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Exudative discoid and lichenoid chronic dermatosis
(Sulzberger-Garbe syndrome)
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OSSZEFOGLALAS

Szerzék egy distinctiv discoid és lichenoid chronicus der-
matosisban (Sulzberger-Garbe syndroma) szenvedd 16
éves ledny esetét ismertetik. Az immunolégiai vizsgdlatok
sordn a fagocyta rendszer kdros mitkidését, ezen beliil a
fagocyta-funkciok és az NK sejtaktivitds csokkenését lehe-
tett igazolni. Ezen titlmenden poliklondlis immunglobulin
szaporulat, 1gM, IgGl és 1gG4 szint emelkedés dllt fenn.
Feltételezhetd, hogy az oid-oid syndroma polimorfizmusa
dsszefiigg a kimutatott immunolégial eltérésekkel.

Kulcsszavak:
Sulzberger-Garbe syndroma - immunologiai
eltérések - fagocyta funkcioé - NK sejt

SUMMARY

The authors present a 16-year-old girl with distinctive
exudative discoid and lichenoid chronic dermatosis (Sulz-
berger-Garbe syndrome). Examination of immune para-
meters showed diminished phagocyte chemiluminescence,
decreased superoxide-dismutase activity of polymorpho-
nuclear granulocytes and decreased NK cell activity. The
IgM, IgGl and [gG4 level was elevated. The polymorp-
hism of the disease is supposed to be caused by the immu-
nologic alterations.
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Az exsudativ, chronicus, discoid, lichenoid bérbetegséget
Sulzberger és Garbe 1937-ben irtdk le. (11)

Folyamatosan vita tdrgyat képezi, hogy a korkép 6nillé
entitdst képez-e. Az amerikai €s a skandindv irodalom
egyértelmiien emellett foglal dllast, hangsilyozva a Sulz-
berger-Garbe syndroma 6ndll6 voltdt. Ennek megfelelGen
az amerikai irodalomban lényegesen gyakrabban fordul
el6 a korkép, mig az eurépai dermatolégia vitatja a kérkép
Iétezését. Jansen szerint a kérkép a nummularis ekzematdl
sem klinikailag, sem szdvettanilag nem kiilonithetd e. (6)
Csak néhiny esetet kozoltek Kozép-Eurdpdbdl és Nagy-
Britanniabél. (5, 9) A német tankdnyvek a mai napig nem
irjak le ondll6 betegségként, legfeljebb differencidldiag-
nosztikai problémaként vetik fel — annak ellenére, hogy
Eurépdban mdr 1954-ben Degos leirta tankdnyvében. (2)
A korkép létével kapcesolatos vitdnak oka annak rendkivii-
li véltozékonysaga. Emiatt a betegekben gyakran mycosis
fungoidest, contact dermatitist, atopias dermatitist, derma-
titis herpetiformis Duhringot, psoriasist, dermatitis seborr-
hoicat, lichen planust, parapsoriasist, gydgyszerexanthe-
mat, pityriasis roseat és pityriasis rubra pilarist diagnoszti-
zdlnak.

Eddig kb. 120 esetet kizoltek, de feltehetden a betegség
gyakorisdga lényegesen nagyobb. Az elsé kozlemények
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alapjan a betegség leggyakrabban kozépkori zsid6 férfi-
akban fordul el6, de ennek a megfigyelésnek oka az volt,
hogy a 30-as években azon a klinikdn, ahol a betegséget
eredetileg kozolték, elsésorban zsidé betegeket kezeltek.
Ennek megfelelGen a késobbi kozleményekben nem zsido
betegekrdl is beszamoltak. A megfigyelt férfi dominancia
(1:7 né:férfi ardny) oka lehet, hogy a tiinetek egyik tipu-
sos lokalizdcidja a penis, mig mas tiinetek felismerhetdsé-
ge a differencidldiagnosztikai nehézségek miatt nem egy-
értelmd (9). A betegség kezdete betegenként eltérg
(7-61), leggyakrabban a 4. évtizedben kezdédik. Chroni-
cus recidivald lefolyis jellemzi, a tiinetes szakaszokat hé-
napokig, évekig tarté remisszidk szakitjak meg.

Esetismertetés

Sz. ]. 16 éves lednynak madrcius megel6zden nagyobb betegsége
nem volt. Elsé alkalommal 14,5 éves kordban, {993 mdrciusdban
keriilt a DOTE Bérklinikara. Felvétele el6tt 2 héttel a liabszdrakon,
arcon €s a torzson, csaknem generalizdltan follicularis lokalizdcicjd
papuldk, majd plakkok alakultak ki, amelyek nedvezdvé valtak és
impetiginizdlodtak. A sebvdladékbdl Staphylococcus aureus tenyé-
szett ki. A klinikai kép alapjdn impetiginizalt folliculitis, illetve pso-
riasis pustulosa lehet&sége meriilt fel.

1993, mdjushan a hajas fejbor nedvezévé vile, diffiz effluvium
alakult ki. A tinetek ekkor contact dermatitisre emlékeztettek. Anti-



1. dbra
1993. jiinius. A tdrzson, hason, periumbilicalis régioban
papuldk és plakkok alakultak ki,
melyek lichenifikdlttd valtak.

biotikumon kiviil antihisztamin és 0,5 mg/tskg/die corticosteroid ke-
zelésre tiinetmentesedett.

Atmeneti javulds utin 1993. juniustél ismét recidiva lépett fel. A
torzson, hason, periumbilicalis régidban papulik plakkok alakultak
ki (1. dbra), a hajlatok lichenifikdlttd véltak, a beteg testszerte je-
lentkezd erds viszketésrdl panaszkodott. A hajas fejb6r nedvezdvé
vélt, az effluvium fokozédott. A bértiinetekkel egyidejiileg otitis ex-
terna és media alakult ki, melybél Staphylococcus aureus tenyészett
ki. Antibiotikum, antihisztamin és 0,5 mg/tskg/die corticosteroid,
valamint UVB fénykezelés hatdsdra tiinetmentesedett.

A klinikai kép alapjén dermatitis seborrhoica, dermatitis atopica
lehetGsége meriilt fel. 1993. oktdberben tjabb recidiva jelentkezett.
A hajas fejbron hyperaesmids alapon besziirt, nedvedzd, sdrgds
porkkel fedett papuldk (2. dbra), a hason, mellkason, mindkét glu-
teuson, a héton szines gombostiifejnyi-borsényi, hyperaemids ala-
pon iilé appuldk és plakkok jelentek meg, amelyek helyenként ero-
dilédtak. Az inguinalis hajlatban és az interglutealis régidban
hyperaemids beszirodés volt észlelheté. A nyakon, inguinalisan
mindkét oldalon tobb mogyordnyi, diényi mobilis nyirokcsomo
volt tapinthaté. A hepar és a lien nem volt tapinthat. Antibioti-
kum, antihisztamin 0,5 mg/tskg/die corticosteroid, lokdlis externdk
és UVB kezelés hatdsdra dtmenetileg javult a beteg dllapota. Ezt
kivetden generalizdlt folliculitissel, pustuldkkal jaré shub jelentke-
zett, majd a remisszid sordn a torzs felsd részén psoriasiform papu-
lik jelentek meg. A ldtott kép alapjan ismét felmeriilt a psoriasis
pustulosa lehetdsége.

Laboratériumi vizsgélati eredmények: We: 100 mm/h, 87 mm/h,
fvs 7,2-8.8 G/1, kvalitativ vérkép erésen balra tolt (72% neotrofil,
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2. abra
1993, oktdber. A hajas fejbdron hyperaemids alapon
besziirt, nedvezd, sargds porkkel fedett papuldk
jelentek meg.

26% lympocyta, 2% eosinophil), AST 480, 672, HIV negativ. Vize-
letvizsgdlat: a: neg, p: +++, s: neg, vizelet liledékben litéterenként
15-20 fehérvérsejt, sok vesehdmsejt, baktérium nem tenyészett ki.
Széklet parazitolgiai és bakteriolGgiai tenyésztés negativ, gombate-
nyésztés: Candida albicans. Torokvéladék: Candida albicans. Orrvé-

ladék: Staphylococcus aureus, sebviladék: Staphylococcus aureus,.

Bacillus cereus, Streptococcus non haemolyticus.

Immunszerolégiai vizsgdlatok: IgG 18,5 g/l, IgA 3,65 g/, 1gM
2,2 gfl, 6sszkomplement aktivitds 59,52 CH50/ml, C3 1,45 g/l, C4
300 mg/l, immunkomplex (IC) 116, ANF negativ, paraprotein nincs,
autoantitestek (anti-SSa, anti-SSb, anti-dsDNS, anti-Sm, RF) nem
emelkedettek. Lymphocyta sejtfelszini markerek: CD2 antigén 85%,
CD?3 81,1%, CD4 47,8, CD8 29,5%, CD19 9,9%, CD20 9,5%.

1994, mdrciusdban testszerte papulopustula és urtica (3. dbra), a
mellkason, a nyak két oldaldn tobb tenyérnyi lichenifikdlt hyperae-
mids plakk jelent meg. A homlokon tébb lencsényi hyperaemids pa-
pula, a nasolabialis redében és a szemoldok teriiletén hamlé hypera-
emids besz(irddés volt lithaté. A hajas fejbér nedvezdvé valt. Mind-
két oldali szajzugra lokalizdlédé angulus infectiosus oris, conjuncti-
vitis és blepharitis purulens volt észlelhets. A nyak hdts részén
mindkét oldalon szdmos lencsényi mobilis nyirokcsomét lehetett ta-
pintani. A hepar és a lien nem volt tapinthaté. A bértineteket jelen-
t6s viszketés kisérte.

A tiinetek alapjdn felmeriilt az exudative discoid és lichenoid der-
matosis (Sulzberger-Garbe syndroma) gyandja.

A mellkasrél sziarmazé papulosus plakk szovettani vizsgilata az
epidermis hyperkeratosisdt, fokalis parakeratosisat. acanthosisa €s
enyhe spongiosisa mellett a dermisben mérsékelt fokd, lymphocy-




3. dbra
1994. madrcius. Testszerte szamos papulopustula és urtica
jelent meg.

takbol, polymorphonuclearis leucocytdkbol, eosinophilekbsl és
plazmasejtekbdl dllo oerivascularis infiltraciét mutatott,

Laboratériumi vizsgdlatok eredményei: We: 50 mm/h, 10 mm/h,
fvs 24,5-31,68 G/, kvalitativ cérkép balra tolt, emellett 12%-o0s eo-
sinophilia mutathaté ki. Vizelet: a: neg, p: +++, s: neg, iiledék vizs-
gdlat: latéterenként 40-50 fvs, sok laphdmsejt. Tenyésziéses vizsgi-
latok: vizelet — negativ, sebviladék — Staphylococcus aureus.

Immunglobulin szintek: IgG 16 g/l, IgA 2,5 g/, [gM 2,55 g/l, IgE
158,89 kUA, IgGl 78,95%, 1gG2 12,97%, 1gG3 1,43%, [gG4
6,665%. Osszkomplement aktivitds 95,27 CH 50/ml, C3 1,52 g/, IC
475.

Fagocyta kemilumineszcencia csékkent, superoxid dismutase
47,9 nmol/2x106 gr.

Lymphocyta sejtfelszini markerek: CD2 antigén 63,7%, CD3
61,4%, CD8 23,1%, CD20 23,9%, CD36 1,8%.

Intracutan bdrpréba bakteridlis €s gomba antigénekkel: Staphylo-
coccus aureussal szemben korai tipusi pozitivitds, urticariform reak-
cio, PPD normerg.

Kezdetben a sebvidladék tenyésztés eredménye alapjdn cephalos-
porint, majd erythromycint kapott, az antibiotikum kezelés ellenére
azonban a folyamat progredialt, emiatt 0,5 mg/tskg/die corticostero-
idit és antihisztamint adtunk. A fagocyta-funkcidzavar és az NK sejt
deficiencia miatt tartés sulfonamid kezelésben részesiilt, melynek
kezdeti dézisa 2x800 mg sulphomethoxazol volt, melyet 2x400 mg
fenntartoé adagban folyamatosan adunk a betegnek.

Két enyhe dtmeneti (pityriasiform és serorrhoeas dermatitisre em-
I€keztetS) fellobbandstdl eltekintve a beteg a sulfonamid terdpia be-
vezetése Ota remisszioban van.
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Megbeszélés

A Sulzberger-Garbe syndromdnak sem klinikailag, sem

szovettanilag nincs egyértelmi diagnosztikai kritériuma,

Legjellemz6bb sajdtossdga a polimorfizmus — a discoid,

lichenoid és erythemds tiinetek egyideji és egymadst kive-

t6 jelentkezése. A tiineteket rohamokban fellépd viszketés
kisérheti.
Sulzberger a betegség jellemzdit a kivetkezdkben fog-

lalja Gssze (12):

1. Els6sorban kozépkori férfiakban (fGként zsiddkban)
fordul elé.

2. Szadmos differencidldiagnosztikai lehetGséget kell vala-
mennyi esetben kizdrni.

3. A plakkok gyorsan dtalakulnak exsudativ jellegiib6l li-
chenifikalttd és vissza.

4. A bortiinetek tipusos lokalizdciéja a penis.

5. Eosinophila.

6. Szovettanilag a dermis ereinek endothelje duzzadt,
lymphocytikbdl, polymorphonuclearis leucocytakbdl,
esetleg eosinophilekbdl és plasmasejtekbdl allé peri-
vascularis infiltrdcidval. Esetenként epitheloid sejtek
lathaték, de oridssejtek nincsenek.

Lefolydsa sordan 4 fdzis jelentkezhet egymadst kdvetden,

egyidejiileg vagy recidivaldan (6).

1. Exsudativ-discoid fdzis

Sok esetben a betegség koriilirt ekzematiform, dyshidrosi-
form plakkokkal kezdddik, a kézen, ldbon és arcon kiala-
kult tiinetek contact dermatitishez hasonléak. Késdbb éle-
sen hatdrolt, ovilis vagy discoid, konfluilé plakkok jelen-
nek meg testszerte, a mellen, felkaron, combon, hason,
hénaljban és az arcon.

2. Lichenoid fizis

Follikularis lichenoid papulik jellemzik, amelyek rend-
szerint kisebbek, mint lichen ruber planusban és nem mu-
tatjdk a tipusos Wickham-rajzolatot. Gyakran fordul eld
diffiz lichenifikdcié, ami a lichen simplex chronicusra
(neurodermitis circumscripta) emlékeztet. Leginkabb erre
a fazisra jellemz6 a genitalia érintettsége (puzzling persis-
tent penile papules) (5).

3. Infiltrativ (praemycotius) fazis

Az infiltrativ fizisban lapos vagy papulosus infiltracié ta-
lalhatd, amely a mycosis fungoides praemycoticus stadiu-
mira emlékeztet. Egyébként a tobb éves lefolyds sordn
lymhomat egy esetben sem észleltek. Az infiltrativ fazist
regiondlis lymphadenomegalia kiséri, amely szdvettanilag
lipomelanotikus reticulocytosisnak felel meg (4, 6).

4. Urticariform fazis
A szamos, mélyen elhelyezkedd, kis, kerek prurigo-papu-
la és urtica gyakran a remisszio eljele. A tiinetek lezajla-
sa utdn gyakran izoldlt plakkok maradnak vissza, melyek
férfiakon sokszor a penisen lathaték (7, 8).

A kiilonb6zo klinikai és szOvettani megjelenési formdk
miatt a Sulzberger-Garbe syndrominak mds bdrbetegsé-




gektdl vald elkiilonitése nehéz. Szdmos szinonimdja sze-
repel az irodalomban, ezek koziil a legismertebbek: dis-
tinctiv exsudativ discoid és lichenoid chronicus dermato-
sis (Sulzberger és Garbe), oid-oid betegség (Domonkos).
A tobb korkép vonatkozdsdban mutatott hasonlésdg miatt
talalé az oid-oid syndroma elnevezés (roseoid-seborrheo-
id-lichenoid-atopias dermatitis-urticaroidmycosiform). (3)

Etiolégidja ismeretlen. FeltételezhetSen genetikai ténye-
z8k nem jatszanak szerepet kialakuldsdban. Costello a
Sulzberger-Garbe syndroma egyiittes eléforduldsat figyel-
te meg hdzastarsakban. (1)

Schmidt és Mitgaard éltal leirt esetben emelkedett an-
tistreptolizin titer volt megfigyelhets (10). Ezek az adatok
fertdézés, mint kéroki tényezd lehetGségére utalnak.

A viszonylag kis szdmi kozolt eset miatt nincsenek ele-
gendd adatok a korképben eléfordulé immunolégiai és
immunhisztokémiai eltérésekre sem.

Direkt immunfluoreszcens vizsgdlattal (DIF) az érintett
teriileten a dermoepidermalis junkcidban és a dermis felsé
részében taldlhatd erek falidban komplementlerakédds és
1gM mutathaté ki (6, 10).

Az el6zbekben ismertetett betegben a bértiinetek poli-
morfizmusa és viltozékonysdga miatt a klinikai kép alap-
Jjan meriilt fel a distinctiv exsudativ discoid és lichenoid
chronicus dermatosis (Sulzberger és Garbe syndroma)
gyandja. Az immunolégiai vizsgéalatok eredményei arra
utalnak, hogy a betegség hdtterében az immunrendszer
kéros miikodése all, ezen beliil a fagocyta funkcid és az
NK sejtek aktivitisa csokkent. A baktériumokkal szembe-
ni hidnyos védekezést a tilmiikods B sejtek igyekeznek
kompenzilni, erre utal a poliklondlis immunglobulin sza-
porulat, ezen beliil a fokozott IgM és az [gMI, valamint
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IgG4 szint. Feltételezhetd, hogy a betegség polimorfizmu-
sa és oka a nagyszdmi immunoldgiai eltérés kozott Hssze-
fliggés all fenn.
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