BORGYOGYASZATI ES VENEROLOGIAI SZEMLE « 2015 » 91. EVF. 5. 178-181. « DOI 10.7188/bvsz.2015.91.5.3.

oLy,
&
£

:M

=

=

+

ey

Subcornealis pustulosus dermatosis (Sneddon-Wilkinson betegség)

Subcorneal pustular dermatosis (Sneddon-Wilkinson disease)
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OSSZEFOGLALAS

A subcornealis pustulosus dermatosis ritka, ismeret-
len etiolégidjui holyagos borbetegség, melyre jellemzd a
testszerte megjelend, félig purulens, félig szerézus ben-
nékii, laza fali bulldk kialakuldsa. A hélyagok felszaka-
ddsa utan maradt konfludlé eroziok jellegzetes annuld-
ris vagy szerpiginézus rajzolatot alakitanak ki a beteg
torzsén és a végtagok hajlito felszinén. A korkép alapve-
tden benignus természetil, azonban gyakran tdrsulnak
hozzda bizonyos hematolégiai, autoimmun és malignus
betegségek. A progndzist az alapbetegség természete
hatdrozza meg. Nincs elfogadott terdpia a kezelésében,
elséként tobbnyire diamino-difenil szulfon jon szoba, de
acitretin, PUVA és lokalis steroid hatékonysdgat is ko-
zolték mar.

Kulcsszavak:
holyagos borbetegség - subcornealis
pustulosus dermatosis - Sneddon-Wilkinson
betegség - diamino-difenil szulfon

SUMMARY

Subcorneal pustular dermatosis is a rare, blistering
skin disorder of unknown etiology. It presents with
disseminated flaccid half purulent-half serous blisters.
The lesions coalesce into annular or serpinginous
patterns, preferring the trunk and the flexural surface of
extremities. Although, the disease has a benign course, it
is often associated with various hematologic, autoimmune
and malignant disorders. The prognosis depends on the
underlying disesase. There is no cure for subcorneal
pustular dermatosis, mostly diaminodiphenyl sulfone is
the first choice, but acitretin, PUVA, and topical steroid
were also described as effective therapy.
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Esetismertetés

A 76 éves, jo altaldnos allapotd nébeteg két hete fennall6 visz-
ketd, holyagos bértiinetekkel keriilt felvételre. A felvételkor a tor-
zson, a végtagokon 1évo kiterjedt er6zidi mellett szamos ép ho-
lyag is lathat6 volt, melyek jellegzetesen félig purulens, félig sze-
rézus (half-half blister) folyadékkal teltek voltak (/. A. és B. ab-
ra). Az arcon és a nydlkahdrtydkon tiinete nem volt. A bértiinetek
jelentkezése elott két héttel tiid6gyulladds miatt amoxicillin-kla-
vulansav, moxifloxacin, fenoterol/ipratropium bromid, metamizol
terdpiat kapott pulmonoldgiai osztalyon. A tavolabbi anamnézisé-
ben hypertonia, stroke szerepel. A beteg rendszeresen csak clopi-
dogrel tartalmi gydégyszert szedett. A hélyagbdl tortént leoltds
kérokozot nem igazolt. A laboratériumi eredményeiben emelke-
dett CRP (36,92 mg/l) és AST (690 IU/ml) értéket és mérsékelt
anaemiat észleltiink. A maj- és vesefunkcids paraméterek normal
tartomanyban voltak.

Szovettani mintavétel tortént, a DIF vizsgdlat immunreaktans
depoziciét nem mutatott, a hematoxylin-eozin (HE) metszeten a
stratum corneum alatt neutrophil granulocytdk tomegeit tartalmazé
subcornealis résképz&dés latszodott (2. dbra). Gram, Giemsa és
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PAS festéssel baktériumok és gombafonalak nem voltak detektdl-
haték. A szovettani diagndzis subcornealis pustulosus dermatosis-
nak felelt meg.

A tovabbi kivizsgdldsa sordn emelkedett IgG szintet észleltiink,
a szérum fehérje elektroforézis emelkedett szabad kappa és lamb-
da konnyildnc szintet mutatott. Az immunfixalas IgG kappa tipusu
monoklondlis paraproteint mutatott ki a gyors és a lassi gamma
régiéban. A vizelet Osszfehérje enyhén emelkedett volt, Bence-Jo-
nes protein nem volt detektdlhaté. Az autoimmun szeroldgia €s a
HBYV, HCV virus szeroldgia negativ volt. A hasi ultrahang vizsga-
lat eltérést nem igazolt. A pneumonia utan késziilt mellkas rtg fel-
vetette térfoglald folyamat lehetGségét, azonban a kontroll rontgen
eltérést mar nem firt le.

A betegnél a monoklondlis IgG gammopathia miatt hematolégiai
konzilium tortént, mely a minimalis mérték{i paraproteinaemia miatt
terdpidt egyel6re nem tartott sziikségesnek, obszervaciot és rendsze-
res laborkontrollt javasolt.

Napi 2x25 mg per os diamino-difenil szulfon (Dapson) keriilt
bevezetésre, a viszketés miatt per os antihisztamin (chloropyra-
min) addsa tortént, valamint lokalis steroidot alkalmaztunk. A fen-
ti kezelésre a tiinetek gyorsan regredidltak, 2 héttel a kezelés be-
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1. abra

A beteg torzsén szamos 0,5-1 cm-es hélyag, illetve er6zié (A)
A kép bal oldaladn a kérképre jellegzetes tiinet, egy ,,half-half blister” (B)

v ey

2. dbra
A szovettani képen a szaruréteg alatt jelentSs granulocyta-gyiilem lathato,
alatta ép hdmmal. A dermisben az erekben és azok koriil nagy szdmban lathatok
neutrophil granulocytdk, melyek a str. corneum
irdnydba vandorolnak (HE 20x)
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vezetése utdn csak minimadlis marad-
vanytiinetek voltak lathatok (3. db-
ra). 4 honap Dapson kezelést kove-
téen a beteg tovdbbra is tiinetmentes
maradt. A kontroll laborokban a szé-
rum fehérje elektroforézis a szabad
kappa és lambda konnytlanc szint
jelentds csokkenését mutatta ki, bar
még mindig a normdl tartomany fe-
lett voltak az értékek. A paraprotei-
naemia mértéke tovdbbra is minima-
lis volt.

Megbeszélés

A subcornealis pustulosus der-
matosis ritka, krénikus lefolyasu
korkép, amelyet Sneddon és Wil-
kinson irt le 1956-ban (1). Akar
gyermekkorban is el6fordulhat,
de 40-50 év kozotti n6knél leg-
gyakoribb. Jellemzd tiinete a
torzson, hajlatokban, végtagok
hajlité felszinén, bérszini vagy
halvany erythemads alapon kelet-
kez8 borsényi, laza fald bulla,
mely jellegzetesen félig puru-
lens, félig szerézus folyadékkal
telt (2, 3, 4). A hdlyagok
konnyen felszakadnak, a helyii-



3. dbra
Maradvanytiinetek két hét (A) és 4 hénap (B) diamino-difenil szulfon terdpiat kovetéen

kon képz6do konfludld erdzidk annularis, szerpigindzus
rajzolatot mutathatnak (2, 4). Az arc és a nydlkahartyak
legtobbszor nem érintettek, a tenyér és a talp is ritkan tii-
netes (2). A betegség benignus természetii (3). Etiologidja
nem ismert, de a tumor nekrdzis faktor (TNF) alfanak tu-
lajdonitanak kozponti szerepet a neutrofil sejtek akkumu-
gas TNF-a szintet mértek. Emellett az interleukin 8,
komplement 5a és leukotrién B4 emelkedett szintjét ész-
lelték még a pustulabennékben (3, 4, 5).

A Sneddon-Wilkinson betegség gyakran tarsul pyoder-
ma gangraenosummal, hematoldgiai betegségekkel (mye-
loma multiplex, monoklondlis IgA vagy IgG gammopa-
thia), sclerosis multiplexszel vagy szisztémds autoimmun
betegségekkel (2, 3,4, 7).

A szovettani képre a subcornealisan elhelyezked neut-
rophil granulocyta-gyiilem jellemzd, spongiosis és acan-
tholysis nélkiil; korai fizisban a dermisben perivascularis
neutrophil infiltratum ldthaté. Az immunfluoreszcens
vizsgélat tobbnyire negativ (3, 4, 5). Differencidldiagné-
zis szempontjabdl a subcornealis holyag-, illetve pustula-
képzbédéssel jaré betegségek jonnek szdéba: autoimmun
hélyagos betegségek (elsdsorban IgA pemphigus, pemphi-
gus foliaceus), bullosus impetigo, psoriasis pustulosa és
AGEP kiilonitend? el (2, 3, 4).

Az anamnézis és a fizikdlis vizsgdlat mellett a szovetta-
ni vizsgdlat és ezen beliil a direkt immunfluoreszcens
vizsgdlat (DIF) elengedhetetlen, mivel h6lyagos betegség-
16l van sz6. Ezenkiviil a laboratériumi vizsgdlatok (vér-
kép, méj-, vesefunkcio, CRP, AST), pustula leoltds adhat-
nak tdmpontot a diagndzis feldllitdsdhoz. A tdrsulé beteg-
ségek kizdrdsa céljabol sziikség lehet még szérum és vize-
let fehérje elektroforézis, immunfixdcid, autoimmun sze-
rolégia, mellkas rtg, hasi UH vizsgdlat elvégzésére is.

A kezelését tekintve, a betegség ritkasdga miatt nagy
esetszamu klinikai vizsgdlatok nem torténtek, ezek hid-
nydban nincsen egyontetli terdpids irdnyelv. A legtobb
esetkozlés diamino-difenil szulfonnal (Dapson) kapcsolat-
ban van (2, 3, 4, 5). A Dapson ajanlott dézisa 50-200
mg/nap. Altalaban hosszi tavi kezelés sziikséges, javulds
4 héten beliil varhat6. Mellékhatasként methemoglobinae-
mia, hemolitikus anaemia fordulhat el8, emiatt rendszeres
laboratériumi kontroll sziikséges (3, 4, 6). Hatdstalansag
vagy mellékhatdsok esetén a megfeleld terdpia nagy kihi-
vds elé dllithatja a beteg kezel6orvosat. Egyes esetekben
bevalt az acitretin, TNF-o gdtlé bioldgiai terdpidk, PUVA,
UVB és potens helyi steroid haszndlata (3, 4, 5). Probal-
kozéasok voltak még takalcitol, szulfapiridin, szulfameto-
xipiridazin, ketokonazol, tetraciklin, minociklin, E-vita-
min, ciklosporin, kolhicin és mizoribin mebhidrolin tera-
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piaval is. Fontos hangsiilyozni az esetleges tarsuld beteg-
ség iranyaba torténd kivizsgalast, valamint annak kezelé-
sét, mivel sok esetben az alapbetegség kezelésével a bér-
tiinetek is javulast mutatnak (3).

Esetiinket a korkép ritkasdga miatt tartottuk bemutatas-
ra érdemesnek. A jellegzetes klinikai és szovettani képpel
rendelkezd, ritka vagy ritkan felismert kérkép esetében ti-
pusos esetben - amennyiben gondolunk rd - viszonylag
konnyd a diagnézis. A megfeleld terapia kivalasztasa mel-
lett a tarsbetegségek kivizsgdldsa és esetleges kezelése is
fontos feladat a gyakorl6 bérgydgyasz szamara.
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