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Ulceronecrotikus Mucha-Habermann betegség

Ulceronecrotic Mucha-Habermann disease
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ÖSSZEFOGLALÁS

A Mucha-Habermann betegség, vagy másik nevén pityriasis
lichenoides et varioliformis acuta (PLEVA) viszonylag rit-
ka idiopathiás dermatosis, mely erythemas papulákkal, ve-
siculákkal kezdődik, majd hámló, pörkösödő secunder ele-
mi jelenségek formájában folytatódik. A tünetek rendszerint
6-8 hét alatt regrediálnak, általában heg nélkül, ritkábban
heggel gyógyulnak. Néhány hétig vagy hónapig tart az új la-
esiok relapsusa. A betegség extrém ritka formája a febrilis
ulceronecrotikus forma (FUMHD), mely szisztemás érin-
tettséggel járhat, magas láz mellett a gyulladásos paramé-
terek megemelkednek, a kialakult papulovesiculák hae-
morrhagiassá válnak, intenzív osztályos kezelést igénylő, akár
fatalis kimenetelű állapotot is létrehozva. Ebben a cikkben
egy 13 éves fiúgyermek testszerte megjelenő, fájdalmas ul-
ceronecrotikus tünetekkel jellemezhető, hegekkel gyógyuló,
extracutan megjelenés nélküli esete kerül ismertetésre. A te-
rápiarezisztencia és a szokatlan megjelenés miatt készült szö-
vettani vizsgálat után a látott kép a Mucha-Habermann be-
tegség szokványos megjelenésű és ulceronecrotikus formá-
ja közötti átmeneti állapotnak bizonyult.
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SUMMARY

Mucha-Habermann disease also known as pityriasis li-
chenoides et varioliformis acuta is a relatively rare idiopathic
dermatosis, that starts with erythematous papules and vesicles.
Scaling, and slough production are the leading secondary
symptoms, which regrediate within 6-8 weeks, with or wit-
hout scars. Usually the relapsion phase maintains for some
weeks or months. In extremely rare cases the disease may
change to a febrile, ulceronecrotic form with systemic in-
volvement.  These cases are characterized by high fever, ele-
vated inflammatory parameters, later the papulovesicles be-
come haemorrhagic and the systemic disease may lead to fa-
tal condition. Our case  presented with painful ulceronec-
rotic symptoms  all over the body without extracutaneous ma-
nifestation. Histology revealed the diagnosis of ulceronec-
rotic form of Mucha Habermann disease, while the clinically
similar lymphomatoid papulosis had been excluded. The fi-
nal diagnosis proved to be the transitional form of pityria-
sis lichenoides et varioliformis acuta and febrile ulcero-
necrotic Mucha-Habermann disease.
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A Mucha-Habermann betegség az esetek döntő többsé-
gében hónapok alatt lezajló, általában heg nélkül gyógyuló
idiopathiás dermatosis. Prevalenciájáról és incidenciájáról ke-
vés adat áll rendelkezésre, az USA-ban kb. 200 000 embert
érint, elfordulási csúcsa a 10. életévre tehető fiú dominan-
ciával, de bármely életkorban kialakulhat. Mai tudásunk sze-
rint a pityriasis lichenoides csoport spektruma egy folyamatos
átmenetnek tartható, ezáltal nem mindig különíthetők el éle-
sen a klinikumban tapasztalt tünetek (1, 2). Leggyakrabban

nemcsak a klinikai tünetek és azok fennállásának ideje, ha-
nem főleg a szövettani jellemzők alapján különíthető el a PLE-
VA, a FUMHD, és a pityriasis lichenoides chronica (PLC).
Ez utóbbi esetében a szövettani vizsgálat során diszkrét pe-
rivascularis lymphocyta infiltratiót látunk, azonban a PLE-
VA, ill. a FUMHD jellemzője lehet a mélyebben fekvő erek
fibrinoid necrosisa, valamint a mély, ék alakú lymphocyta be-
szűrődés, interface dermatitis, vasculitisre jellemző kép ural-
ja a látóteret. Kifejezett necrosis látható, a capillarisokban
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thrombusok, a folliculusok részleges degenerációja, valamint
az eccrin mirigyek pusztulása figyelhető meg (3). A klini-
kai tünetek mélysége, a gyulladás mértéke fokozódik a PLC-
től a FUMHD irányába haladva, egyre gyakoribb hegkép-
ződéssel. Elhúzódó tünetekkor számolni kell a lymphoma-
toid papulosis és kisplakkos parapsoriasis lehetőségével is.
Ez utóbbi is képes haematológiai malignizációra, nem csu-
pán a nagyplakkos parapsoriasis talaján alakulhat ki a cutan
T-sejtes lymphoma, mycosis fungoides.

Esetismertetés

A Mucha-Habermann betegség szokatlan lefolyású esetét egy 13
éves fiúgyermek tünetein keresztül mutatjuk be. Az anamnézisben ko-
molyabb megbetegedés nem szerepelt, az első panasz 2014 novem-
berében, egy kb. 1,5 cm-es erythemas plakk formájában jelentkezett a
háton. Ezt követően a tünetek rapidan terjedtek, testszerte papulove-
siculák, helyenként további plakkok alakultak ki. Ekkor háziorvoshoz
fordultak, először pityriasis rosea, majd varicella infectio merült fel,
de a hetek múltán is perzisztáló folyamat egyéb kórképeket is felve-
tett. Számos bőrgyógyász kezelése, per os azithromycin, amoxicillin,
valamint különböző kevert szteroid tartalmú externák ellenére egyre rom-
ló klinikai kép jellemezte a betegséget. Ebben az állapotban került a
Heim Pál Gyermekkórház bőrgyógyászati ambulanciájára fél évvel (!)
az első tünetek megjelenését követően (1. ábra).

Számtalan érményi, több cm átmérőjű ulceronecrotikus, crustosus,
helyenként haemorrhagiás plakk borította a beteg bőrét, az arc és a hát
egyes területeinek kivételével alig volt ép bőrfelület. A klinikai meg-
jelenés a pityriasis lichenoides et varioliformis acuta (2. ábra), vala-
mint a lymphomatoid papulosis lehetőségét vetette fel. A gyermek ál-
talános állapota az egész testet érintő tünetek ellenére kielégítő volt, nyál-
kahártya érintettség, láz nem jelentkezett, CRP és We nem volt emel-
kedett. Az osztályos kezelés során elvégzett vizsgálatok negatív ered-
ménnyel zárultak, a bőrön lévő Staphylococcus aureus kolonizáción kí-
vül a gyermek vérképe, immunológiai és képalkotó vizsgálatai kórjelző
eltérést nem mutattak. Az időközben elvégzett immunhisztológia ki-
zárta a lymphomatoid papulosis lehetőségét (3., 4., 5. ábra). A teljes
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1. ábra
Felvételkor tapasztalt tünetek, 

testszerte ulceronecrotikus laesiokkal

2. ábra
PLEVA (korábbi esetünk), diszkréten hámló, 

felületesen infiltrált plakkok, necrosis nem látható

4. ábra
CD3 festés 40x jelentős mértékű lymphocita festődés 

a gyulladásra utalva. A papillák mentén illetve elszórtan 
a subcutisban is látható

3. ábra
Szövettani metszet (HE 40x), kifejezett interface 

dermatitis, PLEVÁ-hoz képest jelentősebb epidermalis
necrosis, psoriasiform hámreakcióval
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metszetet megvizsgálva néhány mastocyta CD30 pozitivitásán kívül nem
volt észlelhető festődés (4. ábra). A CD3 festés viszont a legtöbb
lymphocytát kirajzolta a mintában (5. ábra). Habár a kezelés mellett
stacioner állapot alakult ki, egy újabb relapsus kapcsán szisztémás ha-
ematológiai betegség kizárására a csontvelő vizsgálata is indokolttá vált,
a sternum punctios mintában a különböző sejttípusok morphologiája
és kiérése megfelelőnek bizonyult.

Localis antiinflammatorikus és dezinficiens, valamint elhúzódó per
os macrolid kezelés mellett a tünetek további romló tendenciát mutattak,
mely terápiaváltást indokolt. A retinoid terápiától a szülő kezdetben el-

zárkózott. A Mucha-Habermann betegség súlyos formáiban a kezelé-
si protokollok dapsone vagy metothrexat adását is szükségesnek tart-
ják. Ennek megfelelően szisztémás dapsone (50 mg/die) kezelésben ré-
szesült néhány hétig, azonban a tünetek tovább romlottak (6., 7., 8. ábra). 

A betegség lefolyása, az ulceronecroticus laesiók fokozott hegese-
dése újabb terápia bevezetését indokolta. A kórkép ritka, kifejezetten
nehezen gyógyuló formáiban methotrexát alkalmazható, vagy pedig az
UVB kezelés per os retinoiddal egészíthető ki. A mellékhatásokat fi-
gyelembe véve materrel történt egyeztetést követően az utóbbi (acit-
retin) került alkalmazásra 10 mg/die dózisban, UVB terápia bevezetése
mellett, mely egy hónap alatta bőrtünetek jelentős javulását, egyensú-
lyi állapot létrejöttét eredményezte, majd további 4 hónap alatt látvá-
nyos regresszió alakult ki.

Megbeszélés

Az irodalomban igen ritkán, eddig kevesebb, mint száz
esetben írnak le atípusos lefolyást mutató kiterjedt ulcero-
necroticus tünetekkel jellemezhető terápia rezisztens állapotot
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5. ábra
CD30 festés 40x nincs festődés a mintában, 

egyik bőrrétegben sem található lymphomatoid 
transzformációra utaló jel

6. ábra
A klinikai tünetek progressziója szisztémás 

és intenzív lokális kezelés mellett

7. ábra
A klinikai tünetek progressziója szisztémás 

és intenzív lokális kezelés mellett

8. ábra
A klinikai tünetek progressziója szisztémás 

és intenzív lokális kezelés mellett
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PLEVA kapcsán, melyek azonban szisztémás érin-
tettséggel is járnak (4). Ez a FUMHD (Febrile Ul-
ceronecrotic Mucha-Habermann disease) (5), mely-
nek magas a mortalitása (13%), magas láz, emel-
kedett májenzim értékek jellemzik, és könnyen
septicus állapot, valamint következményes több
szervi elégtelenség alakulhat ki (6).

Esetünkben a rapid progresszió alapos kivizsgá-
lást, és a beteg szoros után követését indokolta. A
tünetek tartós fennállása esetén a lymphomatoid pa-
pulosisba való transzformáció lehetősége sem kizárt,
mely T-sejt diszkráziaként egyes szerzők szerint ha-
ematológiai malignitás kialakulásának veszélyével
jár (5, 7). Az általunk tapasztalt klinikai tünetek sú-
lyos volta, illetve a rapid progresszió a FUMHD-be
beillő állapotnak imponált, azonban hiányzott a bel-
szervi érintettség és a rossz általános állapot, ez alap-
ján ezt a megjelenési formát külön csoportban tün-
tettük fel (1. táblázat). Az irodalom említést tesz át-
meneti formákról, ezekben az esetekben éveken át
jelentkezhetnek az új tünetek. A klasszikus megbe-
tegedés általában lokális kezelés mellett gyógyuló
folyamat, vagy ritkán makrolid antibiotikus thera-
pia mellett néhány hónap alatt javulást mutat. Lo-
kálisan potens szteroid alkalmazása, későbbi sza-
kaszban NB-UVB esetleg PUVA kezelés a további
standard terápiás lehetőségek. Annak ellenére, hogy
idiopathiás kórképről van szó, a legújabb vélemé-
nyek szerint az esetek döntő részében valamilyen in-
fectios ágens kiváltotta vasculitisről van szó, a ful-
mináns formában gyógyszerhez, vírusantigénhez tár-
sult hyperszenzitivitási reakciót feltételeznek (8).
Fontos megemlíteni, hogy bár több vírusbetegség-
ben is leírtak CD 30+ atípusos lymphocytákat, a
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1. táblázat
A kórkép megjelenési formái

2. táblázat
A parvovírus serologia IgG pozitivitása 

korábban lezajlott fertőzést jelez

9. ábra
A klinikai tünetek lokális acitretin mellett, 

egy hónap kezelést követően, 6 alkalom UVB kezelés
után (2016. február)

10. ábra
A klinikai tünetek lokális acitretin mellett, 

négy hónap kezelést követően, 20 alkalom UVB kezelés
után (2016. április)
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lymphoproliferativ betegségekkel való közös átmeneti spekt-
rumba is beletartozik a betegség (9).

A Mucha-Habermann kórban, és a pityriasis lichenoides
chronicában szenvedő betegek laesionalis sejteinek 30 %-ában
kimutatható volt a parvovírus B19 DNS (10), (2. táblázat).
Vizsgálataink során az IgG titer emelkedését észleltük, mely
alapján - tekintve, hogy a beteg a tünetek megjelenése után
jóval később jelentkezett intézményünkben - felmerül egy ko-
rábban lezajlott infectio kiváltó szerepe a pathogenezisben.
A virális triggerfaktor szerepét támasztja alá, hogy egy eset-
ben H1N1 influenza vakcináció kapcsán is leírták a beteg-
ség megjelenését (11). Febrilis ulceronekrotikus típus ese-
tén egyes kutatók a methotrexát (12) alkalmazását javasol-
ják az egyéb szisztémás terápiákkal szemben, újabban pe-
dig biológiai terápiával (infliximab) teljes remissziót értek
el (13).

A gyermekkorban jelentkező PLC, illetve Mucha-Ha-
bermann betegség lefolyása a felnőttkorihoz képest eltérő le-
het. Általában a tünetek rövidebb lefolyásúak, gyakrabban
kezdődnek az őszi-téli időszakban, mely szintén az infekciós
triggert valószínűsíti a háttérben (14). Minden esetben a szö-
vettan alapján lehet biztosan eldönteni, hogy mely típusról
van szó, a mi esetünkben tapasztalt tranziens PLEVA illet-
ve FUMHD esetén komoly hegesedéssel kell számolni, na-
gyon hosszú remissziós idővel. Fontos gondolni a lympho-
matoid papulosis lehetőségére, mely alapján immunhiszto-
kémiai vizsgálat végzendő, emellett a beteg szoros után kö-
vetése javasolt, főleg ha tünetek hosszasan fennállnak (9., 10.
ábra).
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