku sensomotoros axonalis polyneuropathia-
nak véleményezett az elvégzett ENG alapjan ill. akut n.peroneus
paresist igazolt. Kezelésében ismételten nagy dozist szteroid ke-
riilt bevezetésre, melyet kiegészitettiink doxycyclin, azatioprin
¢és dapson tablettaval. A stlyos és terapiarezisztens allapot miatt
egyedi méltanyossagi kérelmet nyujtottunk be szamara a rituxi-
mabra, mint bioldgiai terapias lehetdségre.

A rendszeres kontrollok soran bére fokozatosan tiinetmen-
tessé valt, a peroneus paresis a Thiogamma adésa és fizikoterapia
hatasasra szanalodat. Az alkalmazott harmas immunszuppressziv
kombinaciot folytattuk, a beteg az id6kézben megérkezé rituxi-
mab kezelést negalta. Mindezen terapia mellett jelenleg is tiinet-

mentes (4. a, b, ¢ abra).

*,

Pemphigus csoportba tartozé vesiculobullosus dermatosis, pemphigus foliaceussal 6sszeegyeztethetd kép. A szovettani
metszeteken lathat6 a subcornealis acantholysis, centralis vesicula képzddés, a vesiculdkban neutrophil és eosinophil
sejtek, felhamba penetrald neutrophil granulocytak, valamint a dermisben sok eozinophil és neutrophil granulocyta (a, b).
DIF kép: intercellularis epidermalis IgG pozitivitas (c)

4.a, b, c abra
Tilinetmentes bdrstatus: bulla, pdrk, erythema nem lathato, er6zidk behamosodtak
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Megbeszélés

A pemphigus foliaceus egy ritka autoimmun hélyagos
betegség a pemphigus csoportban, melyben leginkabb a
30-60 éves korosztaly érintett, de eléfordulnak gyermek-
kori esetek is. Két valtozata ismert: egy endémikus valto-
zat, a braziliai pemphigus fogo selvagem, és a pemphigus
erythematosus, vagy Senear-Usher szindroma. Subcor-
nealis holyagképz6dés és keringd desmoglein 1 elleni
antitestek jellemzik. Az esetek egyrészében a betegség
csaladi halmozodasa is megfigyelhetd. Bizonyos HLA al-
lélek gyakoribb el6fordulésat figyelték meg (HLA-DRBI1
04:01, 04:06, 14, 01:01). A braziliai tipusban a HLA-
DRB1 04:04, 14:02, 14:06, 01:02 a gyakoribb. A kezdeti
tiinetek a seborrhoeas teriileteken jelennek meg, mint fej-
bér, arc, mellkas, holyagokat ritkan latni, inkabb erosiok,
porkok uraljak a klinikai képet. A betegek viszketésrol,
¢g6 fajdalomrol panaszkodnak. Az erythematosus valto-
zatban a lupus erythematosushoz hasonl6 elvaltozasok lat-
hatoak, 60-80%-ban ANA pozitivitassal. Féképp idés em-
bereken jelentkezik és provokald tényezdként gyogyszer,
napfény, trauma szerepelhet. A szovettani kép akantolizist,
subcornealis hasadékképzddést, subcornealis pustulakban
neutrofilek, fibrin és akantolitikus keratinocytak jelenlétét
mutatja, a stratum corneum lesodrodik. A kronikus, per-
zisztens elvaltozasok akantozist, papillomatosist, para-
keratosist mutatnak. Direkt immunfluoreszcens vizsgalat
soran IgG fluoreszcencia figyelhetd meg az epidermis fel-
sObb rétegeiben (3, 4, 5, 6).

Differencialdiagnosztikai szempontbol el kell kiiloni-
teni egyéb autoimmun holyagos betegségektol, SCLE-t61,
seborrhoeas dermatitist6l, impetigotol, SSSS-t6l, egyéb
pemphigusformaktdl, pl.pemphigus vegetanstol, mely in-
kabb a hajlatokban okoz papillomatosus, verrucosus, gra-
nulomatosus plakkokat, ill. desmoglein 1 mellett desmog-
lein 3 pozitivitas is kimutathato.

Kezelésében 0,5-1,5 mg/kg szisztémas szteroid, 1,5-
2,5 mg azatioprin, vagy 50-200mg /nap ciclophosphamid,
vagy Dapson 100mg/nap, vagy MTX heti 10-20 mg, su-
lyos esetben plazmaferesis vagy IVIG alkalmazasa johet
szoba. Terapiarezisztencia esetén rituximab lehet biologiai
terapias lehetéség (7).
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A pemphigus foliaceus legsulyosabb formajaban a
bérelvaltozasok elérehaladtaval exfoliativ erythrodermia
alakulhat ki, mely generalizalt erythemaval, diffuz ham-
lassal jar. A metabolikus instabilitas veszélyezteti a beteg
allapotat, ezért feltétlen korhazi kezelés indokolt. Esetiink
ritkan eléfordulo, erythrodermiaval jaré pemphigus folia-
ceus. A szakirodalom az ertyhrodermiaval jar6 foliaceu-
sos eseteket 6%-ra teszi. A bortiinetek mellett a terapia
mellékhatasaként észleltiik a diabétesz kialakulasat, va-
lamint a nervus peroneus parézisét, melyet szintén diabé-
teszéhez tarsithato, de autoimmun betegség hattere sem
kizart. Bemutatott betegiinket is ennek a ritka variansanak
tartjuk, és jol példazza, hogy mennyire fontos a betegek
kooperacidja ezen stlyos korképben. Jelen esetiinkben a
lanytestvér segitségét kellett igénybe venniink, és valoszi-
niisithetd, hogy az idében elkezdett rituximab kezeléssel
elkeriilhetd lett volna a diabétesz és az atmeneti nervus
peroneus parézis.
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