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OSSZEFOGLALAS

A disszeminalt lichen sclerosus et atrophicus (DLSA) na-
gyon ritka korkép. A betegség leggyakrabban az anogeni-
talis regiot érinti, az extragenitalis eldfordulds ritka. A
DLSA pathogenesise nem ismert, de genetikai, mechani-
kus és kornyezeti faktorokat is feltételeznek a kialakuldas-
ban. Vannak adatok, amik az autoimmun eredet mellett
szolnak. Szerzok két DLSA esetet mutatnak be. Az egyik
silyos lipo-lymphoedemds beteg, akinél a fiziotherapids
kezelés utdn 4 évvel keletkeztek a tiinetek. A masik esetben
vulva carcinoma miitéte és irradidcidja utan 3 évvel ész-
lelték a bortiineteket a besugdrzott teriilettdl tavolabb.
Mindkét esetben lokalis kortikoszteroid kezelés javuldst
eredményezett. Az esetek bemutatasanak a fo célja az volt,
hogy a DLSA pathogenesiséhez tijabb infromdciokat adja-
nak
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SUMMARY

Disseminated lichen sclerosus et atrophicus (DLSA) is a
very uncommon clinical entity. LSA most commonly af-
fects the anogenital region. Extragenital involvement is
rare. The aetiology of LSA is unclear, but genetic, physio-
logical and environmental factors are thought to be in-
volved. There are evidences support the autoimmune ba-
sis. Two disseminated cases are discussed. One patient
with severe lipo-lymphoedema developed the dissemina-
ted Lsa after 4 year intensive physiotherapy. The other
patient suffering in vulval carcinoma presented the disse-
minated lesions of LSA 3 years after irradiation not in
the irradiated zone but the atrophic plaques at a distan-
ce. Stabilization of the lesions was obtained with topical
corticosteroids in both cases. The most noteworthy as-
pect of our cases to present new informations to the pa-
thogenesis of disseminated LSA.
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A lichen sclerosus et atrophicus ritka, ismeretlen erede-
td kronikus gyulladas, ami a dermis rostjainak degenera-
ci6jahoz és a ham atrofidjadhoz vezet. Klinikai megjelené-
se jellegzetes: sclerotikus bdrteriileteken a ham atrophids,
és fehéresen elszinezett. A leggyakoribb megjelenési hely
a genitalis régid és csak az esetek 15-20%-ban van extra-
genitalis tiinet.

Esetismertetések

1. eset: 62 éve ndbeteg az also végtagok lipo-lymphoedemaja miatt
all kezelésiink és gondozasunk alatt. Komplex 6démamentesitd fi-
zioterapidban részesiil évek ota. 4 évvel a kezelés megkezdése utan
jelentkeztek a disszemindlt tiinetek. Enyhe viszketés kiséretében a
melleken (/. dbra) valamint a hason €s az inguinalis regioban kétol-
dalt szimmetrikusan (2. dbra) jelentek meg a 3-5 mm nagysagu sar-
gasfehér plakkok, melyeknek felszinén az atrophids bér finoman
rancolédott. Az anus kornyékén atrophids, gyongyhazfényd, tomott
tapintatd plakkok figyelhetSk meg (3. dbra). Vérkémiai és immuno-
logiai laboratoriumi eredmények nem mutattak koéros értékeket. A
bértiinetek kezelésére mometasone hatéanyanyagi szteroid krémet

kapott. Az anus koriili plakkokra borax tartalmi kendcsot haszndlt.
Tiinetei nem szaporodtak, a viszketés csokkent. Gondozasra jar fél
évente,

2. eset: 64 éves nébeteg vulva carcinoma miatt radikalis vul-
vektomian esett at, majd 60 Gy irradiaciéban részesiilt az ingui-
nalis hajlat teriiletén. A kezelés utdn 3 évvel az alsé végtagokon
és a has borében kialakult mdsodlagos (post-irradidciés) nyirok-
0déma miatt keriilt felvételre osztalyunkra a komplex 6déma-
mentesit6 kezelés céljabol. Felvételkor észleltiik az 6démas mons
pubis és hasfal teriiletén a sargasfehér, atrophids plakkokat (4.
abra), melyek panaszt nem okoztak. Bdrtiineteit a besugdrzas
szovédményeként kialakult radiodermatitisnek tartottdk. Mome-
tasone hatéanyagu szteroid krémmel kezelte a kissé tomott tapin-
tatd plakkokat. Jelentds vdltozds nem kovetkezett be, de szubjek-
tiv panaszai nem voltak, 4j tiinetek nem jelentkeztek. A masodla-
gos nyirokodéma kezelését rehabilitacidos programunk keretében
folytatja.

A szovettani vizsgdlat igazolta a DLSA klinikai diagnézisat. Az
atrophids ham alatti papillaris rétegben a kotdszoveti rostok homo-
genizalddtak, szalagszerti, mononuklearis sejtekbdl allé infiltratum
volt a dermisben (5. dbra). Az elasztikus rostokat megjelenité Or-
cein festéssel az elasztikus rostok degeneracidja, €s a papillaris ré-
tegben a rostok hidnya lathat6 (6. dbra).
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1. abra 4. abra

Mindkét mell als6 felszinén jellegzetes Az 6démas hasfalon és a mons pubis teriiletén lathaték a
fehér szint plakkok vannak fehér szind, atrophids plakkok

5. abra
Az elvékonyodott ham basalis rétegében
eosinophilan fest6d6 colloid testek vannak. A papillaris
dermis kotészovete homogenizdlddott, 6démads, a kerek-
sejtes beszlirddés elemei kozott sok a plasmasejt.
HE, 150x

2. dbra
A hason atrophids,
finoman rancolhat6 hammal fedett
fehér plakkok

3. dbra 6. dbra
Az anus nyilas koriil atrophids, A papillaris dermisben hidnyoznak az elasztikus rostok.
sargas-fehér foltok Orcein festés, 150x
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Megbeszélés

A DLSA nagyon ritka. N6knél 6-10x gyakoribb, mint fér-
fiakndl. Oka nem ismert, de genetikai, hormonalis, kor-
nyezeti faktorok szerepe feltételezett. Autoimmun eredet
mellett szélnak adatok igy a szovetspecifikus antitestek
termelddése is. Egyiittes megjelenése vitiligoval, pajzsmi-
rigy betegséggel, alopecia areataval, és anaemia pernicio-
saval ismert (2). Az irodalomban talalhaté esetek koziil a
generalizalt guttdlt morphea esetek felvetik a két entitds
azonossagat a klinikai kép és a szovettani jellegzetességek
azonossaga alapjan (1).

Polarizalt fénnyel morphea esetében a kollagén rostok a
hdm alatt nem mutattak degenetraciot pictosirius festésse
a polarizalt fényt forgatva zold reakciot adtak. Lsa-ban a
kollagén rostok degenericidjat jelezi, hogy nem forgattak
a polarizalt fényt €s narancssarga reakciot adtak (3).

A Borrelia burgdorferi (B.burgdorferi) szerepe a Lyme
betegségben el6fordulé morphea esetekben felvetette a
koérokozd szerepét a morphea és az Lsa pathogenesisés-
ben. 1983-1999 kozotti irodalom attekintése (Cochrane
database) adatai alapjan B. burgdorferi (serologia, DNA
meghatdrozas-PCR, immunohistologia) 36 Lsa esetbdl 17
esetben volt pozitiv. A spirochaeta tenyésztés borelvalto-
zasbdl Lsa-ban egy esetben sem volt pozitiv, mig mor-
phea esetekben 68 esetbdl 5 esetben taldltak pozitiv tenyé-
szetet (6). A B. Burgdorferi ellenes antitestek serologiai
pozitivitdsa eltért az Europai, Azsiai és az Eszak-Ameri-
kai esetekben.

Rontgen besugdrzds kovetkeztében kialakult ismert
mellékhatasok (radiodermatitis, fibrosis) mellet ismert a

postirradidciés morphea, aminek kialakuldsét idioszinkra-
zids jelenségnek tekintik. A pathogenesis elméletei kozott
szerepel a besugdrzds hatdsdra kialakult sclerodermoid
graft-versus-host reakcid. 36 mamma carcinoma utani be-
sugarzast koveté morphea és 2 DLSA és 1 bullosus DLSA
eset keriilt kozlésre. Minden esetben az axillaris nyirok-
csomé disszekciot kovetd helyi rontgenbesugdrzds volt
50-64 Gy dézissal. A tiinetek 4-12 évvel a besugarzas utan
jelentkeztek a besugdrzott teriileten, ezért felmeriilhet a
Koebner jelenség. Egy esetben észlelték a tiineteket a be-
sugarzott teriileten kiviil (5).

Kezelésben javasoltak helyileg szteroid krémek és reti-
noidok. Kiterjedt extragenitlis DLSA esetében 0,1% ta-
crolimus krém és psoralen plus UVA (PUVA) kezelés je-
lents klinikai és szubjektiv javulast eredményezett (4)
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