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Ulceronecrotikus Mucha-Habermann betegség

Ulceronecrotic Mucha-Habermann disease
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OSSZEFOGLALAS

A Mucha-Habermann betegség, vagy mdsik nevén pityriasis
lichenoides et varioliformis acuta (PLEVA) viszonylag rit-
ka idiopathids dermatosis, mely erythemas papuldkkal, ve-
siculdkkal kezdddik, majd hdamlo, porkosodd secunder ele-
mi jelenségek formdjdban folytatodik. A tiinetek rendszerint
6-8 hét alatt regredidlnak, dltaldban heg nélkiil, ritkabban
heggel gyogyulnak. Néhdny hétig vagy honapig tart az iij la-
esiok relapsusa. A betegség extrém ritka formdja a febrilis
ulceronecrotikus forma (FUMHD), mely szisztemds érin-
tettséggel jarhat, magas ldz mellett a gyulladdsos paramé-
terek megemelkednek, a kialakult papulovesiculdk hae-
morrhagiassd vdlnak, intenziv osztdlyos kezelést igényld, akdr
fatalis kimenetelii dllapotot is létrehozva. Ebben a cikkben
egy 13 éves filigyermek testszerte megjelend, fdjdalmas ul-
ceronecrotikus tiinetekkel jellemezhetd, hegekkel gyogyulo,
extracutan megjelenés nélkiili esete keriil ismertetésre. A te-
rdpiarezisztencia és a szokatlan megjelenés miatt késziilt sz0-
vettani vizsgdlat utdn a ldtott kép a Mucha-Habermann be-
tegség szokvdanyos megjelenésii és ulceronecrotikus formd-
Jja kozotti dtmeneti dllapotnak bizonyult.
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SUMMARY

Mucha-Habermann disease also known as pityriasis li-
chenoides et varioliformis acuta is a relatively rare idiopathic
dermatosis, that starts with erythematous papules and vesicles.
Scaling, and slough production are the leading secondary
symptoms, which regrediate within 6-8 weeks, with or wit-
hout scars. Usually the relapsion phase maintains for some
weeks or months. In extremely rare cases the disease may
change to a febrile, ulceronecrotic form with systemic in-
volvement. These cases are characterized by high fever; ele-
vated inflammatory parameters, later the papulovesicles be-
come haemorrhagic and the systemic disease may lead to fa-
tal condition. Our case presented with painful ulceronec-
rotic symptoms all over the body without extracutaneous ma-
nifestation. Histology revealed the diagnosis of ulceronec-
rotic form of Mucha Habermann disease, while the clinically
similar lymphomatoid papulosis had been excluded. The fi-
nal diagnosis proved to be the transitional form of pityria-
sis lichenoides et varioliformis acuta and febrile ulcero-
necrotic Mucha-Habermann disease.
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A Mucha-Habermann betegség az esetek dontd tobbsé-
gében honapok alatt lezajld, dltaldban heg nélkiil gyégyuld
idiopathids dermatosis. Prevalencidjarél és incidencidjardl ke-
vés adat all rendelkezésre, az USA-ban kb. 200 000 embert
érint, elfordulasi csdcsa a 10. életévre tehetd it dominan-
cidval, de barmely €letkorban kialakulhat. Mai tuddsunk sze-
rint a pityriasis lichenoides csoport spektruma egy folyamatos
atmenetnek tarthatd, ezaltal nem mindig kiilonithetSk el éle-
sen a klinikumban tapasztalt tiinetek (1, 2). Leggyakrabban
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nemcsak a klinikai tiinetek €s azok fennalldsanak ideje, ha-
nem f6leg a szovettani jellemzdk alapjan kiilonithetd el a PLE-
VA, a FUMHD, és a pityriasis lichenoides chronica (PLC).
Ez utébbi esetében a szovettani vizsgalat sordn diszkrét pe-
rivascularis lymphocyta infiltratiét latunk, azonban a PLE-
VA, ill. a FUMHD jellemzgje lehet a mélyebben fekvé erek
fibrinoid necrosisa, valamint a mély, €k alaki lymphocyta be-
szlir6dés, interface dermatitis, vasculitisre jellemzd kép ural-
ja a latéteret. Kifejezett necrosis lathato, a capillarisokban
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thrombusok, a folliculusok részleges degeneracidja, valamint
az eccrin mirigyek pusztuldsa figyelhet6 meg (3). A klini-
kai tiinetek mélysége, a gyulladas mértéke fokozddik a PLC-
t6l a FUMHD irdnyaba haladva, egyre gyakoribb hegkép-
z6déssel. Elhiz6dé tiinetekkor szamolni kell a lymphoma-
toid papulosis €s kisplakkos parapsoriasis lehetGségével is.
Ez utébbi is képes haematoldgiai malignizacidra, nem csu-
pan a nagyplakkos parapsoriasis talajan alakulhat ki a cutan
T-sejtes lymphoma, mycosis fungoides.

Esetismertetés

A Mucha-Habermann betegség szokatlan lefolyésu esetét egy 13
éves fitigyermek tiinetein keresztiil mutatjuk be. Az anamnézisben ko-
molyabb megbetegedés nem szerepelt, az elsé panasz 2014 novem- 2 dbra
berében, egy kb. 1,5 cm-es erythemas plakk formadjaban jelentkezett a P . . L
haton. Ezt kovetden a tiinetek rapidan terjedtek, testszerte papulove- PLEVA (korébbi esetiink), diszkréten hamlo,
siculdk, helyenként tovdbbi plakkok alakultak ki. Ekkor haziorvoshoz feliiletesen infiltralt plakkok, necrosis nem ldthaté
fordultak, el&szor pityriasis rosea, majd varicella infectio meriilt fel,
de a hetek multdn is perzisztal6 folyamat egyéb kérképeket is felve-
tett. Szamos bérgyogyasz kezelése, per os azithromycin, amoxicillin,
valamint kiilonboz6 kevert szteroid tartalmu externak ellenére egyre rom-
16 klinikai kép jellemezte a betegséget. Ebben az allapotban keriilt a
Heim Pal Gyermekkérhaz bérgydgyaszati ambulancidjara fél évvel (1)
az elsd tiinetek megjelenését kovetGen (1. dbra).

Szdmtalan érményi, tobb cm dtmérdjd ulceronecrotikus, crustosus,
helyenként haemorrhagids plakk boritotta a beteg bdrét, az arc és a hat
egyes teriileteinek kivételével alig volt ép bdrfeliilet. A klinikai meg-
jelenés a pityriasis lichenoides et varioliformis acuta (2. dbra), vala-
mint a lymphomatoid papulosis lehetSségét vetette fel. A gyermek al-
talanos allapota az egész testet érintd tiinetek ellenére kielégitd volt, nyal-
kahdrtya érintettség, 1dz nem jelentkezett, CRP és We nem volt emel-
kedett. Az osztalyos kezelés soran elvégzett vizsgalatok negativ ered-
ménnyel zdrultak, a b6rén 1év6 Staphylococcus aureus kolonizdcion ki-
viil a gyermek vérképe, immunoldgiai €s képalkoto vizsgdlatai kérjelzé
eltérést nem mutattak. Az id6kozben elvégzett immunhisztolégia ki-
zarta a lymphomatoid papulosis lehetSségét (3., 4., 5. dbra). A teljes

3. dbra
Szovettani metszet (HE 40x), kifejezett interface
dermatitis, PLEVA-hoz képest jelentGsebb epidermalis
necrosis, psoriasiform hamreakcidval

4. dbra
1. dbra CD3 festés 40x jelentGs mértékd lymphocita fest6dés
Felvételkor tapasztalt tiinetek, a gyulladasra utalva. A papilldk mentén illetve elszértan
testszerte ulceronecrotikus laesiokkal a subcutisban is lathaté
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5. dbra 7. dbra

CD30 festés 40x nincs fest6dés a mintaban, A Klinikai tiinetek progresszidja szisztémas
egyik bdrrétegben sem taldlhaté lymphomatoid és intenziv lokdlis kezelés mellett

transzformdaciora utald jel

metszetet megvizsgdlva néhany mastocyta CD30 pozitivitdsan kiviil nem
volt észlelhet§ fest6dés (4. dbra). A CD3 festés viszont a legtobb
lymphocytét kirajzolta a mintdban (5. dbra). Habar a kezelés mellett
stacioner dllapot alakult ki, egy djabb relapsus kapcsan szisztémas ha-
ematoldgiai betegség kizarasara a csontveld vizsgdlata is indokolttd valt,
a sternum punctios mintaban a kiilonboz§ sejttipusok morphologidja
és kiérése megfeleldnek bizonyult.

Localis antiinflammatorikus és dezinficiens, valamint elhizédé per
os macrolid kezelés mellett a tiinetek tovabbi romlé tendencidt mutattak,
mely terdpiavaltdst indokolt. A retinoid terdpiatol a sziil§ kezdetben el-

8. dbra
A klinikai tiinetek progresszidja szisztémas
és intenziv lokdlis kezelés mellett

zarkézott. A Mucha-Habermann betegség stlyos formdiban a kezelé-
si protokollok dapsone vagy metothrexat adasat is sziikségesnek tart-
jak. Ennek megfelelGen szisztémds dapsone (50 mg/die) kezelésben ré-
szesiilt néhany hétig, azonban a tiinetek tovabb romlottak (6., 7., 8. dbray).

A betegség lefolydsa, az ulceronecroticus laesiok fokozott hegese-
dése djabb terdpia bevezetését indokolta. A kérkép ritka, kifejezetten
nehezen gy6gyul6 formdiban methotrexat alkalmazhato, vagy pedig az
UVB kezelés per os retinoiddal egészithetd ki. A mellékhatdsokat fi-
gyelembe véve materrel tortént egyeztetést kovetden az utdbbi (acit-
retin) keriilt alkalmazdsra 10 mg/die dézisban, UVB terdpia bevezetése
mellett, mely egy hénap alatta bértiinetek jelentds javuldsat, egyensu-
lyi allapot 1étrejottét eredményezte, majd tovabbi 4 hénap alatt latva-
nyos regresszi6 alakult ki.

Megbeszélés
6. dabra Az irodalomban igen ritkdn, eddig kevesebb, mint sziz
A Kklinikai tlinetek progresszidja szisztémas esetben irnak le atipusos lefolydst mutat6 kiterjedt ulcero-
és intenziv lokdlis kezelés mellett necroticus tiinetekkel jellemezhetd terdpia rezisztens dllapotot
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Mikrobiologiai lelet

Megnevezés Erték Mindsités Vélemény
Parvovirus B19 IgM nem reaktiv negativ negativ
Parvovirus B19 IgG reaktiv szeropozitiv pozitiv
anti-morbilli IgM nem reaktiv negativ negativ
anti-morbilli IgG reaktiv szeropozitiv pozitiv
anti-rubeola HAG ORION [1:16 szeropozitiv pozitiv
anti-rubeola IgM nem reaktiv negativ negativ
anti-rubeola IgG reaktiv szeropozitiv pozitiv
1. tdbldzat
A korkép megjelenési formai
PLEVA Esetiink FUMHD
Apré papulak, melyek 3 Hirtelen nagyobb
pustulosused, esetiag | ICSIONCrOteUs | o lak, melyekben
5 tunetek, kifejezett z 3
Klinikai kép haemorrhagiassa valhatnak, % massziv bevérzés,
S hegesedés, belszevi e
rovid id6 alatt HAra e gennyesedés lép fel,
crustaképzodés fajdalmasak
N ¥ hdénapokig tarté
i i hénapokig, évekig
Idtartam "ehanyml'ne:g’. ets::eg 12 ({16 tonetek terspia | Tunctek melyek
Pig rezisztencia promsLnem
gyogyulnak
tbbb szervrendszert
érinthet,
Lefolyas mortalitds nincsen mortalitds nincsen - lazzal jér, MOF
alakulhat ki
- magas mortalitdsa
focalis parakeratosis és L e kifejezetten slrd
i = dermatitis, vacuolaris v i
felszini necrosis, helyenként ek criy s perivascularis
Szévettan perivascularis lyphocytaer d d?rrnalls i s lymphocytaer
infiltratio, erythrocyta B beszirddés, és

extravasatio

mellett psoriasiform
hamreakcic

erdteljes necrosis

2. tabldzat
A parvovirus serologia IgG pozitivitdsa
korabban lezajlott fert6zést jelez

9. dbra

A Kklinikai tlinetek lokdlis acitretin mellett,
egy honap kezelést kdvetden, 6 alkalom UVB kezelés
utan (2016. februar)
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PLEVA kapcsan, melyek azonban szisztémas érin-
tettséggel is jarnak (4). Ez a FUMHD (Febrile Ul-
ceronecrotic Mucha-Habermann disease) (5), mely-
nek magas a mortalitdsa (13%), magas laz, emel-
kedett majenzim értékek jellemzik, és konnyen
septicus allapot, valamint kovetkezményes tobb
szervi elégtelenség alakulhat ki (6).

Esetilinkben a rapid progresszi6 alapos kivizsga-
last, és a beteg szoros utdn kovetését indokolta. A
tiinetek tartés fenndlldsa esetén a lymphomatoid pa-
pulosisba valé transzforméacio lehetGsége sem kizart,
mely T-sejt diszkraziaként egyes szerz6k szerint ha-
ematolégiai malignitas kialakuldsdnak veszélyével
jar (5, 7). Az altalunk tapasztalt klinikai tiinetek su-
lyos volta, illetve a rapid progresszié a FUMHD-be
beill§ allapotnak imponalt, azonban hidnyzott a bel-
szervi érintettség €s a rossz dltalanos allapot, ez alap-
jan ezt a megjelenési format kiilon csoportban tiin-
tettiik fel (1. tdbldzat). Az irodalom emlitést tesz at-
meneti formakrol, ezekben az esetekben éveken at
jelentkezhetnek az uj tiinetek. A klasszikus megbe-
tegedés altaldban lokalis kezelés mellett gyogyuld
folyamat, vagy ritkdn makrolid antibiotikus thera-
pia mellett néhany hénap alatt javulast mutat. Lo-
kalisan potens szteroid alkalmazésa, késébbi sza-
kaszban NB-UVB esetleg PUVA kezelés a tovabbi
standard terdpids lehetGségek. Annak ellenére, hogy
idiopathias kérképrdl van sz6, a legijabb vélemé-
nyek szerint az esetek dontd részében valamilyen in-
fectios agens kivaltotta vasculitisrél van szd, a ful-
minans formaban gy6gyszerhez, virusantigénhez tar-
sult hyperszenzitivitasi reakciot feltételeznek (8).
Fontos megemliteni, hogy bar tobb virusbetegség-
ben is leirtak CD 30+ atipusos lymphocytakat, a

10. dbra

A klinikai tiinetek lokalis acitretin mellett,
négy honap kezelést kovetSen, 20 alkalom UVB kezelés

utdn (2016. dprilis)
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lymphoproliferativ betegségekkel valé kozos atmeneti spekt-
rumba is beletartozik a betegség (9).

A Mucha-Habermann koérban, és a pityriasis lichenoides
chronicaban szenved§ betegek laesionalis sejteinek 30 %-aban
kimutathat6 volt a parvovirus B19 DNS (10), (2. tdbldzat).
Vizsgélataink sordn az IgG titer emelkedését észleltiik, mely
alapjan - tekintve, hogy a beteg a tiinetek megjelenése utan
joval késdbb jelentkezett int€zményiinkben - felmertil egy ko-
rabban lezajlott infectio kivalté szerepe a pathogenezisben.
A virdlis triggerfaktor szerepét timasztja ald, hogy egy eset-
ben HINT influenza vakcinaci6 kapcsan is leirtdk a beteg-
ség megjelenését (11). Febrilis ulceronekrotikus tipus ese-
tén egyes kutatok a methotrexat (12) alkalmazasat javasol-
jak az egy€b szisztémas terdpidkkal szemben, Gjabban pe-
dig bioldgiai terdpidval (infliximab) teljes remisszidt értek
el (13).

A gyermekkorban jelentkezd PLC, illetve Mucha-Ha-
bermann betegség lefolyésa a felnSttkorihoz képest eltérd le-
het. Altaldban a tiinetek rovidebb lefolyastiak, gyakrabban
kezdGdnek az 6szi-téli idGszakban, mely szintén az infekciés
triggert valdszindsiti a hattérben (14). Minden esetben a sz6-
vettan alapjan lehet biztosan eldonteni, hogy mely tipusrél
van sz0, a mi esetiinkben tapasztalt tranziens PLEVA illet-
ve FUMHD esetén komoly hegesedéssel kell szamolni, na-
gyon hosszi remissziés idével. Fontos gondolni a lympho-
matoid papulosis lehet&ségére, mely alapjan immunhiszto-
kémiai vizsgalat végzendd, emellett a beteg szoros utan ko-
vetése javasolt, f6leg ha tiinetek hosszasan fennallnak (9., /0.
dbra).

Koszonetnyilvanitas

A szovettani vizsgdlatokért dr. Szepesi Agota a Semmelweis Egye-
tem Lsz. Patholdgiai és Kisérleti Rakkutat6 Intézet docensének
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