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ÖSSZEFOGLALÁS

A subcornealis pustulosus dermatosis ritka, ismeret-
len etiológiájú hólyagos bôrbetegség, melyre jellemzô a
testszerte megjelenô, félig purulens, félig szerózus ben-
nékû, laza falú bullák kialakulása. A hólyagok felszaka-
dása után maradt konfluáló eróziók jellegzetes annulá-
ris vagy szerpiginózus rajzolatot alakítanak ki a beteg
törzsén és a végtagok hajlító felszínén. A kórkép alapve-
tôen benignus természetû, azonban gyakran társulnak
hozzá bizonyos hematológiai, autoimmun és malignus
betegségek. A prognózist az alapbetegség természete
határozza meg. Nincs elfogadott terápia a kezelésében,
elsôként többnyire diamino-difenil szulfon jön szóba, de
acitretin, PUVA és lokális steroid hatékonyságát is kö-
zölték már.
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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, jó általános állapotú nôbeteg két hete fennálló visz-
ketô, hólyagos bôrtünetekkel került felvételre. A felvételkor a tör-
zsön, a végtagokon lévô kiterjedt eróziói mellett számos ép hó-
lyag is látható volt, melyek jellegzetesen félig purulens, félig sze-
rózus (half-half blister) folyadékkal teltek voltak (1. A. és B. áb-
ra). Az arcon és a nyálkahártyákon tünete nem volt. A bôrtünetek
jelentkezése elôtt két héttel tüdôgyulladás miatt amoxicillin-kla-
vulánsav, moxifloxacin, fenoterol/ipratropium bromid, metamizol
terápiát kapott pulmonológiai osztályon. A távolabbi anamnézisé-
ben hypertonia, stroke szerepel. A beteg rendszeresen csak clopi-
dogrel tartalmú gyógyszert szedett. A hólyagból történt leoltás
kórokozót nem igazolt. A laboratóriumi eredményeiben emelke-
dett CRP (36,92 mg/l) és AST (690 IU/ml) értéket és mérsékelt
anaemiát észleltünk. A máj- és vesefunkciós paraméterek normál
tartományban voltak. 

Szövettani mintavétel történt, a DIF vizsgálat immunreaktáns
depozíciót nem mutatott, a hematoxylin-eozin (HE) metszeten a
stratum corneum alatt neutrophil granulocyták tömegeit tartalmazó
subcornealis résképzôdés látszódott (2. ábra). Gram, Giemsa és

PAS festéssel baktériumok és gombafonalak nem voltak detektál-
hatók. A szövettani diagnózis subcornealis pustulosus dermatosis-
nak felelt meg.

A további kivizsgálása során emelkedett IgG szintet észleltünk,
a szérum fehérje elektroforézis emelkedett szabad kappa és lamb-
da könnyûlánc szintet mutatott. Az immunfixálás IgG kappa típusú
monoklonális paraproteint mutatott ki a gyors és a lassú gamma
régióban. A vizelet összfehérje enyhén emelkedett volt, Bence-Jo-
nes protein nem volt detektálható. Az autoimmun szerológia és a
HBV, HCV vírus szerológia negatív volt. A hasi ultrahang vizsgá-
lat eltérést nem igazolt. A pneumónia után készült mellkas rtg fel-
vetette térfoglaló folyamat lehetôségét, azonban a kontroll röntgen
eltérést már nem írt le. 

A betegnél a monoklonális IgG gammopathia miatt hematológiai
konzílium történt, mely a minimális mértékû paraproteinaemia miatt
terápiát egyelôre nem tartott szükségesnek, obszervációt és rendsze-
res laborkontrollt javasolt. 

Napi 2x25 mg per os diamino-difenil szulfon (Dapson) került
bevezetésre, a viszketés miatt per os antihisztamin (chloropyra-
min) adása történt, valamint lokális steroidot alkalmaztunk. A fen-
ti kezelésre a tünetek gyorsan regrediáltak, 2 héttel a kezelés be-
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vezetése után csak minimális marad-
ványtünetek voltak láthatók (3. áb-
ra). 4 hónap Dapson kezelést köve-
tôen a beteg továbbra is tünetmentes
maradt. A kontroll laborokban a szé-
rum fehérje elektroforézis a szabad
kappa és lambda könnyûlánc szint
jelentôs csökkenését mutatta ki, bár
még mindig a normál tartomány fe-
lett voltak az értékek. A paraprotei-
naemia mértéke továbbra is minimá-
lis volt. 

Megbeszélés

A subcornealis pustulosus der-
matosis ritka, krónikus lefolyású
kórkép, amelyet Sneddon és Wil-
kinson írt le 1956-ban (1). Akár
gyermekkorban is elôfordulhat,
de 40-50 év közötti nôknél leg-
gyakoribb. Jellemzô tünete a
törzsön, hajlatokban, végtagok
hajlító felszínén, bôrszínû vagy
halvány erythemás alapon kelet-
kezô borsónyi, laza falú bulla,
mely jellegzetesen félig puru-
lens, félig szerózus folyadékkal
telt (2, 3, 4). A hólyagok
könnyen felszakadnak, a helyü-
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1. ábra 
A beteg törzsén számos 0,5-1 cm-es hólyag,  illetve erózió (A) 

A kép bal oldalán a kórképre jellegzetes tünet, egy „half-half blister” (B)

A B

2. ábra
A szövettani képen a szaruréteg alatt jelentôs granulocyta-gyülem látható, 

alatta ép hámmal. A dermisben az erekben és azok körül nagy számban láthatók
neutrophil granulocyták, melyek a str. corneum 

irányába vándorolnak (HE 20x)
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kön képzôdô konfluáló eróziók annularis, szerpiginózus
rajzolatot mutathatnak (2, 4). Az arc és a nyálkahártyák
legtöbbször nem érintettek, a tenyér és a talp is ritkán tü-
netes (2). A betegség benignus természetû (3). Etiológiája
nem ismert, de a tumor nekrózis faktor (TNF) alfának tu-
lajdonítanak központi szerepet a neutrofil sejtek akkumu-
lációjában, mivel a szérumban és a hólyagbennékben ma-
gas TNF-α 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 társul pyoder-
ma gangraenosummal, hematológiai betegségekkel (mye-
loma multiplex, monoklonális IgA vagy IgG gammopa-
thia), sclerosis multiplexszel vagy szisztémás autoimmun
betegségekkel (2, 3, 4, 7).

A szövettani képre a subcornealisan elhelyezkedô neut-
rophil granulocyta-gyülem jellemzô, spongiosis és acan-
tholysis nélkül; korai fázisban a dermisben perivascularis
neutrophil infiltratum látható. Az immunfluoreszcens
vizsgálat többnyire negatív (3, 4, 5). Differenciáldiagnó-
zis szempontjából a subcornealis hólyag-, illetve pustula-
képzôdéssel járó betegségek jönnek szóba: autoimmun
hólyagos betegségek (elsôsorban IgA pemphigus, pemphi-
gus foliaceus), bullosus impetigo, psoriasis pustulosa és
AGEP különítendô el (2, 3, 4).

Az anamnézis és a fizikális vizsgálat mellett a szövetta-
ni vizsgálat és ezen belül a direkt immunfluoreszcens
vizsgálat (DIF) elengedhetetlen, mivel hólyagos betegség-
rôl van szó. Ezenkívül a laboratóriumi vizsgálatok (vér-
kép, máj-, vesefunkció, CRP, AST), pustula leoltás adhat-
nak támpontot a diagnózis felállításához. A társuló beteg-
ségek kizárása céljából szükség lehet még szérum és vize-
let fehérje elektroforézis, immunfixáció, autoimmun sze-
rológia, mellkas rtg, hasi UH vizsgálat elvégzésére is.

A kezelését tekintve, a betegség ritkasága miatt nagy
esetszámú klinikai vizsgálatok nem történtek, ezek hiá-
nyában nincsen egyöntetû terápiás irányelv. A legtöbb
esetközlés diamino-difenil szulfonnal (Dapson) kapcsolat-
ban van (2, 3, 4, 5). A Dapson ajánlott dózisa 50-200
mg/nap. Általában hosszú távú kezelés szükséges, javulás
4 héten belül várható. Mellékhatásként methemoglobinae-
mia, hemolitikus anaemia fordulhat elô, emiatt rendszeres
laboratóriumi kontroll szükséges (3, 4, 6). Hatástalanság
vagy mellékhatások esetén a megfelelô terápia nagy kihí-
vás elé állíthatja a beteg kezelôorvosát. Egyes esetekben
bevált az acitretin, TNF-α gátló biológiai terápiák, PUVA,
UVB és potens helyi steroid használata (3, 4, 5). Próbál-
kozások voltak még takalcitol, szulfapiridin, szulfameto-
xipiridazin, ketokonazol, tetraciklin, minociklin, E-vita-
min, ciklosporin, kolhicin és mizoribin mebhidrolin terá-
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3. ábra
Maradványtünetek két hét (A) és 4 hónap (B) diamino-difenil szulfon terápiát követôen

A B
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piával is. Fontos hangsúlyozni az esetleges társuló beteg-
ség irányába történô kivizsgálást, valamint annak kezelé-
sét, mivel sok esetben az alapbetegség kezelésével a bôr-
tünetek is javulást mutatnak (3).

Esetünket a kórkép ritkasága miatt tartottuk bemutatás-
ra érdemesnek.  A jellegzetes klinikai és szövettani képpel
rendelkezô, ritka vagy ritkán felismert kórkép esetében tí-
pusos esetben - amennyiben gondolunk rá - viszonylag
könnyû a diagnózis. A megfelelô terápia kiválasztása mel-
lett a társbetegségek kivizsgálása és esetleges kezelése is
fontos feladat a gyakorló bôrgyógyász számára. 
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