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OSSZEFOGLALAS

A szerz8k egy 60 éves, hepatitis C virusfert6zés miatt
kezelt nébeteg esetét mutatjdk be, akinél a karok feszitd
felszinén, a csuklok felett, a sacrum €s a jobb belboka felett
lichenoid papuldk, plakkok jelentkeztek benniik bullosus
elvéltozdsokkal. A klinikai kép, a szovettani €s immunfluo-
reszcens vizsgdlat egy ritka el6forduldsi autoimmun
hélyagos kérképet, lichen planus pemphigoidest igazolt.
Ennek hatterében infekcio, neoplasia, gyogyszer provokacid
is felmeriilhet. Differencidldiagnosztikai szempontbdl
leginkdbb bullosus pemphigoidtdl, epidermolysis bullosa
aquisitatol, bullosus lichen planustdl kell elkiiloniteni, mely
csak szovettani vizsgdlattal lehetséges. A bemutatott be-
tegnél egyeldre a terdpids lehet§ségek alapbetegsége miatt
korlatozottak, csak lokalis kezelésre szoritkozik.
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SUMMARY

The authors present a case of a 60-year-old women,
receiving treatment for hepatitis C virus infection. She
presented lichenoid papules and plaques on the anterior
surface of the arms, on the wrists, on the sacrum and on the
right inner ankle. Some of the lesions showed bullous signs.
The clinical picture, histological and immunofluorescence
examination confirmed a rare autoimmune blistering di-
sease, lichen planus pemphigoides. It is known to be asso-
ciated with infection, neoplasia, medications. It should be
mostly differentiated from bullous pemphigoid, epider-
molysis bullosa aquisita, bullous lichen planus. Histological
examination is necessary for the diagnosis. The treatment
options were limited because of the underlying disease of
the patient, she has been treated with local treatment.
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A lichen planus pemphigoides egy ritka autoimmun hé-
lyagos betegség, mely a lichen ruber planus és a bullosus
pemphigoid kombindcidja. Els6 leirdja Kaposi Mor volt
1892-ben, mint ,tipusos lichen ruber planus esete, melyet
bullosus eruptié komplikal” (1, 2).

Klinikailag a lichenoid papuldk, plakkok mellett sub-
epidermalis bulldk jellemzik, melyek dltalaban a végtagokon
1év6 lichenoid papuldkban alakulnak ki, ritkdn tiinetmentes
bdron is. A diagndzis a klinikai kép és az immunhisztoldgiai
vizsgdlatok alapjan igazolhat6. (2)

Esetismertetés

A 60 éves ndbeteg anamnézisében 2003 6ta ismert hepatitis C virus
(HCV) fert6zés szerepel. 2013. januar—oktober kozott infektologiai
szakrendelésen kezelték, ahol peginterferon+ribavirin kezelésben
részesiilt, azonban virolégiailag non- respondernek bizonyult. 2014-ben
tovabbi kezelését gerincpanaszok miatt halasztottdk. 2014. novemberi
gerinc MR vizsgalattal spondylarthrosis és polydiscopathia igazolédott
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(L1 protusio myelon kompresszidval, L.2-4 protusio gyoki érintettséggel,
L5 protusio durazsdk kompresszioval). Idegsebészeti beavatkozdsranem
volt sziikség. 2015. januar-majus k6zott harmas kombindcids antiviralis
kezelést kapott (peginterferon-ribavirin-simeprevir), melyre szintén nem
reagalt. Aktiv mdjbetegsége miatt interferonmentes kezelést javasoltak,
jelenleg ennek engedélyezésére var. Anamnézisében tovabba
vesekovesség miatt kétszer ESWL kezelés (1okéshullimmal végzett
kézizés), cholecystectomia, appendectomia szerepel. 2016. 03. 11-én
tortént gastroscopos vizsgalat nyelGcsG varicositast, antrum gastritist
igazolt. Magas vérnyomads miatt kalcium-csatorna gatlé és angiotenzin-
konvertdlé enzim (ACE) gatld kezelésben részesiil, gyogyszerérzé-
kenysége nem ismert.

Bérgydgyaszati anamnézisébdl kiemelendS, hogy a harmas
kombinacids kezelés alatt a bal oldali buccalis nyédlkahartyan és az
alsé ajkon stomatitis, jobb sarkon bullosus elvéltozas alakult ki, mely
sokdig ekzematiform plakk formdjdban nem gyégyult. A bal hii-
velykujjon koromagygyulladas, ezenkiviil hajhullds, fényérzékenység
jelentkezett, melyek a kezelés befejezése utan regredialtak.

2015. november 6ta a jobb belboka felett egy viszketS, enyhén
valadékozd, nem gydgyuld bérelvaltozas alakult ki, mely miatt 2015.
marciusban jelentkezett a veszprémi B&r €s Nemibeteg Gondozdban.
Ekkori stdtusza alapjn (a jobb belboka felett 6x5 cm-es éles hatdrd
porkkel fedett erythemds plakk) mikrobas ekzema diagndzisa mertiilt
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1. dbra 2. dbra

A jobb belboka felett a labszdron tenyérnyi cenralisan atrophids, sz€li részen a kordbbi bulldk helyén
erosidkat tartalmazé plakk, als6 pélusandl 2x 0,5 cm-es feszes bulla

3. dbra 4. dbra

Lichen ruber planusban tipusos helyeken, a csukl6k és a sacrum felett livid-erythemds haml6 felszind papuldk

fel, mely miatt lokalis Betadine ecsetelés mellett Fucidin krém,  karcoldsnak megfeleléen vonalas haemorrhagias bulla latszott, mely
unguentum ad vulnera kezelést javasoltak. 2015. dprilisban kontroll ~ heggel gydgyult. Ambuldns szdvettani vizsgalat spongioticus bsr-
vizsgalat soran a jobb belboka felett 9x6 cm-es plakk, mindkét csuklon  betegségek kozé sorolhatd, leginkdbb ekzematoid dermatitisnek meg-
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5. dbra
Az alkar feszit6 felszinén, a sériilés helyén
Kobner jelenség

feleld diagnézist igazolt. A bdrtiinetek tovabb progredialtak a belboka
feletti plakk széli részén 2x0,5 cm-es savés bennékd bulla alakult ki
és mindkét alkar feszitd felszinén illetve a sacrum felett lichenifikalt
papulék, plakkok jelentek meg.

2016. juniusban osztalyunkon kivizsgélasa tortént. Felvételi statuszat
az 1., 2., 3., 4., 5., 6. dbra mutatja.

Rutin labor vizsgalata soran eosinophilia (6,9%), emelkedett
mdjfunkciés értékek (GOT 3x, GPT-, GGT-, ALP 2x-es), emelkedett
Osszes €s direkt bilirubin, normdl TSH igazolddott. Széklet Weber €s
féregpete vizsgdlat negativ volt. HCV és cryoglobulinaemia tarsuldsa
miatt cryoglobulin vizsgdlat tortént, mely negativ volt. HIV, TPPA,
hepatitis B, ANA screen, transzglutamindz IgG, IgA negativ volt. Total
IgE: normadl, inhalativ panel: fiikeverék 1. osztély, nutritiv panel negativ
volt. Tumormarkerek koziil Ca 15-3, AFP mérsékelt emelkedést mu-
tatott, mely emlS6 és maj jo illetve rosszindulati elvaltozdsaiban
emelkedhet meg. Goc €s tumor kutatdst kezdtiink, mely sordn mellkas

rontgen vizsgalat negativ volt, hasi ultrahangon cholecystectomia utani
dllapot, mérsékelt hepatomegalia latszott. N6gydgyaszati és gégészeti
konzilium sordn koros eltérést nem észleltek. Szajsebészeti vizsgalat soran
4 gdbcos fogat irtak le. A bal buccan 1év6 elvaltozas fibromanak felelhet
meg, melyet a fogak altali irritdcié okozhat, obszervaciét javasoltak,
biopsziat a beteg negalt. Mammografiai vizsgalata negativ lett.
Szovettani vizsgélattal subepidermalis lokalizaciéja bulla latszott,
a bérrészlet alapjat érgazdag sarjszovet adta nagyszamu lobsejtes és
eosinophil sejtes besziirddéssel. Direkt immunfluoreszcens (DIF)
vizsgélat a dermo-epidermalis hataron IgG és komplement kicsapdodast
igazolt (7. dbra). Indirekt immunfluoreszcens vizsgalat (IIF, SE Bér,
Nemikortani és Bdronkoldgiai Klinika) keringd ellenanyagot nem
mutatott ki. A klinikai kép és szovettani vizsgalat alapjan lichen planus

Megbeszélés

A lichen planus pemphigoides ritka elSforduldsi
megbetegedés. Zaraa és mtsai. 1980-2010 kozott az angol
irodalomban 78 esetet taldltak publikalva. Az atlag életkor
54 év volt, felnStteknél ni dominancidval, de gyerekkorban,
mely még ritkdbban fordul el (65 felnétt: 13 gyerek), fid
dominancia volt (2).

Klinikailag altalaban a lichenoid papuldban alakul ki a
bulla, de ritkdn tiinetmentes bSron is. Leginkdbb a végta-
gokon szimmetrikusan (csuklétdjon, 1abszarakon) fordul eld,
de a torzson is megtaldlhatd. Nydlkahdrtyatiinet leggyak-
rabban a buccdn jelentkezik lichenre jellemzd, szar-
vasagancsra emlékeztet§ fehéres rajzolat formajdban, de
kialakulhat fajdalmas erosio, bulla is. Ezenkiviil nyalka-

6. dbra
A bal buccalis nyalkahartyan 5 mm-es tomott papula
gyulladt kornyezetben,
koriilotte fehéres elagazddoé rajzolat

7. dbra
Subepidermalis lokalizacidju bulla,
nagyszamu lobsejtes és eosinophil sejtes
beszirédés HE 60x
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8. dbra

9. dbra
Jobb belboka és alkari tiinetek javuldsa
lokalis steroid kezelés mellett

hartyatiinet a szajpadon, garatban, nyel6csében, genitalidn,
a szemben blepharitis, conjunctivitis formdjaban is el6-
fordulhat. Kéromtiinetként hosszanti csikok jelentkezhetnek.
Gyakori a Kobner jelenség és hypo- vagy hyperpigmen-
taciéval gyogyul (2).

Hatterében allhat infekcié: pl. hepatitis B, C fert&zés,
gyerekkorban varicella indukalt esetrdl is beszamoltak (2, 3).
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Belsé szervi tumorokhoz tarsulhat pl. pajzsmirigy carcinoma,
gastrointestindlis adenocarcinoma, multiplex keratoacantho-
ma (2, 4, 5). Tobb gy6gyszer szedéséhez tarsult esetrdl
szamoltak be, melyek a kovetkezék: ramipril, captopril,
simvastatin, cinnarizin, ibuprofen, paracetamol, interferon,
ribavirin, egy esetben kinai gyégynovény keverék (2, 6, 7, 8,
9, 10, 11, 13). UVB, PUVA kezelés provokdlhatja (2, 12).

Patogenezise nem teljesen tisztazott. Egyes szerzdk azt
feltételezik, hogy az elsédleges gyulladds, ami lichen pla-
nusban fenndll, egy kordbban ,,sequester” (immunrendszer
eldl elzart) antigén expoziciot és kibocsatast okoz, mely egy
masodlagos autoimmun reakciét indukdl. Ez alapjan a lichen
planusban fenndallé gyulladds basalmembran karosodast
okozhat, BP180 antigén fejezddik ki, ami ellen autoanti-
testek jelennek meg a keringésben. Ezt nevezziik epitop
spreading mechanizmusnak (2).

A szovettan a lichen ruber planusra és bullosus pem-
phigoidra jellemz6 képet mutatja. A lichenes papulabdl vett
minta szovettani jellegzetességei: hyperkeratosis, stratum
granulosum kiszélesedése, papilla 6déma, flirészfogszert
achantosis, lymphocytds sdvszerd beszdrédés a basalis
membran mentén, apoptotikus basalis keratinocytdk (Civatte
testek). A bulldbdl vett mintdra subepidermalis hdlyag-
képz6dés jellemz8 eosinophil sejtes beszirédéssel. A
perilaesionalis b6rbdl vett minta direkt immunfluoreszcens
vizsgélata sordn a basalmembran mentén linearis IgG és C3
festédés és IgM pozitiv cytoid body/ apoptotikus sejtek
figyelhet6k meg. Indirekt immunfluoreszcens vizsgalattal
keringé IgG tipusu ellenanyagok mutathaték ki a beteg
vérében (2, 14).

Differencial diagnosztikai szempontb6l széba jové kor-
képek az ekzema microbicum, bullosus kontakt dermatitis,
lichen ruber planus, bullosus lichen planus, bullosus pem-
phigoid, epidermolysis bullosa acquisita, lichenoid gyé6gy-
szerexanthema. A bullosus lichen planusban is subepidermalis
ahdlyagképzddés, jellemzd a basalis sejtek kifejezett vacuolas
degenerati6ja, azonban a DIF és IIF vizsgalat negativ. Az epi-
dermolysis bullosa aquisita subepidermalis hélyagkép-
z8déssel, hegesedéssel és miliumképzddéssel jaré autoimmun
betegség, mely klinikailag a traumanak kitett helyeken (térd,
konyok, kézhat) jelentkezik. Bullosus pemphigoidtdl salt split
skin technikaval lehet elkiiloniteni, ahol az antitest a dermalis
oldalhoz ko6tédik vagy VII. kollagén ellenanyag kimutatdsaval
immunoblot mddszerrel. A rutin IF technika az esetek
kevesebb, mint 50%-ba pozitiv (14, 15, 16, 17).

Kezelésében enyhe tiinetek esetén lokalis potens szteroid
jon szoéba. Sulyosabb, kiterjedt tiinetek esetén elsGként
vélasztando a szisztémads prednisolon (0,5-1 mg/ttkg), eset-
leg per os retinoid. Steroid csokkentése érdekében az
irodalomban beszamolnak még dapson, erythromycin +
nikotinamid, tetracyclin, doxycyclin, griseofulvin, hydro-
xychloroquin addsardl is. PUVA megprébélhat6, de pro-
vokélhat is. Fontos a széba jové provokdld gydgyszerek
elhagydsa és az alapbetegség (aktiv hepatitis) kezelése (2,
12, 13, 18, 19).

A szerzGk altal ismertetett betegnél a bértiineteket inter-
feron €s ribavirinnel kezelt hepatitis C virusfert6zés indu-
kalhatta, aktiv majbetegsége tarthatja fenn. Malignitast az
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altalunk elvégzett vizsgalatokkal nem azonositottunk. A
terapias lehet&ségek egyeldre korlatozottak. Lokélisan mo-
metason, majd clobetasol propionat kezelést alkalmaztunk,
a belboka felett okklizidban. Aktiv hepatitis C fert6zés miatt
per os retinoid, steroid kezelés nem jon széba. ACE gatl6
gyogyszerét lecseréltettiik esetleges provokaléd szerepe
miatt, bar ezt tiinetek megjelenése utan kezdte el szedni. Az
alapbetegsége interferonmentes kezelésétdl esetleg bdr-
tiinetek javuldsa varhaté. Bértiinetei lokélis kezelés mellett
jelentds regresszidt mutatnak. Betegiink tovabbi kovetés alatt
all (8., 9. dbra).
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