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OSSZEFOGLALAS

Az izomorf reakcié nem specifikus ingerre jelentkezd, a
bérbetegségre jellemzd tiineteket mutaté bérelvdltozds,
mely Kobner phenomenként psoriasisban, lichen ruber
planusban, erythematodesben és mycosis fungoidesben is
ismert.

Két Hailey-Hailey-s betegiink rutin epicutan tesztelése-
kor létrejovd, a betegek anamnézisével egybevdgd, igy re-
levdns pozitiv bbrreakcid helyén kialakult bérelvdltozds
szdvettani és elektronmikroszképos vizsgdlatakor az alap-
betegségre jellemz8 képet észleltiink. Az eredmények alap-
jdn a kontakt sensibilisatio Hailey-Hailey-t provokdlé
Kobner lehetdsége bizonyithatévd vdlt.
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SUMMARY

Benign familial chronic pemphigus (morbus Hailey-Hai-
ley) is a rare hereditary condition characterized by deve-
lopment of blisters at sites of friction and in the intertrigi-
nous areas.

We present a female and a male patient whose skin
symptoms were induced by contact allergens. We were
able to identify the triggering factor in our patients
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A Kobner-reakciék megfigyelése, felismerése a tiinetet
adé bérbetegségek pathomechanizmusédnak megismerésé-
ben minden esetben nagy segitséget nyujtott. Kontakt sen-
sibilisatio kivéaltotta Kd&bner-reakciék bizonyitdsakor, a
provokalé faktor — ez esetben kontakt allergén — azonosi-
tdsa a beteg tlinetmentességének kulcsdvd vélik. Kozle-
ménylinkben bemutatott két Hailey-Hailey-betegségben
szenvedd betegiink vizsgdlati eredményeit e szempontok
szerint dolgoztuk fel, és az eredményes terdpia céljabdl
hasznéltuk fel.

Esetismertetés

1. eset:
A 47 éves, bbrtiineteit nyolc éve észield férfibeteg csalddi anamné-
zise Hailey-Hailey-re pozitiv, fidgyermekének szintén tfpusos tline-
tei vannak. Tiinetmentes 4llapotban, ambulanter keriilt sor kivizsgé-
l4séra.

Kornyezeti kontakt allergének epicutan tesztelése 48. 6rdban PPD
(parafenilén diamin) és a Katon CG erythema, infiltrdcé erSsségt

++ pozitfv reakciét adott, majd 72 6rara a bérreakcidk vesiculosussd |

véltak (1. 4bra). A Katon CG epicutan reakci6jabol késziilt szovetta-
ni metszeten mérsékelten hyperplasids hdmmal fedett b&rrészlet 14t-

hatd, szélén a suprabasalis hdmrétegben résképzédéssel, a hdm alatt
chronikus lobsejtekbdl 4116 ekzematiform reakciéval. A kép Hailey-
Hailey-nek megfelelt (2. dbra).

Az anyagb6l késziilt elektronmikroszképos vizsgélat aldtdmasz-
totta a diagnézist (3. dbra). Az ultravékony metszeteken megfigyel-
het6 a stratum spinosumban a keratinocyték részleges szepardléds-
sa, elvétve egy-egy lymphocyta taldlhaté a vizsgélt anyagban. A str.
spinosum desmosomalis kapcsolédédsa old6dik, a dezmoszémék in-
ternalizdciéja figyelhet6 meg, melyet a keratin tonofilamentumok
Osszecsapz6dédsa kisér. A keratinocytdk keratin struktirdjanak elté-
rései, valamint az elektrondenz desmosomdk megoszldsdnak vélto-
zésa igen jellegzetes morfoldgiai képet nydjtanak. Tobb helyen a ke-
ratinocytdk teljes lekerekedése, és kezd8d6 acantholizis figyelhetd
meg. Bullaképzddés nem 14thatd. A kontakt pozitivitds relevancidjat
sotét textilidkbdl késziilt ruha hordésa, illetve a részben terdpids ex-
terndk konzervéléanyagdval, ill. kozmetikumokkal (Katon CG) tér-
tént expozici6 bizonyitja.

2. eset:

54 éves nébeteg. 20-as életévei elejétdl észleli az Hsszefekvs bérte-
riilleteken gyorsan konfludlé hélyagokkal jelentkezd, fdjdalmas,
konnyen feliilfert6z6dg bértiineteit. Megfigyelése szerint dezodorok
‘haszn4lata provokdlta tiineteit. 1994-ben szovetani vizsgélattal Hai-
ley-Haileyt igazoltak. Csalddjédban tobb vérrokondnak ismert Hailey-
Hailey-betegsége. Klinikai felvételére az anamnesztikus adatok
alapjan felvet8dott kontakt tilérzékenység provok4ld hatdsdnak iga-
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1. dbra

Katon CG epicutan reakcié
- 72 6-ban

zoldsa céljabol keriilt sor, Felvételkor a mammak alatt, az dsszefek-
v6 bérteriiletnek megfelelden kiterjedt maceratio, erythema, rhaga-
dok l4thatdk, finom széli hdmléssal, a bal hénaljban és az inguinalis
hajlatban halvdny erythemaval. Feltting volt a klinikai tiinetek éles
hatdra (4. 4dbra).

Kivizsgéldsa sordn a kornyezeti kontakt allergének epicutan so-
rozatdban a fragrance mix 24 6rdtél infiltrdciét, majd 72 éraban
bullosus bérreakeidt provokalt, melybsl szovettani vizsgalat cél-
jéra mintdt vettiink. A sztvettani képen hyperplasids hdm, a hdm-
ban acantholysis, és a dermis fels6 részében perivascularis lobsej-
tes besz{ir6dés 1athatd, mely Hailey-Hailey sz6veti képének meg-
felelt.

Megbeszélés

A Hailey-Hailey autosomalis-domindnsan oroklsde, ritka,
fiatal felndttkorban jelentkez6 bdrbetegség, kialakuldsét
napsugdrzas, hideg, ill. héhatds, mikrébas fertézések és a
bér dorzstlése eldsegiti, gyakori szov6dménye a bakteria-
lis feliilfert6z8dés. Tiinetei a dorzsolésnek kitett, ill.
Osszefekvd borteriileteken, soliter, id6nként gruppfrozott,
konfludlé hélyagok fofma’lj dban manifesztdlédnak, melyek
felfakaddsa utdn éles‘ hatdrd, macerdlt, porkkel fedett,
odorosus plakkok alakulnak ki.

Az izomorf reakcié Illem specifikus ingerre jelentkez§, a

bérbetegségre jellemz§ tiineteket mutatd bérelvéltozds,
|

2. dbra
Szgvettan: hyperplasids ham, suprabasalis résképzadés,
ekzematiform reakcié

mely Ko&bner phenomenként psoriasisban, lichen ruber
planusban, erythematodesben (8) és mycosis fungoides-
ben (9) is ismert. Kivéltdsdban nem specifikus ingerként
szerepelhet acne, herpes zoster, kontakt ekzema, és fizikai
hatds (8).

Bullosus betegségek és kontakt tdlérzékenység kapcso-
latdrél kevés irodalmi adat 4ll rendelkezésre. Nem eldn-
tott, hogy a lok4lis alkalmazds, illetve a patch teszt sordn
1étrejov6 morfoldgiailag és hisztolégiailag bullosus beteg-
ségnek (bullosus pemphigoid, pemphigus vulgaris) meg-
felel§ bérjelenség kialakuldsdban a lok4lis allergénnek va-
l6ban van-e kizvetlen szerepe, vagy csupén tarsult jelen-
ségr6l van sz6. A hélyagképzGdés patomechanizmusa
sem ismert (1-7, 10).

Pemphigoid esetére Goh és munkatdrsai emlitenek he-
gek kezelésére haszndlt fahéjpor alkalmazdsa utdn az ex-
positio helyén fellépd, bullosus pemphigoid jelleg(i elvél-
tozdst. A hélyag morfol6gidja és a hisztolégiai kép bullo-
sus pemphigoidra hasonlitott, de a DIF negativ volt. A be-
teg epicutan tesztje erés fehéjalkohol, ill. fahéj aldehid
pozitivitast jelzett (2).

Soni és munkatérsai frnak le formaldehiddal és metil-
kloroizotiazolinonnal végzett epicutan teszt sordn jelent-




3. dbra

Elektronmikroszképos kép: keratinocytdk szepardlédésa, dezmoszomék internali-

z4cidja, tonofilamentumok
Osszecsapddasa

xez0 hélyagos tiineteket a provokéciétél fiiggetlen test-
feliileten, melyekbdl hisztolGgiai és fluoreszcens vizsgé-
latokkal bullosus pemphigoid diagnézisat 4llitottdk fel

53
12).

Bolgdr szerz6k, sajdt esetiikben, antiscabieses kezelés
sordn a benzyl-benzodt tartalmi| atkadls szer kivaltotta
pemphigoid jellegd bullosus reakciét ismertetnek. Esetiik-
ben  direkt immunfluoreszcens vizsgélattal a basalis
membrdn mentén IgG depozitum és C3 komplement volt
ldthato, indirekt IF negativ lett, a benzyl-benzoét epicutan
eszt is negativ lett (7.)

Brenner és munkatdrsai benzoinnal, pesticidekkel, chro-

4. dbra
A 2. beteg bbrtiinetei az Osszefekvd bérteriileteken

LY

mium sulfattal, illetve szdraz tiszti-
tdskor és fényképek elbhivdsakor
haszn4lt anyagokkal provokalt con-
tact pemphigus kapcsdn felvetik,
hogy a korébbi elképzeléshez ké-
pest, mely szerint az emlitett kemi-
kélidk systemdsan abszorbedléd-
nak, valészintibb, hogy az anyagok
helyi expozicidja keratinocytdk di-
saggregdcidjdval azonnali vagy
késleltetett tilérzékenységet provo-
kdlé enzimek direkt aktivéciéjaval
fejti ki pemphigust provokalé haté-
sdt (1).

Vozza és munkatdrsai 1-3 dich-
lorpropene expositio uténi gene-
ralizdlt hélyagos elvaltozdst k-
z6lnek. A klinikai kép, szovettani
¢s immunfluorescens vizsgdlata
egyarédnt pemphigus vulgarist iga-
zolt, a Tzank-teszt pozitiv volt, az
anyag oldatdval végzett patch
teszt pozitivitdst jelzett. A szer-
z0k a bullosus reakcié kialakuld-
sdt egyértelmfien a fenti expoziciénak tulajdonitottdk
(10).

A Hailey-Hailey és kontakt tdlérzékenység kapcsola-
tdr6l nagyon kevés adat 4ll rendelkezésre. Reitamo és
munkatdrsai 15 Hailey-Hailey-s beteg epicutan tesztelé-
sét elvégezve egy-egy epoxy-gyanta-, illetve perubal-
zsam-€érzékeny beteget emlitenek, Vizsgdlatuk sordn
emellett t6bb, lok4lisan alkalmazott szer (neomycin sul-
fat, bacitracin, benzocain, chlorhexidin gluconat és lo-
kélis cortocosteroid) irdnt érzékeny beteget talaltak. Két
esetben végeztek az epicutan tesztelés helyén kialakult
bdrreakciébél szovettani vizsgélatot. Ennek sordn
Hailey-Hailey-re jellemz§ képet
észleltek. Elektronmikroszképos
vizsgélat nem tortént. Eredmé-
nyeik alapjdn felvetik, hogy Hai-
ley-Haileys betegek korében gya-
kori a kontakt tilérzékenység el§-
forduldsa, valamint hogy a ter-
pids céllal hasznalt készitmények
egyes betegeknél kontakt tiilérzé-
kenységi reakcidkat valthatnak ki
.

Sajit eseteinknél a relevans kon-
takt tilérzékenység provokilta ti-
pusos bdrjelenségbdl nyert szovet-
tani és elektronmikroszképos kép
Hailey-Hailey kontakt sensibilisa-
tiés Kobnerét igazolja. Az egyéb-
ként igen komoly terdpids feladatot
jelent6 kérkép kezelésében és pre-
vencidjdban a Kobner-reakcié a
kornyezeti allergének szempontj4-
bél figyelembe veendd.
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