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Genitalis régiora lokalizalt bullosus pemphigoid

Localized genital bullous pemphigoid
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OSSZEFOGLALAS

Szerzok egy 80 éves nébeteg, valamint egy 84 éves férfi-
beteg esetét ismertetik, akik hetek ota fenndllo, viszketd, a
vulva illetve scrotum teriiletére lokalizalodo holyagos bér-
tiinetekkel jelentkeztek ambulanciankon. A klinikai tiinetek
alapjan mindkét betegnél bullosus pemphigoid meriilt fel. A
vulva és a scrotum teriiletérdl biopszia tortént normal szé-
vettani és DIF vizsgalat elvégzése céljabol, melyek igazol-
tak a feltételezett diagnozist. Az alkalmazott helyi kezelés mel-
lett mindkét beteg bortiinetei megsziintek.
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SUMMARY

Authors present two cases, an 80-year-old female and an
84-years-old male patient, who attended our outpatient clin-
ic with several weeks long itching bullous skin symptoms lo-
calized on the vulva and the scrotum. Based on the clinical
symptoms the possibility of bullous pemphigoid was suspected
in both cases. Biopsy was taken from the vulva and the scro-
tum for direct immunofluorescent and routine histological
examination, both confirmed the suspected diagnosis. Top-
ical therapy was applied in both patients with success.
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A leggyakoribb autoimmun holyagos betegség a bullosus
pemphigoid, amely barmely életkorban eléfordulhat ugyan,
de leggyakoribb a 60-80 éves betegeknél. Tipusos esetben
gyulladasos alapon iil, feszes falti, serosus bennékii bullak
jellemzik heves viszketéssel. A klinikai képet sokszor a bul-
lak elfakadasaval keletkez6 erd6ziok és porkkel fedett plak-
kok uraljak. A tipusos holyagos tiinetek mellett urticariform,
erythema multiforméra vagy eczémara hasonlito bortiinetek
formajaban is megnyilvanulhat. Z6mében a bort érinti, a nyal-
kahartyakra valo terjedése ritka, de nyalkahartyara lokalizalt
korformak is ismertek.

Esetismertetés

A 80 éves ndbeteg 2010 szeptemberében jelentkezett ambulans ren-
delésiinkon néhany hete fennallo, a genitalis régiora lokalizalt visz-
ketéssel, illetve holyagos bdrtiinetekkel. Korabbi anamnézisében
hypertonia, ischaemias szivbetegség és pitvarfibrillacio szerepeltek.
Ambulans megjelenésekor fizikalis vizsgalattal a nagyajkak, a gat és
a hiivelybemenet teriiletén 7-8 mm atmérdjii erythemas alapu, visz-
ketd erdziokat és feszes falti holyagokat észleltink (7.a dbra). Ki-
vizsgaldsa sordn a holyagalaprol, valamint a hiivelyvaladékbol leol-
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tast végeztiink bakteriologiai tenyésztés céljabol, mely soran infekcio
nem igazolodott. Vizeletvizsgalat, mellkasrontgen, hasi- és kismedencei
ultrahang vizsgalat, valamint széklet feca-teszt teszt negativ eredményt
adott. Rutin laboratoriumi eredményeiben enyhén gyorsult siillyedé-
sen kiviil egyéb koros eltérést nem talaltunk. Mivel holyagos bérbe-
tegség, elsGsorban bullosus pemphigoid lehetdsége meriilt fel, normal
hisztologiai és direkt immunfluoreszcens vizsgalat céljabol szovetta-
ni mintavétel tortént. A hematoxilin-eosin festéssel késziilt rutin szo-
vettani vizsgalat soran subepidermalis hasadékképzddés, valamint az
irhdban eosinophil granulocytdkat is tartalmaz6 mononuclearis be-
sz{ir6dés volt lathatd (2.a abra). A direkt immunofluoreszcens vizs-
galat IgG-vel és C3-mal kozepes intenzitast linedris basalmembran
pozitivitast igazolt (2.b, ¢ dbra). Mindezek alapjan a bullosus pemp-
higoid diagnoézisat allitottuk fel a betegnél. Lokalisan clobetasol pro-
pionate hatéanyagtartalmu kenGcs hasznalatat javasoltuk napi kétszer
unguentum boraxatummal kiegészitve. A klinikai tiinetek javulasaval
a helyi kortikoszteroid alkalmazasat ritkitottuk. Két hét alatt a bortii-
netek gyogyultak (1.5 abra).

A 84 éves férfibeteg bortiinetei 2016 aprilisaban kezddédtek a scro-
tum teriiletén heves pruritusszal illetve holyagképzodéssel. A beteg 2016
majusaban jelentkezett panaszaival ambulanciankon. A korabbi anam-
nézisében magasvérnyomas mellett prostata hypertrophia szerepeltek.
Szamos feszes falt ujjbegynyi bulla, valamint porkkel fedett erodalt
plakk volt megfigyelhetd a scrotum teriiletén, a penis megkimélt volt
(3.a abra). Kivizsgalasa soran rutin laboratoriumi vizsgalatok, mell-
kasrontgen, hasi - és kismedencei ultrahang vizsgalat lényeges koros
eltérést nem igazoltak. Szovettani mintavétel tortént, mely az elézéekben
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1. abra
a: A nébeteg klinikai tiinetei észlelésiinkkor. b: A nébeteg klinikai tiinetei 2 hetes kezelést kovetéen

2. dbra
a: Subepidermalis hasadékképzddés, valamint az irhdban eosinophil granulocytakat is tartalmazo mononuclearis
beszlir6dés lathatd (HE festés, 100x-os nagyitas). b: IgG-vel kdzepes intenzitash linearis basalmembran festdédés lathato
(DIF vizsgalat, 40x-es nagyitas). c: C3-mal kozepes intenzitasu linearis basalmembran festddés lathato (DIF vizsgalat,
40x-es nagyitas).d: Salt split skin technikaval késziilt metszeten epidermalis basalmembran pozitivitas lathatd
(40x nagyitas)
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3. abra
a: A férfibeteg klinika tlinetei az ambulancian valé megjelenésekor.
b: A férfibeteg klinikai tiinetei 4 hetes kezelést kdvetden

ismertetett esethez hasonld képet mutatott a rutin és direkt immunflu-
oreszcens festéssel végzett mintan is. Salt split skin technikaval késziilt
metszeten észlelhetd epipdermalis basalmembran pozitivitas ugyancsak
a bullosus pemphigoid fennallasat erdsitette meg (2.d abra). ELISA vizs-
galattal anti-BP 180 autoantitest titere enyhén emelkedett volt (17,7
U/ml), egyéb autoantitest jelenlétét nem detektaltuk. A férfibetegnél
is szuperpotens lokalis kortikoszteroid kezelést kezdtiink a bértiinetekre,
mely mellett kdzel 1 honap alatt valt teljesen tiinetmentessé (3. b abra).

Megbeszélés

A bullosus pemphigoid leginkabb idéskorban eléfordu-
16 autoimmun holyagos betegség. Két f6 autoantigénje a he-
midesmosomalis plakkban ild, 230 kDa molekulasulya
BPAgl, és a hemidesmosomat a basalis membranhoz rog-
zité transzmembran kollagénmolekula, a 180 kDA-os
BPAg2 (XVII kollagén). A klinikai képre altalaban gyulla-
dasos kornyezetben 1év0, feszes falu holyagok megjelené-
se jellemzd, igen gyakori a kifejezett viszketés. A rutin szo-
vettani vizsgalat elvégzésekor subepidermalis holyagkép-
z0dés, a dermisben sok eosinophil sejtet tartalmazo gyulla-
dasos infiltracio lathatd. Direkt immunfluoreszcens vizsga-
lat sordn a dermoepidermalis junkcié mentén 1évo linedris
IgG ¢és C3 depozicid a jellemzo.

Lokalizalt és generalizalt formaja ismert. A lokalizalt
bullosus pemphigoid joval ritkabb, mint a generalizalt ti-
pus, az irodalmi adatok alapjan a bullosus pemphigoidos
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betegek 16-29%- nal figyelhetd meg (1). A genitalis régiora
lokalizalt betegség eléfordulasa (genital bullousos pemp-
higoid =GBP) pedig néhany szazalékra teheto (2, 3, 4). Ezen
kérforma inkabb néknél és gyermekeknél fordul el6 és fér-
fiaknal extrém ritka (3, 4); az irodalomban csupan 3 eset-
ismertetés lelhetd fel (5, 6, 7). Egyelére nem ismert, hogy
mi az oka annak, hogy a betegek egy részénél a betegség
csupan lokalizalt formaban nyilvanul meg. A trauma, ult-
raviola sugarzas, irradiacid, PUVA terapia, égési sériilés,
hidrosztatikai nyomas, epidermalis karosodas (Koebner phe-
nomen), valamint megelz06 sebészi beavatkozas provokald
szerepét emliti az irodalom (8, 9, 10, 11, 12, 13, 14). Nok-
nél elsésorban a labium major és minor, a vestibulum va-
ginae érintett, mig férfiaknal a scrotumon és a perianalis
régioban jelentkeznek a bortiinetek. A felndttkori formak
hegesedés nélkiil gyogyulnak, de a gyerekkorban eléfor-
dulo eseteknél minimalis hegesedésrdl beszamoltak a
szerzok (1, 2).

Differencialdiagnosztikai szempontbdl el kell kiilonite-
ni egyéb autoimmun holyagos betegségektdl, mint a pemp-
higus vulgaris, a cicatrizal6 nyalkahartya pemphigoid, va-
lamint holyagképzddéssel jard genetikai rendellenességek-
tdl is, mint a Hailey-Hailey betegség vagy az epidermoly-
sis bullosa acquisita. Hasonl6 klinikai képpel jarhat még a
herpes genitalis, bullosus impetigo, holyagos kontakt der-
matitis vagy akar a bullosus fix gyogyszer exanthema, eryt-
hema multiforme. Emellett traumas sériilés, lichen sclerosus
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et atrophicus is allhat a genitalis régiora lokalizalt holyagos
bértiinetek hatterében.

A lokalizalt bullosus pemphigoid kezelésében elséként
valasztando a helyileg alkalmazott szuperpotens szteroid ex-
terna, a clobetasol propionate napi 10-20 gramm dézisban.
Az alkalmazas gyakorisaga 2 hét mulva a klinikai tiinetek
javulasaval fokozatosan ritkithatd napi egyszeri, majd
masnaponta vald kezelésre. Amennyiben a panaszok loka-
lis kezelés mellett stagnalnak vagy progresszio 1ép fel, ak-
kor per os szteroid valaszthato napi 0,5 mg/tskg dozisban.
Egyéb terapias lehetdségként nikotinamiddal kombinalt tet-
racyclin adasa, vagy diamino-diphenyl sulfon (Dapson) sze-
dése meriilhet fel maximum 1,5 mg/tskg/nap dézisban, va-
lamint methotrexat megprobalhaté maximum 15 mg/hét do-
zisig (15).

Az altalunk bemutatott mindkét esetben a lokalis sztero-
id externa latvanyos gyors javulast hozott. Nobetegiinket 4
éve észleltiik utoljara kontrollon panaszmentesen, férfibe-
tegiink a mai napig tiinetmentes. Az irodalomban 3 esetis-
mertetés olvashato scrotum teriiletére lokalizalt felndttkori
bullosus pemphigoidrol. Az elsd GBP férfi esetét Rame-
zenpour és munkatarsai publikaltak 2011-ben. A 22 éves fér-
fibeteg 50 mg dozist per os prednisolon adasaval 1 honap
alatt volt tiinetmentesithetd (6). Vazquez és munkatarsai egy
89 éves férfibetegnél lokalis szteroid externa mellett teljes
regressziot tapasztaltak (7).

Eseteinket azért tartottuk bemutatasra érdemesnek, mivel
ez az els6 hazai esetismertetés a lokalizalt bullosus pemp-
higoid ezen ritka, genitalis régiora lokalizalt formajarol, va-
lamint a nemzetkozi irodalomban is csupan néhany esetis-
mertetés all rendelkezésre ebben a témaban. Emellett sze-
retnénk felhivni a figyelmet arra, hogy az STD szakrende-
1ésen megforduld idésebb betegek esetében ezen korkép fenn-
allasanak lehetdségére is gondolni kell.
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