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| Herpes simplex L. tipus okozta primer infekcio
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Darier kérban szenvedo gravidanal
Primer infection by herpes simplex type I.
in a pregnant woman with Darier’s disease
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OSSZEFOGLALAS

A morbus Darier vagy dyskeratosis follicularis
ritka, autoszomdlis domindns médon 6réklodo ge-
nodermatosis. A szerz0k herpes simplex virus I. ti-
pusdval vald feliilfertbzés esetét irjdk le, melynek
kiilon érdekessége, hogy fiatal gravidandl szerold-
giailag igazolt, klinikailag igen silyos primer in-
fekcio zajlott le. Acyclovir terdpia hatdsdra észlelt
gyors javulds, majd késobb az egészséges, érett
gyermek sziilletése a hasonléan indokolt esetben
adott gyogyszer alkalmazhatdsdgdt tdmasztja ald.
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SUMMARY

Darier’ s disease is a rare genodermatose trans-
mitted as an autosomal, dominant trait. Authors
reporte a case of a superinfection by Herpes simp-
lex hominis virus type 1., occured in a young preg-
nant woman, as a serologically confirmed, clini-
cally really severe primer infection. Acyclovir the-
rapy was rapidly efficient, and three month later a
mature, healthy child was born. This does support
the harmless of the drug administred in selected
conditions.
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Darier francia bérgydgydsz 1889-ben irta
le eldszor ezt a ritka, autoszomadlis domindns
médon 6roklédd genodermatosist, amelyet
az utokor Darier kérként ismer.

Herpes simples virussal (HSV) valé feliil-
fertézés az elvéltozdsnél nemegyszer eldfor-
dul. Az aldbbiakban egy igen kiterjedt primer
infekci6 esetét frjuk le Darier kéros nébete-
gen, a terhesség félidejében.

Esetismertetés

S.-né D. Katalin (20 éves) anamnézisében hat
éves kora 6ta észlelt, ekkor hisztolégiailag igazolt
Morbus Darier szerepel. Az aprd, barna papuldk az
arcon, a torzson és a végtagokon egyardnt jelent-
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keztek. A bOelvaltozds nydron kifejezettebb volt,
a kozmetikai probléman kiviil egyéb panaszt nem
okozott,

A csalddban médsndl nem keriilt felismerésre ha-
sonlé elvéltozds.

Serdiilé kordban betegiink tobb évig Tigason,
majd Roaccutan kezelést kapott, melynek haté-
konysdgat szubjektive mérsékeltnek itélte,

1993. mdrcius végén jelentkeztek a szdjnydlka-
hértydn, majd két nap milva fokozatosan végigfu-
tottak az arcon, nyakon, a mellkason, a felsd vég-
tagon igen kiterjedt, nagyon fajdalmas vesiculosus
laesidk, magas 14z kiséretében. Ekkor kertilt felvé-
telre osztélyunkra.

Felvételkor a beteg 18-19. hetes gravida, amag-
zat az elvégzett UH vizsgélat szerint kelléen fej-
lett, durva eltérés nem latszik.




Statusz: az arc egész terliletén, a mellkason £6-
leg a nyakkivdgdsnak megfeleléen, a karok feszit6
felszinén, kisebb mértékben mindkét comb feszitd
felszinén 2-4 mm-es sdrgds-gennyes bennéki ve-
siculdk latszanak, melyek tobb helyen megnyfltak,
itt az eroddlt teriileteket vastag sdrgdssziirke crusta
fedi: A buccalis nydlkahdrtydn, az ajakpiron, a
gingivén, a kernényszdjpadon 2-3 mm-es erosiok
latszanak [1-3. dbra (cimlap) és 4. dbra]. A na-
gyajkak belfeliiletén, a kisajkakon lepedékes ala-
pu postvesiculosus erosiok vannak, a hiivelybdl
fluor iiriil. Testszerte szdmos, follicularisan elhe-

4.abra:
Kiterjedt apthosus elvaltozés
a keménysz4jpadon

lyezkedd apr6, barnds papuldk ltszanak. A beteg
lazas (39.8°C), rossz éltaldnos allapotd, gyenge.

Rutin laboratériumi értékeibdl kiemelendd az
igen fokozott vérsejt siillyedés (113mm/96), az er6-
sen balra tolt vérkép, kifejezett toxikus granuldci-
oval.

A hélyagbennékbdl az Orszdgos Kozegészség-
ligyi Intézetben HSV-I. tipusi virust izoldltak, a
herpesz szerolégia eredménye is a primer HSV-1,
fertdzést tdmasztotta ald (felvételkor a HSV szero-
16gis — immunfluoreszcens technikdval vizsgdlva
- negatfv eredményt adott, 10 nap utdn ismételve
a vizsgdlatot: IgG: 1:640, IgM: 1:60, IgA: 1:20 hi-
gitasban pozitiv eredményt kaptunk).

Neurolégiai konzilium a fertdzés idegrendszeri
manifesztdcidjdra utalé képet nem taldlt,

A rossz éltaldnos dllapot ellenére a beteg bel-
gyogydszati stdtuszdban a fentieken til kéros elté-
rést nem észleltiink,

Az alkalmazott szisztémds antivirdlis (acyclovir
25mg/tskg i.v. hat napig, majd 5x1tbl per os adag-
ban folytatva), antibiotikus (Oxacillin, per os) és
kiils6 dezinficiens, hdamosité kezelés mellett a be-
teg 4 nap alatt laztalanna valt, dltaldnos allapota
jelent8sen javult (5. dbra). Két héttel a felvétele
utdn a vesiculdkkal, porkkel fedett teriiletek friss
hdmmal fedettek. Tovabbi két hétig folytatjuk an-

S.dbra:
Egy hetes kezelés utdni 4llapot

tivirdlis kezelését, ezutdn j6 4ltaldnos dllapotban
emittaljuk. Az akut infectio tlinetei visszaszoruld-
sdval parhuzamosan alapbetegségének bértiinetei
kissé fokozddtak (6. dbra).

Bennfekvése utolsé napjaiban, majd a tovabbi-
akban is tobb {zben észleltiink panaszt alig okozd,
pér nap alatt kiilsd antivirdlis szer alkalmazasa
mellett visszahiz6dd vesiculosus, csekély gyulla-
dasal kisért borelvaltozdst a test kiilonbozd részein
(1abszar, véllak).

A rendszeresen végzett UH vizsgélat szerint
ekdzben amagzat zavartalanul fejlddstt. Terminus
elétt 1 héttel a beteg per vias naturales fejlett,
egészséges fingyermeket sziilt (3200 g, Apgar:
9/10) a SOTE 1. sz. Sziilészeti és Nogydgydszati
Klinikdjén, ahonnan szgvédménymentes, zavarta-
lan postpartum id&szak utdn emittaltdk.

Megbeszélés:

A dyskeratosis follicularis vegetans néven
is ismert betegséget egy évszdzaddal ezeldtt
frta le a francia, Pesten sziiletett borgyé-
gyasz, Darier (3). A ritka genodermatosis
hétterében a szuprabasalis epidermalis sejtek
kohézidjdnak elvesztése (acantholysis) és
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6. dbra.
Dyskeratotikus papuldk a combon

dyskeratosis all. Az elvéltozdsok elbszeretet-
tel érintik a test faggydmirigyekben gazda-
gabb terlileteit (2).

A betegség oroklédésmenete autoszoma-
lis, domindns. Esetiinkben a csalddi anamné-
zis negativnak mondott — ez azonban még
nem bizonyitja azt, hogy friss mutaciorol vol-
na sz6, hiszen el6fordulhat, hogy a felmen&k
kozott az elvéltozds csak igen csekély, a sze-
mélyt egyéltaldn nem zavard tiinetekkel jart,

Beteglink gyermeke igy ¢rokolte a hibds
gént, azonban a bértiinetek valdsziniileg csak
0.5-2 évtized milva jelennek majd meg (Bur-
ge és misai nagyszamu esetet felvonultaté
felmérése szerint a betegség manifesztacioja-
nak kezdete 6 és 20 év kozott a legvaldszi-
niibb) (2).

Darier kérhoz térsulé kiterjedt herpeszes
infekcié eléforduldsa kozismert, mégis ritka
elvéltozds. A nemzetkozi szakirodalomban
csak néhény ilyen leirdst taldltunk (4,9,7,11).

Megjegyzend6, hogy mig a fentiek szerint
Darier betegség manifesztacidja altaldban is-
koldskorra vagy fiatal feln&ttkorra (6-20 év
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kozé) esik, a primer HSV-I. fert6zés 4ltala-
ban kisgyermekkorban zajlik, és legtobbszor
tiinetmentesen, ugyanakkor a HSV-2 tipus
okozta fertdzés a fiatal felnGttkorra, a szexu-
alis élet megkezdése utdni idépontra esik (4).

Betegiinknél valdszinfileg eldsegitd ténye-
z6 lehetett a terhesség is, mint megvéltozott
immunkészségli dllapot.

Kiilon figyelmet érdemel az, hogy a virus
okozta vesiculak (a nydlkahartyak mellett) az
Ugynevezett szeborrhoeds terlileten fordultak
el6 nagyobb szdmban — tehdt ott, ahol a Da-
rier betegség tiinetei dltaldban markdnsabbak
szoktak lenni. Ugyanakkor a tovabbiakban
jelentkezé recidivdkndl mar nem észleltiik
ezt az elrendez6dést (a ldbszar, majd a vdllak
egy-egy koriilirt teriiletére korlatozodtak).

Differencidldiagnosztikai szempontbdl tudni
kell azt, hogy a Darier betegség el6fordul
bullosus formdban is (ami nem meglepd a
szovettani jellegzetesség ismeretében: az int-
raepidermalis lacundk kiszélesedésérdl lehet
sz6). Sokkal gyakoribb azonban az, hogy a
bullosus-vesiculosus elvaltozds virussal vagy
baktériummal tortént feliilfert6z6dés ered-
ménye (5,10).

Esetiinkben a magas 1az, rossz altaldnos 4l-
lapot indikélta az erélyes antivirdlis terdpia
bedllitdsat. Az acyclovir terhes néknél — kel-
16en indokolt indikécié mellett — adhaténak
tlinik, amennyiben Andrews és misai egy ret-
rospektiv vizsgdlatdnak bizonysdga szerint
teratogen hatdst6l, a terhesség lefolydséra
gyakorolt hatdstdl a szernél nem kell tarta-
nunk (1).
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