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Malignomához társult linearis IgA dermatosis
Linear IgA dermatosis: association with malignancy
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ÖSSZEFOGLALÁS

Szerzôk 71 éves férfibeteg esetét ismertetik, akinél carci-
noma vesicae urinae recidívájával párhuzamosan jelent-
keztek testszerte viszketô, bullosus bôrtünetek. A klinikai
kép, a hisztológiai és immunhisztológiai vizsgálatok lineá-
ris IgA dermatosis fennállását támasztották alá. A hólyag-
tumor palliatív mûtéti resectióját követô chemoterápiás,
valamint diaphenylsulfon kezelés alatt a beteg tünetmen-
tessé vált.
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SUMMARY

A clinically typical case of linear IgA dermatosis is
reported. In the background the recurrence of a bladder
cancer had been verified in the 71-year-old man. Beside
surgical excision the patient was treated with
chemotherapy and diaphenylsulfone, and his skin became
symptomfree.
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Az autoimmun bullosisok közé tartozó linearis IgA der-
matosis heterogén kórkép, változatos klinikai tünetekkel
és autoantigénekkel. Chorzelski és Jablonska írta le elô-
ször 1976-ban (1). A klinikai kép hasonlíthat bullosus
pemphigoidra és dermatitis herpetiformis Duhringra
egyaránt. A törzsön és a végtagokon elszórtan vagy herpe-
tiform elrendezôdésben vesiculák, bullák alakulnak ki.
Jellegzetes a kórképre az annuláris, urticariform, széli ré-
szen hólyagkoszorút tartalmazó plakkok megjelenése.
Nyálkahártya érintettség gyakori (2). Leggyakrabban idô-
sebb betegeken, vagy gyermekeken alakul ki a kórkép, de
bármely életkorban elôfordul.

Esetismertetés

A 71 éves férfibeteg anamnézisében hypertonia, 1999. január és
márciusban izmot infiltráló, kiterjedt hólyag carcinoma miatt két
ülésben urológiai mûtét (TUR) szerepel. Ezt követôen a beteg uroló-
giai kontrollra, kezelésre nem járt.

Bôrklinikai felvételére 2002. augusztusában testszerte kialakuló,
kínzóan viszketô, hólyagos bôrtünetek miatt került sor.

Felvételekor a törzsön, gluteális régióban, a felsô végtagokon el-
sôsorban a könyöktájon, elszórtan az alsó végtagokon annularis,
urticariform, széli részen hólyagkoszorúval övezett plakkokat, emel-
lett elszórtan, reakciómentes alapon ülô, feszes falú bullákat láttunk
(1., 2. ábra). Nyálkahártya tünete nem volt.

Laboratóriumi vizsgálatokkal haematúrián kívül egyéb kóros elté-
rést nem találtunk. Rutin szövettani vizsgálat nagy kiterjedésû sube-
pidermalis hólyagot, egy-egy dermalis papillában neutrophil sejtcso-
portokat írt le.

Direkt immunfluoreszcens (DIF) hisztológia a bôrben a basal-

membrán mentén vaskos lineáris IgA és halvány lineáris C3 csapa-
dékot igazolt (3. ábra).

Indirekt immunfluoreszcens (IIF) vizsgálattal keringô IgA típusú
antitestek jelenlétét mutattuk ki majom nyelôcsövön (1:80 +). Salt
split skin IIF technika alkalmazása során az ellenanyag az epiderma-
lis oldalhoz kötôdött.

Urológiai konzílium cystoscopia és kismedencei CT elvégzését
követôen az eredeti lokalizációban a hólyagfalon túlterjedô tumor re-
cidívát véleményezett (hisztológia: anaplasticus hólyag carcinoma).

Mellkas rtg. pulmonalis érintettséget nem mutatott.
A klinikai kép, a hisztológia és immunhisztológiai vizsgálatok

eredménye alapján linearis IgA dermatosis diagnózisát állítottuk fel.
A bevezetett 2x50 mg/nap dózisú diaphenylsulfon terápia mellett

bôrtünetei jelentôsen javultak. A hólyagtumor palliatív mûtéti
megoldását (TUR) követôen – a diaphenylsulfon kezelés folytatása
mellett – a beteg bôre tünetmentessé vált. A lokálisan kiterjedt hó-
lyagtumorra tekintettel postoperatív chemoterápiás kezelést kezdtek
(2002. novemberében 3 alkalommal 1600 mg Gemzar és 120 mg
Cisplatin), a diaphenylsulfon terápia folytatása mellett. A Dapson
kezelést 2002. november végén anaemia (vvt: 3,45, Hb: 10,7 g/dl,
Ht: 0,32) kialakulása miatt leállítottuk. Jelenleg intermittáló chemo-
terápiás kezelése folyik, bôre tünetmentes.

Megbeszélés

A subepidermalis hólyagképzôdéssel, és a basalmembrán
(BM) mentén lineáris IgA csapadék kialakulásával jellem-
zett linearis IgA dermatosis az autoimmun hólyagos bôr-
betegségek közé tartozik. Olyan bullosus pemphigoidnak
(BP) felel meg, ahol a bullosus pemphigoid antigének
(BPAg1, BPAg2) ellen IgA és nem IgG típusú ellenanya-
gok termelôdnek (3).
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A pemphigoidhoz hasonlóan ebben a kórképben is mind
a klinikai tünetek, mind a keringô ellenanyagok összetet-
tek. Vannak fôleg gyermekkorban zajló, jóindulatú kórfor-
mák, máskor hegesedô nyálkahártya pemphigoid-szerû tü-
netek, vakság uralják a képet.

LAD-ban is a keratinocyták hemidesmosomalis mole-
kulái, elsôsorban a 180 kDa nagyságú BPAg2 ellen irá-
nyul a legtöbb autoellenanyag, mely molekula intracellu-

larisan, a hemidesmosomákból ered, extracellularisan ki-
fut a basalis membránhoz és ott a lamina densához horgo-
nyozza a basalis hámsejteket. Ez a molekula egy vékony
kollagén rost, ezért másik hivatalos neve: XVII. kollagén.
Elektronmikroszkópos képeken néha jól kivehetô, mint a
lamina lucidát átszelô un. anchor filamentum.

BPAg180, BPAg2, XVII. kollagén tehát szinonímák. El-
sôsorban LAD eseteiben ezen 180 kDa nagyságú moleku-
lának a sejten kívüli kisebb kollagén szakaszai: 97 kDa,
120 kDa is külön antigénként voltak nyilvántartva
(LAD97, ill., LAD1 seu LAD120 kDa ), melyekrôl ma
már tudjuk, hogy a BPAg2 különbözô részeinek felelnek
meg (4, 5, 6, 7).

Elsôként ultrastrukturális vizsgálatok igazolták, hogy a
hemidesmosomalis antigéneken túl a lamina densa alatt
meghúzódó anchor rostok is autoantigénjei lehetnek a LAD-
nak (8). A bullosus pemphigoidhoz hasonlóan tehát, melyrôl
levált az epidermolysis bullosa aquisitia (EBA), a LAD-nak
is van egy olyan alcsoportja, ahol a VII. kollagén (290 kDa),
az anchor rostok fô struktúrproteinje az antigén (9).

Az EBA-val szemben a LAD ezen altípusában nem ala-
kul ki minden esetben hegesedés. A LAD 2 fô alcsoportja
(epidermalis, illetve dermalis), salt split skin IIF technika
segítségével különíthetô el. Az említetteken kívül a lami-
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1. ábra
A könyöktájon circiner erythemás plakkok, centrálisan

bullák, erosiók

3. ábra
Direkt immunfluoreszcens hisztológia: vaskos linearis

IgA csapadék a basalmembrán mentén

2. ábra
Ívelt, feszes falú bullák a törzsön



nin5, egy dermalis 255 kDa fehérje (10), valamint egy 200
kDa és egy 280 kDa molakulatömegû hemidesmosomalis
protein is autoantigénként szerepel a folyamatban (11).

A kórkép etiológiája ismeretlen. Megjelenhet paraneop-
láziás bôrtünetként. Leggyakrabban Hodgkin lymphomá-
val, illetve egyéb malignus lymphoproliferatív betegség-
gel társul (12). Nem tudjuk, hogy a LAD egyszerûen pa-
raneoplasztikus bôrtünet, vagy közös aetilógiai tényezôk
(immundefektus, környezeti ágensek) okozzák a malignus
lymphoproliferatív betegségekkel való gyakori együttes
elôfordulását (2).

A lymphoid rendszer tumorai mellett több esetben leír-
ták hólyag carcinomával (2, 12, 13), egy-egy betegnél
esophagus, colon és emlô carcinomával, metasztatizáló
laphámrákkal, hypernephromával és acusticus neurinomá-
val való együttes elôfordulását (12). Számos irodalom
számol be gyógyszeres provokáció szerepérôl. Leggyak-
rabban a vancomycin (14) és a diclophenac (2, 13), egy-
egy esetben penicillin (8), sulphamethoxazole, lithium
carbonate, captopril, IL-2, interferon gamma, phenytoin,
amiodaron és cefamandol nafate provokáló szerepérôl
tesznek említést (15). Trauma, égés, illetve súlyos felsô
légúti infekció is kiválthatja a tüneteket (2).

Esetünkben a típusos klinikai kép, a hisztológiai és
immunhisztológiai vizsgálatok eredménye alapján állítot-
tuk fel a diagnózist. A bôrtünetek megjelenése összefüg-
gésbe hozható a hólyag carcinoma kiújulásával.

Hólyag tumor és linearis IgA dermatosis együttes elô-
fordulásáról több irodalmi közlés számol be (2, 12, 13). A
linearis IgA dermatosis nem tartozik ugyan a klasszikus
paraneoplasztikus kórképek közé, de megjelenése esetén
minden betegnél javasoljuk a tumorkutatás elvégzését.
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