Andrasi Noémi, Veszeli N6ra, Dr. K6halmi Kinga Viktéria, Dr. Csuka Dorottya, Dr. Varga Lilian, Prof. Dr.
Farkas Henriette

Semmelweis Egyetem, III. Sz. Belgydgyaszati Klinika
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AZ IDIOPATIAS NEM HISZTAMIN-MEDIALT ANGIODEMA ES A HEREDITER ANGIODEMA KLINIKAI

MEGJELENESENEK OSSZEHASONLITASA

Célkitlizés/El6zmények

Az idiopatids nem-hisztamin medidlta angio6déma (InH-AE) egy patomechanizmusaban pontosan nem
tisztazott betegség. Jellemzl ra a visszatéré angioddéma, urtikaria jelenléte nélkil. A diagndzis
betegség kizarasa, illetve az antihisztamin terapia sikertelensége alapjan torténik. Célkit(izéslink volt
az InH-AE klinikai megjelenésének vizsgalata és 6sszehasonlitasa a heretider angioddémaval (HAE).

Anyagok és mddszerek/Az eset leirasa

Az Orszagos Angioddéma Kézpontban 2009 és 2015 kozott megjelent 73 InH-AE beteget (60 nd és 13
férfi) vizsgaltuk. A vizsgalt angio6démas, nem urtikarias betegekben a C1-inhibitor hidnyt, a XII faktor
mutaciot, az angiotenzin-konvertalé enzim inhibitor okozta 6démat, és a hisztamin-medialta
angiodémat kizartuk. A betegek klinikai paramétereit - tiinetek megjelenésének ideje, éves atlagos
rohamszam, tinetek lokalizaciéja - 73, nemben és korban illesztett, herediter angiodémaval (HAE)
diagnosztizalt betegek klinikai paramétereivel hasonlitottuk dssze.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Az InH-AE csoportban az atlagéletkor a kivizsgalasok kezdetén 39 év volt. A tlinetek megjelenésekor
az atlagéletkor az InH-AE-ban 34 év volt (n6k esetében 33 év, a férfiak esetében 36 év), mig 13 év a
HAE esetén (nSk esetében 12 év, férfiak esetében 14 év). Evente tobb, mint 6t rohamrél szadmolt be az
InH-AE- betegek 66%-a, a HAE betegeknél ez az ardny 75% volt. Ezen bellil évente tébb, mint
tizenkett6é rohama van az InH-AE betegek 48%-anak illetve a HAE betegek 58 %-anak. Végtag 6déma
az InH-AE betegek 47%-aban, mig HAE betegek esetében joval nagyobb ardnyban, 87%-ban fordult
el6. Arcodémat élete soran az InH-AE betegek 54%-a tapasztalt, ugyanakkor ez az arany csak 15% a
HAE betegeknél. Hasonldéan az arcédéma el6forduldsahoz, a nyelvet, ajkat érinté 6démak el6fordulasi
gyakorisaga is kilonbozik a két beteg csoport esetében: InH-AE-ban ez 61%, mig HAE-ban csak 20%.
Gégetdéma a HAE betegek majdnem felében (48%) fordul el6, mig az InH-AE betegeknek csak
kevéssel tobb, mint negyedében (28%). A gasztrointesztinalis traktust érinté 6démaja az InH-AE
betegek minddssze 20%-anak, ugyanakkor a HAE betegek kozel 34-ének (74%) volt mar.

Osszefoglalds:

InH-AE-ban a tinetek késbobbi életkorban jelentkeznek, mint HAE-ban, és jellemz6 a ndéi tulsaly. Az
angioddéma InH-AE-ban els6sorban az arcon és nyelven fordul el6, és nem olyan jelentls a gége
érintettsége, mint HAE-ban. Odéma HAE-ban leggyakrabban a végtagokon alakul ki, InH-AE-nal
viszont joval gyakrabban érintett a gasztrointesztinalis traktus. Mindezek alapjan feltételezhetd, hogy
az 6déma kialakulasaban szerepet jatsz6 folyamatok eltéréek lehetnek, annak ellenére, hogy egyik
angioodéma tipus sem reagal antihisztamin kezelésre.



Dr. Balogh Katalin
Budai Allergiakézpont
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AZ ALLERGEN IMMUNTERAPIA KLINIKAI KONTRA INDIKACIOI: Ul EAACI POSITION PAPER

Célkitlizés/El6zmények

Az allergén immunterapia vildgszerte hasznalatos tobb mint egy évszazada, a |éguti allergidk és a
venom allergidk egyetlen ismert oki kezelése. Habar az AIT klinikai indikacioi széles kérben
elfogadottak, a klinikai kontra indikacidk a kiilénbdz6 guideline-okban kiilénbdzok.

Az allergén immunterapia klinikai kontra indikacidja az a szituacio, mikor az allergén kivonat nem
adhat6 egy betegnek biztonsagi okokbdl(tarsult betegség vagy mas alkalmazott gyégyszer miatt). A
kontra indikacioknak félreérthetetleneknek, érthetéeknek és vilagosaknak kell lennilk.

Klinikai, jogi és etikai kérdések gyakran felmerilhetnek a kontra indikacidk kapcsan . Ezért az orvos
meg kell hogy magyarazza a betegnek az ellenjavallatokat a kockazat és a varhato eredmény
szempontjabol, amikor allergén immunterapiat indikal .

Az allergén immunterapia klinikai indikacidi léguti és venom allergidkban jol meghatarozottak, azonban
az AIT klinikai kontra indikaciéi nem mindig jél dokumentaltak. Diskrepancia van az AIT kiilénb6z6
formainak klinikai kontra indikacidiban, valamint az ,abszolut” és ,relativ” kontra indikaciok
kérdésében.

Az EAACI munkacsoport , Az AIT ellenjavallatai” meghatarozasara azért jott létre, hogy attekintse a
témaban rendelkezésre allg, aktualis irodalmat, és korszer(isitse az ajanlasokat mind a sublingualis,
mind a subcutan AIT, Iéguti és venom immunterapiaban. Az irodalom kiterjedt attekintése utan
foglaltak Ossze a javaslataikat az AIT alkalmazasa kapcsan asztmaban, autoimmun betegségekben,
malignémakban, kardiovaszkularis betegségekben, szerzett immundeficiencidakban és egyéb kronikus
betegségekben, beleértve a mentalis betegségeket is, B-receptor blokkoldkkal kezelt betegekben, ACE
inhibitorokat és monoamin oxidase-t szed6 betegekben, 5 év alatti gyerekekben, varanddssag alatt és
rosszul kooperal6 betegekben.

Mindegyik téma harom kérdés kéré csoportosul:

1.Van e valamilyen negativ hatdsa az AIT-nak ezekre a kisér6 betegségekre?

2.El6fordul e gyakoribb vagy sulyosabb mellékhatas az AIT kapcsan?

3.Varhaté e az AIT alacsonyabb hatékonysaga?

A végs6 dontést az AIT alkalmazasaval kapcsolatban az ajanlasok figyelembe vétele mellett a
betegségek egyéni értékelése, a kockazat-haszon mérlegelése utan kell meghozni minden paciens
esetében.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa
Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Osszefoglalds:



Dr. Bella Zsolt Ph.D., Dr. Kollar Edit, Prof. Dr. Rové Laszlo Ph.D.
SZTE AOK, Fiil-Orr-Gégészeti és Fej-Nyaksebészeti Klinika

Adenotomiat és tonsillectomiat kovetd immunoldogiai valtozasok és
kovetkezményes obstruktiv alvasi apnoe

Az orrgaratban és a garatban a nyalkahartya hamja és a nyiroksejtek anatoémiai
¢s funkcionalis egysége alkotja az elsddleges védelmi vonalat jelentd, Waldeyer-
féle garatgytirit. Feladatuk a légvétellel és a taplalékkal bejutd korokozok és
antigének kiszlirése, immunologiai informacioszerzés céljabol. A lymphaticus
garatgylrli részei az orrmandula, fiilkliirti manduldk, laterdlis garati
nyirokkotegek, szajpadi mandulak és a nyelvgyoki mandula.

A manduldk akut vagy kronikus gyulladasa, azok duzzanataval jar. Kisgyermek
korban az orrmandula taltengése az orrgaratban obstrukciot eredményez.
Lezéarodnak a choandk és a fulkiirtok, kovetkezményes gatolt orrlégzés, horkolas,
garatra csorgo valadékozas és kronikus fiilkiirt hurut valamint kronikus serosus
vagy akut visszatérd gennyes kozépfiilgyulladasok jelentkeznek. Végleges
megoldast az adenotomia jelent. Szamos esetben latjuk azonban, hogy
adenotomidt kovetden a tonsilla palatindk kompenzatorikusan megduzzadnak,
mintegy atveszik az orrmanduldk milkodését. Ez a tonsilla hypetrophia
oldaliranyu garati sziikiiletet okozhat horkolassal és apnoéval.

Adenotomia soran gydgyszer indukalta alvasi endoszkopia végezhetd, mely
soran a garati status alvas kozben is felmérhetd. Ha a tonsilla palatindk mérete
indokolja tonsillotomidval az egyébként tiinetmentes manduldk mérete
csokkenthetd, elkeriilhetd 3-6 honap mulva az Ujabb, immar az apnoe miatti
miitétet. Hasonld folyamatok jonnek létre felndtt korban tonsillectomiat
kovetéen,  kompenzatorikus  nyelvgyoki  tonsilla  hypertrophiat  és
kovetkezményes apnoét okozva.



Tiidétranszplantacio interstitialis tildobetegségekben
dr Bohacs Aniké ph.D.

Semmelweis Egyetem, Pulmonoldgiai Klinika Budapest

Konzervativ kezelés ellenére sulyosbodo, végallapothoz vezetd, a Iégutakat, a
tiidéallomanyat vagy a pulmonalis ereket érintd megbetegedések végsd terdpias lehetdsége a
tidoatiiltetés, azaz a tiidotranszplantacid6 (LuTx). Hazdnkban haromtagi, havonta a
Semmelweis Egyetem (SE) Pulmonologiai Klinikdjan iilésez6 Magyar TiidOtranszplantacios
Varolista Bizottsag birdlja el a bemutatott betegeket a nemzetkdzi vardlista
kritériumrendszere alapjan. Kordbban a magyar betegek LuTx miitéte Bécsben zajlott,
posttranszplantacids gondozésat kezdetben az Orszagos Koranyi TBC ¢és Pulmonoldgiai
Intézet (OKTPI) végezte, majd 2008 ota teljes mértékben az SE Pulmonologiai Intézetben
végezzikk. 2015 decemberében tortént meg az els6 magyar tiidoatiiltetés a hazai LuTx
program fokozatosan valik le a Bécsi LuTx programrol.

Evente 15-25 beteg keriil tiidoatiltetésre. 2008-2015 kozott 93 betegnél tortént
tidoatiiltetés. A betegek 30%-a keriilt interstitialis tiidobetegség, illetve idiopathias
tiidofibrosis miatt atiiltetésre. A donor tiid6 rendkiviil rovid ischémids ideje miatt (6-10 ora)
nem torténik HLA egyeztetés. LuTx esetén csak vércsoport és méretkompatibilitas alapjan
torténik a beiiltetés a szivtranszplantdcibhoz hasonldan, ellentétesen mas solid
szervtranszplantacioval szemben. A fentiek alapjdn €s a miatt, hogy a tiid6 transzplantatum
van leginkabb kitéve a fert6z6 korokozoknak, gyakoribbak az als6 léguti infekciok, melyek
akut ¢és kronikus szervkilokddési reakciokat provokalnak, ennek kovetkeztében a
tiidotranszplantatum  median  talélési  eredményei  elmaradnak a mas  solid
szervtranszplantatumokhoz képest (5 éves medidn tulélés 50%).

Az International Society for Heart and Lung Transplantation (ISHLT) adatai alapjan az
idiopathids tiidofibrosis miatt transzplantalt betegek median tulélése a legkedvezdtlenebb a
mas veégdtadiumu tiidobetegség miatt LuTx betegekhez képest. A bécsi és haza
posttranszplantacios gondozas eredményei meghaladjék az atlagos nemzetk6zi eredményeket.



Dr. Csaki Csilla, Dr. Balogh Katalin(1)
Svabhegyi Orszagos Allergoldgiai, Immunoldgiai és Pulmonoldgiai Nonprofit Egészségligyi Szolgaltato

Kézhasznu Kft.
Budai Allergiakézpont(1)
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ALLERGENSPECIFIKUS IMMUNTERAPIA (AIT) TAPASZTALATAI ATKA TULERZEKENYSEG LEGUTI

TUNETEIRE GYERMEKEKBEN ES FIATAL FELNOTTEKBEN

Célkitlizés/El6zmények

A hdziporatka szenzibilizacié a leggyakoribb perennialis inhalativ allergia, mely asztma kialakuldsanak
fokozott kockazataval jar. Az elmult évek klinikai vizsgalatai bizonyitottak, hogy az allergénspecifikus
immunterapia mindkét formaja, a subcutan (SCIT) és a sublingualis immunterapia (SLIT) egyarant
hatasosak a poratka allergia rhinoconjunctivitises tiineteinek enyhitésében, csokkenthet6 a tlineti
gyogyszerfelhasznalas, javul a betegek életminGsége. Hossz( tavu hatasaival az immunterapia
gyermekeknél bizonyitottan mérsékli a késbbbi allergids asztma valdszinlségét és az Gjabb
szenzibilizaciok kialakulasat. Gyermekek esetében a sublingualis adagolasi forma az injekcidsnal
kedvezObb, a gyerekek mentesiilnek az injekcié beadasanak fajdalmatol, kevesebb a mellékhatas, a
cseppes vagy tablettas kiszerelésil készitmény a paciens otthonaban kényelmesen adagolhato.

Anyagok és mddszerek/Az eset leirasa

Vizsgalatunkban a Svabhegyi Gydgyintézetben és a Budai Allergiakézpontban 2011 és 2015 kozott
haziporatka allergia miatt sublingualis immunterapias kezelésben részestlt paciensek adatait
elemeztiik, kialén kiemelve a gyermekkoru pacienseket. Az immunterapias kezelés feltétele igazolt
haziporatka szenzibilizacié (Prick-teszt és/vagy spec IgE) volt és ennek relevans ¢sszefliggése a
paciens életmindséget leginkabb befolyasolo allergias tineteivel. A kezelés soran a paciensek tisztitott,
standardizalt poratka kivonatot kaptak sublingualis oldat formajaban (Staloral), napi adagolassal,
egész évben tartd folyamatos jelleggel. A tervezett kezelési id6tartam 3 év volt. Elemzéslink soran a
pacienseket kérdGivvel kerestiilk meg, melyet vagy elektronikusan vagy telefonos interju soran
toltottek ki. A kérdbivben a rhinoconjunctivitises tlinetek alakuldsat (tineti score), a tineti
gyogyszerfelhasznalast, a kezelés mellékhatasait és az életmindség valtozasat retrospektiv médon
vizsgaltuk, a teljes eltelt kezelési id6szakra vonatkozdan. Gyermekek esetében a kérddiv kitdltésére a
szulGt kértlk fel. A felméréshez az EAACI ajanlasnak megfelelé magyar nyelv(i kérdbivet készitettlink.
KérdGives felmérésiinkben 32 poratka allergids paciensiink vett részt, a felmérés részleteit
el6adasunkban bemutatjuk.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Pacienseinknél a sublingualis immunterapia kivitelezése soran sulyos, életveszélyes mellékhatas nem
fordult el6. Enyhe, lokalis mellékhatast a paciensek 40-50 szazalékaban tapasztaltunk, leggyakrabban
nyelv alatti zsibbadas, enyhe nyelv alatti duzzanat valamint az oldat lenyelését kovet6 hanyinger
jelentkeztek. 1-1- esetben figyeltiik meg gyermekeknél az asztmas tinetek illetve a mar fennalld
ekcéma rosszabboddasat, ami viszont a kezelés id6 el6tti félbeszakitasat eredményezte. A
rhinoconjunctivitises tlinetek javulasat az els6 kezelési félévben még nem tapasztaltuk, a tlneti
gyogyszerfelhasznalas sem csokkent. Tlneti javulast a 6-12. kezelési hdonaptdl észleltlink, ekkor
csokkenni kezdett a tineti gydgyszerfelhasznalds, a paciensek életmindsége javult. A tiinetek javulasa
az egy kezelési évnél hosszabban kezelt betegeknél a 3. és 4. kezelési félévekben tovabb folytatddott.
A 3 kezelési évet befejezett paciensek eredményeit eldadasunkban kilon elemezzik. Ugyanakkor
jelent6s lemorzsolddast tapasztaltunk pacienseink korében, ez adédhatott kezelési
eredménytelenségbdl, valamint a napi adagolasu, egész éven at tarté kezelés relativ



kényelmetlenségébdl, és ennek magas koltségeibdl.

Osszefoglalds:

Osszefoglaléan megallapithatjuk, hogy a poratka allergia sublingualis immunterdpids kezelése hazai
felnott és gyermek beteganyagban is biztonsagos és hatasos kezelési alternativa, a napi
rendszerességl otthoni adagolas 5 éves kor feletti gyermekeknél szildi segitséggel problémamentesen
kivitelezhetd. A napi rendszerességl, folyamatos gydgyszeradagolas kényelmetlensége, a hosszu
kezelési id6étartam, valamint a TB tdmogatas hianya miatt magas gyogyszerkoltség ugyanakkor
jelent6s mértékd lemorzsoldédashoz vezetnek.



Dr. Csaki Csilla
Svabhegyi Orszagos Allergoldgiai, Immunoldgiai és Pulmonoldgiai Nonprofit Egészségligyi Szolgaltato

Kbézhasznu Kft.
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ANAFILAXIA KOCKAZAT FELMERESE KOMPONENS ALAPU DIAGNOSZTIKAVAL (CRD), SAJAT

TAPASZTALATAINK FOLDIMOGYORO ALLERGIAS PACIENSEKNEL

Célkitlizés/El6zmények

A foldimogyoré allergia vilagszerte, igy hazankban is egyre ndvekvo tendenciat mutat, prevalencidja
gyermekkorban 0,5-1,5% ko6zé tehetd. Mivel a féldimogyord a leger6sebb allergenitasu taplalékunk, az
allergias reakcidk sulyossaga az oralis allergia szindromatél egészen életveszélyes anafilaxiaig
terjedhet. A hagyomanyos allergoldgiai diagnosztika (Prick teszt és /vagy specifikus IgE meghatarozas)
nem képes az anafilaxia szempontjabdl kockazatot jelenté fokomponensek (Ara h1,Ara h2, Ara h9)
illetve a kizardlag enyhe oralis tiineteket okozé mellékkomponens/ek (Ara h5, Ara h8) elklilonitésére.
Utobbiak keresztreagald komponensekként névényi pollenekben, pl. nyirfa pollenben, vagy
gylmolcsokben, pl. 6szibarackban (Bet v1, Bet v2) fordulnak el6. Irodalmi adatok alapjan az Ara h2
taroléfehérijére kialakult szenzibilizacid korreldl leginkdbb a varhaté allergias reakcidé sulyossagaval,
mig ennek negativitdsa és az Ara h8 szenzibilizacié minimalis kockazatot jelent. Célkitlizés: Az immar
hazankban is elvégezhetd korszerld molekularis (komponens alapu) IgE diagnosztika (CRD)
alkalmazasaval az anafilaxia szempontjabdl kiemelten veszélyezetett gyermekek azonositasa és
Onbeldvé adrenalin injekcidval valé ellatasa, valamint a pollen keresztallergids gyermekek kiszlirése és
a csalad felvilagositasa arrol, hogy esetiikben a foldimogyord okozta sulyos allergias reakciotol kevésbé
kell tartani.

Anyagok és mddszerek/Az eset leirasa

El6adasunkban mogyorofélékre gyanitottan allergias gyermekek eseteit elemezziik. EI6zménylikben
mogyorot tartalmazd élelmiszer elfogyasztasat kévetden jelentkezett allergias reakcid szerepelt.
Foldimogyordra pozitiv Prick-teszt és vagy spec IgE vizsgalat esetén javasoltuk a molekularis
diagnosztika elvégzését. A féldimogyoréd allergénkomponeseket ImmunoCAP médszerrel mértik. A
nemzetkozi és hazai standardoknak mindenben megfelel6 ImmunoCap rendszer( Phadia 250
laboratdriumi automataval térténd méréseket hazankban jelenleg kizardlag a Svabhegyi
Gyodgyintézetben végezzik.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Eddigi eredményeink alatamasztjak a nemzetkozi vizsgalatok adatait, miszerint a molekularis (CRD)
diagnosztika képes megbizhatdan elkliloniteni, hogy a foldimogyordra szenzibilizaciot mutatd
gyermekek kozil kik azok, akik kiemelt kockazatuak sulyos allergids reakcié szempontjabol. Vizsgalt
eseteink k6zott leggyakrabban az Ara h2 allergénkomponens magas értékeit talaltuk. A magas
kockazatlnak talalt gyermekek kozil tobben enyhe lokalis allergias reakcié miatt keriltek kivizsgalasra
és életkoruk miatt immunrendszerik eddig féldimogyoroval csak igen kis mennyiségben taldlkozhatott.
Elemzett eseteink alapjan hazankban is egyre gyakoribb a mar csecsemdikorban bekévetkezd, komoly
allergias reakcio veszélyével jard féldimogyord szenzibilizacié. A komponens alapu allergiavizsgalat
elvégzését a nemzetkozi ajanldasoknak megfeleléen, minden féldimogyordval szenzibilizalt gyermeknél
javasoljuk, fliggetlenlil az eddig észlelt allergias tlinetek sulyossagatol.

Osszefoglalds:



Anafilaxia szempontjabdl legmagasabb kockazatot jelentd élelmiszerallergia, a féldimogyord allergia
kivizsgalasaban, a veszélyeztetett gyermekek azonositdsdban és a nemzetkdzi ajanlasoknak megfeleld
ellatasaban (adrenalin autoinjektor) kiemelkedd segitséget nyujt a a CRD diagnosztika. A specifikus
allergén komponensre adott emelkedett IgE valasz kimutatdsa (CRD diagnosztika) immar hazankban is
végezheto korszerl modszer.



Prof. Dr. Cserhati Endre, Dr. Mezei Gyorgyi
SE I. Gyermekgydgyaszati Klinika
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AZ ALLERGIA-ATOPIA KULTURTORTENETE

Célkitlizés/El6zmények
Az allergia-atdpia torténetében néhany ponton a magyar orvostudomany is szerepet jatszott, ill. a
vizsgalati eredmények klinikai kiprobalasahoz hozzajarult.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa
nincs

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Blackley bebizonyitja, hogy a szezonalis allergias rhinitist a pollenek okozzak. Behring allatokban
termelt diphteria-ellenes savot; munkassagaért kapta az elsé orvosi Nobel-dijat. A klinikai
kiprébalasban Bdkay Janos is részt vett. Quincke irja le az angioneurotikus oedemat, Wolff-Eisner
pedig 1906-ban az ételallergia okozta anaphylaxiat. Arthus 1903-ban publikalta a rdla elnevezett
fenomént. Richet (Nobel-dajat kapott) és Portier az actinotoxint és a fellépett jelenséget
anaphylaxidanak nevezték el. Prausnitz és Klstner 1921-ben leirjak az ételallergia szérummal valé
atviteli lehet6ségét. Pirquet és a magyar szarmazasu Schick Béla nevéhez flizddik az allergia
fogalmanak meghatarozasa. Noon és Freeman bevezetik a pollenkivonatokkal torténd kezelést az
allergias rhintisnél. Cooke és Vander Veer kidolgozza a csalddokra jellemz6 atopia fogalmat. A reagin
természetét az Ishizaka hazaspar és Johansson tisztdzzdk az 1960-as években. Gyakorlati
elérehaladdst hoz az antihisztaminok (Bovet, Nobel-dij) kidolgozasa és a leukotrienek (Samuelsson,
Nobel-dij)felismerése az 50-es ill. a 80-as években.

Osszefoglalds:
Kb. 100 év alatt - az 1800-as évektdl az 1900-as évek végéig - tisztazodik az allergia természete és
gyakorlati eredményekkel jar az ilyen betegségek gyogyitasi lehetdsége.



Stlyos asztma bio-klinikai fenotipusok, terapids lehetdségek
Csoma Zsuzsanna
Orszégos Koranyi TBC ¢s Pulmonoldgiai Intézet

A ma asztmaként definidlt betegség egy olyan szindromanak vagy szindromak 6sszességének
tekinthetd, melyben a fenotipusok, - tehat a betegség klinikai dimenzidinak megfigyelése
alapjan leirt betegcsoportok - kdzott jelentds atfedések vannak. Az elmult évtizedek klinikai
megfigyelései és kutatomunkédja nyoman vildgossa valt, hogy ez a komplexitds a sulyos
asztmasok kis csoportjandl talan még hangstlyosabb. A sulyos asztma kiilonbozé klinikai
dimenzi6i mogott eltérd pathofiziologiai folyamatok sejthetdk, amely egyben eldrevetiti
annak a lehetdségét, hogy ezek ismeretében a jovOben alcsoportokra szabott, célzott terapiat
alkalmazzunk. Ennél fogva érhet6 az a torekvés, hogy a témaval foglalkozo kutatdcsoportok a
sulyos asztma kiilonb6z0 alcsoportjainak pontos klinikai meghatdrozasara és a hattér
folyamatok megismerésére Osszpontositanak. Napjainkban a fenotipizalds elsddlegesen
alkalmazott modszere az endotipus meghatarozds, az a megkozelités, hogy az asztmat
jellemzd klinikai vondsokat és pathofizioldgiai jelenségeket fliggetlen jellemzdkként értékelik
¢s statisztikailag cluster analizis modszerével elemzik. A nemzetk6zi irodalomban
leggyakrabban idézett, a fenti elv mentén tervezett, de modszereiben €s a vizsgalt paraméterek
vonatkozasaban is csak részben atfedoé vizsgalatok eredményei nyomédn ma tobb, viszonylag
konzekvensen megjelend sulyos asztma fenotipus ismert - ilyen a korai kezdetli atopias; a
késO1 kezdeti eozinofil; az elhizashoz tarsuld; a sulyos, rogziilt obstrukcioval jaré —melyeknél
eltéré kezelési lehetdségek korvonalazodnak. 2010-ben egy hazai sulyos asztma adatbazis
felépitését kezdtiikk meg, €s ezzel parhuzamosan az intézetiinkben gondozott sulyos asztmasok
részletesebb klinikai és gyulladasos fenotipizalasat inditottuk el, amely az elsd részletesebb

hazai adatokat jelentette.



Dr. Csirke Ildiké, Dr. Oroszlan Klara, Dr. Kassay Anett
Sz-5Z-B Megyei Kérhazak Egyetemi Oktatokorhaz Jésa Andras Oktatokorhdz
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HYPERIMMUNGLOBULIN A SYNDROMA - UJ ENTITAS- VAGY MEGSEM?

Célkitlizés/El6zmények

A szérum immunglobulin A szintjének emelkedése hatterében szamos oki tényez6 szerepelhet .
Természetesen mindig nagyon fontos a részletes anamnézis ismerete,hisz az anamnézis- az fél
diagnozis!

Anyagok és mdodszerek/Az eset leirdsa

2 éves leany gyermek perinatdlis anamnézise eseménytelen volt.4 hdnapos kora 6ta gyakran zajlottak
fels6- majd alsd |éguti megbetedései,emiatt gyermekpulmonoldgia gondozta.Visszatéré gombas
szajfert6zését a gyakori antibiotikus és ICS terapia szovédményének gondoltak.

26 honaposan sulyos asoléguti megbetegedése miatt osztalyos felvételére kerllt sor.Az elvégzett
mellkas rtg kétoldali tiidogyulladast igazolt,melyhez mérsékelten emelkedett majenzimértékek és igen
magas szérum IgA érték tarsult.

A klinikum,az el6zmények és a célzottan elvégzett tovabbi laborvizsgalatok a szekunder
immundefitienciat alatdmasztottak.Az alkalmazott terapia ellenére a pulmonoldgiai progressziéo mellett
egyéb szervi elégtelenség is kialakult,s végil kis beteglinket 3 hét alatt elveszitettiik.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A szerzett immunhianyos tlinetegylttes,az AIDS (Acquired ImmunDeficiency Syndrome)a HIV-
vel(Human Immundeficiency Virus)valo fert6zés kovetkeztében kialakuld betegség, ami a
megfertézéttek immunszuppresszalt allapotat idézi eld. A virus az immunvalasz szamara létfontossagu
CD4+T-lymphocytakat fert6zi meg és a betegség elérehaladtaval a T- sejt- funkcio kiesése teremt
lehetGséget az opportunista korokozok megtelepedésének. Ez utdbbiak okozzak végll a beteg halalat.
A HIV az emberiség torténetének legsulyosabb jarvanyat okozta:az elmult 28 évben tobb mint 60
millié ember fert6z6détt meg, s annak mintegy fele meghalt AIDS-ben.Az USA-ban vezet6 haldlokka
valt.

Osszefoglalds:

Esetinket azért tartottuk bemutatasra alkalmasnak, mert- bar Magyarorszag a kevésbé fert6zott
orszagok kozé tartozik-s ugyanakkor maga az AIDS a virus fert6zést kovetd 2-10 éves id6szak utan
alakul ki,- sajnos napjainkban igen is gondolnunk kell még ebben a fiatal életkorban is a AIDS-re,
annak ellenére,hogy ezen korcsoportban ritkdbban fordul el6.



Betegbiztonsagi szempontok az allergias kot6hartya gyulladasok kezelése kapcsan
Endre Laszlé dr.

Vasutegészségligyi Kdzpont, Budapest

A betegbiztonsag nem csupan ,felkapott téma” de a betegek jogos elvarasa, hogy az alkalmazott
kezelés jo esetben hasznaljon de semmi esetre se dartson nekik. Ez kiilondsen igaz egy olyan
népbetegségre -nevezetesen a rhinoconjunctivitis allergicara- vonatkoztatva amely csak hazankban
legkevesebb 2 millié embert érint. A 2015-ben (elsé izben) megrendezett orszagos betegbiztositasi
konferencidn még 3 el6adas hangzott el allergoldgiai témakorbél, 2016-ban mar csak 1... Ahhoz, hogy
ne artsunk, az els§ feltétel az, hogy felismerjilk a betegséget. Ha elfogadjuk Abelson tréfas
megallapitasat, miszerint: ,Ha a piros szem ég, akkor szdraz szem, ha viszket: allergia” akkor a
felismerés nem tlnik bonyolultnak. Csakhogy az allergias kot6hartya gyulladasnak legkevesebb 4
formaja van, melyek kozil kett6 (a keratoconjunctivitis vernalis és az atopias keratoconjunctivitis)
nem csupan kellemetlen de -nem megfelel6 kezelés esetében- vaksagot okoz. Betegbiztonsagi
szempontbdl rendkiviil ényeges, hogy el tudjuk kiloniteni e kérformakat. Az aldbbiakban a kezelés
soran elkovethet6 néhany konkrét hibat sorolok fel. A kot6hartya gyulladdsokban széles kor(ien
haszndlt kamilla teds lemosas allergia esetén nem hasznos, pollen allergidban kifejezetten karos. Az
ugyancsak altaldnosan haszndlt érosszehlzd hatdsu szemcseppek mérséklik ugyan a vorosséget de
tartds hasznalat esetén szaritjdk a kot6hartyat, ezaltal artanak. Kevés kivételtdl eltekintve, ugyanez
vonatkozik a helyileg adhatd antihisztaminokra is. A szteroidoktdl valé félelem (mely a léguti
nyalkahartydk esetében indokolatlan) szteroid tartalmu szemcseppek, ken6csok esetében sajnos
megalapozott. Hosszu ideig torténd helyi alkalmazasuk nem csupdn a fellilfert6z6désre hajlamosit de
z6ld-halyogot és sziirke-halyogot is okozhat. A cromoglycat tartalmu szemcseppek a két6hartyaban
taladlhatd specialis (tryptaset és chymaset is tartalmazo) hizosejtek membranjat egyaltalan nem
tudjak stabilizalni, legfeljebb arra jok, hogy gyakori cseppentésiik révén kimossdk az allergéneket. A
minden betegség esetében elséként javasolt elimindcid az atopids keratoconjunctivitis és az oérids-
papillds conjunctivitis esetében 6nmagdaban, gydgyszeres segitség nélkiil is gydgyhatasu lehet. Létezik
mar olyan készitmény, mely antihisztamin hatasa mellett a kot6hartya specialis hizdsejtjeinek is
képes stabilizdlni a membranjat. Ez a készitmény az allergids kot6hartya gyulladas valamennyi
formajdban hosszasan,veszélyteleniil és az esetek legnagyobb részében eredményesen adhaté. A
betegbiztonsag alapkdvetelménye, hogy a viszketd és piros szemi beteget legaldabb egyszer l3dssa
olyan szakorvos, aki biztonsaggal meg tudja allapitani, hogy az allergids kot6hartya gyulladas mely
formajdban szenved.



Dr. Gaspar Krisztian Jézsef, Dr. Erdei Irén, Prof. Dr. Juhész Istvan, Prof. Dr. Remenyik Eva, Prof. Dr.
Szegedi Andrea

DE AOK Bérgydgyaészati Klinika (Debreceni Egyetem)
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MIT KELL TUDNI A LYELL SZINDROMAROL, EGY ESET KAPCSAN

Célkitlizés/El6zmények
Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa
Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Osszefoglalds:

A késGi tipusu gyogyszerallergia egyik legsulyosabb formaja a toxikus epidermalis necrolysis (TEN),
azaz Lyell szindrédma, mely igen gyakran haldlos kimenetel(i betegség. A betegség pontos
patomechanizmusa nem ismert. A hamsejtek elhalasanak hatterében citokinek, receptor ligand
kapcsolatok, destruktiv proteinek és a keratonocytdkat ért oxidativ stressz patogenetikai szerepe
feltételezett. A klinikum tovabbi jellegzetessége a kiterjedt barrierdefektus és az immunszuppressziv
terapia kovetkezményeként el6forduld gyakori fertzések. A betegség sulyossagat a TEN SCORE
alapjan allapithatjuk meg. A szerz6k egy sulyos, sikeresen kezelt esetilk bemutatasan keresztil
ismertetik a Lyell szindréma pathogenezisének hatterét, a betegség klinikai lefolyasat és terapias
tapasztalataikat.



Neutropénia genetikai hattérrel

dr Goda Vera

Célkitlizés, modszer. A neutropénia gyermekkori elkiilonité diagnosztikajaban fontos szerep jut a
sulyos kongenitalis neutropénidk mellett a tobbi kevésbé ismert neutropéniaval jaré genetikai
hatterl betegségnek is. Az Egyesitett Szent Laszl6 Kérhaz Gyermekhematoldgiai és Ossejt-
transzplantacios Osztalyan kezelt és az ambulancidan gondozott kongenitalis neutropenias valamint a
tovabbi ritka sulyos neutropenidval jaré esetek prezentdcids tiineteinek attekintése és az
irodalomban javasolt diagnosztikai megkozelitések 6szefoglaldsa jelen el6adas célja.

Eredmények. Az Egyesitett Szent Istvan és Szent LaszIé Kdrhazban a sulyos neutropénidval indulé
genetikai hatterd primer immunhianyos betegek kozil nyolc Fanconi anaemids beteg, hat Wiskott
Aldrich syndroma, két paroxizmalis nocturnalis hemoglobinuria egy WHIM syndroma és egy
Scwachmann-Diamond anaemia miatt tortént allogén HSCT. Tovabbi egy GFI-1 mutdacios esetet, két
Kostmann szindromas és 2 cyclikus neutropenias beteget gondoztunk rendszeres G-CSF p6tlas
mellett. A kezdetben észlelt igen alacsony neutrofil szam a sikeres allogén &ssejt transzplantalt
esetek mindegyikében a HSCT altag +20 posttranszplantacids napjatdl helyredllt. A krénikusan
gondozott, G-CSF kezelést kapd betegek sulyos infekcidi megszlintek a megfeleld dézis elérését
kovetd egy hénapon beldl.

Osszefoglalas. A diagnosztikus gyorsasdg, a ritka betegségek felvetése és genetikai igazoldsa a primer
immunhidnyos betegek tulélését nagymértékben ndveli, a silyos infekciok szamat csokkenti. Az
Gssejt-transzplantacid korai elvégzése, a HSCT-t kbvet6 gyors neutrofil megtapadas alapvetd
jelent6ségl a sulyos infekcidk elkeriiléséhez. A kongenitalis esetek gondozdsa soran a G-CSF dozis az
aktuadlis infekcidkhoz igazitva biztositja a betegek tartds infekcidmentes tulélését.



Gulyas Dominik, Veszeli Néra, Kajdacsi Erika, Dr. Cervenak Laszld, Prof. Dr. Farkas Henriette, Dr.
Varga Lilian

Semmelweis Egyetem, III. Sz. Belgydgyaszati Klinika
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ERZEKENY C1-INHIBITOR FEHERJE MERESI MODSZER KIDOLGOZASA

Célkitlizés/El6zmények

A Cl-inhibitor (C1-INH) egy szerin protedz gatlo glikoprotein, ami a homeosztazis fenntartasahoz
meghatarozasa az életveszélyes C1-INH hidnyon alapuld angioddémak (C1-INH-HAE és C1-INH-AAE)
diagnosztizalasahoz illetve egyéb angioddémak differencidl diagnosztikajahoz sziikséges. A jelenleg
hasznalatos diagnosztikus tesztek nem alkalmasak olyan kis koncentracié kilonbségek kimutatasara,
amelyek felmerilnek a betegség patomechanizmusanak feltarasakor. A célunk az volt, hogy
kifejlessziink egy kvantitativ, érzékeny szendvics ELISA mddszert, amely megfeleld kutatasi célra is. A
modszer lehetdvé tenné a nyomon kovetését a C1-INH regulacios folyamat kinetikajanak egy olyan C1-
INH-HAE beteg vérmintainak elemzésével, amelyeket egy angioédémas roham soran kiilénb6z6
id6pontokban vettlink le. A késGbbiekben a C1-INH fehérje mérési mddszeriinket felhasznalnank egy
funkcionalis C1-INH teszt kidolgozasahoz, illetve annak validalasahoz is.

Anyagok és mddszerek/Az eset leirasa

A C1-INH szendvics ELISA modszer paramétereinek kifejlesztéséhez rendelkezésiinkre alltak
kereskedelmi forgalomban kaphaté kecskében, nyllban termelt, és sajat immunizalasu nydlban termelt
anti-C1-INH antisavék, valamint ez utdbbi affinitastisztitott valtozata (anti-C1-INHaff). A C1-INH
koncentracié meghatarozasahoz human plazma eredetl C1-INH készitményt (Berinert®), ennek ultra
tisztitott valtozatat (uC1-INH) hasznaltuk. Az ELISA teszttel megmértiik 108 C1-INH-HAE I. tipusu
beteg szérumaban az antigenikus C1-INH koncentraciét és 6sszevetettiik a korabban radidlis
immunndiffaziés (RID), illetve funkcionalis (Quidel) mddszerekkel kapott eredményekkel.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A kilonb6z6 reagensek és mérési korlilmények 0sszehasonlitasa alapjan kidolgoztunk egy
reprodukalhatd ELISA modszer protokollt. A kereskedelmi forgalombdl szarmazd anyagok helyett
jobbnak taldltuk a nagyfoku tisztitassal készlilt reagenseinket. A fedéshez 0,025 pg/ml anti-C1-INHaff,
detektdlo ellenanyagként 2,5 pug/ml biotinilalt anti-C1-INHaff reagenseket hasznaltunk, standardként
uC1-INH 0,1 pg/ml-tél induldé nyolc-1épéses felezd higitasait hasznaltuk. Mddszeriinkkel a magas
hatteret és az érzékenységi klisz6b6t minimalizaltuk. A detektalasi kliszéb érték 0,4 ng/ml, a linearis
pontossaggal sikerilt visszamérni. A betegek mintaiban kétszerese volt az ELISA mddszerrel mért C1-
INH koncentracié a RID-hez képest. Az antigenikus tesztek (ELISA és RID) mérsékelten korreldltak
egymassal (Spearman r=0,418, p < 0,0001) és mindkett6 hasonld mérsékelt korrelaciot mutatott a
funkcionalis teszttel (Spearman r=0,493, p < 0,0001, illetve Spearman r=0,488, p < 0,0001).

Osszefoglalds:

Az anti-C1-INHaff és az uC1-INH reagenseink felhasznalasaval rendelkezésiinkre all egy olyan nagy
érzékenységl teszt, ami konnyen kivitelezhet6 olyan laborokban is, ahol a RID méddszert nem
alkalmazzak rutinszerien. A kereskedelmi forgalombdl beszerzett poliklonalis ellenanyagok
keresztreakciot adhatnak mas fehérjékkel, amit affinitastisztitassal elkertilhetlink. Az ELISA és a RID
moddszerek eredményeinek jelentds eltérése arra utal, hogy az ELISA modszer a betegek mintaiban
jelen levé egyéb C1-INH formakat is felismerhet (pl. inaktiv, komplex, aggregalt).

Tamogatas: OTKA 112110






A chronicus rhinosinusitis immunolédgiai vonatkozasai és kezelése

Prof. Dr. Hirschberg Andor c. egyetemi tanar

A kronikus rhinosinusitis (CRS) ismeretlen etiologiaji, tobbtényezds immunpatologiai
korkép. A gazdaszervezet és a kornyezet kolcsOonhatasainak milkddési zavara és az
antigéningerekre adott koros immunvalasz allhatnak a hattérben. A koérokozdk — elsdsorban
baktériumok és gombak - antigénjei antimikrobidlis kezeléssel nem befolyasolhatod kronikus
gyulladast valtanak ki. Azt feltételezik, hogy a velesziiletett immunitas megvaltozott
miitkodése eredményezheti a beteg mellékiiregek nyalkahartydjan tapasztalhatdé mikrobidlis
egyensulyzavart. A CRS fenotipusait a polipok jelenléte vagy hidnya, a recidivak szama ¢€s a
betegség sulyossaga hatdrozzdk meg elsOsorban. A biologiai markerek altal jellemzett
endotipusok (aszpirin intolerancia €s asthma, jellemzd citokinek, biofilm, eosinophil vagy
neutophil tulsuly) még pontosabb csoportositast €s remélhetdleg jobb terapids lehetdségeket
jelenthetnek a jovoben. Az aszpirin intolerancia, asthma, allergia, biofilm, osteitis,
immunhianyos allapotok ¢és a refluxbetegség gyakori komorbid allapotok CRS-ben. A helyes
diagnozis felallitasat kovetden a szakmai ajanldsok szerinti 1épcsdzetes konzervativ kezelést
alkalmazzuk legtobbszor, az esetenként indikalt mitéti terdpia is a célul kitlizott tiineti
kontroll része. Az esetek 10-15%-4ban a betegség nehezen kezelhetd, 2-5%-ban pedig
gyakorlatilag terapiarezisztens. Ilyen esetekben a diagndzis €s a rizikotényezOk alapos
ujraclemzése javasolt, illetve a szakmai ajanladsok kevesebb bizonyitékkal rendelkezd elemeit

is javasolt megfontolni.



Az EULAR Sjogren’'s Syndrome Disease Activity Index (ESSDAI) jelentésége a primer
Sjogren-szindroma diagnosztikajaban
Horvath L.F., Zeher M.

Debreceni Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kar, Klinikai Immunolégiai Tanszék

Hattér: A primer Sjogren-szindroma érvényben lévd diagnosztikus kritériumrendszere a
glandularis tiinetek szubjektiv és objektiv megitélését, a kisnydlmirigy biopszia szdvettani
értékelését és immunszerologiai eltéréseket veszi figyelembe a korisme felallitasakor. A
szamos extraglandularis manifesztacid €s tarsult betegség hatdrozza meg a korkép klinikai
megjelenésének sokszinliségét, melyekrdl az ESSDALI alkalmazéasaval kaphatunk realis képet.
Betegek és modszerek: 549 (489 nd, 60 férfi) klinikdnkon gondozott, a 2002-es
Eurdpai-Amerikai Konszenzus Kritériumok (EACG) alapjan primer Sjogren-szindromaban
szenvedd beteg klinikai és laboratoriumi adatainak retrospektiv analizisével hataroztuk meg az
ESSDAI-t a poliszisztémas autoimmun betegség diagndzisanak idépontjaban. Az ESSDAI
magaban foglalja a konstituciondlis tiinetek, a lymphadenopathia, az iziileti, az izom, a bor, a
j61 meghatarozott, nemzetkozileg elfogadott, egységes szempontok alapjan.

Eredmények: A Sjogren-szindroma diagnozisanak idépontjaban a betegek 61,9%-nal (339 £6)
talaltunk extraglandularis manifesztaciot. 115 nd €és 12 férfi paciens ekkor mérsékelt (5<
ESSDAI < 13 pont), 212 n6 ¢és 12 férfi stilyos (ESSDAI > 14 pont) aktivitast mutatott. Az
atlagos ESSDAI index a teljes betegpopulacioban 7,34 (6,06-9,21) volt, a szisztémas
manifesztacioval rendelkezd betegek 72,6%-a teljesitette az EACG mind a 6 kritériumat. A
lymphadenopathia kritérium szerinti ESSDAI 8 pont 3,91X, a 12 pont 35,44x, az iziileti
kritérium szerinti 6 pont 4,155x, a vesemanifesztacio szerinti 15 pont 2,542x rontja a talélési
mutatokat.

Kovetkeztetés: A Sjogren-szindroma extraglandularis manifesztacioi megfigyeléseink szerint
a glandularis tlineteket megeldzden, vagy azokkal egyiitt jelentkeznek a betegek 61,9%-ban.
Vizsgalatunk rédmutat arra, hogy az ESSDAI aktivitasi index hasznilata a korismézés
folyamatéaban lehetdvé teszi a rosszabb prognézist alcsoportok sziirését a gondozas kezdetén.
A betegek kovetése sordn megismételt ESSDAI meghatarozas a kezelés effektivitdsanak

megitélésében nyujthat segitséget.



Dr. Horvath Maria Magdolnat, Gunics Agnes
II. Onkormdnyzat Egészségligyi Szolgalat, Allergolégia és Klinikai Immunoldgia Szakrendelés
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BETEGANYAG VALTOZASA 2011-2016 KOZOTT ALLERGOLOGIAI SZAKRENDELESENSEN

Célkitlizés/El6zmények

Mivel a beutalt betegek egyre gyakrabban nem bizonyulnak

allergiasnak, jelen munkank célja a nem allergias betegek szamanak és aranyanak vizsgalata az elmult
5 évben, valamint ezen betegek adatainak elemzése

Keresztnév

Anyagok és mdodszerek/Az eset leirdsa

Beteganyag: A 2011-2016 kozott beutalt 1308 nem allergias beteg koziil a 2015-ben észlelt 322
beteg: 108 férfi /atlagéletkor:39+-19 év/ és 214 ng, /atlagéletkor:32+-15 év/ adatait dolgoztuk fel.
Mddszerek:prick tesztek/inhalativ és nutritiv/, epikutan

tesztek /kozmetikumok,fémek,fogaszati anyagok,tartdsitd sze-

rek/,inhalativ és nutritiv specifikus IgE meghatarozas,

kilégzési cslicsaramlas mérés.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai
A nem allergids betegek szama és aranya az elmult 5 év sordn folyamatosan emelkedett. 2015-ben az
Osszes beteg 52%,
322 beteg nem bizonyult allergiasnak.Ezeket a betegeket 3 csoportba soroltuk:
1, A tlneteik alapjan akar allergidsak is lehettek volna,
2. véltozatos, nem jellemzd panaszokkal illetve ismert mas
betegséggel jelentkeztek,
3. Csak "kivancsiak" voltak, "ilyen vizsgalat még nem volt"
illetve pszichés panaszokrél szamoltak be.
A nem allergias betegek novekvlo aranya 6sszefligghet a média,
foleg az internet és az ismer6sok félre tajékoztatasaval és
a beutalasok nem megfelel6 mindségével /id6hiany, a betegek
kovetelOzése/.

Osszefoglalds:

Redlisabb tomegtajékoztatasra,pontosabb beutalasi kritériumokra lenne sziikség ahhoz,hogy a sok
felesleges vizsgalat ne névelje az egyébként is szegény egészséglgyi

ellatas koltségeit.



Dr. J6kai Hajnalka, Dr. Lukacs Andrea, Dr. Hollé Péter, Prof. Dr. Temesvari Erzsébet, Prof. Dr. Karpati
Sarolta

Semmelweis Egyetem, Bér-, Nemikortani és Béronkoldgiai Klinika

7315

SWEET SZINDROMA DIFFERENCIALDIAGNOSZTIKAJA EGY ESET KAPCSAN

Célkitlizés/El6zmények

A szerz6i néven Sweet szindroémaként ismert akut lazas neutrophil dermatosis részben nevében
hordozza a kérkép klinikai és szévettani jellegzetességeit. A neutrophil dermatosisok prototipusaként
emliti az irodalom, megjelenésében, tiinettanaban és hisztoldgiai képében tobb sajatsagos vonasa
ismert, melyek a helyes diagnoézis feldllitasaban és szamos mas borpatoldgiai folyamattdl torténd
elkllonitésében alapvetd fontossaggal birnak.

Anyagok és mddszerek/Az eset leirasa

El6adasunkban egy 63 éves nGbeteglink esetét ismertetjik, melyen keresztil jol nyomon kévethetévé
valik mindazon jellemvonas, mely e ritka dermatosis felismerésében segitségére lehet a gyakorld
bérgydgyasznak:

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

a hirtelen kezdet, a sok esetben jol azonosithatd asszocialt hattérbetegség, a lazas allapot mellett a
tipusos élénk/lividvoros papulak, plakkok, nodusok megjelenése, a szoveti képben leirt dermalis
neutrophil infiltracid, altaldban vasculitisre utalo eltérések nélkil, valamint a laborvizsgalatok soran
észlelhet6 neutrophil tulsuly, emelkedett gyulladdasos paraméterekkel.

Osszefoglalds:

A diagndzis alapjat képez6 klinikai jellegzetességek, a hisztoldgiai sajatossagok és laboreltérések
bemutatasa utan ismertetjik azokat a borgydgyaszati betegségeket, melyek a differencidldiagnodzis
soran els6dlegesen szerepet jatszhatnak. Végezetl utalunk roviden a korkép lefolyasara, illetve a
kezelés alappillérének szamitd szisztémas terapias lehetéségekre.



Dr. Kassay Anett, Dr. Cslirke Ildikd, Dr. Oroszlan Klara, Dr. Dics6 Ferenc
Szabolcs-Szatmar-Bereg Megyei Korhdzak és Egyetemi Oktatokorhdz, Josa Andras Megyei Kérhaz
7338

KONVENCIONALIS TERAPIARA NEM REAGALO CSECSEMOKORI KAWASAKI BETEGSEG

Célkitlizés/El6zmények

A mucocutan nyirokcsomd szindromaként is nevezett Kawasaki betegség az egyik leggyakoribb
gyermekkori vasculitis. Coronaria eltérés a nagy dozisu intravénas immunglobulin kezeltek kevesebb,
mint 5%-ban fordul el6, ugyanakkor refrakter esetekben az IVIg kezelés ellenére 10-15%-ban
jelentkezik perzisztalod 1az, mivel szoros 6sszefliggés igazolhatd az elhlizodd 1az és a megjelend
coronaria eltérések kozott.

Anyagok és mdodszerek/Az eset leirdsa

Osztalyunkra 4 napos lazas anamnézissel kertlt felvételre a 4 honapos csecsemod tipusos Kawasaki
szindréma tlineteivel. Protokoll szerint intravénas immunglobulin és acetylsalicylat kezelést
alkalmaztunk, emellett is folyamatosan fennallé laza miatt IVIg-et ismételtlink, de |aztalan allapotot igy
sem sikerdlt elérnlink. A diagnoézis feldllitdsakor koszoruér eltérést nem mutaté csecseménél ekkor mar
a kardioldgiai konzilium kifejezett coronaria tagulatot véleményezett, emiatt 16kés steroid terapia
mellett dontottlink. Ennek elllenére allapotaban Iényeges javulas nem kodvetkezett be, ezért
immunszupressziv kezelés bevezetésére kerllt sor. Beteglink a cyclosporin kezelés 5. napjatol
laztalanna valt.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Retrospectiv tanulmanyok alapjan refrakter Kawasaki betegségre fokozott rizikéfaktort jelent az 1 év
alatti életkor, szignifikdnsan emelkedett CRP, GOT, GPT, hyponatraemia, alacsony albumin szint és
thrombocytaszam, magas neutrophil, alacsony lymphocyta arany.

Osszefoglalds:

Az IVIg rezisztens KD elhlzddé 1azzal és sulyosabb koszoriér eltérésekkel jellemezhetd. A 1z az ereket
érintd gyulladasos reakcid terjedését és az immunoldgiai stimulus gatlasanak defektusat tikrozheti.
IVIg rezisztens esetekben magas dozisu corticosteroid, TNF-A gatld és alacsony ddézisu methotrexate
mellett egyéb immunszupressziv szerek is terapias lehetdséget jelenthetnek.



Dr. Kinyé Agnes, Dr. Schaig Kriszti&n, Dr. B&tor Anna(1), Dr. Gyimesi Alfz, Dr. Szélig Livia(2), Dr.
Csontos Csaba(2), Dr. Knausz Zoltan(3), Dr. Gyémorei Csaba(4), Dr. Telegdy Enik6(1), Prof. Dr. Gyulai
Rolland

PTE KK Bér-, Nemikortani és Onkodermatoldgiai Klinika (Pécsi Tudomanyegyetem)

Vas Megyei Markusovszky Egyetemi Oktatokdrhaz(1)

PTE KK Anesztezioldgiai és Intenziv Terdpids Intézet (Pécsi Tudomanyegyetem)(2)

PTE KK Traumatoldgiai és Kézsebészeti Klinika(3)

PTE AOK Pathologiai Intézet(4)
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SULYOS SZEPSZISSEL TARSULO PEMPHIGUS VULGARIS

Célkitlizés/El6zmények

A szerz6k egy 26 éves férfibeteg esetét ismertetik, aki kiterjedt holyagos bortlinetekkel, erézidkkal
kerult felvételre a szombathelyi Markusovszky Koérhazba. Anamnézisében komolyabb betegség nem
szerepelt, a bortlinetek el6tt tobb alkalommal szivott ,bioflives” cigarettat.

Anyagok és mdodszerek/Az eset leirdsa

A szOvettani vizsgalat pemhigus vulgarist allapitott meg, 250mg Solu-Medrol és 3x50mg Imuran
terapia beallitasa tortént. A bortlinetek progresszidja és szeptikus allapot miatt kertlt atvételre a PTE
KK Borklinikdra. A megismételt szévettani vizsgalat a latott intercellularis C3 és IgG pozitivitas alapjan
ismételten pemphigus vulgarist véleményezett, az indirekt IF pozitiv lett. A beteg bérén vaskos,
nedvedz6, porkkel fedett plakkok alakultak ki. A beteg agitalt allapota, agressziv viselkedése miatt
pszichiatriai javaslatra risperidon és anxiolitikum adasara volt sziikség. A sebleoltdsokbdl, conjunctiva
leoltasbdl és hemokultirakbdl szamos multirezisztens korokozé, kdztilkk MRSA, Acinetobacter baumanii,
Klebsiella pneumoniae, Pseudomonas aeruginosa és Stenotrophomonas maltophilia tenyészett ki.
Vancomyecin, piperacillin/tazobactam és fluconazole adasa mellett szepszise romlott, az Imuran
ledllitasra kertilt, a steroid kezelés mellett a bortlinetei progredialtak, ezért intenziv osztalyos atadasa
tortént. Az intenziv osztalyon vancomycin, imipenem kezelésben részesiilt, fluid agyon kezelték,
rendszeresen altatasban antiszeptikus flrdetést kapott, steril ezlistés kotéssel fedték. A fenti terapiara
a bortlinetei jelentGsen javultak, az erézidk hamosodni kezdtek. Bérgyodgyaszati osztalyra vald
visszahelyezését kovetben a parenteralis imipenem mellett per os sulfametoxazol/trimetopramot is
kapott, a fehérjeveszteség miatt Humaglobin készitményt, az anémizalédas miatt 2E csoportazonos vvt
koncentratumot kapott, a gyengeség, étvagytalansag miatt parenteralis taplalas tortént napi 1 Kabiven
formajaban.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A beteg 3 hdénapos hospitalizaciot kovetéen maradvanytinetekkel kerilt otthonaba. A bemutatott
esettel a szerz6k a nagydozisu steroidkezelés mellett kialakuld szepszis fokozott rizikdjara szeretnék
felhivni a figyelmet.

Osszefoglalds:



Dr. Kiricsi Agnes, Dr. Bella Zsolt Ph.D., Prof. Dr. Rovo Laszlé
SZTE, AOK, Ful-Orr-Gégészeti és Fej-Nyaksebészeti Klinika
Gockérdés a ful-orr-gégészetben

Go6c leggyakrabban a szervezet valamely rejtett helyén korulirt, folyamatosan
meglévé gyulladast jelent, mely egy masik, direkt kontaktusban nem Iévd szervben
okoz panaszt, vagy erésit fel valamely mar meglévd betegséget. Az immunrendszer
goc Aaltali folyamatos ingerlése megvaltoztatia annak mikddését, allergias vagy
autoimmun betegségek kialakulasahoz is vezethet. A leggyakoribb a fertézéses goc,
melynek forrasai a fogak, garatmandulak illetve a hugyutak lehetnek. G6c okozta
masodlagos betegség kialakulhat a bérben, izuletekben, szemben, szivben és a
vesében.

A goéc kérdésében a szakma allaspontja nem egységes, hiszen az angolszasz
irodalomban ez a fogalom nem létezik. Ezzel szemben a tavol-keleti, valamint az
eurdpai szakirodalom evidenciaként kezeli a gdcok meglétét.

A ful- orr- gégészetben az arclireg, a garatmandula (a mandula cryptéi, azaz
Uregrendszere miatt) illetve a kozépful Urege szerepelhet gocként. Elsésorban olyan
szervben johet létre goc, amelyben lezarddott Uregrendszer alakulhat ki. Harom
betegség meglétét vizsgaljuk géckutatas soran: az idult mandulagyulladast, az idult
arcureg- vagy egyéb melléklreggyulladast, és a kronikus kdzépfulgyulladast.

A kronikus  mandulagyulladas megitélése szubjektiv  dolog, visszatérd
mandulagyulladasok, lokalis kép, és pozitiv exprimaciés lelet lehetnek a kronikus
mandulagyulladas jelei. A beszaradt, fehér detritus nem egyenlé kronikus
gyulladassal. A kronikus arcureggyulladas esetében orrendoscopia, szukség esetén
orrmellékireg CT segit a diagnozis felallitasaban, orrmellékireg rontgen
elvégzésének nincs relevanciaja. Az idult kozépfulgyulladas esetén mikroszkdpos
fulvizsgalat, hallasvizsgalat illetve szikség esetén kdzeép illetve belséful CT segithet
a géc igazolasaban. Amennyiben barmely goc igazolédik, annak mitéti szanacioja,
orrmelléklreg gyulladas esetén esetleges konzervativ kezelés szikséges.



Tocilizumab kezeléssel szerzett tapasztalataink nagyér vaszkulitiszes betegeink kérében
Kiss Emese’?, Szabé Melinda® Bazsé Anna®, Pélfi Patricia®, Poor Gyulal'2
Orszagos Reumatoldgiai és Fizioterapias Intézet'

SE 111. Belklinika, Reumatoldgiai Tanszéki Csoport?

Bevezetés:

A nagyér vaszkulitiszek (LVV) kdzé az 6rids sejtes arteritisz (GCA) és a Takayasu vaszkulitisz (TA)
tartoznak, melyeket a 2012-es ChapellHill-i konszenzus konferencidn ujra definidltak. Azonos
patogenezisiik alapjan, melyben kiemelt szerepe van az interleukin-6-nak, egy betegség 2
megnyilvanuldsanak tekinthet6k. Korabbi tanulmdanyok igazoltdk, hogy szteroid terapia mellett a
betegek 60%-aban relapszus jon létre, tovabbd, hogy sem a konvenciondlis szintetikus DMARD-ok,
sem a TNF alfa gatlék nem hatdasosak. Harom randomizdlt, kontrolldlt tanulmany igazolta a
tocilizumab hatékonysagat LVV-ben.

Betegek, mddszerek:

Jelen munkdban az intézetiinkben gondozott 25 nagyér vaszkulitiszes beteg adatait elemeztiik
retrospektiv. mddon, kilonds tekintettel a 17 betegnél alkalmazott TCZ hatékonysagdra és
biztonsdgossagara.

Eredmények:

A TCZ-kezelt csoportban a GCA:TA ardnya 8:6 és 3 mindkettének megfelel6 forma volt, mig a nem
biolégiai terdpidval kezeltek kotozott ez az ardny 5:3 és atfedd forma nem volt. A TCZ csoportban
tobb volt a tarsuld autoimmun és immun inflammatorikus betegség (10/17 vsz.3:8), mig a masik
csoportban a tarsulé polymyalgia reumatica (4/8 vsz. 6/17). A TCZ-vel kezelteknél magasabb volt a
szteroid igény és valamennyi beteg kapott atlagosan 3 évig a TCZ el6tt kilonféle kombindciéju
hagyomanyos immunszupressziv kezelést. Mind a 17 beteg j6 terdpias vélaszt adott a TCZ-ra (12
komplett és 4 parcialis remisszid), melyet a CRP és We érték, illetve a szteroidot szedé betegek
aranyanak szignifikans csokkenése (7/17), tovabba a klinikai tiinetek javulasa és képalkotoval Uj
eltérés megjelenésének a hidnya jeleztek. 8 betegnél Iépett fel nem sulyos mellékhatas (4 fert6zés és
3 infekcidval nem kisért neutropenia).

Kovetkeztetés:

A hagyomanyos kezelésre nem javulé, vagy gyors progressziét mutatd és az ellatott szerv
funkcidjanak veszélyeztetettségét okozd nagyét vaszkulitiszek kezelésében a tocilizumab hatékony és
jol tolerdlhatd kezelést nyujthat. Tovdbbi munticentrikus, randomizdlt, kontrolldlt vizsgalatok
sziikségesek a magas rizikdju csoport jellemzésére és a bioldgiai terapia adekvat helyének
kijelolésére.



Dr. K6halmi Kinga Viktdria, Veszeli N6ra, Dr. Temesszentandrasi Gyorgy, Dr. Varga Lilian, Prof. Dr.
Farkas Henriette

Semmelweis Egyetem, III. Sz. Belgydgyaszati Klinika

7316

A CSALADSZURES JELENTOSEGE HEREDITER ANGIOODEMABAN

Célkitlizés/El6zmények

A Cl-inhibitor fehérje hianya kovetkeztében kialakulé herediter angioédéma (C1-INH-HAE) ritka,
autoszomalis dominans 6roklédés(i kérkép. Szamos esetben a betegséggel kapcsolatos ismeretek
hianya, az esetek kisebb szazalékaban a betegek nem megfeleld egyittmikddése késleltetheti a

diagnozis feldllitasat. Mindez sulyos kévetkezményekhez vezethet, ahogyan ezt a kbvetkezékben

bemutatasra kerilo 21 éves C1-INH-HAE nébeteglink esete is mutatja.

Anyagok és mddszerek/Az eset leirasa

Az ismert herediter angio6démas csalad egyik tagja javaslatunk ellenére visszautasitotta a C1-inhibitor
kizardsara iranyulé komplement vizsgalat elvégzését és gyermekeit sem hozta el szlirévizsgalatra. A
beteg egyik lanya 17 éves koraban akut hasi katasztrofa gyandja miatt explorativ laparotomian esett
at, melynek soran a hasliregben szabad hasi folyadékot talaltak, illetve a bal petevezeték gyulladasat
véleményezték, ezért ennek eltavolitasara kerllt sor. Két héttel kés6bb a beteg bal alsé végtagjan
kialakulé angio6déma hatterében mély vénas trombdzist feltételeztek, emiatt 3 éven at acenokumarol
kezelésben részesilt. 3 évvel a végtagodémas epizdodot kdvetben kozepes erdsségll, recidivald hasi
fajdalmai voltak. Egyik esetben a panaszok hatterében extrauterin graviditds gyanuja meriilt fel, ezért
Ujabb explorativ laparotomiara kerilt sor. A beavatkozas soran ismét szabad hasi folyadékot talaltak a
hasliregben egyéb patoldgias eltérés nélkil. Ezt kovetéen a betegnek szamos alkalommal voltak hasi
tlinetei. A beteg 21 éves koraban komplement vizsgalattal diagnosztizaltuk a C1-INH-HAE I. tipusat. A
tliinetek kezdete és a diagnodzis felallitasa kozott 4 év telt el. Ezt kdvetden a csaladtagok kérében
szUrdvizsgalatot végeztink, melynek soran a beteg édesapja, a beteg lednya, valamint a beteg
édesapjanak masodik hazassagabdl sziiletett két tlinetmentes lednya esetében szintén igazolddott a
C1-INH-HAE. A csalad érintett tagjai — kivéve az édesapat - mindannyian rendszeresen jarnak kontroll
vizsgalatra. Részletes tajékoztatast kaptak betegségiik természetérol, ellattuk dket az 6démas roham
akut kezelésére szolgald gydgyszerrel, betegkartyaval és betegnapldval. A betegek compliance-e kivald
- kivéve az édesapat, aki még mindig visszautasitja az egytttmiikddést, annak ellenére, hogy idénként
vannak 6démas tlnetei.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Ismert C1-INH-HAE beteg esetében - figyelembe véve a C1-INH-HAE 6rokl6d6 voltat —
elengedhetetlen a csaladszlrés elvégzése. Ezaltal még a klinikai tinetek megjelenése el6tt
diagnosztizalhato a betegség. A korai diagndzis alapvetd, hiszen megdvhatja a beteget a felesleges
mUitéti beavatkozasoktol és a nem megfeleld gydgyszeres kezelést6l. Amennyiben a beteg megtagadja
a komplement teszt elvégzését, és elutasitja a csaladsz(irést, ezaltal utddai életét is veszélyeztetheti.

Osszefoglalds:



Dr. K6szegi Andrea, Dr. Kovacs Krisztian, Horvath Heléna oh(1), Radé Judit oh(1), Prof. Dr. Cserhati
Endre(1), Dr. Beleznay Zsuzsanna, Dr. Mezei Gyo6rgyi(1)

Semmelweis Egyetem Laboratdriumi Medicina Intézet, Immunlabor

SE I. szamu Gyermekgyodgyadszati Klinika(1)
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HOGYAN SEGITHETI ELO AZ ALLERGEN KOMPONENSEK MEGHATAROZASA A GYERMEKKORI

ETELALLERGIA DIAGNOSZTIKAJAT?

Célkitlizés/El6zmények

A kilonb6z6 forrasokbdl szarmazo taplalékok kilénboz6 allergén molekuldkat (komponenseket)
tartalmaznak. Ezek el6allithatok rekombinans fehérjeként vagy tisztitott formaban a természetes
allergénbdl. Ezeket az allergéneket IgE-reaktiv komponensek alapjan fel lehet osztani aszerint, hogy
kevéssé aktivaljak a gyulladasos sejteket (nem vagy csak igen csekély reakciét okoznak), vagy enyhe,
féleg helyi tlineteket valtanak ki, és olyan komponensekre, melyek gyakran tarsulnak sulyos altalanos
tiinetekkel. Vizsgalatunk célja az, hogy bemutassuk els6 hazai komponens alapu étel specifikus IgE
eredményeinket asztmads+ételallergids beteganyagunkon.

Anyagok és mddszerek/Az eset leirasa

A hasznadlt molekularis allergoldgiai teszt tovabbfejlesztett western blot technikan alapul, mely
szemikvantitativ mdédon mutatja ki az IgE specifikus antitestet human szérumbdl, plazmabdl. Az
alkalmazott teszt (DPA-Dx: Defined partial allergen diagnostics, Euroimmun) a gyermekkorban
megnyilvanuld legkarakterisztikusabb ételallergének kimutatasat teszi lehetdvé. A tesztcsikon 15
poziciéban vannak allergének kétve. Tartalmaz inhalativ allergénként nyirfa f6 allergént, valamint a
CCD (Cross-reactive Carbohydrate Determinants) keresztreagald szénhidrat determinanst. A tehéntej
esetében az alabbi molekularis allergének vizsgalata tortént:a-lactalbumin (nBos d4), B-lactoglobulin
(nBos d5), casein (nBos d8), lactoferrin (nBos d), bovine serum albumin (nBos d6), melyek kdzul
kiemelkedik a casein, mint legerélyesebb allergén, nem héérzékeny, savérzékenysége elhanyagolhato.
A tojas esetében az alabbi tisztitott allergének vizsgalata tértént: ovalabumin (nGal d2), ovomucoid
(nGal d1), conalbumin (nGal d3), lysosyme (nGal d4), melyek kozil kiemelkedik ovomucoid, h6-és
savérzékenysége rendkivil alacsony. A foldi mogyord esetében az alabbi rekombinans allergéneket
vizsgaltuk: rAra h1, rAra h2, rAra h3, rAra h9, kozllik az rAra h2 idézi el6 a legsulyosabb anafilaxias
reakciot. Borprobat prick szerint Lofarma léguti és étel allergénekkel végeztink. Szérum specifikus IgE
meghatarozas ELISA teszttel tortént. Beteganyag: Asztmas+ételallergias (n:43) gyermek kozul
valasztottuk ki a legsulyosabbakat, legtébbjliknél anafilaxia riziko allt fenn (n:19, atlagos életkor:9.5
év, ledny n:3, fil n:16). Az ételallergids és asztmas betegek tobbsége Iéguti allergiaban is szenvedett.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Osszesen egy CCD pozitivitast taldltunk; a nyirfapollen f& allergénjére 9-en mutattak szenzibilizaciot. A
panel valamennyi vizsgalt komponensénél el6fordult pozitivitas. Leggyakoribb étel allergének a
foldimogyord Ara h2, az ovomukoid Gal d2, Gal d1, Gal d3, és a Bos d5 voltak. Elemezve a borprobak
és a szérum specifikus IgE-vel pozitivnak taldlt betegek allergén komponenseit, ezek pozitivitésai
megfelelnek a hagyomanyos tesztekkel talaltaknak. A bérpréba negativ allergéneknél a komponens
alapu tesztek nagy tébbsége szintén negativ volt. A tej IgE medialt allergia beteganyagunkban
ritkdbban fordult el6, mint a tobbi ételallergia. Ennek oka részben az asztmas beteganyag, akiknél a
léguti allergiak dominalnak, részben pedig a betegek életkora, egy résziik 9 éves életkorara mar
"kinGtte" tehéntejallergiajat.



Osszefoglalds:

A hasznalt teszt elénye, hogy egy tesztben tajékozdéddhatunk a fehérjecsaladok kozti keresztreakciérol
és szamos ételkomponensrdl, mely lehetdvé teszi a beteg molekularis allergén profiljanak
meghatarozasat, étel provokacio el6tt az anafilaxia rizikd becslését segitheti. A komponens alapu
allergia diagnosztika nem helyettesiti, kiegésziti a hagyomanyos specifikus IgE teszteket, segit a
betegség okozo étel azonositasaban.



Kovacs Evelin, Dr. Z6ld Eva, Prof. Dr. Bodolay Edit
DE AOK Belgydgyészati Klinika, Klinikai Immunoldgiai Tanszék
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ANTIFOSZFOLIPID ANTITESTEK KEVERT KOTOSZOVETI BETEGSEGBEN

Célkitlizés/El6zmények

Az antifoszfolipid szindréma (APS) autoimmun korkép, amit visszatérd artérids és vénas thrombosisok
és patologias terhességek egy meghatarozott csoportja jellemez antifoszfolipid antitestek (APL)
jelenlétében. A primer APS 6nallé betegség, mig szekunder formaja szisztémas autoimmun
korképekhez tarsul, igy Kevert Kotdszoveti Betegséghez (Mixed Connective Tissue Disease-MCTD) is.
MCTD-ben az APL eléforduldsat nagy betegségcsoporton még nem vizsgaltak. Az APL és thrombosisok
gyakorisagat, és ezeknek az sszefiiggését a klinikai tlinetekkel 204 MCTD-s betegben vizsgalta.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa
Kétszaznégy MCTD-s beteg szérumaban az anti-kardiolipin antitestek (aKL), az anti-B2-glycoprotein I
(aB2GPI), lupus anticoagulant (LA) kimutatdsa ELISA méddszerrel tortént.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A 204 betegbdl 130 beteg széruma tartalmazott APL-t. Az aKL izotipusok megoszlasa a kévetkezd volt:
aKL IgG-t 60, IgA-t 7, IgM-t 47 beteg szérumaban lehetett kimutatni. Az aB2GPI 77 beteg szérumaban
volt jelen, mig 9 betegben lupus anticoagulantot azonositottak. A 130 APL pozitiv betegbdl 51 esetben
thrombosis alakult ki, 36 betegben alsdvégtagi vénas thrombosis, ami két esetben pulmonalis embdliat
okozott. A 15 artérias thrombosissal szov6doétt betegben 3 alsdvégtagi occlusio, 7 esetben stroke, 5
betegben coronaria elzarddas alakult ki. Harom betegben vénas és artéridas thrombosis egyarant jelen
volt.

APL jelenlétében szignifikdnsan gyakoribbak voltak a thrombotikus torténések (p<0,0001), a
pulmonalis artérids hypertensio (p<0,0001), az idegrendszeri tinetek (convulsio, fejfajas, migrén)
(p<0,01), Raynaud jelenség (p<0,001), valvulopathia (p=0,02), livedo reticularis (p<0,0001) és a
cardiovascularis események szama (p=0,05) 6sszevetve az APL negativ csoporttal.

Osszefoglalds:

Az antifoszfolipid antitestek jelenléte MCTD-s betegekben fokozza a thrombosis hajlamot, a
cardiovascularis események szamat, és sulyosbitja a korlefolyast. A thrombosissal jaré esetekben
életen at tartd anticoagulalast kell alkalmazni, az APL pozitiv, de thrombosis nélkili betegekben
szlkségszer( a prevencio.



Vérképzo ossejt-transzplantacios eredmények primer immundefektusokban

Krivan Gergely, Benyo Gabor, Goda Vera, Kassa Csaba, Stréhn Anita, Csordéas Katalin,
Horvath Orsolya, Kallay Krisztian

Egyesitett Szent Istvan és Szent Laszl6 Kh., Gyermekhematologiai és Ossejt-transzplantacids
osztaly

Célkitiizés: Egyes sulyos primer immunhianyos allapotokban (PID) a vérképzé dssejt-atiiltetés
az elséként valasztando, standard terapids eljards. Az eldadasban az osztalyunkon elvégzett
transzplantaciok jellemzdit foglaljuk Gssze.

Anyagok és modszerek: 1992. 01. 01. ¢és 2016. 04. 30. kozotti idészakban 581 betegnél tortént
csontveld-atiiltetés, ebbdl 38 betegnél 50 esetben primer immundefektus miatt. A
leggyakoribb diagndzis a stlyos kombinalt immundefektus volt (SCID,17), amelyet a
Wiscott-Aldrich szindroma (WAS, 6) és az X-hez kotott lymphoproliferativ betegség (XLP,
4) kovetett. A fid/lany arany 29/9, a median ¢€letkor a transzplantacio idején 0,89 (0,03-18) év
volt. A donor 26 esetben idegen személy, 24 esetben csaladtag volt. A betegek elsGsorban
csontveldi graftot kaptak (29 eset), periférias graft (14), koldokvér (7).

Eredmények: 24/38 beteg ¢él, median 2,5 (0,06-23,3) év nyomon kdvetési iddvel. Osszesitett
talélés 63,1%. A vizsgalati id6szakot két részre osztva (I. idészak: 1996-2006, I1.: 2007-2015)
vizsgalva az Osszesitett talélés 53,3, illetve 71,4%. Kiilondsen nagy kiilonbség mutatkozik a
transzplantaciokor aktiv fert6zéssel rendelkezd és az infekciomentes betegek tulélésében:
28,6%, illetve 90,9%.

Osszefoglalds: A PID-ben elvégzett transzplanticiok eredményessége egy 25 éves idészakot
figyelembe véve egyezik a nemzetk6zi eredményekkel; az utobbi években végzett
beavatkozasok eredményessége folyamatosan javul, amelyet els6sorban a jobb
donorvalasztas, a javuld transzplantacids technika €s az infekciok jobb kezelési lehetdségei
magyaraznak. A transzplantacio idején zajlo sulyos aktiv fertdzésben elvégzett beavatkozasok
rossz prognozissal jarnak.



Dr. Mezei Gyorgyi, Horvath Heléna, Rad6 Judit, Kovacs Krisztidn(1), Prof. Dr. Cserhati Endre, Dr.
Beleznay Zsuzsanna(1l)

SE 1. Gyermekgydgydszati Klinika
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ROVARMEREG ALLERGIA DIAGNOSZTIKAI AKTUALITASAI

Célkitlizés/El6zmények

A rovarméreg allergia diagndzisa meglep6en komplex annak ellenére, hogy az ajanlas egyszeru:
rovarméreg immunterapia indikalt azok részére, akiknek az anamnézisében méh-, vagy darazscsipést
kovetd szisztémas reakcid volt, és a megfeleld rovarnal a specifikus IgE pozitiv bGrprébaval vagy
szérum specifikus IgE-vel.

frusztralo kérdéseket érintiink: Mire utal a kereszt-reagalé szénhidrat determinans (CCD) pozitivitas?
Mi a teendd, ha rovarcsipést kovetd anafilaxia kivizsgalas soran negativak a specifikus IgE leletek
és/vagy a komponensek? Erdemes-e triptdz szinteket mérni?

Anyagok és mddszerek/Az eset leirdsa

A diagndzis kdzpontjaban tovabbra is az anamnézis mellé illeszked6 - b6r-/szérum tesztek - rovar
specifikus IgE antitestek kimutatasa all. Ezeknek gyenge az altalanos pozitiv prediktiv értéke, ugyanis
a specifikus IgE a normal felnGtt lakossag 20%-aban pozitiv rovarra. Rovarméreg allergias betegeink
esetében mind a hagyomanyos ELISA-technika, mind pedig a molekularis vizsgalatok tovabbfejlesztett
western blot-mddszerrel megtorténtek 28 aeroallergia gyanuval bekildott gyermeknél: single purified
allergy component SPAC tesztcsikon, tisztitott méh (i1), dardzs (i3) mellett a rekombinans méh (i
208, rApi m1), valamint darazs (i 209, rVes v5) és a cross reacting carbohydrate determinans (CCD)
tesztet hasznaltuk (EUROLINE SPAC Insect Venom 1, EUROIMMUN Medizinische Labordiagnostika AG,
Németorszag)

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A csipésre egyértelm szisztémas tlinetekkel reagdlok esetében tizenot szazalékban negativ a
bor/szérum specifikus IgE rovarral az irodalom szerint, az ilyen betegek kozil néhanynak a jovoben
szisztémas reakcidja lesz. Vizsgalatunkban a hagyomanyos kivonat alapu ELISA kb. 14 %-ban nem
fedte fel az allergiat, 28 gyerekbdl 4 nem kapott volna indokolt kezelést. A rekombinans rovar
allergének alkalmazasaval els6sorban a diagnosztikus tesztek specificitasa javulhat, de szenzitivitdsa
is. A rekombinans allergének legfébb erényének azt tartjak, hogy nem tartalmaznak CCD-t, melyek
viszont jelen vannak a nativ allergénekben.Hat anafilaxias, CCD pozitiv rovarméreg allergias
gyermekbdl ketténél a negativ ELISA ellenére a molekularis allergoldgiai tesztek pozitivak voltak, a
b8rprobaval legtébbszér egybehangzéan. Otiiknél az immunterdpia indikalt volt valamennyi lelet
figyelembevétele alapjan. Egy betegiink maradt, akinél a molekularis allergolégiai tesztek segitségével
sem lehetett eldonteni az immunterapiat.

Legfontosabb a kettds szenzitivitds kérdése: vannak, akik méhre is és darazsra is pozitivak. A mi
eseteinkben 9 ELISA dupla pozitivitast mutaté gyermek kozil 4-en (44,4%) dupla pozitivak ELISA
(kivonat) és rekombinans allergénnel szemben is, 6ten feleslegesen kaptak volna immunterapiat két
rovarral.

Betegeinkben a CCD pozitivak esetében legtébben a sulyosabba 4-es stadiumu anafilaxias csoportba
tartoztak, mig a CCD-negativaknal legtébben az 1-es, enyhébb stadiumba.A CCD pozitiv
gyermekeknél nagyobb szamban van jelen pollen-, allati-, és ételallergén elleni szenzibilizacié.

Nem kell diagnosztikai teszt azoknak, akiket alacsony anafilaxia rizikésoknak itélink (nagy helyi
reakcidsok, gyermekek szisztémas bortliinetekkel). A legtdbb rovarcsipés anafilaxias betegnek elegendé



a klinikai dontés meghozatalahoz a standard rovar bérteszt vagy szérum teszt vagy mindkett6. Ha a
tesztek nem egyértelmiiek, a molekularis allergia tesztek, a bazofil aktivacios teszt (BAT) és a bazalis
triptadz szint segit (utal a sulyos anafilaxia rizikora, a VIT szisztémas reakcidjara, a VIT inkomplett
védelmére, a VIT ledllitasa utani (fatalis) relapszus esélyére, mastocytodzisra. Az ajanlasok szerint a
rovarallergidsok bazalis triptaz szintjének mérése a kivizsgalas Iényeges része kell hogy legyen.

Osszefoglalds:

Kovetkeztetés: A jelenlegi rovar bérprobak és szérum specifikus IgE tesztek megfelelnek az insekt
csipés allergia diagnodzisanak megerositésére, de nem megfelel6 a szenzitivitdsuk és limitalt a pozitiv
prediktiv értékik. Rekombinans rovar allergének javithatjak a szérum IgE tesztek specificitasat, és
elkllonitik a kereszt reaktivitast a specifikus szenzitizaciotdl. Az optimalis szenzitivitds nem érhetl el a
tobbszorés komponens alkalmazasok nélkil. Bazofil aktivacids teszt detektalhat még néhany beteget.
A csipés kivaltotta anafilaxia sulyossaga elore jelezhet6 taldn a BAT hasznalataval, és a hizdseijt
mediatorok mérésével vagy metabolitjaikkal (tryptdz, PAF acetylhydrolaz). A komponens alapu
diagnosztikanak a klinikailag jelentds és irrelevans szenzibilizacié elkilonitésében a specificitas és
szenzitivitas fokozasaban, az immunterapids beavatkozdsok monitorozaldsaban és az immunoldgiai
mechanizmusok megértésében lesz a jovoben szerepe.



Dr. Mezei Gyorgyi, K6szegi Andrea(1), Dr. Kovacs Krisztian(1), Radd Judit oh, Horvath Heléna oh, Prof.
Dr. Cserhati Endre, Dr. Beleznay Zsuzsanna(1)

SE I. Gyermekgydgydszati Klinika

SE Immunoldgiai Labor(1)
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TAPASZTALATOK TAPLALEKALLERGIA KOMPONENS ALAPU VIZSGALATAVAL

Célkitlizés/El6zmények

Az étel és mas allergidk diagndzisa atalakuldéban: az allergén forras azonositdsa mellett fontossa valtak
az allergiat kivalté molekulak és pontos meghatarozasuk. Ezt a folyamatot nevezik ,komponens alapu
allergia diagnosztikanak” vagy , molekularis allergolégianak”. Rekombindns allergéneket allitottak el6 a
leggyakoribb antigénekbdl, ezeket vagy a tisztitott természetes allergén molekulakat fel lehet hasznalni
a beteg reaktivitas-profiljanak meghatarozasara. Ez a megkozelités alkalmas gyermekek vizsgalatara,
vagy nagy csoportok, példaul sziiletési kohorszok allergias immunvalaszainak kilonbségei vagy idébeli
valtozasai kovetésére.

Célunk az, hogy asthmas-ételallergids (A+E) betegeink elsé hazai komponens alapu étel specifikus IgE
vizsgalataval szerzett tapasztalatok segitségével képet adjunk a vizsgalat hasznaral.

Anyagok és mddszerek/Az eset leirasa
A vizsgdltak (n:19, életkor atlag 9.5 év), nagyobb része anafilaxia rizikds (néveli az esélyt a személyes
anamnézisben el6forduld allergia/asthma; és a csaladban el6forduld terhelés indukalta anafilaxia is).

A gyermekkorban leggyakoribb étel-allergének (tej, tojas, foldimogyord) komponenseit tartalmazza a
hasznalt készlet. Kiilon prezentaciéban mutatjuk be a tovabbfejlesztett western blot modszerrel
végzett szeroldgiai teszt (Euroimmun) részleteit. Beteganyagunkban a prick tesztek (Lofarma) és a
szérum specifikus IgE (ELISA) valamint a komponens alapu teszt eredményeit hasonlitjuk 6ssze a
klinikummal. A kévetkez6 molekularis komponenseket vizsgaltuk: tehéntej komponensekbdl 6tfélét,
k6zllik a casein, a legerélyesebb allergén, a tojasbdl négy f6 allergént, melyek kozil legstabilabb, az
ovomucoid. A foldimogyordbdl rekombinans komponensként: rAra hi, rAra h2, rAra h3, rAra h9-et
tartalmazza a készlet. Az rAra h2 felel6s a sulyos anafilaxias reakciokért. A cross reacting carbohydrat
derteminans (CCD) és a nyirfa pollen rekombinans f6 allergénje is reprezentalt a teszt készletben.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A vizsgalt 19 A+E gyermekben 6sszesen a vizsgalt harom ételallergén ésszesen 81 étel komponense
volt pozitiv. Leggyakoribb étel allergén komponens: az rAra h2 (8 fénél pos, és ez adta egyduttal a
legnagyobb reakcidkat is), a tojas ovalbumin (nGal d2, 8 fénél pozitiv), 7 betegnél a conalbumin (
nGal d3) és 7-nél a bétalaktogobulin (Bos d5) volt pozitiv. Egyetlen CCD pozitivitast és 9 rBet
vi(nyirfa) pozitivat talaltunk. A legsulyosabb ételallergiasok, és a legnagyobb bGrpréba pozitivitasok
esetén kaptuk a megfelel6 étel komponensek legnagyobb osztalyu (5-6) pozitivitasait.

Osszefoglalds:

Asztmas betegeink kozott, a tojas és foldimogyoré komponenseinek pozitivitdsa gyakoribb volt, mint a
tejé. A diagnosztikai allergén kivonatok (ELISA, bérteszt), melyek tartalmazzak a relevans major és
minor allergéneket és nem allergiakelt6 komponenseket is, hasznosak a specifikus IgE els6 szlirésére,
és kiegészithetdk a részletesebb informaciét nyujté rekombinans vagy erésen tisztitott nativ allergének
meghatarozasaval. A komponens alapu diagnosztikaval azonosithatd a betegség okozé étel allergén
molekula, rizikdbecslésre is alkalmasak lehetnek, és a tolerancia kifejlodés lehetdségére iranyithatjak a
figyelmet. Kivalaszthato a legrelevansabb allergén, a jévObeli allergén specifikus immunterapia vagy a



preventiv stratégia megvalasztasahoz.



Autoinflammatorikus korkép életveszélyes klinikai megjelenése
dr. Mosdosi Bernadett

PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika

Bevezetés: Az autoinflammatorikus szindromak ritkan el6forduld heterogén betegcsoport,
melyre latszolag ok nélkiil jelentkezd, visszatérd lazzal és multiszisztémas gyulladasos
tiinetekkel jard periodusok jellemzdek, melyeket tiinetmentes periddusok kisérhetnek. A
visszatérd gyulladasos peridodusok iziileti destrukcid, neurologiai karosodas és amyloidosis
kialakulasahoz vezethetnek. A korképek pathomechanizmusdban a velesziiletett immunitas
zavara all.

Esetismertetés: Egy 17 éves nagyfiu lazas allapotban jelentkezd mellkasi fajdalom,
nehézlégzeés tiineteivel keriilt felvételre klinikdnk intenziv osztalydra. Klinikai felvételét
megeldzéen egy éven beliil harom alkalommal hospitalizaltak hasonl6 tiinetek miatt.

A felvételekor is lazas, tachy-dyspnoes gyermek belszervi statusdbol halk szivhangok,
elnyomhatd pulzus emelendéek ki. Echocardiographias vizsgalat szivtamponadot igazolt,
azonnali pericardiocentezis tortént. Az emelkedett laboratoriumi gyulladasos aktivitas ellenére
a tiinetek hatterében infekcids eredet nem igazolodott, immunszeroldgiai vizsgalatokkal
szisztémas autoimmun betegséget, illetve a szovettani vizsgélattal malignitast kizartunk.

Az anamnézis, a klinikai és a laboratoriumi eredmények alapjan autoinflammatorikus korkép
lehetdsége mertilt fel. Genetikai vizsgalat soran Tumornekrozisfaktor-asszocialt peridodikus
szindroma (TRAPS) igazolodott. Nagy dozisu aszpirin, szteroid, colhicin terdpia, illetve a
késObbiekben rendelkezésre allo biologiai terapids készitmény révén a gyermek tiinetmentessé
valt.

Eredmény és kovetkeztetés: Esetlink jol példazza, hogy visszatérd lazas betegség, serositis
észlelése esetén gondolni kell ritkdn el6forduld gyulladdsos korképre, mely
multidiszciplinaris gondozast, kezelést igényel. Az autoinflammatorikus betegségek
diagnosztizalasa nehézségekbe litkozik, ugyanakkor idejekoran torténd felismerése rendkiviili
fontossaggal bir, mert a koran megkezdett hatékony kezelés alkalmazasaval a stlyos szervi
karosodasok ma mar megeldzhetdek.



Dr. M(izes Gyorgyi, Dr. Sipos Ferenc
SE AOK II. sz. Belgydgydszati Klinika (Semmelweis Egyetem)
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A "MIDLINE DESTRUCTIV BETEGSEG" DIAGNOSZTIKAJANAK KIHIVASA EGY ESET KAPCSAN

Célkitlizés/El6zmények

A midline destructiv betegség (Midline Destructive Disease; MDD) a fels6 Iégutak és az arc szoveteinek
laesidjat és deformitasat okozo lokalizalt/limitalt gyulladasos allapotok 6sszefoglalé megnevezése.
Szamos klinikailag hasonldé megnyilvanuldsu, am eltéré pathomechanismusu koérallapot sorolhaté ide
(pl. idiopathias MDD, ANCA-asszocialt idiopathias /WG-GPA, CSS-EGPA/ és indukalt "toxicus"
vasculitisek, recidiv polychondritis, sarcoidosis, lymphomak, infectidk, IgG4-asszocialt korképek, stb.).
A diagndzis egyértelml megfogalmazasa tehat sokszor nehézségbe Utkozik.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

Beteglink anamnesisébdl tobb mint 10 éve o6ta fennalldé rhinoconjunctivitis allergica emelhetd ki. Orra
porkosodik, véres orrfolyassal kisérten. Feje gyakran faj; a fajdalom jellemzéen az arc jobb oldalarél
indul;. az orrhat deformalddott, (jelenleg mar tipusos nyeregorr); az utébbi hénapokban a palatum
durumon kb. 6-7 mm atmérdjl perforacids nyilas keletkezett. Laztalan, am subfebrilitas el6fordult.
2016. elején arckoponya- és nyaki CT az orriireget és a mellékliregeket sulyosan destrualé folyamatot
verifikalt. FESS m(tét soran a szdvettani minta elemzése necroticus gyulladasos reakciét igazolt
vasculitissel, granulomatosus reakciéval. Immunszeroldgia (IIF) perinuclearis és atipusos-(x)-ANCA
pozitivitast bizonyitott, magasabb PR3-ANCA (EIA/CIA) titer mellett. Laboratériumi leleteiben csupan
enyhébb fok( gyulladasos eltérések mutatkoztak. Az orr, a garat és a palatum durum bakteriolégiai
vizsgalata Staphylococcus aureus jelenlétére utalt. Mellkas HRCT soran Wegener-granulomatosisra
jellemz6 pulmonalis eltérést nem taldltunk. Renalis érintettség sem volt bizonyithaté. A palatum
durumon észlelt -idiopathias necrotizald vasculitisekben szokatlan- perforacio, ill. a nem egyértelm(
ANCA teszt alapjan, differencidldiagnosztikai célzattal vizelet toxicoldgiai (célzottan cocain
kimutathatdsag iranyl) vizsgalatot kértiink, mely soran pozitivitas igazolddott. Az ANCA target tovabbi
vizsgalata elastase (HNE)-ANCA jelenlétét igazolta.

A beteg esetében tehat Wegener granulomatosis (GPA) limitalt-systemas formajat mimikalé, am az
aetiologia tekintetében cocain-indukalta -jellemz6en HNE-ANCA positiv- midline destructiv laesio
(CIMDL) fennallasat véleményeztiik, amit a Staphylococcus aureus altali orr-garat colonisatio tovabb
sulyosbitott. A drog teljeskorl elhagyasa mellett aktualisan sulfamethoxazol/trimethoprim kezelést
vezettlink be; immunsuppresiv (ISU) terapia egyelore még nem indokolt. (CIMDL-ben az ISU
hatékonysaga egyébként is kérdéses.)

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A cocain abusus-szer(, elhtizédé alkalmazdsa ANCA-vasculitist utanozhat. Els6sorban atipusos (HNE)-
ANCA autoantitestek termel6dnek, melyek aktivaljak a neutrophil granulocytakat, egyuttal az
apoptosis komplex zavarahoz is vezetnek. Az idilt, nasalis Staphylococcus aureus colonisatio pedig
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csokkentése 6nmagaban a toxikus noxa elhagyasa és az infekcid sanalasa révén is megvaldsulhat.

Osszefoglalds:



Dr. Nagy Adrienne, Dr. Németh JUlianna(1)
Heim Pal Gyermekkorhaz Allergoldgia
Synlab Hungary Kft(1)

7327

A MOLEKULARIS ALLERGIA DIAGNOSZTIKA KLINIKAI TAPASZTALATAI, LELETEK ERTEKELESE

Célkitlizés/El6zmények

A molekularis allergia diagnosztika klinikumba torténdé bevezetése komoly fejlédési lehetbség az
allergologiaban. A kdédokbdl, szamokbol allé molekularis, komponens alapl allergia lelet értékelése
nagy kihivast jelent a kezel6orvos szamara. Célunk a leletek klinikai gyakorlatba torténd

« 7.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

Molekularis allergén vizsgalati kér6lapot dolgoztunk ki, mely kitér a tlinetekre, a sulyossag fokara (0-
3), 6ssz IgE, specifikus IgE és Prick leletek lekérdezésére. A leleteket CAP osztalyba, risk osztalyba
soroltuk és megadtuk a keresztallergidk lehet6ségét. 30 kérblap és lelet tanulsagai kerilnek
bemutatasra.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Mint hozzaadott értékkel, az allergoldgiai véleményezéssel bivitett molekularis allergia lelet segiti a
kezelGorvost a high risk, low risk komponensek elklilonitésében, a keresztallergiak feltérképezésében,
az allergénspecifikus immunterapia célzottabb tervezésében.

Osszefoglalds:



Dr. Nagy Gabriella, Dr. Balogh Katalin(1)

Miskolci Semmelweis Kérhdaz és Egyetemi Oktatokorhdz Bérgyodgydszati Osztaly
Budai Allergiakézpont, Budapest(1)

7302

A VENOM IMMUNTERAPIA HELYZETE MAGYARORSZAGON

Célkitlizés/El6zmények

Az allergids megbetegedések kozott kiemelt jelentéséggel bir a méh és dardzs venom allergia, melynek
klinikai fontossagat az adja, hogy a csipést kovetéen kezelés nélkil akar haldlos kimeneteld, sulyos
anaphylaxias reakcio is kialakulhat. A feln6tt lakossag korében kb. 0,3-7,5%-ban, mig a gyermekek
k6zott 0,1-0,8%-ban Iéphet fel anaphylaxias reakcid. Becslések szerint a betegség mortalitasa 0,03-
0,5/1 millié lakos/év. A rovarméreg allergias betegek ellatasara egyrészt a haziorvosi rendszerben,
masrészt slirg6sségi osztalyokon vagy ligyeleti ambulanciankon kerll sor és csak egy részik kertl el
specialis szakrendelésekre, ahol az életmentd gydgyszerek felirasa mellett a rovarméreg allergia
korrekt kivizsgalasara, ezt kdvetden specifikus immunterapiara, ill. a betegek gondozasara is lehetGség
van. Mindezek miatt a betegség incidencidjanak pontos felmérése szinte lehetetlen. Azon lakdhelyeken,
ahol az allergoldgiai kozpontok nehezen elérhetdk, szamos beteg korrekt diagnosztika és megfeleld
terapia hianyaban maradhat.

A szerzdk jelen munkajukban a févaros mellett 16 megye 33 venom immunterapiat folytato
allergolodgiai centrumaba kiklldott kérdGivek valaszai alapjan térképezték fel a rovarméreg allergia
el6forduldasanak hazai gyakorisagat, a betegutakat és az immunterapiaval szerzett tapasztalatokat.
Osszegezték és elemezték a leggyakrabban felmeriil6 problémakat a kivizsgalassal, a kezeléssel és a
gondozassal kapcsolatosan.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa
Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Osszefoglalds:



Dr. Nagy Gabriella, Dr. Majoros Tibor, Dr. Karolyi Zsuzsanna, Dr. Takacs Istvan(1)
Miskolci Semmelweis Kérhdaz és Egyetemi Oktatokorhdz Bérgyodgydszati Osztaly
Miskolci Semmelweis Kérhdz és Egyetemi Oktatokdrhdz Belgydgyaszati Osztaly(1)
7303

DARAZSCSIPES KAPCSAN DIAGNOSZTIZALT SZISZTEMAS MASTOCYTOSIS ESETE

Célkitlizés/El6zmények

as klasszifikacioja alapjan egyike a 8 myeloproliferativ neoplazmanak. A morfoldgiailag és
immunfenotipus szerint abnormalis hizésejtek klonalis expanzidja jellemzi egy vagy tobb szervben.
Klinikai megjelenését, tiineteit tekintve heterogén betegségcsoport, spektruma a bérre lokalizalt
formatdl az agressziv, tobb szervet érintd szisztémas kdérformakig terjed.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

A szerz6k egy 62 éves férfi esetét ismertetik, akit darazscsipés kivaltotta anaphylactoid reakcidé miatt
hospitalizaltak. Az ekkor észlelt, majd perzisztald és fokozatosan progrediald bortlinetei mastocytosis
lehetOségét vetették fel, melyet a szdvettani vizsgalat alatdmasztott. Haematoldgian elvégzett
cristabiopszia szisztémas korformat véleményezett. A részletes allergoldgiai kivizsgdlas alapjan méh-
dardzs venom allergiat nem tudtak bizonyitani a betegnél.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A diagndzis alatamasztasara a szovettani vizsgalat elengedhetetlen. Cutan mastocytosis esetén a
beteg haematoldgiai konzultacidja sziikséges a szisztémas kdérforma vizsgalata miatt. Mastocytosisban
szenvedO betegek esetében fontos a beteg figyelmének felhivasa a provokald faktorok jelentéségére,
elkeriilésére. Rovarcsipés kivalthat anaphylaxiat akkor is, ha nem lehet prick teszttel vagy IgE
vizsgalattal venom allergiat igazolni, ahogy ezt a sajat beteglinknél is tapasztaltak . Bizonyitott venom
allergia fennallasakor a hiposzenzibilizalast forszirozni kell. Az esetleges anaphylaxias, anaphylactoid
reakcio elkerillése céljabol a beteget életmentd epinefrin tartalma autoinjektorral kell ellatni, melybdl 2
dozis sziikséges, mivel a massziv mediator felszabadulas miatt gyakran egy dézis nem elegendé a
megfelel6 hatas eléréséhez.

Osszefoglalds:
A szisztémas mastocytosis jol demonstralja a bérgydgyaszat multidiszciplinaris jellegét, mivel a beteg
gyogyitasa mas tarsszakmak szoros egylttmiikodését is megkivanija.



Dr. Nagy Géza, Dr. Varga Erika, Dr. Korom Irma, Prof. Dr. Kemény Lajos, Prof. Dr. Bata-Cs6rgo

Zsuzsanna
SZTE AOK B6rgydgydszati és Allergoldgiai Klinika (Szegedi Tudomdnyegyetem)
7335

PYODERMA GANGRENOSUM, KETT® ESET KAPCSAN

Célkitlizés/El6zmények

A pyoderma gangrenosum a neutrophil dermatosisok csoportjaba tartozo, nem infektiv eredetd,
gyulladassal és kifekélyesedéssel jaré bérbetegség. Az esetek |ényeges hanyadaban belszervi
betegséghez tarsulva manifesztalddik, mint példaul a gyulladasos bélbetegségek. A labor leletek,
szOvettani képek, valamint az immunfluoreszcens vizsgalatok nem specifikusak, igy gyakran
félrediagnosztizalt betegség. Eldadasunkban két pyoderma gangrenosum-al diagnosztizalt esetet
mutatunk be, melyek 6sszehasonlitasaval szemléltetjik a korkép valtozatos klinikumat.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

Els6 eset: Egy 34 éves fiatal férfibeteg esetét mutatjuk be, aki 2009-6ta colitis ulcerosa miatt
gondozott. A bértinetek kialakulasat megel6z6en, bélbetegsége aktivizalddott. Traumat kdvetben,
fajdalmas subcutan csomék alakultak ki a bal alsé labszar posterior felszinén, melyek lokalizaciéjaban
bevérzéses jellegl necrosisok, majd egy mély fekély alakult ki. A beteget el6sz6r a traumatologian
kezelték, ahol infektiv eredetet feltételezve, széles spektrumu antibiotikus kezelést inditottak, valamint
necrectomiat végeztek. Mindezek mellett a beteg bortlinete tovabb progredialt. A kortorténet, klinikum
és a szovettani kép alapjan pyoderma gangrenosum volt valdszinlsithet6, igy a betegnél
immunszuppresszids (azatioprin és kortikoszteroid) terapia kerllt bevezetésre, melyre bértiinete és
bélbetegsége is nagy mértékben javultak.

Masodik eset: Egy 54 éves nObeteg esetét mutatjuk be, aki 2001-6ta kettes tipusu diabetes mellitus
miatt all kezelés alatt, valamint 2002-ben elszenvedett stroke miatt hemipleg. Bélbetegség nem ismert
az esetében. A bértiinete rovarcsipést kdvetéen alakult ki, a jobb alsé labszar anterior oldalan,
haemorrhagias papula formdajaban. A kezdetben alkalmazott lokalis parakotés, sebészi feltards és
szisztémas antibiotikus (dalacin) terapia mellett bortliinete tovabb progredialt, mély felhanyt széld
fekély alakult ki. Egyéb korképek kizarasat kdovetéen, pyoderma gangrenosum diagndzisa volt
valdszinlsithet6. Kortikoszteroid terapiat kévetden, bortlinete kifejezett javulast mutatott.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai
Eseteinkkel szeretnénk felhivni a figyelmet a pyoderma gangrenosum korai felismerésének és az
adekvat terapia megvalasztdsanak fontossagara.

Osszefoglalds:



Dr. Németh Julianna, Dr. Nagy Adrienne(1)

Synlab Hungary KFT

Févarosi Onkormdnyzat Heim Pl Gyermekkdrhdz(1)
7319

MOLEKULARIS ALLERGIA DIAGNOSZTIKA LABORATORIUMI TAPASZTALATAI

Célkitlizés/El6zmények

Az allergén specifikus IgE mérések pozitivitdsa esetén szilkséges az eredmény tovabbi differencialasa a
diéta megvalasztadsahoz, az életmod kialakitasahoz és a terapia megtervezéséhez. Ennek egy jo és Uj
lehet6sége a pozitivitast adé allergén(ek) bontasa molekularis 6sszetevbire, melynek segitségével
elkulonithetdk az eredeti illetve keresztreagald allergének, kilénvalaszthatok a szisztémas és enyhe
tineteket okozé allergének valamint pontosithatok a diétas el6irasok. 2015.novemberétdl elérhet6
laboratoriumunkban a tej, tojas, szdja, mogyoro, foldimogyord, did, gyimdélcs (alma és
Oszibarack),rak, nyirfapollen, nyar végi gyomnovények pollenjei, réti komocsin, poratka és méh/darazs
molekularis komponenseinek vizsgalata.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

Készitettiink egy kdrelézményt is kérdezd kérdlapot, melynek segitségével a kapott eredményeket
személyre szbldan értékeltik. Ez id6 alatt 39 étel- 4 pollen - és 4 méh/darazs molekularis allergén
meghatarozas tértént. 38 paciens 46 allergénjének vizsgalatara kerilt sor. A legtdbb vizsgalatkérés a
tej és tojas allergének molekularis tesztje volt.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A vizsgadlat 46 allergénbdl 6sszesen 8 olyan eset volt, amikor a klinikai tineteket vagy az allergén
specifikus pozitivitast nem erdsitette meg a molekularis vizsgalat. Idealisnak tartjuk, ha az allergén
specifikus IgE pozitivitast adé szérum mintabdl térténik a molekularis vizsgalat.

Kimutatott étel allergiaban a diéta hatasara eltiinhetnek az ellenanyagok. Egy olyan esetiink volt, ahol
a korabban Prick teszttel kimutatott parlagfl allergiat a molekularis teszt nem er@sitette meg.

Osszefoglalds:

Fontos annak mérlegelése, hogy kinél indikaljuk a molekularis allergének vizsgalatat. Ez minden
esetben a laboratoriumi vizsgalat 2. |épcs6je legyen az allergén specifikus IgE szint alapjan, ahol a
klinikai tiinetek megléte fontos a vizsgalat elvégzéséhez.



SH2D1A mutacio okozta fatalis mononucleosis esete
Nyul Zoltdn, Ottéffy Gabor, Rdzsai Barnabas, Stankovics Jézsef, Mosdédsi Bernadett

Bevezetés: Néhany primer immundefektusra specifikus, csak egy-egy meghatdrozott kérokozéval
szembeni fokozott fogékonysdg vagy ezen patogén okozta fert6zés sulyos lefolydsa a jellemzé.
Altalaban olyan kérokozokrél van szé, melyekkel szemben magasan specializélddott, nem redundéns
immunvédekezési mechanizmusok alakult ki az evoltcid soran. Esetismertetésiinkben egy gyakori,
kozonséges fert6zésnek egy ilyen immundefektus kovetkeztében kialakult kevéssé ismert fatdlis
kimeneteld szovédményére hivjuk fel a figyelmet.

Esetismertetés: A 17 éves fiu felvételére 10 napos laz, torokfajdalom miatt, tonsillopharyngitis
diagndzisaval kerilt sor.  Felvételekor belszervi statuszdban tonsillitist, lymphadenopathiat,
szajnydlkahartydn petechidt észleltiink. Laboratdriumi paramétereibdl kifejezett thrombocytopenia,
mérsékelten emelkedett transzamindz és gyulladasos aktivitasi értékek emelendék ki. A szerolégiai
vizsgalatok a klinikai gyanunkat alatdmasztva aktudlis EBV fert6zést igazoltak. Ismételt
thrombocytapétlds mellett tovabbra is alacsony thrombocytaszamot észleltiink. Apoldsunk sordn
mérsékelt hepatosplenomegalia alakult ki. Malignitas kizardsa céljabodl az 5. napon kétoldali csontvel§
aspiraciot és biopsziat végeztiink, mely malignitast, haemophagocytosist (HLH) nem igazolt. Hasi UH
vizsgalata fokozédd hepato- és jelents splenomegalidt igazolt. A 6. naptdl emelkedd gyulladdsos
értékek miatt antibiotikus kezelést, illetve steroidot kezdtiink, melyre thrombocytopeniaja javult. XLP
(X-hez kotott lymphoproliferativ betegség) gyanuja miatt elvégzett genetikai vizsgalatok SAP gén
mutaciot igazoltak. A gyermek dllapota folyamatosan progredialt, ARDS miatt gépi lélegeztetésre
szorult. Az intenziv kezelés, kombindlt antiviralis, antibiotikus és antimycoticus valamint steroid
terapia, immunglobulin adas és haemosupportatio ellenére sokszervi elégtelenség képe bontakozott
ki. Az ismételt csontvel6vizsgalat valtozatlanul nem igazolt HLH-t, azonban klinikai kép alapjan ennek
megfelel§ kezelést elkezdtiik. A gyermek mindezek ellenére a 19. napon exitalt.

Megbeszélés: Az EBV fert6zés szdmos lehetséges szovédménye kozil ritkdn fordul elé a fatdlis
fulminans mononucleosis, melynek leggyakoribb oka XLP. A genetikai hatteret képezd SAP gén
mutacid gyakorisaga 1:1000 000, bar ez a szam alulbecsiilt. Fiu gyermekeknél, sulyos lefolyasu,
cytopenidval, sepsisszer( klinikai képpel szov6doétt mononucleosis esetén HLH-t kell feltételezni és
idejekoran meg kell kezdeni az adekvat kezelést. XLP esetén a csalad szlirése kiemelt jelent6ség,
mivel az érintett csalddtagnal csak az EBV fert6zést megel6z6 csontvel6 transzplantacid egyeddl
kurativ.



Dr. Cslrke Ildiko, Dr. Oroszlan Klara, Dr. Kassay Anett, Dr.(1)

Sz-5Z-B Megyei Kérhazak Egyetemi Oktatokorhaz Jésa Andras Oktatokorhdz
(1)

7340

MAS ESETEINK TANULSAGAI

Célkitlizés/El6zmények

A macrophag aktivaciés sydroma(MAS)a szisztémas JIA-nek a legrettegettebb, potencialisan letalis
szovédménye.

A betegséget,mely Iényegében a haemophagocytas lymphohystiocytosis szekunder formaja-
napjainkban a hyperferritinaemia sydromak kozé soroljak.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

Osztalyunkon fél év alatt két MAS-os beteget kezeltiink.

Egy 10 éves fiut, akinél 3 évvel ezt megel6z6en diagnosztizaltunk a soJIA-t.Jelen betegsége elhlizédo
lazas allapot,fokozddd hepatosplenomegalia,icterus képében jelentkezett.

A klinikum és a jellemzd laboreltérések alapjan MAS-ként diagnosztizaltuk,az alkalmazott
steroid+cyclosporin kezelésre jol reagalt,egy hénap alatt teljesen gyogyult.

Masik betegiink egy 5 éves fil,akit egy honappal a MAS diagndzisa el6tt kezdtlink kezelni soJIA miatt.
Fokoz6do6 hepatosplenomegalia,lazas allapota és a diagnosztikus kritériumoknak megfeleld
laboreltérések alapjan MAS-t véleményeztlink,és a protokollnak megfeleléen tobb Iépcs6s terapiat
alkalmaztunk.Betegsége a kezelés ellenére tobbszervi elégtelenség miatt exitusszal végzddott.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A patomechanizmus pontosabb ismerete alapjan a MAS az immunrendszer szabalyozasanak olyan
zavara amelyben az immunaktivaciét kovetd kontrollmechanizmusok sériiltek. Az ineffektiv citolitikus
aktivitdsi NK-és CD8+T-sejtek tulzott aktivacidja, illetve a kbvetkezményes "citokinvihar" vezet a
makrofagaktivacios szindroma kialakulasahoz.

A korai felismerést segiti el6 a 2015-6s konszenzus,

mely szerint lazas beteg ismert vagy gyanitott soJIA-val MAS-ként diagnosztizalhatd, ha a
hyperferritinaemia( Ferritin > 684ng/l) mellett legalabb 2 jellemz6 laboreltérés (Thr < 181G/I,
AST>48U/I, TG> 156mg/dl, Fibrinogén < 360mg/ml) észlelhetd.

Osszefoglalds:

El6adasunkkal ezen betegség felismerésének fontossagara szeretnénk felhivni a figyelmet,hiszen egy
ritka és alul diagnosztizalt entitasrol van szd, mely magas mortalitassal jar,ezért rendkivil fontos a
korai diagndzis és miel6bbi megfeleld terdpia alkalmazasa.



A tidérak immunterdpidja
Ostoros Gyula
Orszagos Koranyi Pulmonoldgiai Intézet, Budapest

A tidérak gyogyszeres kezelésében a citotoxikus kemoterdpia és a target kezelések soran eltérd
hatdsmechanizmussal ugyan de kozvetlenlil a daganatsejtek  proliferacidjara, elpusztitasara
toreksziink. Az immun ellen6rzé pont gatldas esetén az immun rendszer részben normalisan is
meglévd aktvitdsanak fékezésével a daganat ellenes hatds kozvetetten érvényesil. Ennek
megfelel6en mind a daganat ellenes hatds dinamikdja, mind a kezelések mellékhatas profilja
kiilonbozik a citotoxikus, illetve a target kezelések mellékhatas profiljatdl. Bonyolitja a helyzetet a
preciziés medicina alkalmazdsdval a kiilonb6z6 terdpids kombindcidk lehetdsége. A tliidérak esetén
magas a daganatban észlelt szomatikus mutacidk ardanya, a melanoma malignum utan a
legmagasabb, mely erds immunogenitdssal tarsul, az immunellendrzé terapia jo hatékonysagdnak
igéretével. A PD1 és a PDL1 gatldk, illet6leg a CTLA4 gatldk tekintetében szdmos klinikai vizsgdlat
folyik tlid6rakban is. Az Eurdpai Unidban masod- illet6leg tébbedvonalban a PD1 gatld kezelés
befogadott indikacid. A klinikai vizsgalatok eredményei azt mutatjak, hogy a betegek donté tobbségét
kitev6 dohanyzdssal asszocialt tlid6rakok esetén hatékonyabbak az immun ellenérz6 pont gatld
kezelések, mint a nem dohanyzdékndl. Kutatjdk az EGFR aktivald mutdcidval illetéleg ALK
atrendezédéssel rendelkez6 betegeknél a megfelel§ terapids szekvencia alkalmazdsat. Jelenleg
hazankban tid6 adenokarcindmaban egy specialis hozzaférési program keretében adhaté nivolumab
kezelés, mig laphdamsejtes tlid6rakban egyedi méltanyossag keretein belll. Mind a klinikai vizsgalatok
eredményei, mind pedig a hazai tapasztalatok kedvezéek.



A mikroRNS-ek szerepe a Sjogren-szindroma pathogenezisében

Dr. Papp Gébor, Dr. Ji-Qing Chen, Prof. Dr. Sipka Sandor, Prof. Dr. Zeher Margit
Debreceni Egyetem, AOK, Klinikai Immunologiai Tanszék

A mikroRNS-ek (miRNS) felfedezése alapjaiban valtoztatta meg a genom fehérjét nem
kodold szakaszaihoz vald hozzaallasunkat, illetve a genetikai szabalyozasrdl alkotott
fogalmainkat. A miRNS-ek rovid, koriilbeliil 18-25 nukleotid hosszasagu, fehérjét nem
kodolo, egyszala RNS molekulak, melyek hirvivé RNS-ekhez (mRNS) képesek kapcsolodni,
ezaltal az altaluk kodolt fehérjék képzddésének a gatldsat eredményezik. Kulcsfontossagu
szerepet jatszanak a sejtek osztodasanak, differencidlodasanak ¢és miikddésének
szabalyozéasaban.

A miRNS-ek diszregulacidja szamos korkép kialakulasdban jatszik patogenetikai szerepet.
Egyre tobb adat tamasztja ald a megvaltozott miRNS expresszio jelentdségét az autoimmun
betegségek, koztiik a Sjogren-szindroma kialakuldsaban is.

Irodalmi kozlemények és sajat kutatdsi eredményeink is megerdsitik tobb miRNS esetében is
a megvaltozott expresszids szintek jelentdségét a Sjogren-szindroma patogenezisében. Az
autoimmun gyulladdsos folyamatok altal érintett mirigyszovetekben, illetve a periférias
mononuklearis sejtek szintjén leirt eltérések hozzajarulhatnak a betegség kialakulasanak jobb
megértés¢hez. Az egyes miRNS-ek a kozeljovoben segitséget nyljthatnak az autoimmun
betegségek korai diagnosztikajaban, tovabba a modern €s hatékony gyodgyszeres kezelések
célpontjaiként is szolgalhatnak.



Dr. Papp Gabor, Dr. Shubail Mohamed(1), Dr. Kovacs Csaba
Papp és Tsa Bt

Szigetvar Kérhaz Gyermekosztaly(1)
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SUBLINQUALIS IMMUNTERAPIA HATEKONYSAGA GYERMEKKORI ALLERGIAS ASZTMA

BRONCHIALEBAN.

Célkitlizés/El6zmények

A sublinqualis immunterapia hatékonysagara allergias asztma bronchidléban er6s bizonyitékok vannak.
Magyarorszagon ismereteink szerint azonban még nem toértént kozlés a SLIT hatékonysaganak
felmérésérdol gyermekkori allergidas asztmaban. Célunk sajat betegeink kérében a sublinqualis
immunterapia hatdsanak felmérése volt.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

2010-ben kezdtiik el alkalmazni a SLIT-t allergias asztmas gyermek betegeinknél. 33 betegiink adatait
dolgoztuk fel, retrospektiv mdédon a korlapok attekintésével. A Staloral készitményt hasznaltuk, melyet
10 nap feltitralas utdn a fenntartd dozis elérve napi 4 cseppel alkalmaztuk a szezon ideje alatt. A
szezon el6tti feltitralasi és a kozel 1-2 hdénapos preszezonalis idészakot is figyelembe véve ez pollen
allergianal altalaban 6 hdnapos, atka ellenes terapianal 8 honapos kezelést jelentett minden évben. A
SLIT kezdetekor a GINA szerint meghatarozott kontrollaltsagi allapotot a terapia befejezésekor mért
kontrollaltsagi allapothoz viszonyitottuk. Meghataroztuk még a gyogyszerelésben bekdvetkezett
valtozast, a kezdettekkor és az immunterapia végén a terapias lépcson valo elhelyezkedést is.A terapia
kezdetekor mért spirometrids értékeket a befejezéskor mért spirometridhoz viszonyitottuk .A
statisztikat GraphPad Prism és Instat szoftverrel végeztiik, az alkalmazott statisztikai modszer a
parositott t préba volt.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A 33 beteglink kozel fele ( 16 beteg ) legalabb 3 évig, 13 beteg csak 1 évig 4 beteg viszont 2 évig
részesllt immunterapidban. 28-n parlagfi ellenes, 4-n 5 fli keverék és 1 f6 atka ellenes SLIT-ben
részeslltek. Az indulasnal mért kontrollaltsagi fok (Statisztikaban az alabbi pontozast alkalmaztuk,
kontrollalt: 1 pont, részlegesen kontrollalt: 2 pont, nem kontrollalt:3 pont. ) a tobb évi
immunterapiaban részeslilok kdzott az immunterapia végére szignifikdnsan csékkent,( kezdeti
pont:2.33 SD:0.85, immunterapia végén elért pont: 1.33 SD:0.65 p:0.0002) azaz a kontrollaltsagi
allapot javult. Azon betegeinknél akik kilénb6z6 indokok miatt csak 1 évig részestltek
immunterapiaban a csékkenés nem volt szignifikans (Kezdet:2.33 Std: 0.88 1 év utan: 2.17 Std:0.93
p: 0.3388 ). A kontrollaltsagi allapot javulasaval parhuzamosan jelent6s csokkenést lehetett elérni a
szedett gydgyszerek mennyiségében is, és ez szintén az immunterapiat tobb évig hasznalok kdrében
volt szignifikansabb (1 évig hasznaldknal a p érték 0.0269 a 3 illetve tébb évig hasznaloknal a p érték
0,0002.) A légzésfunkcids értékeknél szignifikans valtozast nem tapasztaltunk, de a gondozasunk alatt
térekszlink a jo l1égzésfunkcios értékek megtartasara igy az mar a kezdetekkor a normal tartomanyban
volt. Az immunterapia végén a normal légzésfunkcids értékek azonban szignifikansan kevesebb
gyogyszerrel voltak elérhetGek.

Osszefoglalds:

Eredményeink alatamasztjak azon irodalmi adatokat amelyek a SLIT hatdsossagardl szélnak.
Vizsgalatunkbdl a hosszabb immunterapia — minimum 3 év - jétékony hatasanak kitlinése emelhetd ki.
A kontrollaltsagi allapot javulasa és a terapias Iépcsén vald visszalépés lehetGsége jobb életmindséget
biztosit az immunterapiaban részesiilo betegeink szamara. Az irodalmi adatok hosszabb tavu hatasokat
is megerdsitenek, melyet mi is megtapasztaltunk, de még kevés beteglink érte el az ahhoz sziikséges



id6tartamot ( immunterapia befejezése utan 3- 5 évvel kellene elemzeni az adatokat ) hogy ezt
statisztikailag is feldolgozhassuk. Az irodalmi adatok, a tapasztalatunk és a vizsgalatunk alapjan
allergias gyermekkori asztmaban a sublinqualis immunterapia elterjedtebb alkalmazasat javasoljuk.



Dr. Pintér Erzsébet, Dr. Konderak Judit
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POLISZENZIBILIZACIO VAGY KERESZTALLERGIA?

Célkitlizés/El6zmények

Az Eurdpai Parlament a kdzeljov6ben vitanapot tart az allergiarél. Ennek egyik oka lehet annak a
felismerése, hogy a poliszenzitizaciéo novekszik. A munka célja a szenzitizacid gyakorisaganak, az
életkor és szenzitizacié kapcsolatanak, a poliszenzitizacié terileti el6forduldsanak vizsgalata, a
keresztallergia felderitése.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

Az orszag 6 kiilonboz6 tajegységérdl szarmazd, 1162, 0,7 KU/I feletti 40 féle inhalativ és 40 féle
nutritiv specifikus IgE-vel rendelkez6 beteg eredményeinek feldolgozasa. A betegek kozott a 18 év
alattiak szama 457 (atlag életkor 10,32 év), a 18 év felettiek szama 705 volt (atlag életkor 41,65 év).
A specifikus IgE meghatarozasa Immulite 2000 immunassay rendszerrel tortént.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A betegek 63 %-a pollen szenzitizacidban, 42 %-a nutritiv, és 23 %-a étel és inhalativ szenzitizacidoban
szenvedett. Az aero allergének kozott 17 %-ban talaltak 10 allergénnél tébbel szenzitizalt beteget, mig
az étel allergénnel szenzitizaltak kozétt 14 %-ban. A 18 év alatti betegekben a férfi nem dominalt, mig
a 18 év feletti betegekben n6i dominancia volt megfigyelhet6. Leggyakoribb aero allergének a parlagf(i,
flilkeverék, hazipor és fekete (irom, mig a nutritiv allergének kozott gyermekkorban kiemelkedéen
magas tojas szenzitizaltsagot taldltak. Feln6tt korban a tojasallergén, valamint a tej szerepe
lecsbkkent. Tajegységek szerint a parlagfli a keleti régidoban, valamint Budapest kérnyékén volt a
legmagasabb, a f(ifélék a keleti régidoban és a Duna-Tisza kdzott volt a legnagyobb szamu. A kereszt-
reaktiv élelmiszer allergia gyakorisaga adott teriileten dominans aero allergének fliggvényében
foldrajzi eltéréseket mutat.

Osszefoglalds:

A poliszenzibilizacio vagy kereszt allergia elktlonitésében az allergén extractummal vald sz(irés utan
komponens alapu diagnosztika ad valaszt, melynek ismeretében arra is valaszt kaphatunk, milyen
reakcio varhato a betegnél.



Dr. Polgar Marianne
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KERESZTALLERGIAK JELLEGZETESSEGEI ES KEZELESUK

Célkitlizés/El6zmények

A téplalékallergia prevalenciaja n6, ebben a primér taplalékallergia mellett jelentds szerepe van a
pollen-étel keresztreakcidk nagyszamu megjelenésének. Primér taplalék-allergiaban a taplalékok (tej,
tojas, szdja, stb.) stabil allergénjei a gasztrointesztinalis traktuson keresztlil hoznak |étre
szenzitizacidét, mig a pollen-étel keresztreakcid esetében a taplalék szenzitizacié masodlagos. A
taplalékok és pollenek kozti keresztreakcid alapja a k6z0s IgE antitest képzésen alapul, a homolég
struktlraju epitopok valtanak ki IgE antitest kotodést.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

Beteganyagunkban attekintettlik a primér tej, tojas és husallergias betegek keresztreakciojat és a
pollen-étel szenzitizacio egyittes el6fordulasat. A novényi eredetli nagyszamu étel szenzitizacio
esetében a szénhidrat oldallancok blokkolasat végeztiik el. Ilyen esetben csak akkor tértént az adott
taplalék eliminacidja, ha klinikai tinetek is igazoltak az 0sszefliggést a taplalék fogyasztasaval,
figyelembe véve a pollen szezonalitdsat is.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A beteganyag vizsgalataval nyert eredmények alapjan igazolodott, hogy az emldsallatok teje és hisa,
valamint a tyuktojas és flirjtojas kozott erls keresztreakcié van még feldolgozott élelmiszer
formajaban is. A kezelés mddja a stabil allergén taplalékeliminalasa az étrendbdl. A pollen-étel kereszt-
reakcié esetében az anamnézis, a CCD blokkolds eredménye és a taplalékallergidra jellemzé klinikai
tliinetek alapjan tortént a taplalék eliminacié. A pollen-étel szenzitizacio esetében, ha a taplalék
szenzitizaciét a cupin és prolamin szupercsalad stabil tarolasi fehérjéi valtjak ki, teljes eliminacid
szlikséges, hélabilis profilin szenzitizacidé esetében teljes eliminacidora rendszerint nincs szlikség.

Osszefoglalds:

A 2015-ben megjelent ajanlas szerint primér taplalékallergiaban (tej, tojas, szdja, foldi-mogyord) az
immunterapia nem ajanlott. Pollen-étel szenzitizacié esetében, a pollennel végzett immunterapia
kedvezGen befolyasolja a taplalék szenzitizacidit is, de a szekundér taplalékallergia miatt immunterapia
elvégzése nem ajanlott.



Dr. Pényai Gyorgyi
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ETELALLERGIA FELNOTTKORBAN

Célkitlizés/El6zmények

Az ételekkel kapcsolatos adverz reakciok felnGttkorban igen gyakoriak. Bar az érintettek ezeket a
panaszokat rendszerint ,allergianak” gondoljak, valdjaban éppen ez a reakciotipus a legritkabb a
tlinetek hatterében. A klasszikus ételallergia prevalencidja az atlagpopulacidéban 2-10% (leggyakoribb
gyermekkorban) feln6ttkorban 1-3%.

Az élelmiszerek az atépias dermatitis (AD) bértlineteit provokald faktorként szintén csak
gyermekkorban jelentGsek, feln6tt AD-ben szereplik visszaszorul. A tényleges étel-allergidk felnott AD
betegek korében jellemzd el6fordulasardl kevés adat all rendelkezésre. Szenzibilizacids Ut lehet a
bélrendszer és a bor is. A barrier-zavar tulérzékenységre hajlamosithat, preventiv intézkedésekkel
ugyanakkor ennek esélye csdkkenthetd. Az ételekkel kapcsolatos reakcidok nagy tobbsége intolerancia
alapy, legfontosabb provokaldi a biogen aminok. Kialakulasara leginkabb gastroenteroldgiai zavarok
hajlamositanak. Felnétt AD-ben az élelmiszer adverz reakcidk kézil a pollen-érzékenységhez
kapcsolddo oralis allergia szindrédma (OAS) valik tipusossa.

A klasszikus élelmiszerallergia, a kereszt- valamint az intoleranciareakciok felderitésének alapja az
anamnézis, valamint a kiegészité diagnosztikus vizsgalatok. Az élelmiszer-allergia kezelése a kivaltd
étel teljes elhagyasa, a pollenérzékeny beteget fel kell vildgositani a varhato keresztreakcidkrol.
Intolerancia esetén javasolhatd a megfelel6 diéta és a hattérben feltart provokalod, hajlamosito faktorok
kezelése.

A SE B6r- Nemikértani- és B6ronkologiai Klinika Allergoldgiai Jarobeteg Szakambulanciajan
~Etelallergia” feltételezett diagnozissal érkezd és ennek kivizsgalasat igényl6 betegek adatai
megerositik, hogy felnétteknél ezeknek a tliineteknek csupan kis hanyada vezethet6 vissza a
gyermekkorban tipusos, ,klasszikus” ételallergénekre. Sokkal jellemz6bb az inhalativ allergénekkel
keresztreagald élelmiszerek provokald hatdsa, melyek OAS-t okoznak. ,Etelallergidra” gondold, felndtt
betegeknél fontos a belgydgyaszati hattér, az intoleranciak, valamint - foként az id6sebb
korosztalyban - az egyidejlen szedett gydgyszerek esetleges mellékhatasainak felderitése is.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa
Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Osszefoglalds:



Dr. Réthy Lajos Attila
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DIAGNOSZTIKAI UTVESZTOK TAPLALEK-ALLERGIAKBAN. AZ IGE ALAPU TESZTEK HELYES
ERTEKELESE. IGG ALAPU TESZTEK, NEM VALIDALT TESZTEK. UJABB DIAGNOSZTIKAI

MEGKOZELITESEK.

Célkitlizés/El6zmények

A taplalék-allergidk valos gyakorisaga tulbecsiilt a kdzvélekedésben . Gyermekkorban mintegy 5-10 %
valamint felnGttekben 1-2 % az orvosilag is ténylegesen igazolt taplalék-allergiasok aranya.
Ugyanakkor kérddives felméréseken az eurdpai lakossag kérében mintegy négyszer annyian tartjak
magukat taplalék-allergiasnak a fentiekhez képest. Mindehhez hozzajarul az IgG alapu ,intolerancia"
tesztek és az egyéb, ,nem validalt” tesztek (kinezioldgia, konduktancia stb.) széles korl és
kontrollalatlan hasznalata Eurdpa-szerte. A Eurdpai Allergoldgiai és Klinikai Immunoldgiai Akadémia
(EAACI) egy 2014-ben publikalt kérddives felmérés kapcsan és azt kdvetden tobb allasfoglalasaban,
publikacioban és tarsadalmi kampanyban is figyelmeztetett a diagnosztika fontossagara. Elsédleges
cél, hogy elkerilhet6ek legyenek a folosleges, nem igazolt tesztek és a gyakran karos diétak, kilénos
tekintettel az az életkori sajatsagok miatt kilénosen érzékeny csoportokra (varanddsok, szoptatos
kismamak, csecsemdk, kisdedek, serdil6k stb.).

Anyagok és mdodszerek/Az eset leirdsa

A diagnosztika alapjat a tlinetek alapos kikérdezése és a fizikalis vizsgalat jelentik az Uj modszerek
ellenére is. A hagyomanyos allergoldgiai tesztek (prick teszt és taplalék-specifikus IgE, melyek
egymas komplementereiként is hasznalhatéak ) szenzitivitasa jénak tarthatd, azonban specificitasuk
gyengébb. Utdbbi az alpozitiv esetek viszonylag magasabb aranya miatt okozhat problémat. Kétes
esetekben a per os provokacids prébak johetnek szoba (kisebbekben akar nyilt provokacidval is els6
lépésként), azonban anafilaxia-gyanu esetén ez a procedlra akar komoly veszélyeket is magaban
rejthet. Utobbi problémak (alpozitivitas illetve anafilaxia veszély p.os terheléskor) kiklszobolésére,
tovabba egyfajta késébbi kockazatbecslésre is hasznalhaté megoldast nydjthat a molekularis allergén
komponensek vizsgalata (CRD) taplalék allergiakban. A nativ, 0sszetett taplalékok kiilénbozo
komponenseivel szembeni allergia ugyanis eltérd klinikai képben nyilvanul meg. Szisztémas allergids
reakciot, anafilaxiat altaldban a héstabil tarolasi proteinek okoznak, ilyen példaul a féldimogyord ara h2
komponense. Néhany rovid gyakorlati példa illusztraldsa utal az ezzel foglalkozé kilon el6addasra (Id.
molekularis allergolégia/CRD szekcid). Az IgG alapu tesztek inkabb toleranciat jelezhetnek, helylk az
IgE alapu taplalék-allergia diagnosztikajaban nincsen. A nem validalt tesztek ( kinezioldgia, haj
analizis, iriszdiagnosztika, arc-thermografia, elektromagneses konduktancia stb.) eleve nem
alkalmasak diagnosztikara, haszndlatuk ellenjavallt az EAACI allasfoglaldsa szerint is.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A taplalék allergidk pontos diagnosztikaja segithet a téves diagndézisok, félosleges diétak szamanak
csOkkentésében, a fokozott kockazatl esetek kiszlirésében, személyre szabott életvezetési
tandcsadasban. Mindezek altal az allergias betegek életmindsége is egyértelm(ien javulhat.

Osszefoglalds:

A taplalék allergidk pontos diagnosztikajahoz nem nélkulézhet6k sem az alapvetd régebbi modszerek
(anamnézis, fizikalis vizsgalat) sem a hagyomanyos allergoldgiai diagnosztikan talmutaté korszerd,
molekularis (komponens alapl) diagnosztika lehet6ségei sem. Utdbbiak mar elérheték hazankban is,
amirdl kilon szekcié keretében lesznek részletesebb beszamolok.



Dr. Réthy Lajos Attila
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KOMPONENS ALAPU ALLERGIA-DIAGNOSZTIKA (CRD) LEHETOSEGEI ES SAJAT TAPASZTALATAINK

POLLENALLERGIAKBAN

Célkitlizés/El6zmények

Pollenallergidk esetében (hasonldan a taplalék-allergidkhoz) a hagyomanyos allergoldgiai diagnosztika
(prick teszt és /vagy specifikus IgE meghatarozas) nem képes az allergiat ténylegesen okoz6 f6- vagy
mellék komponens/ek elkllonitésére. Utdbbiak keresztreagaldé komponensekként mas novényi
pollenféleségekben is el6fordulhatnak. K6zos keresztkomponensek (példaul profilinek, polkalcinok,
egyéb molekulak) el6fordulnak a parlagfliben, a fekete (ircmben és a flifélékben, de jelen vannak a
nyirfélékben tovabba szamos gyimoélcsben is, ami oralis allergia szindromat is kivalthat arra
érzékenyekben. A keresztreagdlé komponensekkel szembeni allergia jelentésen rontja az oki
kezelésként szdba jové immunterapia hatékonysagat. Célkitlizés: Az immar hazankban is elvégezheto
korszerl molekularis (komponens alapu) IgE diagnosztika (CRD) alkalmazasaval a széba jovo
komponensek kozll a valddi allergén megbizhatd azonositdsa, immunterapiara vard pollenallergias
pacienseknél.

Anyagok és mdodszerek/Az eset leirdsa

Az el6adas soran tobb pollenallergias, immunterapiara varo paciens esetén keresztlil mutatjuk be az Uj
molekularis diagnosztikai eljaras elvét és hatékonysagat. A molekularis diagnosztika az allergén-
komponensekkel szembeni specifikus IgE valaszokat méri. A nemzetkozi és hazai standardoknak
mindenben megfeleld ImmunoCap rendszer(i Phadia 250 laboratériumi automataval torténé méréseket
hazankban jelenleg kizardélag a Svabhegyi Gyogyintézetben végezziik. A rendszeresitett vizsgalati
kér6lapok interneten is elérhetOk (allergia.svabhegy.eu) emellett a helyszinen is bemutatasra kertilnek.
A mérésekhez kevesebb mint 0,5 ml, elvben 50 mikroliter szérum is elegend6é mar. A levett
szérumminta vizsgalat el6tt -20 fokon hdnapokig, +5 fokon egy hétig tarolhaté.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Bemutatott klinikai eseteink is igazoljak az eddigi eredményeket miszerint a molekularis (CRD)
diagnosztika képes megbizhatdéan elklléniteni, hogy az immunterapiara vard paciens immunrendszere
az allergiat okozd pollenben is el6forduléd aspecifikus (mellék)-komponensekre vagy az adott pollenre
specifikus fo-allergénre mutat-e allergias reakciot. Hatékony immunterapia csakis az utdbbi esetben
varhatd. Az alapos anamnézis és a tlinetek részletes elemzése alapjan célzottan megtervezett
komponens alapu diagnosztikat immar tobb eurdpai szakmai iranyelv is alapvetd lépésként ajanlja az
immunterapidval kapcsolatos dontések el6készitésében.

Osszefoglalds:

Egy adott pollenallergiat kivaltd specifikus vagy aspecifikus molekularis allergén-komponensek
azonositasa, ezen belll a specifikus allergén komponensre adott emelkedett IgE valasz kimutatasa
(CRD diagnosztika) immar hazankban is végezhetd korszer(i mddszer. Nemzetkdzileg is ajanlott
diagnosztikus Iépésként segitséget nyujt az immunterapia varhatd hatékonysaganak el6zetes
felmérésében pollenallergids betegek esetében.



EGY UJ ANYAG ES SZEMLELET AZ ALLERGIA MEGELOZESERE

Sipka Sandor’, Pazmandi Kitti’, Bacsi Attila®, Bertok Lérand®

Y Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debreceni Egyetem

2 Immunoldgiai Intézet, Debreceni Egyetem

3 Orszdgos Sugdrbioldgiai Intézet, Budapest

El6zmények: Széles kdrben valt ismertté és bizonyitottd, hogy az istallé kozeli, farmi
kornyezetben novekvé gyermekek kozott ritkdbbak az allergias betegségek, mint a

varosi koriilmények kozott él6kben. Igazoltdk, hogy a belégzett istallé por csokkenti az
allergias horgd nyalkahartya gyulladast. Ezekben a jelenségekben donté tényez6 a
bakteridlis lipopoliszaccharid (bLPS), az endotoxin.

Cél: Osszehasonlitd in vivo és in vitro vizsgalatok végzése bLPS és gamma sugarral kezelt
R-bLPS készitményekkel allergia megel6z6 hatasaikat illetéen, tovabba ezekbdl gyakorlati
kdvetkeztetések levonasa.

Mddszerek: a.) kisérletes parlagfd allergia modell Balb/c egereken; b.) emberi monocita
eredet( dendritikus sejteken sejtaktivacids és citokin termelései vizsgalatok.

Eredmények: a.) Az fiatal egerekben a folyamatos, napi R-bLPS szpré (aero-szol) alkalmazas
szignifikansan csokkentette a parlagfl eredet(i allergids horg6gyulladast. b.) a dendritikus
sejteken végzett vizsgalatok szerint az R- bLPS hatasdara a Th-1 regulaciét segitd citokinek
képzddési ardanya nagyobb, mint a bLPS hatadsdra. Ez a jelenség lehet egyik magyarazata az
egér kisérletek eredményének.

Kovetkezeztetés: Ezek a megfigyelések képezik az alapjat annak a szabadalomnak, amely

szerint a kozeli forgalmazasra keriil6 ,,IMETTE permet” készilt azzal a céllal, hogy az
1-6 éves gyermekek kornyezetét folyamatosan ,renaturdlva” csokkentse az allergia

kialakulasat.



Rehabillitacié kronikus tiidébetegségben

Dr. Somfay Attila
SZTE Tiddégyogyaszati Tanszék

A pulmonolégiai rehabilitacio (PR) a kronikus 1égzészervi betegségben
szenvedok kezelésének meghataroz6 komponense, melynek gyokerei a 19.szazad végéig
nyulnak vissza és a mult szazad kozepéig terjedd elsd idészakban foleg a tbc miatt
légzésrokkantta valtak szamara hasznos elméleti €s gyakorlati ismereteket foglaltak
Ossze. A tbc sikeres kezelését kovetden, az elmult 30 évben a PR a kronikus léguti
obstrukcioban szenvedok kezelésének €s gondozasanak szerves részévé valt. 2013-ban az
American Throracic Society/Eurepean Respiratory Society (ATS/ERS) az alabbi, modern
szemléleti definiciot fogalmazata meg: ,,a PR egy dtfogo intervencio, ami részletes
betegészlelésen alapulo betegcentrikus terdpiak oOsszességeét foglalja magaba, melyek
koziil meghatdrozo a terheléses tréning, a betegoktatis és a beteg egészséggel
kapcsolatos  hozzadllasanak — megvaltoztatisa, ezeken  keresztiil a  kronikus
tiidobetegségben szenvedok fizikai és pszichés allapotanak javitasa, valamint az
egészséget novelo életmod megtartasanak elomozditasa.”

A PR csokkenti a kronikus tiidébetegek tiineteit, javitja a funkcionalis allapotot és
az ¢letmindséget olyan esetekben is, ahol a tiid6 szerkezete irreverzibilisan kdrosodott. A
PR hatékonysaga azon alapul, hogy 1égzésrokkantak csokkent teljesitménye tobbnyire
nem csupan a tiidobetegségb6l, hanem a tarsbantalmakbol is adodnak, melyeket ha
felismertink, sikeresen kezelheték A PR hatékonysagat elsédlegesen a sulyos
1égzéskarosodottak dominans hanyadat képezd COPD-ben igazoltak €s az itt szerzett
tapasztalatok mas betegcsoportokra is kiterjeszthetok. Sajat megfigyeléseinb6l mutatunk
eredményeket, melyek bizonyitjak, hogy a PR COPD-ben jelentds mértékben alkalmazott

¢élettan.



Dr. Sultész Ménika, Prof. Dr. Katona Gabor, Prof. Dr. Hirschberg Andor(1), Dr. Galffy Gabriella(2)
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LEGUTI ALLERGIAS BETEGSEGEK SZUROVIZSGALATA SORAN SZERZETT TAPASZTALATAINK 2014-BEN

Célkitlizés/El6zmények

A 2013-ban, 6-12 éves budapesti altalanos iskolasok kérében végzett kérddives szlir6vizsgalat soran
kiemelt 81 feltételezett allergids nathas gyermek kivizsgaldsa, ARIA szerinti osztalyozasa. A kivizsgalas
soran alkalmazott Uj kérdGiv segitségével asztmas betegek és az allergias nathaval egyidejlileg fellépd
tarsbetegségek kiszlirése. A leggyakoribb allergén meghatarozasa.

Anyagok és mddszerek/Az eset leirdsa

2013 szeptemberében 6441 kérdGiv kerllt kiosztasra 8 budapesti kerllet 21 altalanos iskolajaban 6-12
éves gyermekek sziileinek. A szerz6k munkajukhoz az ISAAC (International Study of Asthma and
Allergies in Childhood) I. fazisu protokoll magyar nyelvre forditott kérdoivét hasznaltak fel, amelyet
sajat tapasztalataikon alapuld kérdésekkel egészitettek ki. A 3412 visszaérkezett kérddiv szamitdgépes
kiértékelése soran 796 (23,5%) esetben feltételezett allergias natha kerult megallapitasra. Kozuluk 81
kiemelt tanuld a kovetkezd kivizsgalasban vett részt: kérdGiv kitdltés (ISAAC 1. fazisu protokoll
asztmara vonatkozd, magyar nyelvre forditott kérdései), az allergias natha ARIA szerinti felosztdsahoz
szlikséges kérdések, ful-orr-gégészeti vizsgalat, Prick-teszt. Az adatok szamitégépes feldolgozasra
kertltek az SPSS 15 statisztikai program segitségével.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A vizsgalatban résztvevd 42 fill (52%) és 39 lany (48%) egyike sem volt allergoldgiai vizsgalaton
korabban. A vizsgalt 81 tanuld kozll 21 (26%) nem volt allergids; 6 (7%) esetben az anamnézis, a
tlinetek és a klinikai kép alapjan allergias rhinitist allapitottak meg a szerz6k, de ezt a Prick-teszt nem
igazolta; 54 (67%) gyermekben allergias rhinitis igazolodott. Az allergids nathasok az ARIA besorolast
kévetve a kovetkezOképpen oszlottak meg:

I. A tinetek id6tartama szerint: 11 tanuld (18%) intermittald, 49 tanuld (82%) perzisztalo allergias
nathaban szenvedett.

II. A tiinetek sulyossaga alapjan: 35 (58%) enyhe és 25 (42%) kdzepes allergias natha kerilt
megallapitasra.

ISAAC kérdéiv segitségével altalunk kiszlrt, és légzésfunkcidval igazolt asztmas 4 tanuld. Szakorvos
altal mar korabban diagnosztizalt asztmas 5 f6.

Az allergias nathaval egyitt a kévetkez6 komorbiditasok fordultak el6: 1 esetben taplalék allergia, 17-
ben ekzema, kettében pedig oralis allergia szindroma.

A leggyakoribb allergén a parlagfli (51,67%), ezt koveti a Dermatophagoides keverék (45%), majd a
gyomnovények keveréke (43,33%). A gyermekek tobbsége polysenzitizalt (56,67%), mig 15%-uk csak
egy allergénre érzékeny.

Osszefoglalds:

A szerz6k eredményeiket dsszefoglalva megallapitjak, hogy a 2013-as szlir6vizsgalat soran 9 asztmas
gyermeket emeltek ki, kéziilik 4 tanuldnal djonnan diagnosztizaltak a betegséget. Az kivizsgalt
allergias nathasok tobbsége az enyhe perzisztald csoportba tartozik. A leggyakoribb allergén a
parlagfli, és a poratka.



Follikularis T helper sejtek patholégias szerepe primer Sjogren-szindromaban és
szisztémas lupus erythematosusban - megfigyelések sajat adatok tiikrében

Szabd Krisztina, Papp Gabor, Szantd6 Anténia, Tarr Tiinde, Barath Sandor, Gyimesi Edit,
Zeher Margit

Debreceni Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kar, Klinikai Immunol6giai Tanszék

A szisztémas autoimmun betegségek, mint a primer Sjogren-szindroma (pSS) és
szisztémas lupus erythematosus (SLE), pathogenezisében kiemelt szerepet jatszik az adaptiv
immunitds zavara, amely a humoralis immunvalasz karosoddsaban is megnyilvanul. Az
autoimmun betegségek immunszabalyozasi zavaranak egyik jellemzd kovetkezménye az
autoreaktiv B sejtklonok felszaporodasa. Mindennek szerologiai megnyilvanulasaként
emlithetd az emelkedett immunglobulin szint, a fokozott magas-affinitasii autoantitest
termelddés, illetve a pathologias mértéki immunkomplex képzddés. A szervezet sajat
strukturai ellen termel6dd autoantitestek szdmos klinikai tiinethez és a célszervek
karosodasahoz vezetnek, és alapvetd pathologiai faktorként tarthatok szdmon. A follikularis T
helper (Trn) sejteknek kiemelt szerepe van a B sejt valaszok iranyitasaban, azéltal, hogy
tamogatjak talélésiiket és differencialodasukat memoria, illetve hossza-€letii, magas-affinitasu
immunglobulinokat termeld plazmasejtekké.

Tanulmanyunk soran, a CD4'CXCRS'ICOS'PD-1" és az IL-21" Tgy-szerti sejtek
emelkedett szazalékos aranyat figyeltik meg pSS-ban. FErdekes modon, csak az
extraglandularis manifesztacidkban szenvedd betegek értékei mutattak szignifikans eltérést,
mig a glandularis formakban megfigyelt adatok az egészséges személyekéhez hasonlitottak.
Ha a betegeket az auotantitest jelenléte alapjan osztalyoztuk, akkor az anti-SSA/Ro ¢és anti-
SSB/La pozitiv csoportban magasabb sejtaranyt tapasztaltunk. Hasonldé eredményeket
kaptunk SLE-ben is, miszerint az anti-dsDNS jelenlétével szoros Osszefliggésben emelkedett
Try-szerli sejtardnyokat vizsgaltuk, azonban csak az IL-21" Tpy-szerti sejtek esetében
talaltunk szignifikdns eltérést a betegség inaktiv és aktiv stadiumai kozott.

Munkénk sordn a Try-szerli sejtek mellett széleskortien vizsgaltuk az immunkompetens
sejtek €s laboratdériumi paraméterek valtozasat is, ezaltal a nemzetkozi irodalomban elséként
komplex képet kialakitva e sejtek szerepérdl pSS-ban. A pSS-as betegek Try-szerti sejtek €s a
korai-, illetve késoi-aktivalt T sejtek ardnya kozott pozitiv Osszefliggést talaltunk, mely
ramutat az immunrendszer kronikusan aktiv allapotara. Megfigyeléseink szerint az intenziv
keringd Try-szerli sejtarany emelkedés ¢és emelkedett IL-21 szekrécio, tovabba ezzel
kapcsolatos abnormalis periférias B sejt megoszlas, mind pSS-ban és SLE-ben a Tgy sejtek
kulcsfontossagu szerepét emeli ki a B sejt szelekcid szabalyozasaban. Azért, hogy tisztabb
képet kaphassunk a Tgy-szerii sejtek pSS pathogenezisében betoltott szerepérdl, vizsgaltuk a
sejtek €s szerologiai paraméterek kozotti lehetséges kapcsolatot is. Pozitiv korrelaciot
talaltunk a Try-szerli sejtek ardnya €s a sz€rumban mért anti-SSA/Ro, illetve anti-SSB/La
szintek kozott, tovabba a sejtarany emelkedése korrelalt az IgG és IK megnovekedett titerével
is. Kutatasunk végsé szakaszdban arra kerestiik a valaszt, hogy pSS-ban a periférids vérben
megfigyelt elvaltozasok vajon Osszefliggésben allhatnak-e a gyulladas teriiletén észlelt
patologias folyamatokkal. A Try markerek tilnyomoan a magasabb ,.focus score” értékkel
rendelkezd, szervezettebb  morfologiajd  infiltritumokban  voltak  detektalhatok.
Erdekességképp, a betegek klinikai adatainak retrospektiv értékelésekor Osszefliggést
talaltunk a Try sejtek jelenléte és a betegség sulyossaga kozott is.

Osszefoglalasként elmondhatd, hogy kisérleteink soran sikeriilt ravilagitanunk a Try sejtek
autoimmun folyamatokban betoltott patholdgids szerepére, amely hozzédjarul mind a pSS,
mind az SLE pathomechanizmusara jellemzd abnormadlis B sejt valaszok és a jellegzetes
diagnosztikai paraméterek kialakulasahoz.



Szabé Zséfia
MH-EK, Honvédkérhdaz, Kézponti Laboratdriumi Diagnosztikai Osztaly
IgE — velesziiletett immunhidnyos allapotokban

Bevezetés: A szérum 0Osszes IgE szint meghatarozasa rutin modszernek szamit az allergidk
laboratdriumi vizsgalata soran. JAl ismert, hogy magas IgE szinttel jarhatnak primer
immunhianyos allapotok is (hyper-IgE szindrémak: HIES), amelyek diagnosztikajaban szintén
szerepet kap a laboratériumi 6sszes IgE meghatdrozds. Nehézséget jelenthet az eredmények
értékelésében, a nem egyértelmd diagndzis komplex fenotipus esetén, kiiléndsen csecsemé
koru betegeknél, ahol nem ismert konszenzus cut off érték. Tovabbi diagnosztikus kérdést
vet fel, hogy az allergias és immunhidnyos betegségek klinikai tiinetei atfedést mutathatnak,
illetve overlap megjelenés is el6fordul. Ujabban felmeriilt a szérum 6sszes IgE alacsony
szintjének (5 IU/ml alatt) diagnosztikus értéke hypogammaglobulinaemiaval jaré
immunhidnyos allapotokban.

Eredmények, esetismertetés: Az el6adas az totdl IgE laboratériumi mérésének diagnosztikus
értékét és interpretacios nehézségeit mutatja be hyper IgE szindroma, egyéb immunhiany
gyanujaval érkezd, vagy allergias tlinetek miatt kért laboratériumi vizsgalatok
eredményeinek elemzésén keresztil. Extrém magas 6sszes IgE értéket taldltunk felndtt
betegnél, aki atopids tlinetek miatt kerilt kivizsgalasra, majd hyper IgE szindréma
igazolédott esetében. Nem lehetett kizdrni a HIES gyanujat csecsemd koru beteg esetében,
akinek az IgE szintje nem volt kiemelked6en magas. Az alkalmazott teszt alsé méréshatara 5
IU/ml, ami nem alkalmas hypogammaglobulinaemia vizsgalatara.

Kovetkeztetések: A vizsgalat javasolhato allergias és immunhianyos allapotok laboratériumi
kivizsgalasdra, mely kérképekben a magas Osszes IgE szintek diagnosztikus értéklek
lehetnek. Azonban a jelenleg altaldanosan hasznalatban Iévé tesztek kevés plusz informaciét
adnak a hypogammaglobulinaemival jaré kérképek diagnosztikajaban. llyen célbél vald
Osszes IgE meghatarozast a jelenleg elérhets tesztekkel egyel6re nem javaslunk.
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KONJUGALT PNEUMOCOCCUS VEDOOLTASRA ADOTT IMMUNVALASZ (IMMUNOGENITAS ES

BIZTONSAGOSSAG) VIZSGALATA SZISZTEMAS AUTOIMMUN BETEGEKEN

Célkitlizés/El6zmények

Az autoimmun betegek fokozott kockazatnak vannak kitéve a fert6z6 betegségekkel szemben, részben
az alapbetegség, részben az azt célzod terapia kovetkeztében. A fertézések megeldzésének egyik
leghatékonyabb mddja a védoboltasok alkalmazasa, melyet az autoimmun betegségekkel foglalkozo
szakmai irdnyelvek tdmogatnak. A meglévé irdnyelvek ellenére a gyakorlatban még nem mindig
érvényesil a prevencids szemlélet és a védoOoltasok alkalmazasa, a szakirodalomban kevés magyar
adat talalhatd. Problémat jelenthet, hogy immunszupprimalt allapotban az oltasra adott valasz is
csokkenhet, ilyen esetben az immunizacioé sikeressége kérdéses (de nem reménytelen). Tovabbi
kérdésként merlhet fel, hogy a véddoltasok nem specifikus immunvalasz indukalasaval
hozzajarulhatnak-e az alapbetegség romlasahoz, felldngolasahoz.

Célul tliztlk ki, hogy szisztémas autoimmun betegségben szenveddk (SLE, Sjégren sy) konjugalt
pneumococcus védooltasra adott immunoldgiai valaszat vizsgaljuk annak érdekében, hogy informaciot
szerezzlink az oltds immunogenitasardl és biztonsagossagarol az adott betegcsoportban. Az igy
szerzett adatok segithetnek a betegeket kezel6 szakemberek prevencios szemléletének erdsitésében, a
betegek biztonsagosabb ellatasaban is.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

A vizsgalatba eddig 30 szisztémas autoimmun betegségben (SLE, Sjogren sy, MCTD) szenvedd,
immunszuppresszans (azathioprin, cyclophosphamide, methotrexate, methylprednisolon, ill. ezek
kombinacidja) kezelésben részesiilé beteget vontuk be. Véddboltas beaddasa el6tt és 4 héttel azutan
vérmintat vettink, klinikai allapotukat a gondozé immunoldgus szakorvos értékelte. A pneumococcus
specifikus (PCP) IgG szinteket ELISA teszttel vizsgaltuk (The Binding Site), ami 23 szerotipusra
specifikus PCP IgG szint 6sszességét méri szérumbdl. Az alapbetegség tekintetében relevans auto-
antitest szinteket (pl. ANA, ds-DNA, SS-A, SS-B) ELISA és/vagy indirekt immunfluoreszcencia
modszerrel hataroztuk meg.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A védooltas alkalmazasa el6tt a betegek szérumaban a PCP IgG szintek mértani kézepe 55,2 (40,7-
73,5) mg/l, mig az oltas utan 4 héttel Ilényegesen magasabb, 181 (36,1- 907) mg/I volt. 25 beteg (83
%) esetében az oltds immunogenitasa megfelelének bizonyult, a PCP IgG szint legalabb kétszeresére
nétt és/vagy legalabb 100 mg/l szintre emelkedett. Két beteg esetében (7%) a PCP IgG szint
emelkedést elégtelennek, harom beteg esetében (10%) bizonytalannak itéljik. Az oltassal
OsszefliggGen az alapbetegség fellangolasara, a klinikai allapot romlasara utalo jelet nem észleltiink. A
védOoltas beaddsa el6tti és az azt kdvetd 4. heti szérum mintdk autoantitest szintjeiben romlast nem
tapasztaltunk. A vizsgalat id6tartama alatt (2 honap — masfél év) az érintettek kérében invaziv
pneumococcus fert6zés nem fordult eld.



Osszefoglalds:

Eredményeink dsszhangban a nemzetkdzi szakirodalmi adatokkal alatamasztjak, hogy
immunszupprimalt szisztémas autoimmun betegek kérében a konjugalt pneumococcus védoéoltas
immunogenitasa jo eséllyel megfeleld és alkalmazasa biztonsagos. Jelen munkankban nem vizsgaltunk
bioldgiai terapiaban részeslilé betegeket, a jovoben munkank ilyen irdnyd kiterjesztését tervezzik.



Dr. Szakos Erzsébet, Prof. Dr. Barkai Laszl6
Borsod-Abauj-Zemplén Megyei Korhaz és Egyetemi Oktaté Korhdz Gyermekegészségiigyi Kézpont,

Csecsemé és Gyermekosztaly
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TNF ALFA ELLENES KEZELES SORAN JELENTKEZO MASODIK BETEGSEG ELTERO LEFOLYASA KET ESET

KAPCSAN

Célkitlizés/El6zmények

A TNF alfa inhibitorok alkalmazasa soran szamos munkacsoport észlelte psoriasis, gyulladdsos
bélbetegségek megjelenését. A szerzOk 2, juvenilis idiopathias arthritis (JIA) miatt évekig Etanercept
kezelésben részesiilé betegnél észlelték sulyos, a késObbi terapiara eltéréen reagald colitis ulcerosa
megjelenését.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

Els6 eset: 16 éves fil. 9 éves kora 6ta JIA miatt gondozott. Egy évig steroid és Methotrexate-MTX
terapiaban részesilt, majd Etanercept monoterapia beallitasa tortént. Emellett 5 évig klinikailag
egyensulyban volt. Felvétele el6tti 8 hdonapban fokozatosan emelkedtek. Hetek éta progredialé gorcsos
alhasi fajdalom, laza, majd hig, véres székiritések jelentkeztek. Rakérdezésre 4 hénapja idonként
visszatéré boka-, csukldiziileti fajdalmakrdl is beszamolt. Erkezéskor napi 5 hig, véres székletet
Uritett.. Endoscopia soran sulyos pancolitis ulcerosa és erosiv gastritis igazolodott. A szovettani
eredmény birtokaban Infliximab-IFX kezelés indult az Etanercept helyett colitis ulcerosa miatt. A
parhuzamosan adott azathyoprint hanydsok miatt elhagyta. Atmenetileg emelkedettek voltak a
pancreas enzimszintjei. Methotrexate-t kapott ezutan. 5 hénapos Infliximab kezelés utan Gjra
szaporodtak a véres székletlritései, mely hatterében Campylobacter infekcio igazolodott. A szl az
IFX kezelés helyett kezdett6l az Adalimumab terdpiat szerette volna a gyermekének. A rheumatoldgian
9 honap utan megtértént a valtas. 4 honap eredménytelen kezelés (ebbsl 3 emelt adagban) utan
endoscopos vizsgalat alapjan az Adalimumab helyett Gjra IFX-ot kap. Masodik eset: 17 éves lany. 2007
decembertdl zajlik juvenilis idiopathias arthritise, illetve ismert Scheuermann betegsége. Steroid,
nonsteroid és methotrexate kezelést kdvetéen 2011. JUniusatdl részesiil Etanercept kezelésben. 2015
aprilisi felvétele el6tt 3-4 hete fokozddd hasi fajdalom, maximum napi 15 hig, véres székletet Uritett.
Ebbdl 8-at éjszaka. Sulyosan leromlott septicus, cachexias allapotban, fenyeget6 toxicus colon, heves
hasi fajdalom alapjan az antimikrobas kezelés elinditasat kévetéen silirgés gastrocolono-ileoscopiat
végeztlink. Etanercept hatasvesztés suspect, sllyos colitis ulcerosa meriilt fel. A gastrointestinalis
endoscopia soran multiplex gyomorfekélyt, pustulosus gyomor és vastagbél nyalkahartyagyulladast, a
vastagbélben is sulyos fekélyesedést észleltlink. A szdvettani vizsgalat colitis ulcerosanak,
gyomorfekélynek megfelelt. Az Etanercept kezelés helyett Infliximabot kapott. 4 honapos kezelés utan
a kontroll endoscopia mucosalis gyogyulast mutatott. Az eltelt egy év alatt klinikai allapota |ényegesen
javult. Mind az izuleti, mind enteralis tlinetei nyugalomban vannak.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Osszefoglalds:

A masodik betegség kialakulasa lehet a szisztémas gyulladas expanzidja, irodalmi adatok alapjan az
Etanercept esetleges adverz hatasa. Az eltéro terapias adherencia is szerepet jatszhat az eltérd
gydégyhajlamban.



Dr. Szanté Antdnia, Aradi Zsofia, Dr. Nagy Gabor(1), Prof. Dr. Zeher Margit
DE AOK Belgydgyészati Intézet Klinikai Immunolégia Tanszék

DE Laboratdériumi Medicina Intézet(1)
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1ZULETI MANIFESZTACIOK JELLEMZESE SIOGREN-SZINDROMABAN

Célkitlizés/El6zmények

Irodalmi adatok alapjan a Sjogren-szindrémas betegek egyik leggyakoribb extraglandularis tiinete a
non-erosiv polyarthritis, mig a betegek egy részénél a kisizileti arthritis erosiv jelleg(i, mely valdjaban
rheumatoid arthritis tarsuldasat jelenti.

Anyagok és mddszerek/Az eset leirasa

A Debreceni Egyetem Klinikai Immunoldgia Tanszékén gondozott 406 Sjogren-szindromas (SS) beteg
adatait elemeztiik, és vizsgaltuk a kilénbozd etioldgidju izileti érintettségek jellemzdit, azok
Osszefliggéseit a Sjogren-szindroma egyéb jellegzetes tlineteivel és a tarsuld autoimmun
kérképekkel.A statisztikai elemzéshez SPSS17 szoftvert hasznaltunk. Szignifikdnsnak a p<0,05 értéket
tekintettik.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A betegek kozll 113-nal jelentkezett polyarthritis, mely 84 beteg esetében Sjogren-szindroémahoz
tarsuld non-erosiv polyarthritisnek (SS-pa, az 6sszes vizsgalt beteg 20,7%-a), 29-nél pedig
rheumatoid arthritis és Sjogren-szindroma tarsulasanak felelt meg (SS-RA, 7,14%). A két
betegcsoporthoz kontrollként egy 29 fGs, az 6sszes polyarthritises beteghez korban és nemben
illesztett, izlleti panasz nélkili primer Sjogren-szindrémas betegcsoportot valasztottunk. Eletkorukat
illet6en nem taldltunk szignifikans kilénbséget a harom betegcsoport kézott, szintén nem volt érdemi
eltérés az anti-Ro/SS-A, anti-La/SS-B antitestszintek, C-reaktiv protein, Westergreen érték,
fehérvérsejtszam tekintetében. A Raynaud-szindroma és a lymphadenopathia el6fordulasaban sem volt
kllonbség a betegk kozoétt. Nem varatlan médon a legmagasabb anti-CCP és reumatoid faktor
értékeket az SS-RA csoportban tapasztaltuk, szignifikdnsan (p<0,001) magasabbakat, mint barmelyik
masik betegcsoportban. Az immunglobulin G értékek éppen forditva alakultak: a kontroll csoportban
volt a legmagasabb az IgG koncentracid, a SS-RA csoportban a legalacsonyabb, a kiilénbség ez utdbbi
és az SS-pa csoport kozott volt szignifikans. TudGérintettség az SS-RA csoportban szignifikansan
gyakoribb volt, mint a kontrollcsoportban (p=0,019), a Hashimoto-thyreoiditis pedig a kontroll
csoportban bizonyult leggyakoribbnak, a kiilonbség szignifikdns volt az SS-pa csoporthoz képest
(p=0,017). A vese- és b6rmanifesztaciok az RA-val sz6vodott betegek korében szignifikansan
gyakoribbak voltak, mint a tébbi betegcsoportban (p=0,019 illetve 0,002).

Osszefoglalds:

Magasabb anti-CCP érték évek éta gondozott Sjogren-szindromas betegeknél is RA tarsuldsara utalhat.
Polyarthritisszel jelentkez6 Sjogren-szindromas betegeknél a hypergammaglobulinaemia inkabb a non-
erosiv polyarthritis mint extraglandularis tlinet, a magas anti-CCP illetve reumatoid faktor szint inkabb
a rheumatoid arthritis mint tarsuld szisztémas autoimmun betegség jelenlétére utal. A harom
betegcsoportot az egyéb szervi manifesztacidk el6fordulasi gyakorisaga is megkilonbozteti egymastol.



Szilagyi Tamas, Veszeli Néra, Dr. K6halmi Kinga Viktdria, Dr. Nagy Imola(1), Dr. Csima Eszter(2), Prof.
Dr. Farkas Henriette

Semmelweis Egyetem, III. Sz. Belgydgyaszati Klinika

Févérosi Onkormanyzat Heim Pal Gyermekkdrhdz(1)

Orszdgos Onkoldgiai Intézet(2)
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A C1-INHIBITOR KONCENTRATUM ONADAGOLASAVAL SZERZETT TAPASZTALATOK HEREDITER

ANGIOODEMABAN

Célkitlizés/El6zmények

A herediter angioneurotikus 6déma (C1-INH-HAE) egy autoszomalis dominans 6roklodés(i kérkép,
melyre jellemz6ek az akar életet is veszélyeztets, visszatérd angioodémas epizdédok. Mind az 6démas
roham kezelésében, mind a prevencidjaban kiemelt jelent6ségli a C1-inhibitor (C1-INH) koncentratum
intravénas alkalmazasa. A gyogyszer 6nadagolasra torténd torzskonyvezése, valamint a betegoktatas
és a tanfolyamok szervezése lehet&séget teremtett arra, hogy a betegek 6nmaguk adagolhasséak a C1-
INH koncentratumot. Célunk az oktatasok eredményességének vizsgalata, a megszerzett tudas otthoni
alkalmazasanak felmérése volt.

Anyagok és mdodszerek/Az eset leirdsa

A betegek tanfolyamon vettek részt, melynek soran lehet6ségiik volt mind miikaron, mind pedig sajat
magukon gyakorolni az intravénas injekcié (a gyakorlat soran fizioldgias séoldatot alkalmaztunk)
beadasanak technikajat orvosi felligyelet mellett. Az oktatasokat kdvetden kérddivek segitségével
meértlk fel tobbek kozott azt, hogy a részvevlk hany szazalékanak volt korabbi tapasztalata, hanyszor
probalkoztak dninjekcidzassal az oktatas soran, és ezek hany szazalékban voltak sikeresek, illetve a
tanfolyam ota hany szazalékuk és hanyszor hajtott végre sikeres 6ninjekcidzast.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Osszesen 22 beteg [9 férfi, 13 né, atlagéletkoruk 37 év (min.: 9, max.: 69 év)] vett részt a hdrom
alkalommal szervezett oktatason. A részvevék kozil senkinek nem volt korabbi tapasztalata intravénas
oninjekciozassal. Az oktatason részvevé betegek 82%-a prébalt meg vénat szdrni magan, 47 szurasbdl
39 esetben sikerilt vénat taldlniuk. A tanfolyam éta a részvevék 55%-a hajtott végre dninjekcidzast
otthoni kértlmények kozott és 89%-uk els6 probalkozasra sikeresen szurt vénat magan. Az oktatas 6ta
atlagosan 12 esetben alkalmaztak a betegek 6ninjekciézast 6démas rohamok soran.

Osszefoglalds:

Az oktatason részvevOk jelentOs része nyitott volt arra, hogy 6ninjekciézast hajtson végre, és a
betegek igen nagy szazaléka alkalmazta is késGbb az elsajatitott technikat otthoni korilmények kézott.
A visszajelzések alapjan az 6ninjekcidzas jelent6s mértékben javitotta a betegek életmindségét,
tovabba novelte a flggetlenségiket, biztonsagérzetiiket és 6nallésagukat.



Szisztémas lupus erythematosus €és rheumatoid arthritis tarsulasa beteganyagunkban
Tarr Tiinde, Nagy Nikolett, Zeher Margit

DE AOK Klinikai Immunolégiai Tanszék

A szisztémas lupus erythematosus tarsulhat mas szisztémas vagy szervspecifikus
autoimmun korképekkel. Az SLE és rheumatoid arthritis tarsuldsa (rhupus) irodalmi adatok
szerint 1-3 %-os.

Jelen munkdban a szerzok SLE miatt gondozott betegekben elemezték a rhupus
el6fordulési gyakorisagat, klinikai jellemzdit és az alkalmazott terapiat.

A gondozott SLE-s betegek kozott 6sszesen 10 (2 %) betegnél észleltiink valodi SLE
rheumatoid arthritis tarsuldsat. A betegek SLE diagndzis kori atlagéletkora 37,4 év (min-max:
27-52), theumatoid arthritis diagnozis kori atlagéletkora 47,4 év (min-max: 31-62) volt. A tiz
beteg koziil kilenc esetben az SLE diagndzisa atlagosa 10,5 évvel elézte meg a rheumatoid
arthritisét, egy betegnél a RA kezdddott 6t évvel korabban. Valamennyi rheumatoid arthritises
betegnek radiologiailag igazolt eroziv arthitise volt, valamennyi beteg szeropozitiv. Lupus
nephritis vagy neurologiai manifesztaciok a rhupusosok kozott nem fordultak eld. Az SLE
leggyakoribb szervi eltérései a polyathritis, bOrtlinetek és serositis voltak. SLE-s aktivitas az
RA diagnézisat kovetéen egy betegnél fordult eld, a tobbi esteben a klinikai képet a
rheumatoid arthritis és ennek kezelése hatarozta meg. Valamennyi beteg részesiilt DMARD
kezelésben. A betegek 60 %-aban biologiai terapia inditasa is sziikséges volt.

Eredményeink alapjan nyugalomban lévé SLE-s betegek ismételten vagy ujonnan
jelentkezd iziileti panaszai esetén, gondoljunk rheumatoid arthritis tarsuldsara, els6sorban, ha
egy¢eb klinikai aktivitasi jelet vagy szeroldgiai aktivitast a lupus részérdl nem észleliink.



Prof. Dr. Temesvari Erzsébet
SE Bér-Nemikortani és Béronkologiai Klinika
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KONZERVALOSZEREK, MINT KONTAKT ALLERGENEK

Célkitlizés/El6zmények

A konzervalas valdszinlileg az emberiséggel egyidejl tevékenység. A modernkori konzervaldszerek
biocid hatasu kémiai anyagok, melyeket élelmiszerek, kozmetikumok, ipari termékek el6allitasakor a
mikroorganizmusok ellen alkalmaznak. A XX szazad masodik felét6l szamos konzervaldszer jelent meg,
melyeket a bevezetd toxikoldgiai és tlrhet6ségi vizsgdlatok piaci bevezetésre alkalmasnak talaltak, de
a bevezetésik utani tomeges felhasznalast kovetéen jelentds allergénnek mindstltek. Az allergizald
hatas kialakulasat, de jelent6ségét is fokozza, a szerek igen sokrétl felhasznalasa, igy az expozicios
lehetGségek nagy variacios lehet6sége, és ebbdl adéddan a provokalt klinikai tiinetek multidiszciplinaris
megjelenése.

Az elGadas elsGsorban a kontakt allergénként induld konzervaldszer szenzibilizacidokra vonatkozé
felméréseket, tapasztalati adatokat, az expozicids lehetGségeket, valamint a provokalt klinikai
tlineteket ismerteti. Kitér a prevencidt Iényegesen befolyasold tényezok kozott a felhasznaldi
megszoritasi lehetéségekre, a konzervaldszerek alkalmazasanak jogi szabalyozasaira, ennek
orszagonkénti kiildnb6zGségeire is.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa
Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Osszefoglalds:



A biofilm szerepe és verifikdldsanak lehetGségei a kronikus fiil-orr-gégészeti megbetegedésekben.
Dr. habil.Téth Laszlé Ph.D.

Debreceni Egyetem KK Fil-orr-gégészeti és Fej-Nyaksebészeti Klinika

Az emberi szervezetben a bakteridlis és mikotikus infekcidk koérokozédi planktonikus és biofilm
|étformaban fordulhatnak el6. A planktonikus |étforma a meghatdrozd akut fertézések esetében.
Ekkor a kérokozd a modern mikrobioldgiai verifikacids eljardsokkal biztonsaggal beazonosithatd, Az
antibiotikum érzékenység alapjan alkalmazott célzott antibiotikus , antimikotikus terdpia hatasara a
fert6zés jo eséllyel eliminalhaté. A biofilm a fert6z6 agensek masik 1étformaja, melynek soran egy
polysacharidokbdl, nukleinsav toredékekbdl, proteinbél és extracelluldris DNA-bél allé matrixba
agyazdédnak a kérokozok. Ez a szerves-szervetlen rendszer a benne el6fordulé a kiilonbo6zé aktivitasu
allapotban levé kérokozdk szamara ezerszer nagyobb védelmet jelent a planktonikus létformaban
levé kérokozdékhoz képest.

A biofilm létrejottével a kronikus gyulladas klinikai képét kapjuk, kifejezett antibiotikum
rezisztencidval, és a hagyomanyos mikrobioldgiai verifikacids eljarasok sokszor eredménytelenek.

A biofilm scanning  elektronmikroszképos  eljardssal, confokalis  scanning  laser
mikroszképidval,transmisszids elektronmikroszkdppal, FISH-sel mutathatd ki.

A biofilm verifikdlhato time domain opticai coherencia tomografia segitségével (TD-OCT) A modszer
az alacsony koherencidju interferometria fizikai elvén alapul. A felszini szovetek fényelnyel6dési és
fény visszaverddési kilonbségeit kihasznald keresztmetszeti képet |étrehozé tomografids modszerrel
néhany micron vastagsagtél 2-300 micron vastagsagul biofilréteg mutathatd ki. A moddszer két
dimenzidban alkalmas a biofilm szerkezetének megismerésére.

Fll-orr-gégészeti teriileten orrpolyposissal jard krénikus orrmellékiireg gyulladas esetén van a
legjelent6sebb etiopatholégiai szerepe. Kimutathaté dobharta tubus, teljes gégeeltavolitas utani
hangrehabilitaciéo miatt implantalt hangprotézis felszinén és tracheosztédmias kanilon is.

A sikeres szandcié még nem megoldott, mivel a biofilm rendkiviil ellendllé mechanikai, kémiai, és
célzott antibacteridlis és antimikotikus behatdsokkal szemben.



Dr. T6th Agnes, Dr. K&rolyi Zsuzsénna, Dr. Nagy Gabriella
Miskolci Semmelweis Kérhdaz és Egyetemi Oktatokorhaz
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AZ ELMULT 5 EV TRENDJE A KONTAKT ALLERGIAK ELOFORDULASABAN A MISKOLCI SEMMELWEIS

KORHAZ ALLERGOLOGIAI SZAKRENDELESENEK BETEGANYAGABAN

Célkitlizés/El6zmények

A Miskolci Semmelweis Kérhaz Allergoldgiai Szakrendelésén végzett epicutan tesztek eredményei
alapjan az elmult 5 év leggyakoribb kontakt allergénjeinek meghatarozasa volt a vizsgalat célja. A
kapott adatokat nemzetkdzi és hazai irodalmi adatokkal hasonlitottuk 6ssze. Kiemelt figyelmet
szenteltik az év allergénjeinek, azok el6fordulasanak a vizsgalt populacidban.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa
A Miskolci Semmelweis Kérhaz Allergologia szakrendelésén 2011. januar 1. és 2015. december 31.
kozott epicutan teszt végzése céljabol megjelent 2370 f6 teszteredményeit elemeztiik.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

Betegeink 81.4%-a n6,18.6%-a férfi. A vizsgalat személyek kozel 70%-anal tudtunk legalabb egy
anyaggal szembeni kontakt szenzibilizaciét kimutatni. Mind a nemzetkdzi, mind a hazai irodalmi
adatoknal magasabb fémérzékenységet (nikkel, krom, kobalt, palladium), valamint PPD érzékenységet
tudtunk kimutatni.

Osszefoglalds:

Evrél-évre egyre nagyobb az igény az epicutan tesztek irdnt. A standard, fogaszati és fodraszati
sorral végzett tesztelések esetén tobb, mint 50%-ban mutattunk ki kontakt érzékenységet. Azonban az
illatanyagsorral végzett vizsgalatok 90%-a negativ eredményt adott. Az altalunk kimutatott nikkel,
krém, kobalt, pallddium és parafenilén-diamin érzékenység az irodalmi adatokat is feltlmdulta.



Dr. Varga Lilian
SE III. Belgydgydszati Klinika
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A KLASSZIKUS KOMPLEMENT AKTIVACIOS UT VIZSGALATANAK KLINIKAI JELENTOSEGE

Célkitlizés/El6zmények

A korszer( klinikai laboratériumi hattérhez napjainkban a komplement vizsgalatok szervesen
hozzatartoznak, mivel hasznos informacidokhoz juttatjak a klinikust a betegségek diagnosztizalasaban,
a szovédmények feltdrasaban vagy a terapia nyomon kévetésében. A hagyomanyos vizsgalatok a
klasszikus Ut 6sszkomplement kapacitasanak mérésén (CH50) és a ,,f6” komplement komponensek a
fogékonysag, az autoimmun és immunregulacids kérképek, bizonyos hematoldgiai betegségek és
angioddémak stb. hatterében a komplementrendszer klasszikus Utjanak orokletesen, vagy szerzetten
kialakult deficiencidjara dertlt fény. Az Gsszetett kaszkadrendszer allapotanak pontosabb felmérésére
a komplement vizsgalatok koére id6vel kibéviilt tovabbi klasszikus Ut komponensek (C1qg és C2),
valamit a szolubilis regulatorok, a C1-inhibitor és C4-ko6t6 fehérje, majd késGbb a komplement
aktivacidé soran in vivo keletkezé komplement termékek (C1rC1ls/Clinh komplex és C4b, C4d)
laboratdriumi vizsgalataval is. Ezt elsGsorban az érzékenyebb antigén-antitest reakcion alapuld
modszerek kifejlesztése tette lehetové. A lektin aktivacids it felfedezése 6ta a valddi klasszikus
komplement aktivacios ut ma a C1 aktivalodasat jelenti, mivel a C4 és a C2 hasitdsaban a Cls-en
kivll a lektinekhez asszocialédott MASP-2 is részt vesz, igy a C4d plazmaszintjének alakulasaban
mindkét aktivacios utnak szerepe lehet. A C1rC1s/Clinh aktivaciés komplex detektalasa azonban
valdban a klasszikus Ut mikodését tiikrozi. A C1rCls/Clinh méréssel szlletett eredmények
Osszefoglalasa fontosnak tlinik, mivel legtébbszor csak szlikebb szakmai kérokben ismertek a
klinikailag is hasznos 6sszefliggéseket feltaré tanulmanyok.

Anyagok és mdodszerek/Az eset leirdsa

A PubMed adatbazisabdl az idevagd szakirodalom kiszlirése a ,, komplementaktivacio”, ,C1/C1(-)inh”,
»~C1sC1rC1(-)inh” kulcsszavak alapjan, kizdrélag human klinikai tanulmanyok eredményeire
O0sszpontositva tortént. Azokat a publikaciékat nem vettem figyelembe, amelyben a C1rC1sC1linh
komplexet kiilon nem vizsgaltak, csak a két Ut (klasszikus és lektin) k6z0s hasitasi termékeit (C4d,
vagy C4b) tesztelték.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

autoimmun thyroiditisben, infektiv endocarditisben, septikus shokban, vesetranszplataciot kdveto
szervkilokodés elGrejelzésében, terhességi szovodmények kialakulasa (preeclampsia, habitualis
abortusz) kapcsan, egyes sziv- és érrendszeri betegségekben, szemészeti korképben (Fuchs’ disease)
és cornea atiiltetés nyomonkovetésére, neuroldgiai kérképben (neuromyelitis optica), inhalativ
(parlagfi) allergiaban, valamint C1-inhibitor hianyon alapulé angio6démaban.

Osszefoglalds:

Annak ellenére, hogy a C1rC1sClinh komplexek szintjének mérése csak az erre specializalddott
laboratériumokban lehetséges, és a preanalitikai korilmények is korlatozhatjak a vizsgalat elvégzését,
meglepd azoknak diszciplindknak a kiterjedt kére, ahol ennek a komplexnek a mérése olyan
eredménnyel jart, ami a klinikai gyakorlat szempontjabdl is jelent6s volt. A C1-inhibitor terapia
modszerhez valé egyszerlibb hozzaférés el6segitené a szélesebb korl alkalmazast.

Tamogatas: OTKA 112110



Veszeli Néra, Dr. Csuka Dorottya, Kajdacsi Erika, Dr. K6halmi Kinga Viktdria, Dr. Temesszentandrasi
Gyorgy, Walentin Szilvia(1), Dr. Imreh Eva(1), Dr. Cervenak Laszlé, Dr. Varga Lilian, Prof. Dr. Farkas
Henriette

Semmelweis Egyetem, III. Sz. Belgydgyaszati Klinika

Semmelweis Egyetem, Laboratdriumi Medicina Intézet(1)
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SPONTAN LEFOLYASU ODEMAS ROHAM ALATT A NEUTROFIL AKTIVACIO KINETIKUS VIZSGALATA C1-

INHIBITOR HIANYON ALAPULO HEREDITER ANGIOODEMABAN

Célkitlizés/El6zmények

A C1-inhibitor hianyaban kialakuld herediter angio6déma (C1-INH-HAE) egy életet is veszélyeztetd,
ritka betegség, amelyet visszatéréen rohamokban megjelend 6démas epizdédok jellemeznek.
Munkankban a rohamokra jellemzd neutrofil granulocita szam emelkedés és neutrofil aktivacié
kinetikajanak vizsgalata volt a célunk, amelyet az tett lehetdvé, hogy els6ként sikerllt sorozatos
vérmintakat gyljteniink egy C1-INH-HAE betegtdl, 6démas tiineteinek megjelenése el6tti, a tlinetek
alatti, illetve a tlinetek teljes megsz(inésének id6szakabal.

Anyagok és modszerek/Az eset leirdsa

C1-INH-HAE beteglink (n6, 56 éves) 6démas rohamanak nyomonkovetése soran a tinetek sllyossagat
0-100 foku vizualis analdg skalan (VAS) rogzitettiik és kiilénb6z6 idépontokban vérvételek torténtek:
egy alkalommal a rohamot megel6z6en, négy alkalommal a prodromalis tlinetek jelenléte alatt, hat
esetben az 6démas roham soran valamint egyszer az 6démas roham visszavonulasat kévetéen.
Kontrollként egy egészséges személytdl (nd, 52 éves) is vért vettiink 6t kilonb6z6 idépontban, 24 dras
periodus alatt. Meghataroztuk a fehérvérsejt- (FVS) és neutrofil granulocita (NG) szamot valamint
EDTA-plazma mintakban mértik a neutrofil elasztdz (NE), myeloperoxidaz (MPQ), pentraxin 3 (PTX3),
C3a, C5a és TNF-alfa szinteket.

Eredmények/Az eset megbeszélése és tanulsagai

A prodromalis tlinetek a multilokalizacios szubkutan roham megjelenése el6tt 19 éraval kezdédtek. A
VAS score maximuma (97-100) az 6déma kialakuldsanak kezdetétdl szamitott 5,5-8,5 déra kdzott volt.
A beteg 21 dra elteltével lett Ujra tiinetmentes. Az 6déma kezdetének, illetve a tiinetmentes allapot
elérésének id6épontjaiban mértiik a legalacsonyabb NG szamot. A FVS-, NG szam és a PTX3 szintek
id6beni valtozasanak maximuma (amely a FVS és NG esetében a referencia tartomany folétt voltak), a
legmagasabb VAS score idG-intervallumahoz kozel, kissé késleltetve jelentkezett. A PTX3 szintje
korreldlt a NG szammal és a mért MPO szintekkel. A betegben fluktualdo NE és MPO szinteket mértlnk,
hatarozott maximum érték a roham alatt nem volt, ugyanakkor szintjik korrelalt az NG szammal. Az
egészséges kontroll egyénben viszonylag stabil volt az NE és MPO szint. A tObbi paraméter esetében
ugy tlnik, hogy azok nem mutatnak 0sszefliggést az 6démas roham lefolyasaval.

Osszefoglalds:

Egy C1-INH-HAE beteg rohamanak nyomonkovetése alapjan azt figyeltik meg, hogy a NG szam
emelkedés és a neutrofil aktivacio nem megel6zi, hanem parhuzamosan megy végbe a roham
kialakulasaval. Vizsgalatunk annak a tanulmanynak az els6 részét képezi, amely az 6démas roham
el6idézéséhez és visszavonuldsahoz vezetd mechanizmusok pontosabb megismerését célozza.
Tamogatas: OTKA 112110
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CSONTTORES KOCKAZAT VIZSGALATA IDIOPATHIAS INFLAMMATORIKUS
MYOPAHTIAS BETEGEKBEN

Bevezetés: Az idiopathias inflammatorikus myopathiak krénikus,
heterogén, a proximalis végtagizmok szimmetrikus gyengeségével jellemezhetd
szisztémas autoimmun korképek. A betegség el6rehaladasaval gyakoribba valik
az osteoporisis és a csonttorés az egészséges populaciohoz képest, aminek
hatterében a kronikus gyulladas, immobilizacio, valamint a steroid kezelés all és
dontéen befolyasolja a betegek életmindségét. A torési rizikd felmérésére az
utobbi id6ben elérhetd a FRAX score, amely a relevans rizikofaktorokat, koztik
a rheumatoid arthritist, figyelembe véve adja meg az osteoporotikus torések 10
éves valodszinlségét. A rizikofaktorok kozott a myositis nem szerepel.

Célkitiizések, modszerek: Munkank soran 39 myositises beteg csonttorési
rizikdjat kivantuk felmérni a FRAX score segitségével. Megvizsgaltuk az
osteoporosisban szerepet jatszd biomarkereket, valamint a betegek DEXA
vizsgalattal mért csontritkulas eredményét, majd az eredményeket 37 korban,
és nemben illesztett rheumatoid arthritises beteg adataival hasonlitottuk dssze.
A statisztikai elemzéseket IBM SPSS 20.0 software-rel végeztik.

Eredmények: A két csoport demografiai adatai, biomarkerei, (Ca, D-
vitamin, parathormon), és szteroid szedése kozott szignifikans kiilonbség nem
mutatkozott. A BMD nélkuli FRAX score ugyanakkor szignifikansan
alacsonyabbnak bizonyult a myositises csoportban mind a major
osteoporotikus (9,68+7,42%, vs. 15,58+10,91%; p: 0,008), mind a combnyak
(3,06£3,97%, vs. 6,23+7,2; p: 0.022) torési valdszinlisége esetében. Ezzel
ellentétben a két csoport DEXA leletei k6z6tt nem volt szignifikans kiilonbség,
ahogyan a két betegcsoportban el6forduld bekovetkezett torések aranyaban
sem (41,02%, vs. 45,9%; p:0,815).

Konkluzié: Eredményeink alapjan valodszinlsithet6, hogy a myositis
jelenléte a torési valdszinliség tekintetében dnmagaban hasonld rizikét jelent,
mint a rheumatoid arthritis. A FRAX score szamitasanal ezért megfontolando,
hogy a myositises betegek esetében a rheumatoid arthritishez hasonlé szorzd,
mint rizikdtényez6 szamba vétele is szerepeljen. Végezetil minden myositises
beteg esetében a hatékony primer prevencio biztositasa érdekében javasolt a
DEXA vizsgalat elvégzése.



Overlap szindroma- klinikai és genetikai sajatossagok
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DE AOK Klinikai Immunolégia Tanszék

Az autoimmun korképek tarsuldsa tobbféle formdban megfigyelhetd, el6forduldsuk nem
meglepd, tekintve ezen betegségek koz0s sajatossagait, genetikai meghatdrozottsagat és a
provokalé faktorokat. A klinikai kép és az id6beli megjelenés valtozatos lehet, valamennyi
tarsuld betegség tiinetei jelen vannak, mdédosulhat a kérlefolyas.

Hatvanhét éves, Klinikankon mintegy 15 éve kovetett nébetegiink elsé tlinetei 45 évesen
kezdddtek, keratoconjunctivitis sicca, majd egyre kifejezettebbé valé Raynaud-s tiinetek és
digitalis koromagy melletti vasculitis formdajaban. Capillaris mikroscopiaval scleroderma
pattern volt megfigyelhetd, immunszeroldgiai vizsgalatai magas titer(i antinuklearis faktor,
centromer elleni antitest, antifoszfolipid antitest, anti-DNA pozitivitdst mutattak,
hypokomplementaemia kiséretében. A késGbbiekben fellépé acralis bérelvaltozasok,
teleangiectasidk tamogattak a limitdlt cutan szisztémds sclerosis diagndzisat. A megjelend
alsé végtagi phlebitisek és az antifosztolipid antitestek majd lupus anticoaguldns jelenléte
alapjan az antifoszfolipid szindréma diagndzisa is kimondhatd volt, tartés anticoagulans
kezelése indult. A gondozasi évek alatt accelerdlt atherosclerosis is észlelhetd volt, nyaki és
alsé végtagi disztdlis tipusu artérias szlkiletként. A klinikai képet az utébbi években
pleuritis, pneumonitis, kéz kisizlleti gyulladas szinezte, perzisztalo
hypokomplementaemiaval és anti-DNA pozitivitdssal, szisztémas lupus erythematosusra
(SLE) jellemz6en. A beteg genetikai vizsgalata soran autoimmun kodrképekkel, SLE-vel
Osszefliggésbe hozhaté HLA-DRB1*15 allél hordozasa igazolédott, mely az irodalmi adatok
szerint tobbszordsére emelheti a betegség kialakulasdnak kockazatat.

Esetlinkkel az overlap szindrémak szines klinikumara, illetve az ezen betegségeknél
alkalmazott, egyénre szabott terdpia fontossagara szeretnénk felhivni a figyelmet. A
genetikai vizsgalat, csaladszlirésre és korai diagnosztikara adhat lehetdséget.



