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OSSZEFOGLALAS

Szerzok a Szegedi Borgyogydszati és Allergolégiai Klini-
kan 20 év alatt 195 lupus erythematosust diagnosztizal-
tak és ezek koziil 42 bizonyult a klinikai, szévettani és la-
boratoriumi kritériumok alapjan subacut cutan lupus
erythematosusnak. Szerzok ezen esetek adatait, klinikai
és laboratoriumi vizsgdlati leleteit elemzik és igyekeznek
levonni a tanulsagokat. Fontosnak tartjgk a betegek
rendszeres gondozasat és a laboratéoriumi leletek iddsza-
kos kontrolljat.
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SUMMARY

In the Department of Dermatology and Allergology,
University of Szeged, 195 patients with lupus
erythematosus were diagnosed during the last 20 years.
Among them 42 proved as subacute cutaneous lupus
erythematosus (SCLE) based on clinical picture, histology
and laboratory findings. The clinical and laboratory data
of the patients were published and analysed. Authors
emphasized the importance of regular patient care and
laboratory parameters checking.
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A systemas lupus erythematosus (SLE) sok szervet érintd,
viszonylag gyakori (1/10000) immunolégiai betegség. En-
nek bdrre lokalizalt formdja a cutan lupus erythematosus,
az el6fordulds gyakorisdga 14,6 - 68/100.000 (1). Hairom
f6 klinikai formdja és néhdny alcsoportja ismert (2) (/.
tablazat).

Chronicus cutan LE
Chronicus discoid lupus erythematosus (CDLE)
Hypertrophias discoid LE
Lupus panniculitis
Nyalkahartya LE
Perniészerti LE
Subacut cutan lupus erythematosus (SCLE)
Acut cutan LE

1. tabldzat
A cutan lupus erythematosus f6 klinikai formai és
alcsoportjai

Az SCLE-t az 1970-es évek kozepén Gilliam és Son-
theimer sajit cutan LE-ben szenvedd betegeik klinikai tii-
neteit elemezve irtdk le (3). A szuperficidlis, nem hegese-
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dé bértiinetek karakterisztikus helyeken jelentkeznek, a
dekoltazsban, a felsd torzson, a vallak és karok extenzor
felszinén. A facialis borteriilet ritkdbban érintett. A bete-
gek fokozott fényérzékenységrdl panaszkodnak és klini-
kai tiineteiket, a napfény és a mesterséges UV sugdrzas
(UVA és UVB) egyarant kivalthatja, illetve rosszabbit-
hatja (4). Hamarosan bebizonyosodott, hogy ezen klini-
kai tiinetek csoportja jellegzetes immunoldgiai és im-
mungenetikai hattért mutat. A betegek tilnyomoé tobbsé-
génél jellemzd az SSA/Ro és SSB/La autoantitestek je-
lenléte, valamint a HLA A1, B8, DR3 haplotipus el6for-
dulésa.

A betegség a kaukdzusi tipusban fordul el6 leggyakrab-
ban és n6knél. A genetikai hattérhez tartozik esetenként a
C2 és C4 részleges vagy komplett deficiencidja. Az Gjabb
molekuldris genetikai vizsgdlatok kimutattak egy TNF-o
polimorfizmust, amely szignifikdns kapcsolédast mutat az
SCLE el6forduldsdval és hajlamosit fokozott TNF-o ter-
melésre (5,6). Az SCLE-ben a DLE szovettanaval szem-
ben tobb az epidermalis atrofia, kevesebb a hiperkerat6-
zis, a gyulladdsos infiltracié és a bazdlis membrdn meg-
vastagoddsa nem jellemzd. Jellegzetes az un. ,,interface
dermatitis” (7). Granuldris tipusd immunglobulin és/vagy
C3 depozicié a dermo-epidermalis junkciéban a betegek
60%-4ban figyelhet§ meg immunfluoreszcencids techni-



kaval. Az antinukledris antitestek jelenléte
70%-o0s gyakorisdggal mutathaté ki, az
SSA/Ro antitest pozitivitds 80-90%-ban de-
tektalhato (8).

MegfelelS kezelés mellett a progndzis al-
taldban kedvez6. Nagyobb szdmu beteg
hosszabb megfigyelése alapjan az SCLE-
ben szenved6 betegek 10-15%-a veszélyez-
tetett az SLE-ba val6 dtmenet irdnyaban (9).

Az utébbi 20 évben diagnosztizalt és ke-
zelt betegeink adatait, klinikai és laboraté-
riumi vizsgdlati eredményeit, valamint a ke-
zelési lehetdségeket és a prognosztikai ko-

Eletkor a betegség jelentkezésekor:

Nemi megoszlas:
Klinikai tiinetek jellege:

Fényérzékenység:

40,7 év
4-80 év kozottiek

atlag:
tartomany
32 n6 és 10 férfi

psoriasiform 12
anuldris 8
kroénikus 15
urticariform 5
egyéb 2
pozitiv negativ nem tortént
anamnesztikus 42 0 0
fény-teszt 26 7 9

vetkeztetéseket foglaltuk 0Ossze kozlemé-
nytinkben.

Betegek és modszerek

Az elmalt 20 évben Gsszesen 195 LE-t diagnosztizaltunk klinikan-
kon és ezek koziil 42 eset bizonyult klinikai (/. dbra) és szovettani
kritériumok alapjan SCLE-nek. A betegek adatait tdblazatos forma-
ban tiintettiik fel (2. tdblazat). Két esetben gyermekkorban, egy 8 és
egy 4 éves gyereknél diagnosztizdltuk a betegséget (2. dbray).

Laboratériumi vizsgalatok

A betegeknél hisztoldgiai (3. dbra) és immunhisztoldgiai, rutin labora-
toriumi (vérkép, vizelet, vese funkciok, majenzimek, siillyedés, stb.) és
keringé autoantitest (ANA, dsDNA, SSA/Ro, SSB/La, Sm, ENA,
RNBP, stb.), immunglobulin, C3- és C4-szint vizsgélatokat végeztiink.

1. dbra
46 éves férfi beteg aktiv bdrtiinetei

2. tabldzat
SCLE-ben szenved6 betegek adatai (n=42)

Sajnos minden betegnél minden vizsgalat technikai okokbdl nem tor-
tént meg. A kordbban diagnosztizalt esetekben még nem tudtunk olyan
sokféle keringé autoantitestet feltérképezni, mint az utébbi 5-10 évben.

2. dbra
4 éves leany bortiinetei
a) kezelés elott, b) kezelés utan

Szovettani kép (HE, eredeti nagyitas 20x)
Hamatrdéfia, hydropicus degeneracio, cytoid testek,

~ oz

perivascularis lymphocytas besz{ir6dés lathat6 a bérben



Vizsgalt esetek szama Pozitiv esetek szama Negativ esetek szama

(n) (n) (n)
Szovettan 42 42 0
Direkt
immunfluoreszcencia 42 34 8
Kering6 autoantitestek
ANA 38 31 7
SSA/Ro 29 14 15
SSB/La 29 9 20
ENA 29 19 10
Sm 29 4 25
RNP 29 7 22
dsDNS 29 10 19

3. tabldzat
Az SCLE-s betegek hisztoldgiai és laboratériumi adatai

Eredmények

A vizsgdlati eredmények tobbségét tablazatban foglaltuk
ossze (3. tabldzat). A rutin laboratériumi leletekben altala-
ban 1ényeges kéros eltérést nem taldltunk. A siillyedés az
aktiv szakban 18 betegben gyorsult volt, de lényeges
egyéb hematoldgiai, vese- és majfunkcios eltéréseket nem
talaltunk. A jellegzetes klinikai kép és a szovettani vizsga-
lat eredménye alapjan allitottuk fel a diagnoézist. Mint az a
2. tablazatbol 14thatd, a kormegoszlds igen széles, de az
atlagéletkor 40,7 év. Az el6fordulds gyakorisdgaban ndi
tdlsuly taldlhatd. A klinikai tiinetekben a psoriasiform €s a
krénikus diszkoid jellegli gécok domindltak. A fényérzé-
kenység anamnesztikusan minden betegnél megtaldlhat6
volt. Fényérzékenységi vizsgalat 26 betegnél tortént (2.
tablazat). Az esetek nagyobb részében immunfluoreszcen-
cidval, altalaban IgG és C3, ritkdbban egyéb immunglo-
bulinnal is taldltunk granuldris immunkomplex depozici6t
a bazdlis membran teriiletén. Az esetek minddssze 19%-
ban (8 beteg) nem tudtunk immunkomplex depoziciét di-
rekt immunfluorescencids (DIF) vizsgdlattal kimutatni. Az
eseteknek 18,4%-ban (7 beteg) az ANA negativnak bizo-
nyult. Részletesebb keringd autoantitest vizsgalat 29 be-
tegnél tortént €s SSA/Ro antitesteket az esetek felében
tudtunk kimutatni, egyéb autoantitesteket ennél is keve-
sebb betegben igazoltunk. Az immunglobulinok szintjé-
ben, valamint a C3-, C4-szintben egy-egy esettdl eltekint-
ve koros eltérést nem taldltunk, az 4tlagértékek a normalis
tartomdnyban voltak (2. tablazat).

Prognozis

A régidhoz tartozé betegek tobbségét ma is gondozzuk.
Az elmult évek sordn 7 beteg tlint el 14t6koriinkbdl és
azok sorsardl nem tudunk. Hat beteg halt meg (ezek f6leg
az id6sebb korosztdlybdl keriiltek ki) és haldluk az alap-
betegséggel nem fiiggott 0ssze. Terdpidsan az esetek tobb-
ségében Delagilt, szteroid helyi kezelést és fokozott fény-
védelmet javasoltunk. Ezzel a kezeléssel betegeink tartd-
san tiinetmentes 4llapotban vannak. Exacerbdci6 a fény-
védelem elmulasztdsa, a gydgyszer onkényes elhagydsa
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kovetkeztében alakult ki néhany betegben. Ezen terdpia
ismételt bedllitasara tiinetmentessé valtak. Hat betegnél a
tiinetek progresszidja miatt szisztémas szteroid kezelést is
kellett atmenetileg adni, de ezekben az esetekben sziszte-
matizaciora utal6 egyéb tiinetek nem voltak. Az idk so-
ran Ot beteg esetében a betegség SLE-be transzformald-
dott és itt a kezelést ennek megfeleléen valtoztattuk.
Ezekben a betegekben a korabban negativ anti-dsDNA és
anti-Sm pozitivva valt, valamint az SLE-re jellemz6
egyéb tiinetek (fvs szam csokkenés, iziileti panaszok, pro-
teinuria, stb.) jelentkeztek, amelyek mar kimeritették az
SLE ARA kritériumait.

Megbeszélés

Az SCLE a sokszor ijesztd és multiplex bdrtiinetek, az au-
toantitest pozitivitasok ellenére az LE csoport jéindulatd,
j6 prognézisi formdjahoz tartozik. Az esetek tobbségében
a klinikai és szovettani kép alapjan a diagnézis feléllitha-
t6. Az irodalmi adatok szerint igen jellemz6 a kérképre az
erés fényérzékenység és az SSA/Ro antitest pozitivitas
(10). Sajat anyagunkban az irodalmi adatokkal ellentétben
az esetek mintegy 50%-aban talaltunk anti-SSA/Ro pozi-
tivitast, ami magyardzhat6 azzal, hogy a régebben diag-
nosztizalt és kezelt esetekben (ahol csak késébb, esetleg
évek milva tudtuk a vizsgdlatot elvégezni) mar nem volt
kimutathaté az autoantitest. Ezen eredményhez az is hoz-
zajarulhat, hogy betegeinknél az anularis forma kevesebb
volt, viszont az irodalomban itt irjak le gyakrabban az an-
ti-SSA/Ro pozitivitast (1,10). A fényérzékenység anam-
nesztikusan minden betegnél fenndllt, de vizsgalatokkal,
fényprovokacioval ezt csak 26 esetben igazoltuk.

Fontosnak tartjuk hangsulyozni, hogy a rendszeres el-
lendrzések soran meglévé vagy megjelend dsDNA és Sm
antitest pozitivitas elsé jele lehet a szisztematizacionak.
Betegeink koziil 5 esetben transzformalodott a betegség
SLE-be, ahol ezeket az autoantitesteket is megtalaltuk.

A két gyermekkori SCLE eset koziil az egyikben az an-
ti-dsDNA pozitivitds, valamint a kissé alacsonyabb fvs
szam fenyegetd jelnek tlinik, €s szoros obszervacidt igé-
nyel, hogy id&ben észleljiik az esetleges szisztematizaciot,



annak ellenére, hogy antimaldrids kezelés, lokalis szteroid
terdpia és fényvédelem mellett mindkét betegiink tiinet-
mentes. A gyermekkori esetek el6forduldsa meglehetdsen
ritka (11, 12, 13, 14). Felndtt eseteink tobbsége is ilyen
kombindlt kezelés mellett évek 6ta tiinetmentes és csak
néhany esetben kellett ezt a kezelést szisztémds szteroid,
esetleg azathioprin addsaval kiegésziteni.

Osszefoglalva megdllapithaté, hogy a 195 LE-ként
diagnosztizalt betegeink koziil 42 bizonyult SCLE-nek.
Ezek koziil 5 beteg transzformalédott SLE-ba. Betegeink
klinikai tiinetei, valamint laboratoriumi leletei és az alkal-
mazott effektiv terdpia alapjan ugy véljiik, hogy a sokszor
ijeszté bortiinetek és autoantitest pozitivitdsok ellenére
egy viszonylag jéindulatd, j6 progndzisu betegséggel al-
lunk szemben. Fontosnak tartjuk a betegek gondozasat és
a laboratériumi leletek rendszeres kontrolljat.
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