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OSSZEFOGLALAS

Szerzék kizlik a jelenlegi Iényeges ismereteket a kutan
erythematodes etioldgidjdara, patogenezisére és kiinikai
tiineteire vonatkozéan. A subacut cutan erythematodes
(SCLE) a betegség egyik varidnsa. Az anti-Ro/SSA és
La/SSB autoantitest kimutatdsa és a fotoszenzitivitds eb-
ben a csoportban kiilon jelentdséggel bir.

Sajdt betegeink kozot 60 SCLE-s eset fordul eld. Ezen
hetegek jellemzd klinikai és laboratoriumi tiineteit ismer-
tetik: klinikai tinetek: a fényérzékenység, tipusos bdrtiine-
tek, arthralgia, myalgia. Laborleletek koziil kiemelendd:
Jokozott vvs siillyedés, leukopenia, anti dsDNS, anti
SSA/Ro, anti SSB/La, esetenként egyéb autoantitestek ki-
mutathatésdga, néhdny esetben LE sejt pozitivitds és
emelkedett szérum immunkomplex értékek.

Terdpia: steroidok, chloroguine, retinoidok, fényvédelem.
A betegek rendszeres klinikai és laboratériumi ellenérzése
feltétleniil indokolt.
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SUMMARY

In the present review the authors try to give a summary
about today's knowledge of the etiology, pathogenesis
and clinical symptoms of cutaneous LE. Subacute cutane-
ous lupus ervthematosus (SCLE) is a subset of these dise-
ases. The anti-Ro/SSA and La/SSB autoantibody evaluati-
on has importance in the diagnosis of photosensitive LE.
In this study 60 patients with SCLE were evaluated accor-
ding to clinical and laboratory criteria. Laboratory fin-
digns were: BSR elevation, leukopenia, anti-dsDNA, anti-
SSA/Ro and anti-SSB/La antibody postivitiy, LE-cell posi-
tivity, elevated immune complex levels. Besides the cha-
racteristic skin lesions, SCLE patients had arthralgia,
myalgia and pronounced photosensitivity.

Therapy: steroids, chloroguine, retinoids and photopro-
tection. The close follow-up of these patients is extremely
important.
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A Lupus erythematodes (LE) két 6 formdjat 1872-ben
Kaposi irta le: LE discoides és LE disseminatus néven. A
két véglet kozott szamos dtmeneti forma talilhatd, melye-
ket a valtozatos klinikai tiinetek miatt a kiilonbdzd szer-
z0k mds-mds névvel kozoltek. A lupus erythematodes
multiszisztémas megbetegedés. A humoridlis és celluldris
immunrendszer diszreguldcidja kovetkeztében a sajit sej-
tek és szervek autoagressziv pusztuldsa jon létre. Az LE a
szervezet minden organumara lokalizdlodhat — leggyako-
ribb manifeszticié az arthralgia/arthritis (80%), az LE
specifikus bértiinetei (71%), a myalgia (60%), valamint a
veseérintettség (42%).

1979-ben Sotheimer (7) Subacute cutaneous lupus eryt-
hematosus (SCLE) néven jél koriilhatarolhaté (j entitdst
kozolt, melyben a klinikai tiineteken kiviil az immunsze-
rologiai, szovettani €s egyéb laboratériumi leleteket is fi-
gyelembe veszi. A betegeken 4 vagy tobb ARA kritérium
volt kimutathatd.

* A DOTE Bérklinika 70 éves jubileumara felajdnlott kdzlemény
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Az LE kutdn varidnsai a kdvetkezok:
Chronikus-discoid LE (DLE)
subacut-cutan LE (SCLE)

A DLE és az SLE dltaldban a 3-5. életévtizedben mani-
fesztdlodik és 3-6-szor gyakoribb nékon, mint férfiakon.
Mind a DLE-re, mind az SCLE-re jellemzd, a HLA DR3
és B8 hisztokompatibilitdsi antigének gyakori elGforduld-
Sa.

A DLE klinikai jellemzdi: élesen hatdrolt erythematos-
quamosus plakkok, melyek a betegek 80%-dban az arcra
és a hajas fejborre lokalizdlodnak, de a betegek 20%-dban
mds — tobbnyire fényexpozicidnak kitett bérteriileteken is
eléfordulhatnak. Ez a megoszlds az SCLE esetében fordi-
tott is lehet. A SCLE-ben két klinikai varidns ismert:

a) psoriasiform

b) anularis-polycyclikus forma.

Mindketté egyforman gyakori. A két varians kozotti kii-
lonbség a betegség lefolydsa és progndzisa szempontjabol
nem jelentés. A DLE és SCLE kozotti tovabbi kiilonbség
a gydgyulds tekintetében észlelhetd, a DLE atrophidval



1. dbra
SCLE tipusos bértiinetei

hyper- vagy hypopigmenticidval, az SCLE heg nélkiil,
esetleg discolorizdcidval gydgyul (2).

A cutan LE kardindlis tiinete a fényérzékenység, vagyis a speci-
fikus LE lézidkat az UV fény indukdlja, vagy aggravilja. Az al-
kalmazott vizsgalatokkal ésfvagy az anamnesztikus adatokkal
DLE esetében a betegek 37-94%-ban igazolhaté a fotoszenzitivi-
tas, az SCLE-ben 27-90%-ban (3).

A cutan LE hisztologiai jellemzéi

Orthokeratosis, foltos epidermalis atrophia. A stratum ba-
sale hydropicus degenericidja. A dermalis infiltracid els6-
sorban T és kevésben B lymphocytdkbdl dll (f6leg peri-
vaszkuldrisan ¢és a papillaris rétegben lathatd). A
lymphocyta markereket tekintve az infiltratumban kever-
ten fordulnak el6 CD4* és CD8* sejtek. A DLE és SCLE
kozott hisztolégiai szempontbdl csak gradudlis kiilonbség
van. Altaliban SCLE-ben a mononukledris infiltrdcié ke-
vésbé intenziv, inkabb diffiz és a dermisz reticularis réte-
gében taldlhat6.

A cutan LE immunszeroldgiai paraméterei: széles spekt-
rumban talalhatok autoantitestek: ANA, dsDNS, Ro/SS-A,
La/SS-B elleni nukledris antitestek. Ezek a betegeknek
csak egy részében mutathatdok ki, a diagndzist alatdamaszt-
jak, de hidnyuk esetén nem zdrhato ki a betegség.

Szoros Osszefiiggésben van az UV expozicid és az LE
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specifikus bértiinetek megjelenése kozott, ezért a fényvé-
delem érdekében tett intézkedések kiilonleges jelentGség-
gel bimak. Az LE specidlis bérlézidk kiviltdsardl hosszi
ideig csak az UVB sugarakat tartottak felel6snek. Ma mar
bizonyitott, hogy az UVA is oki szerepet jatszik. UVA
fény emittdlhatd mesterséges besugdrzd késziilékekbdl,

Y

Az UV indukailta cutan LE pathogenezise

A cutan LE egy primer T-sejt kozvetitette autoimmun be-
tegség, melynek az immunoldgiai célsejtjei a basalmemb-
ran keratinocytdi. Ennek a folyamatnak az eredménye a
histologiai elvéltozds: a stratum basale hydropicus dege-
neracidja. A humordlis és celluldris immunszisztéma inte-
rakcidja B-sejt stimuldciét hoz 1étre, mely szekunder anti-
testképzést eredményez. Jelenlegi tudasunk szerint az au-
toreaktiv lymphocitdk €s keratinocytdk kozott kiilonbozd
celluléris citotoxicus mechanizmusok jelentdsek.

Az LE specifikus korlézidk antitest dependens celluldris
citotoxicus reakciod (ADCC) révén keletkeznek: az autore-
aktiv T lymphocytdk a basalmembrin keratinocytdit el-
pusztitjdk, In vitro kisérletekben a tenyésztett keratinocy-
tdkban kimutattik, hogy UVB fény hatdsdra a citoplazma-
tikus és nukledris ribonucleoproteinek a keratinocytik
sejtmembranjdra transzlokdlédnak, ahol monospecifkus
antitesteket tudnak megkétni.

Az immunrendszer szdmdra idegenként felismert kerati-
nocytdkat az aktivabb citotoxikus T sejtek komplement
kotési reakeio révén feloldjdk (1, 4, 6).

A cutan LE progndzisa

A DLE és SCLE prognoézisa altaldban kedvezd. Néha su-
lyos belsdszervi manifeszticiok kisérik, maskor csak mi-
nimdl-szimptémdk jelentkeznek. A DLE 27%-a SCLE
67%-aban taldlhatd arthralgia/arthritis, proteinuria, Sulyos
szervi manifesztacidba vald dtmenet viszonylag ritka. A
bdrtiinetek kiterjedtsége prognosztikai jel is lehet: dissze-
mindlt bértiinetek, hajas fejbdr, végtagok, torzs érintettség
esetén rosszabb, mint csak a tipusos helyekre lokalizalédé
esetekben.

Therapia

Szisztémas és lokdlis corticosteroidok, antimaldrias sze-
rek, fényvédelem, retinoidok (2, 9).

A DOTE Boérklinikdn gondozott betegek szama 300,
ezek koziil 60 SCLE, melyet az utébbi 15 évben észlel-
tiink. Jelenleg tiinetmentes 25, SLE-be dtment: 5, meg-
halt: 2, tiid6fibrosis alakult ki 1 esetben.

Aktiv klinikai tiinetekkel 60 SCLE-s beteget kezeltiink.

A betegek a betegség kezdetekor klinikai felvételre ke-
riilnek, részletes kivizsgdlds utdn egyénileg megillapitott
steroid-chloroquin kezelésben részesiilnek, dllandé gon-
dozas alatt dllnak. Lokdlisan fényvédoket és steroid kré-
meket kapnak. Elzetes tapasztalatainkat részletesen ko-
zoltik (7). A betegek vizsgdlati eredményei koziil csak



néhdnyat emeltiink ki, melyet a betegségre jellemzdnek
tartottunk.

Rutin laboratériumi eltérések koziil leggyakrabban We
fokozédast és leukocytopenidt észleltiink. A klinikai tiine-
tek javulasdval ezek normalizdlédtak. SSA/Ro és/vagy
SSB/La autoantitesteket a betegek 70%-4ban mutattunk
ki. LE sejtpozitivitas csak 2 betegnél volt. Mindkét jelen-
ség a kezelés hatdsara normalizalodott.

Immunhisztolégiai vizsgélattal a betegek 2/3-ndl mutat-
tunk ki immunglobulin lerakédést a dermoepidermadlis ha-
tiron, vagy a kiserek faldban. Immunglobulinok elsGsor-
ban IgG, de IgM és IgA is eléfordult kiilon kiilon, vagy
egymdssal kombindltan. Ez megfelelt a Lupus Band Test
(LBT) masok dltal is leirt variabilitdsdnak.

Leggyakrabban polyarthritis és myositis, kapillaritis tér-
sult a jellegzetes bértiinetekhez. Tavaszi, nyari hénapok-
ban a bortiinetek, Gsszel és télen polyarthritis és myositis
domindlt. Fényérzékenység vizsgalata sordn megdlapitot-
tuk, hogy a bdértiinetek jelentkezését vagy fellobbandsat
minden esetben napfénybehatds el6zte meg, de a jelensé-
gek nem csak a napfénynek kitett, hanem esetenként a ru-
haval fedett borfeliileteken is jelentkeztek. A MED atlag-
értéke alacsonyabb volt a normadl dtlagnal. Néhany esetben
a fénypréba helyén perzisztdlé erythemdt észleltiink enyhe
beszlirGdéssel, mely 1 hénapon tdl is megmaradt. Ezért
ezen betegcsoportban a napfénykeriilés és a fokozott fény-
védelem még indokoltabb, mint a DLE-s betegek esetében.

A betegek rendszeres klinikai és laboratériumi ellendr-
zése a recidivdk és a szisztémds formdba valdé dtmenet
megelézése érdekében feltétleniil indokolt.
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Helyesen bedllitott individudlis therapia esetén a kon-
zekvensen keresztiilvitt UV fény profilaxis meggéltolja
vagy csokkentheti a photosensitiv bdrjelenségek exacer-
bacidjat, igy az antimaldrids szerek steroidok és vagy ci-
tosztatikumok dézisa minimdlisra csokkenthetd.
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