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Genitális régióra lokalizált bullosus pemphigoid

Localized genital bullous pemphigoid
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ÖSSZEFOGLALÁS

Szerzők egy 80 éves nőbeteg, valamint egy 84 éves férfi-
beteg esetét ismertetik, akik hetek óta fennálló, viszkető, a
vulva illetve scrotum területére lokalizálódó hólyagos bőr-
tünetekkel jelentkeztek ambulanciánkon. A klinikai tünetek
alapján mindkét betegnél bullosus pemphigoid merült fel. A
vulva és a scrotum területéről biopszia történt normál szö-
vettani és DIF vizsgálat elvégzése céljából, melyek igazol-
ták a feltételezett diagnózist. Az alkalmazott helyi kezelés mel-
lett mindkét beteg bőrtünetei megszűntek.
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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 hólyagos betegség a bullosus
pemphigoid, amely bármely életkorban előfordulhat ugyan,
de leggyakoribb a 60-80 éves betegeknél. Típusos esetben
gyulladásos alapon ülő, feszes falú, serosus bennékű bullák
jellemzik heves viszketéssel. A klinikai képet sokszor a bul-
lák elfakadásával keletkező eróziók és pörkkel fedett plak-
kok uralják. A típusos hólyagos tünetek mellett urticariform,
erythema multiforméra vagy eczémára hasonlító bőrtünetek
formájában is megnyilvánulhat. Zömében a bőrt érinti, a nyál-
kahártyákra való terjedése ritka, de nyálkahártyára lokalizált
kórformák is ismertek.

Esetismertetés

A 80 éves nőbeteg 2010 szeptemberében jelentkezett ambuláns ren-
delésünkön néhány hete fennálló, a genitális régióra lokalizált visz-
ketéssel, illetve hólyagos bőrtünetekkel. Korábbi anamnézisében
hypertonia, ischaemiás szívbetegség és pitvarfibrilláció szerepeltek.
Ambuláns megjelenésekor fizikális vizsgálattal a nagyajkak, a gát és
a hüvelybemenet területén 7-8 mm átmérőjű erythemas alapú, visz-
kető eróziókat és feszes falú hólyagokat észleltünk (1.a ábra). Ki-
vizsgálása során a hólyagalapról, valamint a hüvelyváladékból leol-

tást végeztünk bakteriológiai tenyésztés céljából, mely során infekció
nem igazolódott. Vizeletvizsgálat, mellkasröntgen, hasi- és kismedencei
ultrahang vizsgálat, valamint széklet feca-teszt teszt negatív eredményt
adott. Rutin laboratóriumi eredményeiben enyhén gyorsult süllyedé-
sen kívül egyéb kóros eltérést nem találtunk. Mivel hólyagos bőrbe-
tegség, elsősorban bullosus pemphigoid lehetősége merült fel, normál
hisztológiai és direkt immunfluoreszcens vizsgálat céljából szövetta-
ni mintavétel történt. A hematoxilin-eosin festéssel készült rutin szö-
vettani vizsgálat során subepidermalis hasadékképződés, valamint az
irhában eosinophil granulocytákat is tartalmazó mononuclearis be-
szűrődés volt látható (2.a ábra). A direkt immunofluoreszcens vizs-
gálat IgG-vel és C3-mal közepes intenzitású lineáris basalmembrán
pozitivitást igazolt (2.b, c ábra). Mindezek alapján a bullosus pemp-
higoid diagnózisát állítottuk fel a betegnél. Lokálisan clobetasol pro-
pionate hatóanyagtartalmú kenőcs használatát javasoltuk napi kétszer
unguentum boraxatummal kiegészítve. A klinikai tünetek javulásával
a helyi kortikoszteroid alkalmazását ritkítottuk. Két hét alatt a bőrtü-
netek gyógyultak (1.b ábra).

A 84 éves férfibeteg bőrtünetei 2016 áprilisában kezdődtek a scro-
tum területén heves pruritusszal illetve hólyagképződéssel. A beteg 2016
májusában jelentkezett panaszaival ambulanciánkon. A korábbi anam-
nézisében magasvérnyomás mellett prostata hypertrophia szerepeltek.
Számos feszes falú ujjbegynyi bulla, valamint pörkkel fedett erodált
plakk volt megfigyelhető a scrotum területén, a penis megkímélt volt
(3.a ábra). Kivizsgálása során rutin laboratóriumi vizsgálatok, mell-
kasröntgen, hasi - és kismedencei ultrahang vizsgálat lényeges kóros
eltérést nem igazoltak. Szövettani mintavétel történt, mely az előzőekben
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1. ábra
a: A nőbeteg klinikai tünetei észlelésünkkor. b: A nőbeteg klinikai tünetei 2 hetes kezelést követően

2. ábra
a: Subepidermalis hasadékképződés, valamint az irhában eosinophil granulocytákat is tartalmazó mononuclearis 

beszűrődés látható (HE festés, 100x-os nagyítás). b: IgG-vel közepes intenzitású linearis basalmembrán festődés látható
(DIF vizsgálat, 40x-es nagyítás). c: C3-mal közepes intenzitású linearis basalmembrán festődés látható (DIF vizsgálat,

40x-es nagyítás).d: Salt split skin technikával készült metszeten epidermalis basalmembrán pozitivitás látható 
(40x nagyítás)
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ismertetett esethez hasonló képet mutatott a rutin és direkt immunflu-
oreszcens festéssel végzett mintán is. Salt split skin technikával készült
metszeten észlelhető epipdermális basalmembrán pozitivitás ugyancsak
a bullosus pemphigoid fennállását erősítette meg (2.d ábra). ELISA vizs-
gálattal anti-BP 180 autoantitest titere enyhén emelkedett volt (17,7
U/ml), egyéb autoantitest jelenlétét nem detektáltuk. A férfibetegnél
is szuperpotens lokális kortikoszteroid kezelést kezdtünk a bőrtünetekre,
mely mellett közel 1 hónap alatt vált teljesen tünetmentessé (3. b ábra). 

Megbeszélés

A bullosus pemphigoid leginkább időskorban előfordu-
ló autoimmun hólyagos betegség. Két fő autoantigénje a he-
midesmosomális plakkban ülő, 230 kDa molekulasúlyú
BPAg1, és a hemidesmosomát a basalis membránhoz rög-
zítő transzmembrán kollagénmolekula, a 180 kDA-os
BPAg2 (XVII kollagén). A klinikai képre általában gyulla-
dásos környezetben lévő, feszes falú hólyagok megjelené-
se jellemző, igen gyakori a kifejezett viszketés. A rutin szö-
vettani vizsgálat elvégzésekor subepidermalis hólyagkép-
ződés, a dermisben sok eosinophil sejtet tartalmazó gyulla-
dásos infiltráció látható. Direkt immunfluoreszcens vizsgá-
lat során a dermoepidermális junkció mentén lévő lineáris
IgG és C3 depozíció a jellemző.  

Lokalizált és generalizált formája ismert. A lokalizált
bullosus pemphigoid jóval ritkább, mint a generalizált tí-
pus, az irodalmi adatok alapján a bullosus pemphigoidos

betegek 16-29%- nál figyelhető meg (1). A genitális régióra
lokalizált betegség előfordulása (genital bullousos pemp-
higoid =GBP) pedig néhány százalékra tehető (2, 3, 4). Ezen
kórforma inkább nőknél és gyermekeknél fordul elő és fér-
fiaknál extrém ritka (3, 4); az irodalomban csupán 3 eset-
ismertetés lelhető fel (5, 6, 7). Egyelőre nem ismert, hogy
mi az oka annak, hogy a betegek egy részénél a betegség
csupán lokalizált formában nyilvánul meg. A trauma, ult-
raviola sugárzás, irradiáció, PUVA terápia, égési sérülés,
hidrosztatikai nyomás, epidermális károsodás (Koebner phe-
nomen), valamint megelőző sebészi beavatkozás provokáló
szerepét említi az irodalom (8, 9, 10, 11, 12, 13, 14). Nők-
nél elsősorban a labium major és minor, a vestibulum va-
ginae érintett, míg férfiaknál a scrotumon és a perianalis
régióban jelentkeznek a bőrtünetek. A felnőttkori formák
hegesedés nélkül gyógyulnak, de a gyerekkorban előfor-
duló eseteknél minimális hegesedésről beszámoltak a
szerzők (1, 2). 

Differenciáldiagnosztikai szempontból el kell különíte-
ni egyéb autoimmun hólyagos betegségektől, mint a pemp-
higus vulgaris, a cicatrizáló nyálkahártya pemphigoid, va-
lamint hólyagképződéssel járó genetikai rendellenességek-
től is, mint a Hailey-Hailey betegség vagy az epidermoly-
sis bullosa acquisita. Hasonló klinikai képpel járhat még a
herpes genitalis, bullosus impetigo, hólyagos kontakt der-
matitis vagy akár a bullosus fix gyógyszer exanthema, eryt-
hema multiforme. Emellett traumás sérülés, lichen sclerosus

46

2019. 95/2. 44–47

3. ábra
a: A férfibeteg klinika tünetei az ambulancián való megjelenésekor.

b: A férfibeteg klinikai tünetei 4 hetes kezelést követően
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et atrophicus is állhat a genitális régióra lokalizált hólyagos
bőrtünetek hátterében. 

A lokalizált bullosus pemphigoid kezelésében elsőként
választandó a helyileg alkalmazott szuperpotens szteroid ex-
terna, a clobetasol propionate napi 10-20 gramm dózisban.
Az alkalmazás gyakorisága 2 hét múlva a klinikai tünetek
javulásával fokozatosan ritkítható napi egyszeri, majd
másnaponta való kezelésre. Amennyiben a panaszok loká-
lis kezelés mellett stagnálnak vagy progresszió lép fel, ak-
kor per os szteroid választható napi 0,5 mg/tskg dózisban.
Egyéb terápiás lehetőségként nikotinamiddal kombinált tet-
racyclin adása, vagy diamino-diphenyl sulfon (Dapson) sze-
dése merülhet fel maximum 1,5 mg/tskg/nap dózisban, va-
lamint methotrexat megpróbálható maximum 15 mg/hét dó-
zisig (15). 

Az általunk bemutatott mindkét esetben a lokális sztero-
id externa látványos gyors javulást hozott. Nőbetegünket 4
éve észleltük utoljára kontrollon panaszmentesen, férfibe-
tegünk a mai napig tünetmentes. Az irodalomban 3 esetis-
mertetés olvasható scrotum területére lokalizált felnőttkori
bullosus pemphigoidról. Az első GBP férfi esetét Rame-
zenpour és munkatársai publikálták 2011-ben. A 22 éves fér-
fibeteg 50 mg dózisú per os prednisolon adásával 1 hónap
alatt volt tünetmentesíthető (6). Vazquez és munkatársai egy
89 éves férfibetegnél lokális szteroid externa mellett teljes
regressziót tapasztaltak (7). 

Eseteinket azért tartottuk bemutatásra érdemesnek, mivel
ez az első hazai esetismertetés a lokalizált bullosus pemp-
higoid ezen ritka, genitális régióra lokalizált formájáról, va-
lamint a nemzetközi irodalomban is csupán néhány esetis-
mertetés áll rendelkezésre ebben a témában. Emellett sze-
retnénk felhívni a figyelmet arra, hogy az STD szakrende-
lésen megforduló idősebb betegek esetében ezen kórkép fenn-
állásának lehetőségére is gondolni kell.
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