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Autoimmun betegségek

Malignitasok el6fordulasa Sjogren-szindrémas betegeink k6zott

Aradi Zséfia?, Orosz Viktdria?, Szantd Anténiat

IDEKK Belgydgydszati Intézet, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen;?Debreceni Egyetem,
Altaldnos Orvosi Kar V. évfolyam, Debrecen

Bevezetés: Sjogren-szindroma (SS) esetén ismert a fokozott lymphomarizikd, szolid tumorok
el6fordulasarol azonban kevés adat all rendelkezésre.

Célkittizés: A SS betegeknél el6fordulé malignitasokat elemeztiik.

Betegek, mddszerek: A DE Klinikai Immunoldgiai Tanszéken gondozott 374 SS-s beteg adatait
tekintettlik at. Kivalogattuk a szolid tumoros illetve a hematoldgiai malignitassal sz6v6dott betegeket.
Kontroll csoportként 24, korban illesztett SS-s beteg adatait hasznaltuk, akiknek daganatos betegségik
nem volt.

Elemeztlk a betegek immunszeroldgiai, vérkép-paramétereit mind a SS diagndzisanak idépontjaban,
mind a malignus betegség diagndzisakor. Megvizsgaltuk, hogy van-e 0Osszefliggés a megel6z6
immunszuppressziv terdpia és a daganatos betegség kozott.

A statisztikai elemzés SPSS20.0 szoftver segitségével tortént. Szignifikdnsnak a p<0,05 értéket
tekintettik.

Eredmények: 25 esetben fordult el6 daganatos megbetegedés (6,6%), 18 betegnél (4,8%) szolid, 7
betegnél (1,8%) pedig hematoldgiai malignitas.8 betegnél urogenitalis-, 6 betegnél eml6-, 4 betegnél
pedig gasztrointesztinalis tumor alakult ki. A hemato-onkoldgiai csoportban 6 lympho-és 1
myeloproliferativ kérkép igazolédott. A hematologiai malignitdssal szov6dott betegeknél a SS
diagndzisakor szignifikdnsan gyakoribb volt az SS-A elleni antitest pozitivitds illetve magasabb volt a
reumatoid faktor koncentracié mind a kontrollcsoporthoz, mind pedig a szolid tumorosokhoz képest
(p=0,017ill. 0,011) képest. A vérképz6rendszeri daganatos betegek hemoglobin (p=0,058; 122+9,8 vs
127429,4 g/l), hematocrit (p= 0,036; 0,36%0,03 vs 0,39+0,03) illetve thrombocyta (p=0,029;
178,71459,8 vs 263,95+58,5 G/I) értékei szignifikansan alacsonyabbak voltak a kontroll csoportéhoz
képest. Az immunszuppressziv terapiat kapdk szamaban nem volt szignifikans kiilonbség az egyes
csoportokban.

Kovetkeztetés: Eredményeink alapjan, szemben a magyar atlagpopuldcidval, SS betegeknél a
leggyakrabban el6forduld daganatok urogenitalis valamint emlé eredetlek. Mivel ezen betegek
vizsgalt adatai nem kiilonboznek jelentGsen a nem tumoros SS betegekéitél, kiilonds figyelmet kell
forditani a beteggondozas sordn ezen daganatok célzott szlirésére.

Diagnosztika

Rontgen kontrasztanyag vizsgalatok régebbi sz6vGdményes esetekben
Bal4-Banga J. Métyas?, Vajda Adriennel

IMH EK Honvédkdrhdz, Bérgydgydszati Osztdly és Szakambulancidk, Budapest

A rontgen kontraszt anyagokra kialakulé adverz reakcidk lehetnek toxikus, vagy hyperszenzitivitdson
alapuléak. Azonnali (1 6-n belili) és nem-azonnali reakcidkra oszthaték. Az el6bbiek szdma
csokkenbben, mig az utdbbiaké ndévekvében van a modern nem-ionos oldatok haszndlataval az elmult
10 évben. Az anamnézis tobbnyire bizonytalan, a reakciék dokumentaldsa hianyos.

Célkitlizéslink az volt, hogy segitséget nyujtsunk intézményilink belgydgyaszati, érsebészeti,
neuroldgiai osztdlyainak és a dializis centrumnak a felmerilé bizonytalan esetek tisztdzdsdban,
lehet6évé téve a gyakran elengedhetetleniil szlikséges képalkotd diagnosztikat.
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Beteganyag és mddszer: Az emlitett osztalyokrdl 2015-2018 kozott 15 beteget (13 né, 2 ffi atl.
életkor:67,2 év) irdnyitottak kivizsgalasra. A betegeket 3 napra felvettik. Az aldbbi anyagokat
vizsgaltuk: lohexolum, lodixanol, Na-amidotrizodt, lopromid, Lizin-amidotrizoat, loversol. Betegenként
tobb anyag parhuzamos tesztelése tortént a régebbi europai ajanldsl értelmében. A vizsgalatokat 3
lépcs6ben végeztiik; Prick tesztelés, korai-késdi leolvasdssal (0-246.), majd intradermalis préba, korai-
késGi leolvasassal (24-486.), végll a fenti tesztek szerint tolerdlt ko.anyag 1:3 higitasu fizsos oldata 5-
7 ml-ének iv. beaddsa maximalis készenlét és a vitalis paraméterek szoros ellen6rzése mellett (48-726).
Eredmények: Az Ossz. vizsgdlatok szama 106 volt (kontrollokkal). Az in vivo vizsgalatokkal kisebb
részben pontositani lehetett a gyakran akdr 10-15 évre visszamutatdé anamnézist, masrészt
kijelolhettik a valasztandd (alternativ) kontraszt anyagot. Nyomon kovettiik a betegek tovabbi sorsat
a vizsgdlat utani 1-6 hét torténéseiben. Adverz reakcidé sem a provokdacional, sem a késébbi képalkotd
vizsgalatoknal nem fordult el6. Betegeink kozil 12-nél szov6dménymentes CT, DSA tortént, 2 esetben
egyéb ok miatt a képalkotdé elmaradt. Egy beteg az eredményes vizsgalat utdn mas kérhazba keriilt,
sorsa ismeretlen.

Kovetkeztetés: Az altalunk bevezetett 3 1épcsds kivizsgalas erre felkészilt (dermato)allergoldgiai hattér
esetén eredményes lehet a kontrasztanyagok adverz hatdsainak tisztazdsaban

1 Allergy 2009; 64: 234-241

Autoimmun betegségek

Eosinophil granulomatosis polyangiitissel a b6rgydgyasz szemsz6gébdl: betegeink kapcsan szerzett
tapasztalataink

Bels§ Néra?!, Kemény Lajos?, Bata Zsuzsanna!

1SZTE Bérgydgydszati és Allergoldgiai Klinika, Szeged

Célkitlizés

Az Eosinophil granulomatosis polyangiitissel (EGPA) ANCA-asszocialt vasculitisben gyakran
jelentkeznek valtozatos bértiinetek. Hirom betegiink kapcsan bemutatjuk a b6rgydgydszati eltérések
mellett a kiséré egyéb szervi manifesztacidkat, illetve a betegség klinikai lefolyasa és kliniko-patholdgiai
jellemz6i kozotti korrelacidt.

Mddszerek

A szerz6k hdarom EGPA-ban szenvedé beteg esetét foglaljak 6ssze. A bevezet6 bértlinetek eltéréek
voltak: erythema multiforme jellegl plakkok, feszes falu bulldk, illetve petechidk és purpuriform
papulak. A periférids vérben 10%-ot meghaladé eosinophilia, magas ANCA-MPO szint és a szovettannal
leirt kifejezett eosinophil infiltracidval jard leukocytoclastikus vasculitis mindhdrom esetben
egyértelmien igazolta az EGPA fenndllasat. Az ENG (elektroneuromyographia) vizsgalat mindharom
esetben szenzo-motoros polynauropathiat irt le, mely a remisszié eléréséig domindlta a betegséget.
Az alkalmazott szisztémas nagy dozisu steroid-ciklofoszfamid I6késterdpiara a bértlinetek megszlintek,
az ANCA-MPO szint normalizdlédott, a neuropathia jelentésen csokkent.

Eredmények

Bar mindegyik betegnél jelentkeztek el6zetesen recurrald rhinitisek, sinusitisek és intrinsic asthma
bronchiale, a bértliinetek és az ezzel egyid6ben megjelené demyalinizacidval és axonvesztéssel jard
idegrendszeri tinetek egyértelmlen az autoimmun folyamat fellobbanasat jelezték. A harom
klonb6z6 tipusu bdértiinetet minden esetben kbdzepes fokl neuropathia kisérte, mely 6-8 ciklus
steroid-ciklofoszfamid I6késkezelést kbvet6en mutatott jelentds javulast.

Kovetkeztetések

A bértiineteket az EGPA-ban korai aktivitasi markerként értékelhetjik, de az eltéré klinikai megjelenési
formdk nem befolydsoljak a betegség progndzisat és nem mutatnak korreldciét a betegség
aktivitdsanak mértékével.
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Léguti-, bGrgyogyaszati-, gyermekgyogyaszati allergiak

Amikor anamnézisiink életmenté

Bldga Kincsé', Dr. Budai Déra?, Prof. Dr. Remenyik Eva3, Dr. Sawhney Irina®, Dr. Gellén Emese?, Dr.
Horvéth Eva®, Dr. Korcsmaros Aniké®, Dr. Mérocz Istvan®, Dr. Nagy Gabriella?

1BKEOK, Bérgydgydszat, Miskolc, °B.-A.-Z. Megyei Kézponti Kérhdz Semmelweis Tagkdrhdz,
Bérgydgydszati Osztdly, Miskolc, >Debreceni Egyetem Klinikai Kézpont, Bérgydgydszati Klinika,
Debrecen, *B.-A.-Z. Megyei Kézponti Kérhdz Semmelweis Tagkorhdz, Infektoldgiai Osztdly, Miskolc, °B.-
A.-Z. Megyei Kézponti Kérhdz Semmelweis Tagkdrhdz, Patoldgia, Miskolc,

A DRESS-szindroma (drug rush with eosinophylia and systemic symptoms) gyégyszer indukalta késéi
tipusu hypersensitivitdsi reakcid. A kivalté gydgyszer szedését 2-6 héttel kovetSen fellépb laz, myalgia,
szimmetrikus, erythrodermidba hajld maculo-papulosus exanthemak, nyalkahdartya ulceratiok,
generalizdlt lymphadenopathia, splenomegalia, maj-, vese- és szivérintettség jellemzi. A vérképben
eosinophilia, thrombocytopenia észlelhetd. Szisztémas szteroid és tiineti kezelés mellett a progresszié
megallitasdahoz elengedhetetlen a provokdld gydgyszer elhagydsa. A fel nem ismert esetekben a
letalitas akdr 30% is lehet. A betegség kialakuldsdaban genetikai tényezdk, gydgyszer-specifikus T-sejtek
és virus infekcidk egyarant szerepet jatszhatnak.

A szerz6k el6adasuk soran négy gydgyszerallergia miatt kezelt beteg esetét ismertetik, akiknél maculo-
papulosus bdrtinetek mellett szisztémas érintettség is megfigyelhet6 volt. A tlineteket a RegiSCAR
scoring system szerint értékelték, mely alapjan harom esetben biztos, egy esetben valdszini DRESS
szindroma diagndzisat allitottdk fel. A gyanusitott gydgyszerek elhagydsa, nagy ddzisu szteroid és
kiegészit6 kezelés hatasara harom betegik meggydgyult, mig egyikiknél a rendkivil progressziv
betegség az intenziv terapias er6feszitések ellenére is letalis kimeneteld volt.

A szerz6k attekintést adnak a DRESS szindréma klinikai jellegzetességeirdl, a leggyakoribb kivaltd
gyogyszerekrél és azok genetikai hatterérdl. Felhividk a figyelmet a differencidldiagnosztikai
nehézségekre, melyek nem ritkan kihivast jelentenek még tapasztalt szakorvosok szamara is. A kezelés
legtobbszor interdiszciplinaris egylttmikodést igényel, de sikere a részletes és pontos anamnézisben
rejtézik!

Autoimmun betegségek
Kortikoszteroidok hatdsa, kezelés elvei szisztémas autoimmun kérképekben

Bodolay Edit*
IDEOEC Ill. sz. Belgydgydszati Klinika, Immunolégiai Tanszék, Debrecen

A kortikoszteroidok bazisterdpias szerek az autoimmun koérképek kezelésében. A kortikoszteroidok
hatasmechanizmusa mellett a szerz6 ismerteti a melléhatasért felel6s mechanizmusokat, a
kortikoszteroid rezisztenciat és a hosszU tavu kezelés mellékhatasait. Az egyes kérképekben
alkalmazott kezelésen tul kitér az elhagyds lehetGségére, annak esetleges veszélyeire a jelenlegi
irodalmi allaspont szerint.

Diagnosztika

MOGYOROALLERGIAS GYERMEKEK KOMPLEX KIVIZSGALASA ES GONDOZASA, A MOLEKULARIS
ALLERGIAVIZSGALAT JELENTOSEGE

Csaki Csillat

1Svdbhegyi Gydgyintézet, Budapest

A foldimogyord allergia vildgszerte, igy hazankban is egyre ndvekvé tendencidt mutat, prevalencidja
gyermekkorban 0,5-1,5% kozé tehet6. Mivel a foldimogyord a leger&sebb allergenitasu taplalékunk, az
allergids reakcidk sulyossdga az oralis allergia szindromdtdl egészen életveszélyes anafilaxidig
terjedhet. A molekuldris allergia diagnosztika segitségével azonosithaté a magas kockazatu
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foldimogyord allergia és jol elkilonithetd az egyéb mogyoréfélékre (torokmogyord, did, kesudid)
valamint nyirfafélékre jelentkezé keresztallergiatol. Azonositott foldimogyord szenzibilizdcié esetén
kiemelt anafilaxia veszéllyel jar a tarolofehérjékkel szemben képz6dd spec IgE (Ara hl,Ara h2, Ara h3,
Ara h6), mig a mellékkomponensekkel szembeni spec IgE (Ara h8, Ara h9) jéval enyhébb lefolydsu
reakcidkat, tobbnyire oralis allergia szindrémat okoz. Utdébbiak keresztreagdlé komponensekként
névényi pollenekben, pl. nyirfa pollenben, vagy gylimolcsokben, pl. &szibarackban (Bet v, Pru p3)
fordulnak eld.

El6addsunkban bemutatjuk mogyordfélékre allergids gyermekek javasolt kivizsgdldsi és gondozasi
algoritmusat. A gyermekek kérel6zményében mogyordt tartalmazé élelmiszer elfogyasztdsat kovetben
jelentkezett allergids reakcié (csalankitités, angioddéma, anafilaxia). Pozitiv Prick-teszt és vagy spec IgE
vizsgalat esetén javasoljuk a molekuldris diagnosztika elvégzését. A foldimogyord és torokmogyord
allergénkomponeseket, valamint a keresztreakcid jellemz8 allergénmolekuldit Intézetiinkben FOOKE
lateral flow immunoassay mdodszerrel mérjik.

Vizsgalt eseteink kozott leggyakrabban az Ara h2 és Ara h6 foldimogyord taroléfehéje
allergénkomponensek magas értékeit talaltuk. Jéval kisebb ardnyban fordult elé a pollen-gylimolcs
keresztallergia. A magas kockazatunak bizonyult gyermekek koziil tobben enyhe lokalis allergids
reakcié miatt keriltek kivizsgdldsra. A kiemelten veszélyeztetett gyermekek csaldadjat a reakciok
ellatdsdra vonatkozd irdsos protokollal és 6nbelévé adrenalin injekcidval lattuk el. Elemzett eseteink
alapjan hazankban is egyre gyakoribb a mar csecsemdékorban bekoévetkezd, komoly allergias reakciod
veszélyével jard foldimogyord szenzibilizacio. A komponens alapu allergiavizsgalat elvégzését a
nemzetkozi ajanldsoknak megfelel6en, minden féldimogyordval szenzibilizalt illetve mogyordéfélékre
allergias tlnetekkel reagald gyermeknél javasoljuk, flggetlenll az eddig észlelt allergids tlinetek
sulyossagatol.

Asthma

Anti IL-5 kezeléssel stlyos eozinofil asztmaban szerzett elsé klinikai tapasztalatok
Csoma Zsuzsanna'

10rszdgos Kordnyi Pulmonolégiai Intézet, Asztma Ambulancia, Budapest

Evtizedek 6ta ismert tény, hogy a sulyos asztma az asztmads betegek kis csoportjat érintve is talan a
legheterogénebb populaciét jelenti. Az elmult 10-15 év kutatdmunkaja nyoman a sulyos asztma Uj
klinikai és molekularis fenotipusai kérvonalazddtak. A vizsgalatok kovetkezetesen mutatjdk a betegség
kezdet és az eozinofilia szerepét a sulyos asztma fenotipusok meghatdrozasaban. A korai kezdet(
allergias sulyos asztma fenotipus a kiilonb6z8 vizsgalatokban viszonylag kdvetkezetesen azonosithato.
A késéi kezdet(i betegség heterogénebb, és az alcsoportok megjelenése a kiilénb6z6 vizsgalatokban
jelent@s variabilitast mutat. A leggyakoribb fenotipus ebben a csoportban az eozinofil stlyos asztma.
ahol nagy adag ICS, s6t esetenként szisztémads szteroid kezelés mellett is detektalhaté az eozinofilia.
Az interleukin-5 (lI-5) m(ikodését gatld kezelés a legnyilvanvalobb Gtja az eozinofil 1éguti gyulladas
intenzitds csokkentésének. A jelenleg ismert készitmények kozil (mepolizumab, reslizumab és
benralizumab) kozil hazankban egyel6re a mepolizumab az, ami a klinikai gyakorlatban is
hozzaférhetd.

Avizsgalatban 9 (életkor: 48.4+/-13,3 év, ffi/n6 1/8) évek 6ta gondozott stlyos eozinofil asztmas beteg
adatait értékeltik egyedi méltanyossagi engedéllyel alkalmazott 4-6 hdnapos mepolizumab kezelés
mellett. Dontd tobbségiknél (77%) a betegség 20 éves kor utan indult (28,6+/-18,8 életév), allergias
hattér egyik esetben sem igazolddott, viszont szignifikdns szisztémas eozinofilia volt jelen. 8 esetben
(88%) sulyos krénikus rhinosinusitis tarsult, 6 esetben (66%) a betegnek salicylat intolerancidra utald
anamnesztikus adatai voltak. A fenntartds asztma terapia minden esetben nagy adag inhalalt szteroid
és hosszU hatdsu béta-agonista kombinacidja volt, emellett 3 beteg igényelt folyamatos fenntartds
szisztémas szteroid kezelést (atlag dozis 6,7+/-1,1 methylprednisolone naponta), ezek mellett 7
betegnél (77%) hozzdadott leukotrién antagonista, haromnal (33%) retard theophylline, egynél (11%)
pedig tioptropium kezelés is folyt. A kezelés engedélyezésének legaldbb évi 4 vagy az utolsé fél évben
legaldbb 2 sulyos exacerbacio kértorténeti el6fordulasa volt a feltétele. A kezelés nyomdn a betegek
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klinikai dllapota egyértelm(ien javult. Eddigi observacionk id6tartama alatt exacerbdaciék nem fordultak
el6, a betegek nappali, éjszakai tiineteinek el6forduldsa csokkent, terhelhet6ségiik javult, a szisztémas
szteroid dependens esetben a fenntartds adag redukalhaté volt (esetenként napi 6-8 mg-roél napi 2-4
mg-ra), a betegek funkcionalis allapotu mindemellett azonban Iényegében nem viéltozott (FEV1 55,+/-
17,7 vs 64,2+/-19,7 % pred., ns). A klinikai javulads mellett a szisztémas eozinofilia mértéke jelentésen
csokkent (9,11+/-2,47% vs 1,4+/-0,7% és 0,9+/-0,3 vs 0,1+/-0,05 G/L, p<0,01). Sulyos mellékhatds egy
esetben sem jelentkezett.

A nemzetkozi adatoknak megfelelGen igy sajat megfigyeléseink is megerdsitik az anti IL-5 kezelés
kedvez6 klinikai hatdsat a sulyos eozinofil asztmdaban szenvedd betegnél.

HANO

Icatibant: Uj szin a herediter angio6déma kezelésének palettajan

Farkas Henriette?

1Semmelweis Egyetem, Ill. SZ. Belgydgydszati Klinika, Orszdgos Angioédéma Referencia Kézpont,
Budapest

A Cl-inhibitor deficiencia kovetkeztében kialakuld herediter angio6déma (C1-INH-HAE) ritka, de
megfelel6 kezelés hidnydban életveszélyes allapotot el6idéz6 betegség, amely tobbnyire mar
gyermekkorban manifesztalddik, és jelent6s hatdssal van a betegek életminéségére. Az elmult 10 év
tudomanyos kutatasai, a CI1-INH-HAE patomechanizmusanak pontosabb megismerése, az
angioddémas roham kialakuldsaban kulcsszerepet jatszé vazoaktiv medidtor, a bradykinin
képz6désének és hatdsdnak feltardsa lehet6vé tették 0 hatdsmechanizmusu gyodgyszerek
kifejlesztését, amelyek nagy része mar a klinikai gyakorlat részét képezik. A bradykinin B2 receptor
antagonista icatibant hatékonysagat és biztonsagossagat kett6s vak, randomizdlt, prospektiv,
multicentrikus, valamint nyilt fazisu, illetve obszervacids vizsgalatok igazoltak feln6tt populdciéban. A
gyogyszerrel gyermek és serdlil6koru betegek bevonasaval végzett multicentrikus, nyilt fazisu vizsgdlat
eredményei igazoltdk, hogy az icatibant a beadast kovetGen gyorsan felszivddik, megfelel6 terapias
szintet ér el, gyorsan csokkenti a tlneteket, jél tolerdlhatd. Az icatibant hatékonysaganak és
biztonsdgossdganak igazoldasaval mind feln6tt, mind gyermekkoru betegek szamdra egy olyan terdpia
valt elérhet6vé, amely gyors hatdsu és biztonsagos. A gydgyszer egyszer(i adagolasa (el6ret6ltott
fecskendGben kerdil kiszerelésre és szubkutan alkalmazhatd) lehet6vé teszi, hogy az barmikor, barhol,
késlekedés nélkill beadhatd, megfelel§ tréninget kovetéen dnadagoladsra is alkalmas. Hazankban a
gyogyszer 100%-os tdmogatassal elérhet6 minden feln6tt koru C1-INH-HAE beteg szdmara 2017. 6ta.
Az icatibant alkalmazasa varhatdan jelent6sen hozza fog jarulni a betegek életmin&ségének
javuldsahoz.

Immunterapia

Az allergias szenzitizacio valtozasa atdépids dermatitises betegekben immunterapia hatdsara
Hajdu Krisztina?, Szegedi Andrea?, Gaspar Krisztidn®

1Debreceni Egyetem B6rgydgydszati Tanszék, Debrecen

Bevezetés: Az atdpids dermatitis (AD) krdonikus gyulladasos bérbetegség, melynek kialakuldsaban
jelent@s szerepet jatszhat az allergén szenzitizacié. Az allergén specifikus immunterapia (ASIT) AD-ben,
mint adjuvans kezelés javasolt, nincs adat arra vonatkozéan hogyan valtoztatja meg AD betegekben a
szenzitizaciot.

Célkittizés: Megvizsgalni, hogy az ASIT-ban részesiilé AD betegekben a terapia hatasara hogyan valtozik
meg a szenzitizacio.

Modszer: Szénanathds AD betegekben atopy patch teszt (APT) segitségével igazoltuk a hazipor atka
(HDM) monoszenzitizacidt (n=10). Minden beteg helyi kezelést, 5 beteg ASIT-ot is kapott. Az APT-t a
terapia inditdsa utdn 6 honappal megismételtik és értékeltiik. B6rbiopsziat vettiink HDM pozitiv APT-
kbdl ASIT el6tt (n=7), és ASIT-ot kdvetéen 6 hdnappal (n=5), melyeket dsszehasonlitottunk krénikus
[éziondlis AD bérbél (n=6), krénikus non-lézionalis AD b6rbdl (n=6), valamint egészséges szdraz bérbél

2018. majus 12.




(n=6) vett biopszidas mintakkal, hogy lassuk az AD szovetek immunmili6jével valé hasonlésagokat,
kilonbségeket. Az immunhisztokémiai vizsgdlat soran filaggrin (FLG), thymic stromal lymphopoietin,
CD4, interferon gamma, interleukin (IL)-10, IL-13, CD11c, CD83, CCL17, immunglobulin (Ig)E elleni
ellenanyagokat hasznaltunk. A metszeteket digitalizaltuk és a Panoramic Viewer szoftverrel értékeltiik.
Eredmény: A HDM monoszenzitizalt, ASIT-ban részesil6é minden AD beteg APT-je a terdpia inditasa
utan 6 hénappal negativva vélt, szemben az ASIT kezelést nem kapo betegekkel, akiknek pozitiv maradt
az APT. A pozitiv APT immunmiliGje inkabb a |ézionalis AD b6rhoz hasonlitott. A negativ APT-ben a FLG
expresszidja emelkedett, a T sejtekre, dendritikus sejtekre jellemzé markerek, valamint az Igk
szignifikansan csokkent, de az AD-re jellemz6 immunsejtek kis szamban megtaldlhatdak voltak.
Megbeszélés: Els6ként vizsgaltuk immunhisztokémiai mddszerekkel hogyan valtozik ASIT hatdsara az
APT AD betegekben. Vizsgdlataink szerint az ASIT hatdsdra az APT negativva valt, mely az allergids
szenzitizacié megszlinését jelezheti. A negativwd valt APT inkdbb a non-léziondlis AD bérhoz
hasonlitott.

Immundeficiencidk

Minél tobbet tudunk, annal tébb a kérdés a k6zénséges kevert immunhianyos betegségben: NF
kappaB1 subunit p50 haploinszufficiencia elsé hazai esete

Goda Vera?, Krivan Gergely*

IDCK, Gyermekhematoldgiai és Ossejt-transzplantdcioés Osztdly, Budapest

A kozonséges kevert immunhiany (CVID) genetikai hattere Osszetett. A kevés monogénes 6roklédés
korkép a CVID esetek mintegy 10%-at teszi ki. Az egyik igen ritka genetikai eltérés az NF kappa Bl
subunit p50 haploinszufficiencia, melyet 2015-ben publikaltak el6szor a nemzetkdzi szakirodalomban.
El6adasunkban egy lednygyermeket mutatunk be, akit hypogammaglobulinaemiaja, enyhébb
formaban zajlé autoimmun cytopéniai miatt évek dta gondoztunk és kezeltiik. 12 éves koraban
infekcids triggert kdvet6 rendkiviil sulyos autoimmun neutropenidja és az egyidében fennallé kiterjedt
gombas infekciok hatterében NF kappa B1 ritka mutacidjat igazoltuk el&szor hazankban. Kértorténetét
és terapias megkozelitését foglaljuk 6ssze réviden.

HANO

Egy uj kvantitativ ELISA mddszer kifejlesztése human Cl-Inhibitor gatlé funkcidjanak vizsgalatara
Gulyds Dominik?, Veszeli Ndra'?, Kajdacsi Erikal, Koncz Anna!, Cervenak Laszlé!, G4l Péter®, Dobd
Jézsef?, Farkas Henriette!*, Varga Lilian**

ISemmelweis Egyetem lll. Belgydgydszati Klinika, Budapest, °MTA-SE Immunoldgiai és Hematoldgiai
Kutatdécsoport, Semmelweis Egyetem és Magyar Tudomdnyos Akadémia, Budapest, *Magyar
Tudomdnyos Akadémia, Természettudomdnyi Kutatokézpont, Enzimoldgiai Intézet, Budapest,
“Orszdgos Angioédéma Referencia Kézpont, Budapest

Célkitlizés

A potencidlisan életveszélyes, Cl-inhibitor (C1-INH) hidnydban kialakulé angio6démak
diagnosztizalasahoz és patomechanizmusanak megértéséhez a funkcionalis C1-INH aktivitas pontos,
kvantitativ mérése elengedhetetlen. Ez utébbi célra jelenleg még a kereskedelmi forgalomban elérheté
legérzékenyebb funkciondlis teszt sem felel meg, mivel nem abszolut koncentraciéban, hanem relativ
egységekben méri a funkciondlis C1-INH szintet. Célunk az volt, hogy kifejlesszlink egy kutatasi célokra
is alkalmas funkciondlis C1-INH ELISA tesztet.

Anyagok és Mddszerek

Az Uj teszt m(ikodése hasonldan a kereskedelmi forgalomban levé teszthez a funkcidképes C1-INH-hoz
adott aktiv Cls-el alkotott komplexek detektalasan alapul, de azzal szemben képes a szabad C1-INH
szint kvantitativ meghatdrozasara is. A fejlesztéshez kulcsfontossdgu reagenseket (tisztitott C1-INH;
tisztitott anti-C1-INH; biotinilalt, aktiv C1s) sajat laborunkban, vagy kooperdciéban allitottuk eld. Az Uj
ELISA tesztlinket egészséges egyedi és kevert kontroll, illetve C1-INH hidnyaban kialakuld herediter
angioddémas(C1-INH-HAE) betegekt6l szarmazd mintakon allitottuk be, majd Osszevetettik a

2018. majus 12. n




kereskedelmi forgalomban kaphatd teszttel. Az 6sszehasonlitdst 60 egészséges kontroll, illetve 60
beteg tlinetmentes és 25 6démas roham alatt gy(jtott EDTA plazma minta alapjan végeztiik.
Eredmények

Sikerilt kidolgoznunk egy olyan abszolut standarddal rendelkezd, funkcionalis C1-INH ELISA tesztet,
melynek 0,005 nM a detektalasi kiiszobértéke, dinamikus mérési tartomanya pedig 0,1 nM-2,5 nM
kozott van. A két teszt eredményei kozott szignifikdns 0sszefliggést tapasztaltunk (p<0,0001). Az 6sszes
mintdban, illetve csak a betegek mintdiban mért C1-INH aktivitast figyelembe véve nagyon erds
korreldciét kaptunk (r=0,94) és (r=0,88). Kilon az egészséges kontroll mintak esetében a korrelacids
koefficiens jelentGsen gyengiilt (r=0,72). A beteg és egészséges mintak kdzott mindkét mddszer esetén
szignifikans kialonbséget kaptunk(p<0,0001), ugyanakkor a sajat teszt esetében a betegek mintaiban
mért C1-INH aktivitds medianja még a negyedrészét sem érte el a kontroll csoport medidanjanak
[kontroll vs. beteg: 4,8uM (3,6uM-5,9uM) vs. 1,1uM (0,7uM-1,6uM); (25.-75. percentilis)]. A gyari teszt
esetében a két csoportban mért C1-INH aktivitas értékek nem kiloniltek el ilyen élesen egymdstdl
(kontrol vs. beteg: 90%(87%-95%) vs. 68%(58%-76%). Az azonos betegekhez tartozd tiinetmentes és
rohamos mintdk 0sszevetésekor egyik teszt esetén sem kaptunk szignifikdns kilonbséget.
Osszefoglalas

Az eredmények alapjan Gj moddszeriink felhasznaldsaval jol el tudjuk kiloniteni a C1-INH-HAE
betegeket az egészségesektdl. A két mddszerrel mért C1-INH aktivitas szintek az 6sszes minta, valamint
a beteg mintdk esetében erdsen korrelaltak egymassal, szemben a kontroll csoportok esetén tapasztalt
gyengébb Osszefliggéssel, ami arra utal, hogy a gyari teszt egy bizonyos szint felett mar nem képes
pontosan mérni a C1-INH aktivitast, igy példdul nem alkalmas gyulladdsos, vagy allergids mintak
vizsgalatara (ahol a C1-INH szint jellemz6en a normdl tartomany értékeinél is magasabb lehet).
Ellenben a sajat fejlesztési maddszeriink jelentésen kilonb6z6 funkcionalis C1-INH aktivitasi mintdkat
képes abszolut koncentracié megaddsdval detektalni, azonos foku higitds esetén is, igy varhatdéan nem
csak diagnosztikus mérésekre tudjuk jol alkalmazni, hanem széles kérben alkalmazhatdé lesz a
tovabbiakban a kutatasi céljaink megvaldsitasara is.

Tamogatas: OTKA 112110

Autoimmun betegségek

Kombinalt teszt az autoimmun urticaria diagnosztikajaban

Hajdu Krisztina?, Szegedi Andrea’

DE AOK Bérgydgydszati Tanszék, B6rgydgydszati Allergoldgiai Tanszék, Debrecen

Célkitlizés: Az autoimmun urticaria (AlU) a kronikus spontdn urticaridk csoportjaba tartozo betegség,
melynek diagnosztikdja igen nehéz. Gold standard mddszernek szamit az AlU diagnosztikdjaban a
basophil histamine release assay és a CD63 assay, azonban ezek koltséges, nehezen kivitelezhet6
eljdrasok. Célunk olyan — autoldg szérum bdrtesztet (ASST), laboratériumi eredményeket és
anamnesztikus adatokat magaban foglalé — kombindlt diagnosztikus teszt |étrehozdsa volt, amely
elérheti a CD63 assay specificitasat és szenzitivitasat.

Anyagok és mddszerek: 55 krdonikus spontdn urticarias beteget vizsgaltunk. Az AlU diagndzisat a CD63
assay segitségével allapitottuk meg. Minden betegen elvégeztiik az ASST-t, labor teszteket (pajzsmirigy
funkcid, pajzsmirigy ellenes autoantitestek (anti-TPO, anti-TG)). Kérddiv segitségével anamnesztikus
adatokat gydjtottink a betegektSl tobbek kozott a tlnetek jelentkezésének gyakorisagardl, az
angioedema fennallasardl, a csalangobok megjelenésének napszakos valtozasardl. Logisztikus
regresszios modellel meghataroztuk, mely klinikai adatok és/vagy laboreredmények novelik leginkabb
az ASST specificitdsat és szenzitivitasat.

Eredmények: Az ASST szenzitivitdsa 88%, specificitasa 77%-os lett a vizsgalatunk sordn. Ha kombinaltuk
a tlinetek gyakori megjelenésével (tébb, mint 5 nap egy héten), az angioedema jelenlétével, a
pajzsmirigy ellenes autoantitest pozitivitassal, a tlinetek éjszakai megjelenésével a teszt szenzitivitasa
97%-ra, specificitdsa 86%-ra emelkedett.

Osszefoglalds: Az ASST egy kdnnyen elvégezhetd, olcsé teszt, melynek a szenzitivitdsa és specificitasa
nem elégséges az AIU diagndzisdhoz. Az ASST kombindcidja laboratériumi eredményekkel és
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anamnesztikus adatokkal azonban megkozeliti a CD63 assay szenzitivitdsat és specificitdsat. Ezzel a
kombinalt teszttel az AlU diagndézisa kdnnyen feldllithatd és jarébeteg rendeléseken is elvégezhetvé
valik. Tovabbi célunk a kombinalt teszt tovabb egyszer(sitése, nagyobb beteganyagon vald
kiprébalasa.

Diagnosztika

Féldimogyoré molekularis allergia vizsgalatok tapasztalatai gyermekeknél

Horvéth Heléna?, Radd Judit?, Szabd G. Tamas?, Beleznay Zsuzsa?, Cserhati Endre?, Mezei Gyorgyi?
1Semmelweis Egyetem, Budapest, 2Semmelweis Egyetem, I. szdmu Gyermekgydgydszati Klinika és
Laboratoriumi Medicina Intézet, Budapest

A foldimogyord allergia az egyik, taldn a legveszélyesebb ételallergia gyermekkorban. Gyakran
tobbszoros szenzitivitas is jelen van az allergén spektrumban. A molekuldris allergoldgiai diagnosztika
rekombindns vagy nativ allergének segitségével az | tipusu allergids reakcidk diagnézisaban, az utébbi
évtizedben nagy el6relépést hozott. Az allergén kivonatokon alapuld tesztek tartalmazzdk a relevéns
major és minor allergéneket és a nem allergén komponenseket is. Ezek a kivonatok kitlinGen
alkalmazhaték az anamnézis alapjan eldontott elsédleges allergiasz(irésre, és ezutan kovetkeznek a
kivizsgalasi sorban a rekombinans vagy intenziven tisztitott nativ allergének tesztjei. A rekombindns és
erdsen tisztitott nativ allergének Uj eszkozt jelentenek az IgE medidlta allergia diagndzisaban,
részletesebb informacidt jelentenek a beteg szenzibilizacidjardl. Segitségiikkel kiilonbséget lehet tenni
a valddi allergia és a klinikai jelent&ség nélkili szenzibilizacid kozott. Rizikdbecslésre is alkalmazzak étel
allergidban. Sziikségtelenné tehet bizonyos étel provokacidkat. Eddigi ismeretek szerint a sulyos
szisztémas reakcidéju foldimogyord allergiasokban az Ara h2 van jelen, a szisztémas reakciojuaknal az
Ara h1, Ara h6 és Ara h 9 féldimogyord allergének mutathato ki.

Beteganyag: Etelallergias gyermekeket vizsgéltunk, n:15, koziliik 6 fid, 9 lany, atlagos életkor 10.5 év,
atdpids csalddi anamnézisl 11 beteg, az anamnézisben asztma bronchiale 10 f6nél, bértiinet 5, egyéb
ételallergia 12 (ebbdl n:10 tojas allergids, n:8 tejallergids), pollen allergia 10 gyermeknél, anafilaxia
rizikd illetve anafilaxia 7 f6nél fordult el6. Az Euroline DPA-Dx Peanut 1 (Euroimmun, Lilbeck, Germany)
kiterjesztett foldimogyord allergén panelje segitségével az irodalom alapjan legfontosabbnak taldlt
foldimogyoréd komponensek elleni specifikus IgE- panel eredményeit ismertetjik. Az anafilaxia
rizikdsok illetve anafilaxiasok kivételével bdrprébat is végeztiink Lofarma allergénekkel (Frank
diagnosztika). Nyirfa allergia n:3, (egyikik nyirfapollen immunterapiat (Staloral) kapott.

Eredmények: A vizsgalt allergénkomponensek gyakorisagi sorrendben a kovetkez6k voltak:
leggyakoribb az Ara h6 ( conglutin 2S albumin, n:11), Ara h7 (conglutin 2S albumin, n:9), harmadik Ara
h2 (conglutin 2S albumin n:7), Ara h1 (cupin, n:5), Ara h3 (cupin, 1 S globulin, n:4), Ara h9 (non specific
lipid transfer protein 1 tipus, n:2), Ara h8 (pathogenesis related protein, Pr-10, Bet vl homoldg, n:2),
legritkabb az Ara h5 (profilin, n:1). Kézllik az Ara h5 és az Ara h 8 kivételével mind héstabil allergén.
CCD egy esetben lett pozitiv. Urticaridsok (n:3) leggyakoribb pozitiv komponensei Ara 6 és Ara 7.
Ekzemasok (n: 3) leggyakoribb foldimogyord komponense Ara 6. A szisztémas reakcidésok (anafilaxia,
anafilaxia rizikdésok, n:7) leggyakoribb komponense Ara h6. Megallapitottuk, hogy a tébb pozitiv
foldimogyord komponens(ek gyakrabban voltak anafilaxidsok/anafilaxia rizikdsok.

A foldimogyordra azonnali léguti tiinetekkel / asztmaval reagald tiz gyermek kozil legtébben az Ara hé
pozitivitast jelezték. Statisztika szamitdsok soran (Chi-négyzet prdéba) a komponens vizsgalatok
Osszefoglalds: a komponens alapi molekularis vizsgalatok és eredmények kiértékelése gyakorlatot
igényel, ennek a gyakorlatnak az elején tartunk. A foldimogyoré specifikus IgE hidnya nagy negativ
prediktiv érték(. Emelkedett foldimogyord specifikus IgE csak megf
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Immundeficiencidk

BENTA betegség

Huddk Renata?, Orosz Orsolya?, Balogh Istvdn?, Kaposzta Rita?

IDebreceni Egyetem, Altaldnos Orvostudomdnyi Kar, Gyermekgydgydszati Klinika, Debrecen,
2Debreceni Egyetem, Altaldnos Orvostudomdnyi Kar, Laboratériumi Medicina Intézet, Klinikai Genetikai
Tanszék, Debrecen

A BENTA betegséget (B sejt Expanzié NF-kB és T sejt Anergia) 2012-ben irta le Snow és munkacsoportja,
mindeziddig 16 esetr6l szdmoltak be az irodalomban. Ez az Ujonnan felismert B sejt specifikus
veleszlletett lymphoproliferativ rendellenesség a CARD11 proteint kddolé gén mutacidjaval jar,
melynek kovetkezménye konstitutiv NF-kB szignalizacid kialakuldsa. A naiv és éretlen B sejtek
nagymértékd poliklondlis expanzidja ellenére a BENTA beteg primer immundeficiencidra jellemzé
tineteket is mutat: a memdria B sejtek aradnya alacsony és bizonyos vakcindk altal kivaltott
immunvalasz is gyenge. A betegek f6 tliinetei a nagymérték( lymphocytosis és hepatosplenomegalia,
melyhez gyakori és korai léguti, valamint otogén infekcidk tarsulnak. Néhany betegnél molluscum
contagiosum is jelen van, illetve krdnikus Epstein-Barr virusfert6zés alakulhat ki. A laboratériumi
leletek kozul jellegzetes a poliklonalis B sejt lymphocytosis (>2200/ul) és a csokkent memoria B
sejtszam. A betegség kezelése nem megoldott: a splenectomia fokozza a lymphocytosist,
methotrexate, rituximab hatdsa elégtelen, egy esetben haematopoieticus Gssejt transzplantaciéval
értek el jo eredményt.

El6adasunkban egy 3 éves kislany esetét mutatjuk be, aki BENTA betegségnek megfeleld tiineteket,
korlefolyast mutat. A beteg mintdjaban az irodalomban eddig nem kézolt CARD11 mutacidt sikerilt
kimutatni.

A munka a Nemzetgazdasagi Minisztérium tamogatdsaval készilt (GINOP-2.3.2-15-2016-00039).

Autoimmun betegségek

A B sejtek és a follikularis T-helper sejtek csoportjainak megoszlasa autoimmun betegségekben:
fenotipusos és funkcionalis vizsgalatok

Jambor llona?, Szabd Krisztina®, Papp Gabor?, Szant6 Antdnial, Tarr Tiinde?!, Zeher Margit!

Debreceni Egyetem AOK, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen

Célkittizés: A follikuldris T-helper sejtek az extrafollikularis térben a B sejtek rovid életli plazmasejtté
alakuladsat segitik és alacsony affinitasu antitest valaszt kozvetitenek, mig a masodlagos follikulusokban
soran célul tliztik ki a kiilonb6z6 B sejtek és TFH sejtek alcsoportjainak vizsgdlatat.

Anyagok és moddszerek: Eddigi vizsgdlatainkba a Klinikai Immunoldgiai Tanszéken kezelt 36 primer
Sjogren-szindrdmaban (pSS) (14 glandularis tineteket: Gl, 22 extragandularis tlineteket: EGM
mutatott) szenvedd beteget, tovabba 27 egészséges kontroll személyt vontunk be. Sejtfelszini és
intracellularis jeloléssel kulonitettiik el a B sejtek és a TFH sejtek kiilonb6z6 alpopulaciodit, vizsgaltuk a
memoria B sejteket: ,,switched” (CD19+IgD-CD27+) és ,un-switched” (CD19+IgD+CD27+), els6dleges
memoria B sejt (CD19+CD27+CD38-CD24hi) formakat, naiv B sejteket (CD19+IgD+CD27-), érett-naiv B
sejteket (CD19+CD38intCD24int), tranzicionalis B sejteket (CD19+CD27-CD38hiCD24hi), illetve az
aktivalt cTFH sejteket (CD4+CXCR5+ICOS+PD-1+), IL-21 termeld cTFH sejteket (CD4+CXCR5+IL-21+PD-
1+), cTFH1 (CXCR3+CCR6-), cTFH2 (CXCR3-CCR6-), cTFH17 (CXCR3-CCR6+), cTFH1/17 (CXCR3+CCR6+)
alcsoportokat. Funkcionalis vizsgdlataink soran a periférias vér mononukledris sejteib6l magneses
izolacidval, CD19+ B és CD4+CXCR5+ T és CD4+CXCR5- T sejtpopulacidkat nyertiink, T/B sejt ko-
IgA aranyat.

Eredmények: A ,switced”, , un-switched”, els6dleges memoaria B sejtek aranya alacsonyabb volt pSS
betegekben az egészséges személyekhez képest. Az érett-naiv és tranziciondlis B sejtek ardnya
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emelkedést mutatott pSS betegekben a kontroll csoporthoz viszonyitva. Az intracellularis IL-21 termel§
CTFH sejtek egyik csoportban sem mutattak szignifikans kiilonbséget. A keringd follikularis T-helper sejt
alcsoportok esetén a cTFH2 sejtek szazalékos aranya és abszolUt szama szignifikdns csokkenést
mutatott az EGM-ben szenvedd pSS betegeknél mind a kontroll, mind a Gl tineteket mutatd
csoportokhoz képest. A cTFH17 sejtek abszolut szdma alacsonyabb értéket mutatott pSS betegekben,
azon beltl EGM-ben a kontroll csoporthoz képest. A cTFH1/17 sejtek ardnya emelkedést mutatott pSS
EGM betegek esetén a kontroll csoporthoz viszonyitva. Szignifikans pozitiv korrelaciét a TFH1 és non-
switched memoaria B és elsédleges memodria B sejtcsoportok kozott taldltunk, tovdbba a naiv B, érett
naiv B sejtek és TFH1/17 sejtek esetén. Funkcionalis vizsgélataink soran az anti IL-21-el torténé kezelést
kovetben 5 nap elteltével a plazmablasztok aranya, tovabba 10 napot kovetben az IgG és IgM termelés
is csOkken.

Osszefoglalds: Eredményeink alapjan a cTFH1/17 ardnya mutatott emelkedést, tovabbd a cTFH2 arany
és sejtszam esetében szignifikans csokkenést tapasztaltunk. A TFH alcsoportok megvaltozott ardnya,
illetve funkcidja szerepet jatszhat a B sejt alcsoportok megvdltozott eloszldsdban és a betegség
pathogenesisében.

A vizsgalataink az OTKA (PD 121327) és az OTKA (124177) palyazatok tdmogatasaval valdsultak meg.

Immunterdpia

Allergia diagnosztika az allergén immunterapia szemsz6gébdl — Hol tart ma Eurépa?
Juhdsz Zsuzsanna'!

Ju-Med Egészségcentrum Kft., Budapest

Az el6adds az EAACI Master Class 2018. marciusi kurzusan elhangzott értékes szakmai Utmutatdsokat
dolgozza fel.

Az allergids anamnézissel és panaszokkal orvoshoz forduld betegek fizikalis vizsgalatat in vivo és in vitro
diagnosztikai moédszerekkel egészithetjuk ki. A betegség okanak felkutatasdahoz ma mar egyre
kifinomultabb technikdk allnak rendelkezésre. Ezek koziil a komponens diagnosztika kiilonosen értékes
az allergén immunterdapiaval is foglalkoz6 allergolégusok szamara.

Ramutatunk az egyes diagnosztikus |épések sorrendjének és az adott esetben indokolt technikdk
kivalasztdsanak fontossdgdra, valamint foglalkozunk a terapias kudarcok kezelésével.

Ismertetjik a Nyugat-Europaban mar rutin eljardsnak szamitd laboratériumi vizsgdlatokat, a
,Personalized Medicine” és az ,M-Health” fogalmat, érintve a legljabb biomarker kutatasok
targykorét is.

Diagnosztika

AUTOANTITESTEK DETEKTALASA MIKROFLUIDIKAI RENDSZERBEN

Kecse-Nagy Csilla!, Sautner Eva', Papp Krisztian?, Farkas Eniké?, Holczer Eszter?, Fiirjes Péter?, Szabd
Balint*, Horvath Robert?, Prechl Jozsef?

1ELTE Immunolégiai Tanszék, Budapest, 2MTA-ELTE Immunoldgiai Kutatécsoport, Budapest, 3MTA EK
MFA Intézet, Budapest, *ELTE Bioldgiai Fizika Tanszék, Budapest

CELKITUZESEK

¢ Neutrofil granulocitak aktivalhatésaga anti-Fc receptor ellenanyagokkal.

e Neutrofil granulocitak aktivalhatésaga immunglobulin G alosztalyokkal.

e Neutrofil granulocitak IgG altal kivaltott adherencidjanak mérése.

e Mikrofluidikai rendszerben azonositani SLE biomarkereket.

ANYAG ES MODSZEREK

A human vér egészséges Onkéntesektsl szarmazott. A vorosvérsejteket lizaltuk hipoténas sdoldattal,
majd visszaallitottuk a s6 koncentrdciét hipertdnias sdéoldattal. A neutrofil granulocitdk aktivacidjanak
méréséhez dihidro-rhodamint haszndltunk. Az adherencia kovetéséhez az Epic késziiléket alkalmaztuk.
A mikrofluidikai rendszer kiépitéséhez PDMS oOntvényt hasznaltunk. A mérések kivitelezése a
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kiil6nb6z6 rendszerekben hasonld volt, eldszor kikotottik az antigént a szildrd hordozéra, majd az
antitesteket erre immobilizaltuk, végil a sejteket is kililtettlik a hordozéra.

EREDMENYEK

A sejtek anti-FcyRI és anti-FcyRIl hatasara igen, anti-FcyRIIl esetén pedig nem aktivalédtak. A sejtek az
immunglobulinok koéziil leginkabb az IgA-ra aktivalédtak, az 1gG2-nek nem volt hatdsa a sejtek
aktivacidjara. A sejtek adherenciajat legjobban az IgA valtotta ki. Mig 1gG1 hatdsara kis mértékben
aktivalddtak a sejtek, addig ezen az immunglobulinon hatékony volt az adherencia, hasonldan, mint az
IgA-n. Sikerult anti-dsDNS ellenanyagot detektalnunk mikrofluidikai rendszerben.

OSSZEFOGLALAS

Kutatdcsoportunk a vér alakos elemeinek mikrofluidikai jellemzésével foglalkozik, tobbek kozott
neutrofil granulocitakkal. Kis térfogatu vérbdl nyeriink ki informacidkat ezzel a technikaval. A neutrofil
granulocitak sejtmembranjaban expresszalddd Fcy receptorok (FcyRI, FcyRIl és a FcyRIllb), valamint az
FcaR az ellenanyagok megkotése révén adherenciat inditanak el, ami alkalmas a szilard hordozén
megjelend immunglubulinok jellemzésére mikrofluidikai rendszerben.

A KUTATAST TAMOGATO!:

OTKA 109683 PALYAZAT.

,AZ EMBERI EROFORRASOK MINISZTERIUMA UNKP-17-3 KODSZAMU UJ NEMZETI KIVALOSAG
PROGRAMJANAK TAMOGATASAVAL KESZULT”

Léguti-, b6rgydgyaszati-, gyermekgydgyaszati allergiak

Az ételallergia utvesztGjében nyomozunk, komponens alapu diagnosztika segitségével a két évig
elementaris tapszeren él6 5 éves gyermeknél

Kincs Judit?, Gardos LaszI6%, Harangi Ferenc?, Kérpati Sarolta®, Mezei Gyorgyi°, Veres Gabor®
1Semmelweis Egyetem Budapest, Pulmonolégia, Budapest, ?Zala Megyei Szent Rafael Kérhdz,
Zalaegerszeqg, 3Tolna Megyei Balassa Kdérhdz Gyermekosztdly, Szekszdrd, *Semmelweis Egyetem

Bérgydgydszati Klinika, Budapest, >Semmelweis Egyetem . Sz. Gyermekgydgydszati Klinika, Budapest

Az 5 éves, sllyos atopids dermatitis, multiplex ételallergia, véres székletek miatt kizardlagosan
elementdris (Neocate Advance/Neocate Junior, aminosav alapu, teljes értékd) tdpszert fogyasztod
gyermek hozzataplalas felépitésének esetét ismertetjiik.

Korabban sulyos bértiinetei, taplalék intolerancia, véres székletek miatt 11 hdnapig szisztémas
szteroidkezelést, majd mellékhatdsok miatt cyclosporin terdpiat kapott.
Oesophago-gastroduodenoscopia és colonoscopia tortént ismételten, a szévettani vizsgalat eosinophil
gyulladasos folyamatot kizart.

Specifikus IgE vizsgalattal multiplex szenzibilizacié mutatkozott, a komponens alapu vizsgalatok igen
kifejezett, tobb komponenst érintd tojasallergidra: (nGal d4 lyzozim: 2 osztaly, nGal d3 conalbumin: 3
osztaly, nGal d1 ovomucoid: 4 osztaly, nGal d2: 5 osztaly), enyhébb foldimogyord (Ara h2: 3 osztaly),
és igen kifejezett nyirfa (Bet v1) szenzibilizacié jelenlétére utaltak.

A hozzatéaplalast pollenszezonon kivil relativ nyugalomban 1évé bérfolyamat mellett kezdtik el, majd
havonta Uj élelmiszerrel szélesitettik a palettat.

Betegiink jelenleg 7 élelmiszert toleral, melyek mellett a b6ére tovabb javult, az elementaris tapszer
mar csak kiegészitésil szolgal.

Kovetkeztetés: A sulyos, multiplex ételallergias gyermekek kivizsgaldsa, gondozasa rendkiviili tirelmet,
egyuttmuikodést igényel mind a csalad, mind pedig a ,multidiszciplinaris” gondozd orvosok részérdl.

Autoimmun betegségek

Az autoimmun hdlyagos bérbetegségek immunolégiai sajatossagai
Kinyé Agnes®

1PTE KK, B6r-, Nemikdrtani és Onkodermatoldgiai Klinika, Pécs

Az autoimmun hdlyagos bérbetegségek kozé tartozd pemphigus és pemphigoid csoport
diagnosztikdjaban dont6 szerepe van a bérbiopsziabdl térténé normal és direkt immunfluoreszcens
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szOvettani vizsgalatnak, az indirekt immunfluoreszcens vizsgalatnak, és a magas specificitasu és
szenzitivitdsu ELISA mddszernek. Ezek jo kiegészit6je az immunoblot és Western-blot mddszer. A
fentiek rutinszer(l alkalmazasaval az autoimmun hdlyagos bGrbetegségek uUjabb altipusai keriltek
leirasra, melyek tovabbi segitséget nyujtanak a hattérben zajlé immunoldgiai folyamatok
megértésében.

HANO

Cl-inhibitor altal szabalyozott plazmaenzimrendszerek aktivaltsaganak egyidejli vizsgalatara
alkalmas ELISA moédszerek kifejlesztése

Koncz Annal, Kajdacsi Erika!, Gulyds Dominik!, Maké Vera?, Veszeli Ndra¥?3, Cervenak Laszlé?!, Gal
Péter?, Dobd Jézsef*, Varga Lilian'?, Farkas Henriette!?

1Semmelweis Egyetem, Ill. Sz. Belgydgydszati Klinika, Kutatélabor, Budapest, lll. Sz. Belgydégydszati
Klinika, Semmelweis Egyetem, Orszdgos Angio6déma Referencia Kézpont, Budapest, 3Semmelweis
Egyetem és Magyar Tudomdnyos Akadémia, MTA-SE Immunoldgiai és Hematoldgiai Kutatdcsoport,
Budapest, *Magyar Tudomdnyos Akadémia, Természettudomadnyi Kutatdékézpont, Enzimoldgiai Intézet,
Budapest

CELKITUZES

A Cl-inhibitor (C1-INH) egy szerin-protedz gatlé fehérje, a komplement- és kontaktrendszerek f6
reguldtora, emellett részt vesz a véralvadasi- és a fibrinolitikus rendszer kontrolldlasaban is. A C1-
inhibitor hidnyaban kialakulé herediter angioodéma (C1-INH-HAE) patomechanizmusa még nem
teljesen ismert, ahogy az sem, hogy a C1-INH szdmos célenzime kozil melyik enzim aktivacidja felel6s
célenzimjeivel kovalens enzim-inhibitor komplexet képez, melyek plazmabeli koncentracidjanak
meghatdrozdsa lehet6vé teszi az altala reguldlt plazmaenzimrendszerek in vivo aktivaltsaganak
mérését. Célunk a FXI/C1-INH, FXII/C1-INH, C1s/C1-INH, C1r/C1-INH, MASP-1/C1-INH, MASP-2/C1-INH
szendvics ELISA rendszerek kifejlesztése, majd egészséges kontrollokban a komplexek szintjének
mérése és aranyaik 6sszehasonlitdsa volt.

ANYAGOK ES MODSZEREK

A standardokhoz sziikséges komplexek in vitro el6allitdsdhoz plazma eredet( C1-INH-t, aktiv FXII-t, FXI-
t és trombint, illetve aktiv, rekombinans Cls-t, Clr-t, MASP-1-t és MASP-2-t hasznaltunk. A
komplexképz&dést SDS PAGE-vel vizsgaltuk. Az ELISA-k fejlesztése soran a kovetkez6 paramétereket
valtoztattuk: fed6 és detektald ellenanyagok és azok koncentrdcidi, standardsor kezd koncentracidja,
mintdk higitasi foka, mintak inkubacids ideje, el6hivas mddja.

A mérések kiértékelését, és az ELISA-k érzékenységét leird paraméterek meghatdrozasat GraphPad
Prism 5.0 programmal végeztik.

EREDMENYEK

Mind a hét sikeresen kifejlesztett ELISA rendszer esetén az inter- és az intra-assay variancia értéke
kisebb volt 20% -ndl (min-max: 9,0 —19,5% és 7,5-17,6%). A detektalasi kiiszob értékek kisebbek voltak
a plazma enzimek atlagos koncentracidinak 0,01%-anal, azaz a bedllitott ELISA-k a
plazmaenzimrendszerek kismérték( aktivalodasanak detektalasara is alkalmasak.

A kifejlesztett ELISA moddszerekkel 4 egészséges kontroll egyént6l szarmazd plazma mintakban
meghatdroztuk a komplexek koncentracidit, és in vivo aranyaikat. Méréseink alapjan az FXI-, FXII, C1s-
, Clr-, MASP-1-, MASP-2- és trombin/C1-INH komplexek koncentracidinak atlagos C1-INH szinthez
viszonyitott aranyai 0,070; 0,005; 2,821; 1,861; 0,026; 0,007 és 0,054%-nak adddtak, a felsorolas
sorrendjében.

OSSZEFOGLALAS

Uj ELISA mddszereink lehetévé teszik a C1-INH &ltal reguldlt plazmaenzimrendszerek egyidej(i
vizsgalatat, igy hozzdjarulhatnak fizioldgias mikodésik jobb megértéséhez, illetve az aktivaltsagukkal
jard korképek — mint a C1-INH-HAE — patomechanizmusanak felderitéséhez. Egészséges kontrollok
egyének mintdibdl végzett méréseink alapjan a hozzaférhet6 C1-INH téredéke van komplexben,
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legnagyobb mennyiségben a Cls-sel és Clr-rel képez komplexet in vivo. Utdbbi felveti, hogy a rohamok
kivaltasaban a komplementrendszer aktivacidéja nagyobb szerepet jatszhat, mint eddig gondoltuk.
betegekbdl szarmazé mintdkbdl is.

UNKP-17-2 és OTKA 112110 altal tAmogatva

HANO

Fékuszban az erythema marginatum: Genetikai biomarkerek és klinikai jellemzék vizsgdlata C1-
inhibitor deficiencia okozta herediter angio6démaban

K&halmi Kinga Viktéria®, Menk& Virdg!, Veszeli Néra'?, Csuka Dorottya?, Varga Lilian', Germenis
Anastasios E.3, Farkas Henriette!

1Semmelweis Egyetem, Ill. Sz. Belgydgydszati Klinika, Orszdgos Angioédéma Referencia Kézpont,
Budapest, 2MTA-SE Immunolégiai és Hematoldgiai Kutatécsoport, Budapest, 3Department of
Immunology and Histocompatibility, Faculty of Medicine, School of Health Sciences, University of
Thessaly, Larissa, Gérégorszdg

CELKITUZES: A Cl-inhibitor deficiencia kdvetkeztében kialakuld herediter angioddéma (C1-INH-HAE)
ritka, autoszomalis dominansan 6rokl6dé koérkép, amelyet visszatérd szubkutan és/vagy szubmukdzus
0démas rohamok jellemeznek. Az 6démas rohamok megjelenését megel6zheti erythema marginatum
(EM) kialakuldsa, amely voros, térképszer( rajzolat a b6ron. Az EM 6nmagdaban vagy 6démds rohamot
kisérve is el6fordulhat. Célunk az EM el6forduldsdanak felmérése volt az Orszagos Angio6déma
Referencia Kozpontban gondozott C1-INH-HAE betegek esetében. Tovabba betegeinkben vizsgaltuk
kilbnb6z6 SERPING1 mutacidk, valamint a KLKB1-428G/A és a funkcionalis F12-46C/T polimorfizmus
kapcsolatat az EM el6fordulasaval.

ANYAGOK ES MODSZEREK: Vizsgalatunk els6 részében 165, az Orszagos Angioddéma Referencia
Kozpontban gondozott C1-INH-HAE beteg esetében Erythema Marginatum Kérd6iv (EMK)
hasznalataval mértik fel az EM el6forduldsat. Vizsgalatunk masodik részében ezen betegek kozil 97
C1-INH-HAE beteg esetében megvizsgaltuk a kapcsolatot az EM el6forduldsa, illetve kilénb6z6 tipusu
SERPING1 mutécidk, valamint a KLKB1-428G/A és a funkcionalis F12-46C/T polimorfizmus kozott.
EREDMENYEK: Az EMK adatai alapjan 43 csalddbdl 65/165 C1-INH-HAE beteg (4tlag életkor: 38.35 év,
min.: 1 év; max.: 85 év) tapasztalta EM jelentkezését élete soran. 39/65 (60%) beteg volt nénem(. A
C1-INH-HAE csalddok 34%-dban minden csalddtagnal el6fordult EM, mig a csalddok 22%-a egydltaldn
nem tapasztalta a bértinet kialakuldsat. Az EM az esetek 29.5%-aban a fels6 végtagon, 28%-aban a
mellkason, 18%-aban a haton, 13%-dban az alsd végtagon, 6.5%-aban a hason és 5%-aban az arcon
jelent meg. Az EM 4&tlagosan 15.5 éves korban jelent meg és a betegek 52%-dban a bdértiinet
dnmagaban jelentkezett. Atlagosan 7.5/10 EM-et kovetett HAE roham. 39 csaldd 97 C1-INH-HAE
betegének (atlag életkor: 37.26 év, min.: 9 év, max.: 80 év) esetében végeztiink genetikai analizist. A
betegekben el6forduld kilonbozd tipust SERPING1 mutacidok az aldabbi ardanyban tdrsultak EM
megjelenésével: a large defect mutacidk 73.3%-aban, a szabdlyozé mutacidk 67%-aban, a frameshift
mutaciok 59%-aban, a nonszenz mutacidk 56.3%-aban, mig a misszenz mutacidk csupan 31.3%-aban
tapasztaltdk a betegek EM el6forduldsat. A funkciondlis F12-46C/T polimorfizmus tekintetében a
heterozigdta hordozdk 42.9%-aban fordult el EM, mig a vad tipus esetében ez az arany 67.2% volt. A
KLKB1-428G/A polimorfizmus esetében a homozigéta hordozdk 73%-anak, a heterozigéta hordozdk
57.6%-anak volt EM-je, mig a vad tipus esetében csak a betegek 25%-a tapasztalt EM-et.
OSSZEFOGLALAS: Az EM klinikai megjelenése valtozatos mind a tiinetek megjelenésének ideje, mind
helye szempontjabdl és néi dominanciat mutat. Olyan C1-INH-HAE betegek esetében, akiknek nagy
aranyban koveti HAE roham az EM-et, megfontolandd egy korai, az EM alatt beadott, személyre
szabott terdpia bevezetése. Genetikai predispozicid is megfigyelhet6 az EM tekintetében, hiszen mind
a SERPING1 gén kalonb6z6 mutécidi, mind a kilonbdzé tipusi F12-46C/T és KLKB1-428G/A
génpolimorfizmusok esetében eltér az EM el6forduldsi gyakorisdga. Tovabbi gének és polimorfizmusok
analizisével egy predikcids genetikai mintazat alakithaté ki az EM vonatkozdsaban.
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Immundeficiencidk

CTLA-4 defektus, az els6 hazai eset kapcsan

Krivdn Gergely?, Dérfalvi Bea?, dr Kallay Krisztian®, Nagy Eszter®, Komldsi Zsolt>, Goda Vera®

1Dél-pesti Centrumkdrhdz, Orszdgos Hematoldgiai és Infektoldgiai Intézet, Gyermekhematoldgiai és
Ossejt-transzplantdcids osztdly, Budapest, 2Semmelweis Egyetem, Il. Gyermekklinika, Budapest, >Dél-
pesti Centrumkdrhdz, Orszdgos Hematoldgiai és Infektoldgiai Intézet, Gyermekhematoldgiai és Ossejt-
transzplantdcids Osztdly, Budapest, *ORFl, Budapest, *Semmelweis Egyetem, Pulmonoldgiai Klinika,
Budapest

A cytotoxikus T lymphocyta antigén-4 (CTLA-4) az immunmikodések alapvetS negativ szabalyozé
molekuldja, amelynek hidnya autoimmun betegségek kialakuldsat eredményezi és immunhidnyos
allapottal tarsul.

A 14 éves fiigyermek anamnézisében kisdedkoratodl kezd6déen gyakori fels6- és alsod léguti infekciok,
pneumonidk szerepelnek. 6 éves koratdl ITP, majd Evans szindroma alakult ki, amely kezdetben
szteroidra reagalt. 7 évesen progressziv varicella. 8 éves koraban alacsony IgG szinteket detektaltak,
majd 12 éves koratdl immunglobulin po6tld kezelést kezdtek.

A 2015-ben elvégzett flow cytometrias vizsgdlat az osztalyvaltott memdria B sejtek teljes hidnyat
igazolta, azaz a common variable immunodeficiency (CVID) diagndzisa megerdsitésre kerilt. 2016
6szétdl ITP sulyosbodott, szteroid rezisztenssé valt.

Eltrombopag mellett a thrombocya szam emelkedni kezdett, de ITP-s shubok azéta is el6fordulnak. A
szteroid ddzis csokkentése mellett grand mal roham alakult ki, ennek hatterében jelent6s méretd agyi
granulomdra derdlt fény.

A Bécsben (CEMM) elvégzett NGS vizsgalat CTLA-4 gén egy mindeddig nem ismert autoszomalis
CTLA-4 fehérje csokkent expresszidjat igazoltuk. A beteg klinikai megjelenése (léguti fert6zések,
hypogammaglobulinaemia, autoimmun manifesztaciok, hepatosplenomegalia és lymphadenopathia)
teljes mértékben megfelel a mutdcidhoz tarsithatd klinikai tlinetegyiittesnek. A rossz progndzisu és
sulyos lefolyasu kérképben sikeres vérképzd Gssejt-transzplantacidkrél szamoltak be, illetve felmerdl
a szolubilis CTLA-4 fuzids protein (abatacept) alkalmazasanak lehetGsége. A betegnek a csontvels-
transzplantacios vardlistan idegen donort keresiink; tovabbd 4 hdnapja abatacept kezelésben részesil,
azonban egyel6re érdemi javulas nélkdil.

Diagnosztika

Mit tanulunk a ritkdbb rovar komponensek el6fordulasardl rovarcsipés allergia gyanuval vizsgalt
gyermekeknél?

Radd Judit!, Mezei Gydrgyi?, Szabd G. Tamas?, Horvath Heléna?, Cserhati Endre®

IHeim PGl Koérhdz, Budapest, ?SE AOK, | szdmu Gyermekgydgydszati Klinika, Budapest, 3SE.,
Laboratériumi Medicina Intézet, Budapest, “Szent Imre Kérhdz, Fiil-Orr-Gégészet, Budapest,
*Semmelweis Egyetem, | szdmu Gyermekgydgydszati Klinika, Budapest

A Hymenoptera rovarméreg allergiasok gyakran mutatnak tdbbszords szenzitizaciot. Célunk az volt,
hogy a rovarméreg (darazs és/vagy méhméreg) allergids betegek allergén profiljat meghatarozzuk. A
kett6s szenzitizcié esetén megismerjlk a specifikus IgE hasznalhatdsagat.

Beteganyag és mddszer: Rovarméreg allergia gyanuval klinikankra érkezd 60 gyermek (atlagos életkor
12.5 év fiu:38, lany 22, atopids csaladi anamnézis n:30, méhészkedd csalddbol szarmazik 22 f6) kozdl
vizsgaltuk azokat, akiknek indokolt volt azimmunterapia (n:40) és bevontunk olyanokat is (n:20), akiket
csipés ért, de nem volt sziikségiik immunterapiara. A kovetkez6 specifikus IgE-ket mértiik (Euroline
DPA-DX Insect Venoms 2, Euroimmun AG, Libeck, Germany) Apis mellifera (naturdlis tisztitott
méhmeéreg ellen, i1), Vespula spp. (tisztitott naturdlis dardzsméreg ellen, i3), valamint rekombinans
allergének méh: rApi m1 (phospholipaz A2), rApi m2 (hyaluronidaz), rApi m10 (icarapin), darazs: rVesp
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vl (phospholipdz Al), rVes v5 (Antigén 5), és keresztreagdld szénhidrat determinans (CCD). BGrtesztet
(prick ésintracutan) végeztiink HAL Vespengift ill. HAL Bienengift oldatokkal. Az anamnézis, a specifikus
IgE és a bérteszt alapjan Vespula vagy Apis mellifera vagy Vespula és Apis mellifera immunterapiat
kezdtink.

Eredmények: A csipést kdvet6en csak bértinetei (lokdlis n:20, generalizalt n:10) voltak 30 fének,
bértiinet+bizonytalan/enyhe légzési vagy keringési zavara 8 fének, egyértelm( anafilaxidja 18 fének
volt, bértiinet nélkuli keringést+ légzést érintd tiinete:1 fének.

Az Ujonnan bevezetett rApi m10 (icarapin) komponens eredménye igen erdsen szignifikdnsan (p
<0.0001) 6sszefliggott a naturadlis allergén -, és meglepé mddon az intracutan bérpréba pozitivitassal
is. Az rApi m1l és m2 erGsen szignifikdansan Osszefliggdtt a naturalis méhméreg spec. IgE-vel. A
méhméreg mindharom vizsgalt komponense a méhallergias betegek 44%-aban pozitiv volt. A darazs
méreg esetén rVes v1+rVes v5 egylttes pozitivitas 47%.

Konkluzié: a komponensek analizise hasznos lehet a kettds pozitivitdsok tanulmanyozdsaban.
Eldonthetetlen esetben kett6s immunterdpiat kell alkalmazni. Az icarapin pozitivitas jol jésolta a
bdrprdba pozitivitast. A kivizsgdlas elengedhetetlen része lett. A molekularis allergoldgia segitségével
csokkenhet az eldonthetetlen esetek aranya.

Immunterdpia

Deszenzibilizalas gyogyszerallergiak esetén
Mihalyi Lilla®, Dr Bata-Csdrgé Zsuzsanna'®
1SZTE Bérgydgydszat, Szeged

A deszenzibilizalds tolerancia vagy csokkent mértékld érzékenység elSidézését jelenti egy adott
allergénnel szemben, annak novekvé adagban torténd, ismételt addsa révén. A gyodgyszerallergias
betegek szamanak emelkedésével egyre nagyobb az igény a tarsszakmak részérdl is a deszenzibilizald
kezelések irant. Az el6add a deszenzibilizacié indikacidirdl, kontraindikacidirdl, az eljaras menetérdl,
elérhetd gydgyszerekrél szamol be, valamint az SZTE BSrgydgyaszati és Allergoldgiai Klinikan tortént,
Aspirinnel végzett sikeres deszenzibilizacié esetét ismerteti.

#108, Immundeficienciak

Autoinflammatorikus szindrémak el6fordulasa klinikank gyakorlataban

dr. Mosdési Bernadett?, Nyul Zoltan?

IPTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Immunoldgiai és infektoldgiai osztdly, Pécs

Az autoinflammaciés szindrémdak a velesziiletett immunrendszert érint8, visszatérd szisztémas
gyulladasos tliinetekkel jellemezhet6 kérképek. A kdrképek patomechanizmusaban az inflammaszéma
kdros miikodése, fokozott interleukin-1 produkcid all. A ritka kérképek felismerése a visszatérd jelleg(i
klinikai tinetek felismerésén és egyéb kdrképek kizarasan alapul. A 1dz mellett valtozatos bértiinetek,
serositis (pleuritis, peritonitis), arthritis, meningitis és uveitis is jelentkezhet. A hosszan fennallé
gyulladas tobbszervi érintettség, illetve szekunder amyloidosis kialakuldsdhoz vezethet. A betegségek
progndzisa nehezen meghatarozhatd, a sok esetben gydgyszeres terdpidra jol reagdld esetek mellett
el6fordulnak terapia rezisztens esetek is, azonban a betegségek hatterében 4all6 molekularis és
patofizioldgiai okok fejl6d6 ismerete Uj terapidk bevezetését tette lehetévé a kozelmdultban. A
betegség korai felismerése és hatasos kezelése révén az irreverzibilis szervkarosodds megel6zhetd.
Vizsgalatunk soran a PTE Gyermekklinikdn 2010-2017 kozotti id&szakban visszatérd laz szindroma
miatt gondozott gyermekek adatait elemeztiik. A leggyakoribb, jéindulatu Periddikus |4z aphtomatosus
stomatitissel, pharyngitisszel és adenitis-szel (PFAPA) diagndzisaval 39 beteg, valamint 2 beteg Bechet
szindroma, 2 beteg Tumornekrozisfaktor-receptor- asszocialt periddikus szindréma (TRAPS)
diagndzisaval all gondozas alatt. Vizsgdlatunk soran az életkori jelentkezés mellett a jellegzetes klinikai
tlineteket és laboratdriumi vizsgalati eredményeket, a terdpidra adott valaszt, a kés6i szovédményeket
vizsgaltuk.
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Az autoinflammatorikus kérképek ritkan el6forduld betegségcsoport, de a korai diagndzis és a kezelés
mielSbbi bedllitasa kulcsfontossdgu a jobb életminGség és a hosszu tavu szovédmeények megel§zése
szempontjabdl. El6addsunk soran szeretnénk felhivni a figyelmet a pontos anamnézis fontossdgara,
valamint a diagnosztikus, terdpids nehézségekre.

Autoimmun betegségek

Paraneoplasias neurolégiai syndroma: az idegrendszer autoimmun megbetegedése

Miizes Gyoérgyi?, Sipos Ferenc!, Gyergyay Fruzsina?, Kamondi Anita®

ISemmelweis Egyetem, AOK, Il. sz. Belgydgydszati Klinika, Budapest, Orszdgos Onkoldgiai Intézet,
Budapest, 2Orszdgos Klinikai Idegtudomdnyi Intézet, Budapest

El6zmények. Neuropathidra szamos kéréllapot vezethet (metabolikus-, toxikus- és hianydllapotok,
infekcidk, monoclonalis gammopathia, autoimmun betegségek). Sajatos formdja paraneoplasias
neurolégiai syndr.-nak (PNS) felel meg: a tumor kdzvetett, nem-metastatikus, tavoli hatdsaként
értékelhet6. A neuroldgiai deficit -az antitumor immunitas , mellékhatdsaként” a daganat 4ltal
expresszalt aberrdns onconeuralis antigének, az autoautoantitest-képz6dés révén- autoimmun
valaszreakcidk kovetkezménye. PNS az 6sszes daganatos beteg 0.1-1%-at érinti. A tumor felfedése
nehézkes: a valtozatos idegrendszeri tunetek hdnapokkal/évekkel megelézik a malignitas
nyilvanvaléva valasat.

Az eset leirdasa. A fiatalember panaszai 2014-ben indultak a j. kéz Ugyetlensége, zsibbadasa,
megvaltozott kézirds formdjaban. Jardsa bizonytalanna, széles alapuva valt, és b. keze is lUgyetlen lett.
Fogyott, 15 kg-ot. Részletes neuroldgiai/belgydgyaszati vizsgalatok soran allapota eredete nem derlt
ki. 2015-t6l kivizsgdldasa az OKITl-ben folytatédott. ENG ko.-i F/A-végtagi senzomotoros,
demyelinisatiés periféridas neuropathidra (SMN) utalt. A liquorban magasabb 6sszfehérje, ill.
oligoclonalis gammopathia (OGP) formdjaban intrathecalis 1gG szintézis igazolddott. Ismételt
koponya/gerinc MRI neg. Immunoldgiai konziliumat neuroldgus kollégak kérték az SMIN hatterében
immunpatholdgiai kérkép gyanujaval. Syst. autoimmun betegség, ill. NHL kizarhaté volt. A szérum
paraneoplasias markerek vizsgdlata (lIF, IHC, blot) soran anti-Hu(D) pos.-ra derilt fény, igy felmerdilt,
hogy a neuropathia PNS-jellegli. Az anti-Hu a liquorban is jelen volt. Tiineti kezelés (plasmapheresis +
corticosteroid) a neuroldgiai eltéréseket nem befolydsolta. Intenziv tumorkeresés soran FDG-PET/CT
benignusnak imponald thymus persistens-szer( képletet verifikalt. Thymectomiat javasoltunk: az OOI-
ben megtortént. A szovettan malignus germinomat, pr. mediastinalis seminomat bizonyitott: a beteg
3 ciklus BEP chemotherapidban részesiilt. Tinetei ezt kdvetGen sem valtoztak. 2016-ban kontroll PET
neg. volt, am a szérum/liquor anti-Hu valtozatlanul pos. Nagy dézisu IVIg mellett dontottiink: 5 ciklus
utan, 2017-ben a neuropathia tlinetei mérs. regredidltak, az idegvezetés javuldsdval. Testsulyat is
visszanyerte. Aktuadlisan azathioprin + corticosteroid terapidban részesil. Tumor recidiva, attét
tovdbbra sem igazolhatd.

Az eset megbeszélése és tanulsagai. A PNS feltétele a klinikai syndroma mellett onconeuralis antitestek
és barmilyen tipusi neoplasma igazoldsa. Szamos anti-neuron antitest (ANNA1/Hu, PCA1/Yo,
ANNAZ2/Ri, Ma2, CRMP5/CV2, Ma2/Ta, amphiphysin) ismert. Leggyakoribb az intracellularis anti-Hu,
szoros kapcsolatban idegrendszeri korképek (pl. encephalomyelitis, limbikus encephalitis, subacut
cerebellaris degeneratio, sensoros és kevert neuropathia) kialakuldsaval. A neuronkarosodas féként T-
sejt medidlt; az autoantitestek inkabb marker funkcidjuak. A képz6dd Hu(D)-specifikus CD8+ T-sejtek
fenotipusa eltéré: IFNy-t termeld CTL-ek, ill. atypusos, nem-cytotoxikus, IL5/1L13-t szekretald T-sejtek
is képz6dnek. PNS-re féleg kissejtes tlidSrak hajlamosit, de egyéb tumorok is elGidézhetik. A pr.
mediastinalis seminoma (PMS) igen ritka malignus germinoma, altaldban fiatal férfiakat érint. PMS és
alapvet6 a tumor megoldasa, mely a progressiot lassitja, ill. az immunregulacids zavar tartés tineti
(immunmodulans/suppressiv) kezelése.
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Szakdolgozéi Szekcio

A fizikai aktivitas immunoldgiai hatasainak vizsgdlata rendszeres testmozgast végzg, illetve nem
végz6 személyekben

Nagy Andrea?, Papp Gabor?, Szabé Krisztina®, Jdambor llona?, Balogh LaszI6?, Zeher Margit?, Csiki Zoltan!
IDebreceni Egyetem AOK, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen, Z?Debreceni Egyetem,
Sporttudomdnyi Koordindcids Intézet, Debrecen,

El6zmény: A mozgasszegény életmad jelent8s szerepet jatszik a WHO adatai alapjan vezetd haladlokok
kozé tartozd kardiovaszkuldris kérképek, hypertonia, diabetes, daganatos megbetegedések, elhizas és
metabolikus szindréma kialakulasaban. A nemzetk6zi szakirodalmi adatok alapjan a rendszeres, de
nem megterheld testedzés és fizikai aktivitds fokozza az immunrendszer védelmi mikodését, és
csokkenti a felsé léguti fert6zések kialakuldsdnak kockazatat. Ezzel szemben a fokozott, kimerit6
terhelés, ronthatja az immunfunkciét és a fert6zések magasabb eléforduldsi aranyaval jarhat. Eppen
ezért kiemelten fontos a fizikai terhelés tipusdnak és mértékének meghatdrozasa, amely kedvezé
hatdssal lehet az immunrendszer funkcidira. Munkdnk célja a fizikai aktivitdsnak és
sporttevékenységeknek az immunrendszer funkcidira gyakorolt hatdsainak vizsgalata.

Modszerek: Vizsgalatainkat valtozo fizikai terhelések mellett, rendszeres testmozgast végzg, illetve
nem végz6 személyek bevondsaval végezzik. SzabadidGs céllal (iz6tt mozgdscsoportokbdl (spinning
kerékpar, wellness és joga) Onkéntesek toborzdsat kovetSen a 12 hetes sporttevékenységek
megkezdése elStt és utdn vért vesziink, és kiértékeljik a valtozasokat, tovabba Osszehasonlitjuk a
vizsgalatba bevont, rendszeres testedzést végzd élsportolok eredményeivel. A bevont vizsgalati
személyek korében az immunkompetens sejtek alcsoportjainak, azok funkcidinak, illetve az altaluk
termelt citokinek széles spektrumanak a vizsgdlatat tiiztik ki célul.

Osszefoglalds: Vizsgalataink alapjan pontosabb képet kaphatunk a fizikai aktivitds immunmodulalé
hatasairdl rendszeresen sportold, illetve nem sportold személyekben. Specifikus immunszeroldgiai
markerek azonositasdval tovabbi eszkdzt nyerhetiink az egyén aktualis fizikai allapotahoz képest a
legmegfelel6bb mérték(i és gyakorisdgu testedzés meghatarozasahoz.

A munka a GINOP-2.3.2-15-2016-00062 azonositdé szamu, ,Eletmindség fejlesztése Kelet-
Magyarorszagon: Taplalkozas-, teljesitménybioldgiai és biotechnoldgiai experimentalis kutatasok és
eszkozfejlesztések a human megbetegedések megel6zésére és kezelésére” ciml projekt
tdmogatasaval torténik.

Léguti-, bGrgydgyaszati-, gyermekgyodgydszati allergiak

A henna festés allergolégiai szov6dményei

Nagy Gabriella?, Dr. Barna Tibor?

1B.-A.-Z. Megyei Kézponti Kérhdz és Egyetemi Oktatokorhdz, Bérgydgydszati osztdly, Miskolc, ?B.-A.-Z.
Megyei K6zponti Korhdz és Egyetemi Oktatokorhdz, Patoldgiai Osztdly, Miskolc

A henna festés és tetovalas mlvészete mar Otezer éve ismert, napjainkban az egész vilagon elterjedt.
A henna a Lawsonia inermis novény levelének szaritott, por formajaban alkalmazott, rendkivdl
népszer(i festékanyaga. Aktiv 6sszetevGje a lawson, egy naftokinon (2-hidroxi-1,4-naftokinon), mely a
bérben, a hajszalban és a kérémben levd keratinnal érintkezve vordsesbarna elszinez8dést okoz és
Onmagdban igen ritkan valt ki tulérzékenységi reakcidt. Az ideiglenes henna-tetovalasok leggyakoribb
allergizalé komponense a parafeniléndiamin (PPD), mely a henndhoz adagolva, intenziv, hosszan tarté
fekete szint ad és a festés folyamata is felgyorsul. Emellett gyogynovényekkel és fémekkel is keverik.
Annak érdekében, hogy felvitt anyag ne szdradjon ki tul hamar, Ugynevezett Halwa sziruppal kell
bekenni, ami citromlé és cukor keveréke.

A szerz6k két fiatal n6beteg esetét mutatjak be, akik kairdi turistadtjuk alkalmdval egyidejlileg ugyanazt
a mintat festtették meg a kezlikre és az alkarjukra. Tiz nap mulva mindkét betegnél hasonld bértiinetek
jelentkeztek, a mintdzatnak megfelel6en papuldk, papulovesiculdk, pustuldk, majd valadékozas alakult
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ki. Egyik esetben bGrbiopszia tortént, a szovettani vizsgalat allergids kontakt dermatist véleményezett.
Az allergén kimutatdsa céljabdl epicutan probdkat végeztek, mely soran az egyik betegnél késéi
reakcidban citronella, masiknal PPD tulérzékenység igazolddott. A bértiinetek a festék elhalvdnyuldsa
utan még tobb hétig fenndlltak, kirajzolva a korabbi mintdzatot. Szisztémas antihisztamin és lokalis
szteroid kezelések mellett a bértiinetek nagyon lassu gyégyhajlamot mutattak.

A szerzb6k a két eset kapcsan attekintik a henna festés sordn fellépé lehetséges adverz reakcidkat, azok
differencialdiagndzisat, a festékek leggyakoribb allergénjeit és azok jellegzetességeit.

Diagnosztika

Endocarditis bdrtiinetei egy eset kapcsan

Nagy Géza?, Kemény Lajos?, Bata-Csdrgd Zsuzsanna®
1SZTE AOK B8rgydgydszati és Allergoldgiai Klinika, Szeged

El6zmények:

A septicus vasculitis infekcidéforrasanak felkutatdsa sokszor kihivast jelent a klinikus szdmara,
ugyanakkor egyes bértiinetek segithetik az infekcids eredet felkutatasat. El6addsunkban egy eset
bemutatasaval szemléltetjiik az objektiv tlinetek jelent6ségét a klinikai gyakorlatban.

Az eset leirdsa:

A szerz6k egy 64 éves nGbeteg esetét mutatjak be, akinek a klinikai felvételét megel6z6en hetekkel
jelentkeztek hulldamzé jelleggel echtyma-szerl mély, lepedékes necroticus fekélyei, domindléan a
végtagokon. A beteg kivizsgalasakor mérsékelten emelkedett gyulladdsos paramétereket és septicus
ldazmenetet észleltiink. Az infekciéforrds kutatdsa céljabdl végzett mellkasrontgen, hasi- és
kismedencei ultrahang kérosat nem véleményezett, illetve a tdbbszor megismételt hemokultura és
vizelettenyésztés, valamint a széklet bakterioldgiai vizsgdlat negativ eredménnyel zarultak. A
kormokon latott szalka bevérzések, valamint az ujjakon mutatkozé Osler csomok alapjan infektiv
endocarditis merdlt fel a septicus allapot mogott. A transthoracalis szivultrahang ez irdnyban negativ
volt, ugyanakkor a trasoesophagealis ultrahang az aorta billenty(in vegetatiot, illetve az aorta faldn
kisebb thrombusokat véleményezett. A négy hetes parenteralis ampicillin és flucloxacillin antibiotikus
kdra utan végzett kontroll képalkotd vizsgalatok alapjan endocarditisre jellemz6 eltéréseket mar nem
lehetett véleményezni. Az infekciéforrds szanalasat és az intenziv lokalis terapiat kdvetéen a beteg
tiinetmentessé valt.

Az eset megbeszélése és tanulsagai:

A bemutatott esettel szeretnénk szemléltetni a bértiinetek jelent6ségét a sepsis diagnosztikajaban és
a hatterében allé ok felkutatasanak nehézségeit.

Autoimmun betegségek

Sulyos kezdeti SLE-s beteg kezelési lehetGségei egy eset kapcsan

Nagy Nikolett?, Veres Katalin?, Griger Zoltan, Balla J6zsef?, Zeher Margit?, Tarr Tiinde!

IDEKK Belgydgydszati Intézet, Klinikai Immunoldgia, Debrecen, 2DEKK Belgydgydszati Intézet, Intenziv
Osztdly, Debrecen, 3DEKK, Nefrolégia Tanszék, Debrecen

Bevezetés: A szisztémas lupusz erythematosus eltéré sulyossaggal és valtozd klinikai tiinetekkel
indulhat. A klinikai és laboratériumi tlinetek kialakulhatnak hdnapok, hetek alatt, de vannak olyan
esetek, amikor rovid id6 alatt sulyos, tobb Iétfontossagu szervet érintve jelentkezik.

Esetismertetés: 32 éves nGbeteg anamnézisébdl 1996 ota ismert kevert tipusi sensoromotoros
neuropathia volt kiemelhetd, mely miatt neuroldgiai gondozas alatt allt. 2016 szeptemberében
gyengeség, laz, hanyas jelentkezett, melynek hatterében infekcidé merilt fel, melyre antibiotikus
kezelést kapott, de panaszai nem szilintek meg. Terlleti kdrhazba kerlt felvételre, ahol 13z, izileti
panaszokon tul az elvégzett vizsgalatokkal pleuralis-és pericardialis folyadék, cardiomegalia, hepato-
splenomegalia, ascites, mitralis prolapsus igazolédott. Laborokban anémia, leukopénia, gyorsult
stllyedés latszott, proteinurias volt. Infekciét a panaszok hatterében részletes atvizsgdlds sordn nem
sikerlt igazolni. Antibiotikus kezelés mellett laza perzisztdlt. Hat hetes kérhazi kezelést kovetSen
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merdlt fel immun pathomechanizmusu betegség lehetdsége a hattérben, emiatt 2016. decemberben
konziliumba kildték at szakrendelésiinkre. Atvételekor kiemelhetd volt elesett altalanos &llapota,
tachypnoe, vérgdz paramétereiben észlelheté hypoxia, nephrotikus mérték( proteinuria. A fenti
klinikai tiinetek és a laborokban észlelhet6 poliklonalis gamma-globulin szaporulat, DNS ellenes
antitest, Coombs-, antifoszfolipid antitest pozitivitas, hypokomplementaemia alapjan betegsége SLE-
nek megfelelt. Vesefunkcidés paraméterei romlottak, mellkasi fajdalom jelentkezett, necroenzimei
emelkedtek. Coronarographia akut coronaria szindrémat kizart, SLE-hez tarsulé myocardium
érintettséget és coronaritist véleményeztek. Mellkas CT-n alveolaris fedettség, pneumonitis latszott.
Az elkezdett nagy doézisu kortikoszteroid és IVIG kezelése ellenére vesefunkcidja romlott,
hyperhidratidja fokozdédott, |égzési elégtelenség bontakozott ki, emiatt intenziv osztdlyra kerdilt.
Hemodializis-ultrafiltracio valt sziikségessé. Pulzus szteroid, bolus cyclophosphamid mellé tekintettel
a sulyos betegség formara egyedi méltanyossaggal rituximab engedélyt és tdmogatdst kértlink, melyet
a beteg megkapott. Az alkalmazott kezelés mellett 6démai kilriltek, vesefunkcidja javult, 1égzési
elégtelensége megsz(int, labor paraméterei normalizalédtak. Rehabilitacidjat daltalanos osztalyon
folytattuk, hét hetes korhazi kezelést kdvetéen otthondba bocsatottuk. 2018. februdri kontroll sordn
alapbetegség aktivitdsa nem volt észlelhetd, immunszeroldgiai eredményei is normalizalédtak.
Megbeszélés: Esetlink kapcsan fontosnak tartjuk kiemelni, hogy az SLE idSbeli felismerése fontos, a
késlekedés Ujabb sulyos szervi érintettség megjelenésével jarhat. Sulyos betegség kezdet(i lupuszos
beteg kombinalt immunszuppressziv kezelése eredményezhet teljes remissziét, melyben a bioldgiai
terapidnak is helye lehet.

Szakdolgozdi Szekcio

Immunglobulin terapia jelent6sége Kawasaki megbetegedésben

Nagyné Bartfai Brigitta', Mészarosné Tompa Eva®

1Szabolcs-Szatmdr-Bereqg Megyei Kérhdzak és Egyetemi Oktatokdrhdz Jésa Andrds Oktatokdrhdz,
Gyermekosztaly, Nyiregyhdza

A Kawasaki megbetegedés / KD/ gyermekkorban a masodik relative leggyakrabban el6forduld
ismeretlen eredetl multi-szisztémads vasculitis, mely a kis és kozép artéridk necrotizald gyulladdsat
eredményezi. Leggyakrabban a 3 ho feletti és az 5 év alatti korcsoportban fordul elé. Az irodalmi adatok
szerint corondria aneurysma a nem kezelt betegek kb.25% ban alakul ki, mely kés6bb az a.coronaria
stenozisahoz vezet, végil fiatal feln6ttkorban myocardialis infarktust okoz. Megkllénboztetlink
Complett és Noncomplettformat, azon belil kilén alcsoportot képez az Incomlett KD /IKD/ és az
Atipusos KD. /AKD/ Fontos a nem tipusos esetekkorai felismerése a meglévé kardioldgiai eltérések
miatt. A Kawasaki megbetegedés ma is elsésorban klinikai diagndzis, de segitséglinkre lehetnek a
laborvizsgalatok és az echcardiografids vizsgalat is.

A kezelés nagy dézisu aszpirin és intravénds immunglobulin addsaval torténik. Rendszerint az els6 IVIG
ddzis utdn a betegnél 1az 24 6ran belill megszlinik. A szov6dményes coronaria eltérés a nagy dozisu
intravénas immunglobulin kezeltek esetében kevesebb, mint 5%-ban jelentkezik. A legujabb kutatasi
eredmények alapjan a kis ddzisu steroid parhuzamos alkalmazdsaval a maradandd kardinalis
szov6dmények kockazata nagymértékben lecsokkenthetd.

A nyiregyhdzi Szabolcs Szatmar Megyei Kérhazak és Egyetemi Oktatokorhaz Gyermekosztalyan 2007.
01.01. és 2017.12.31. kozotti id6szakban végeztik retrospektiv kutatdsunkat. 38 gyermeknél
diagnosztizaltak KD-t Az esetek nagy tobbségében a gyermekek jol reagaltak az immunglobulin
kezelésre, 1 esetben fordult el§ IVIG rezisztencia.

ElGadasunkkal szeretnénk felhivni a figyelmet az IVIG kezelés fontossagara, tekintettel arra, hogy az
incomplett KD-ben a.coronaria eltérések nem megfelel§ ellatdsa a késGbbiekben felnéttkori ishaemias
szivbetegségekhez vezethetnek.
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Asthma

Uj kezelési lehet&ségek asztma bronchialéban
Dr Novék Zoltan!

1SZTE Gyermekklinika, Szeged

Az asthma kezelsére rendelkezésre all6 lehetGségek ellenére az asthma gyakran csak részlegesen, vagy
nem kontrolldlt. A nehezen kezelhet6 és a sulyos asthma kiilon kihivast jelent az ezzel foglalkozd
szakembereknek. Az utdbbi években, az egyéb krénikus betegségekhez hasonldan, az asthma
kezelésében is megjelentek a kiilonb6z8 tamaddaspontd bioldgiai terdpids lehet6ségek. Ezek kozdl
szamos mar hazdnkban is elérhet6, a mindennapi kezelés részévé valt, mas gydgyszerek egyelbre
kilonb6z6 fazisu klinikai vizsgdlatok alatt allnak. A referatumban ezekrél az Ujabb kezelési
lehetGségeket, az egyes betegcsoportok szdmdra legmegfelel6bb kezelés kivalasztasanak
szempontjait, a lehetséges bioldgiai markerek szerepét taglalja az el6adé. A kilonbo6z6 kezelések célja
a megfelel6 asthma kontroll elérése, az asthmas exacerbatio megel6zése

Immundeficiencidk

IgA hiany és ami mogotte van

Oroszlan Klara?, Dr. Csiirke 1ldikd?

18252BM  Kdrhdzak és Egyetemi Oktatdkérhdz, Jésa Andrds Oktatékérhdz, Gyermekosztdly,
Nyiregyhdza

A primer immunhidanyban (PID) szenvedé betegeknél a visszatérd infekcidk az autoimmun korképek,
az egyéb immunmedidlt és daganatos betegségek el6fordulasi gyakorisaga joval magasabb, mint mas
betegségcsoportokban. Az autoimmun betegségben szenvedd gyermekeknél 15%-ban azonositottak
PID-et, s tovabbi 15%-nal nem meghatdrozott immunoldgiai eltéréseket taldltak. Megforditva, PID-es
betegeknél ezt meghaladd gyakorisaggal fordul el autoimmunitas és egyéb, az immunrendszer zavart
mUkodésével kapcsolatos kérkép.

A leggyakoribb PID a szelektiv IgA hidny, mely a kaukdzusiakban 1:600 aranyban fordul el6. A diagnozis
4 év feletti gyermekeknél allithaté fel, amennyiben a szérum IgA szintje kevesebb, mint 0,07g/I
normalis 1gG és IgM szintek mellett.

Gondozasi koriinkben az IgA deficiencia miatt ellenérzott betegeink adatait dolgoztuk fel. A szelektiv
IgA hidnyos betegek 7-36%-ban tarsult szerv-specifikus és/vagy szisztémas autoimmun megbetegedés.
Az ide tartozé leggyakoribb korképek a thyreoiditis, coeliacia, vitiligo, urticaria voltak, de TIDM, JIA,
SLE, autoimmun cytopenidk is el6fordultak. Szintén gyakran észleltik immunmedialt, bar nem
autoimmun kérkép- az allergia és asthma illetve sulyos atopias dermatitis tarsuldsat

Léguti-, b6rgydgyaszati-, gyermekgydgydszati allergiak

Kontakt allergia, tilérzékenyité anyagok szerepe adolescens koru atépiasoknal

Pap Eszter Barbara?, Prof. Dr. Temesvéri Erzsébet?, Dr. Pényai Gy6rgyi?

1Heim Pdl Gyermekkdrhdz, B6rgydgydszati osztdly, Budapest, 2Semmelweis Egyetem Bér,- Nemikdrtani
és Béronkoldgiai Klinika, Budapest

Bevezetés: A kontakt szenzibilizacidé gyermek- és adolescens korban igen gyakoriva valt. Ennek
hatterében az allhat, hogy mar ekkor is mindennapos a kiilonb6z6 kozmetikumok hasznalata, ékszerek
viselése, vagy akar henna tetovalds csinaltatdsa - melyek mind potencialis allergénként
szerepelhetnek. Foldrajzi régionkbdl csak néhany tanulmany jelent meg a gyermekek, illetve serdiilék
kontakt szenzibilizaciéjanak jellegzetességeirél.

Célkitlizés: A Semmelweis Egyetem BG&r-, Nemikdrtani és Bd6ronkoldgiai Klinika Allergoldgiai
Szakambulancidjan 2007-2016 kozott 100 adolescens koru gyermek epicutan teszt eredményeit

elemeztik.
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Modszerek: A betegek szenzibilizaltsdganak felmérése standard sorok epicutan tesztelésével tortént,
a nemzetkozi metodikak szerint.

Eredmények: A betegek 51%-4nal igazolddott legaldbb egy kontakt szenzibilizacié. A leggyakoribb
allergének a nikkel, thiomersal, PPD, kobalt, fragrance mix | voltak. A tesztelt betegek 47%-a atopias
dermatitis (AD) miatt gondozott beteg volt. Kozllik 51,06%-nal igazoldédott legalabb egy anyagra
érzékenység. A legtobb AD-es betegnél krém, tisztalkoddszer és kozmetikum alap- és segédanyagokra
igazolddott szenzitivitas.

Kovetkeztetés: Vizsgalati adataink felhivjdk a figyelmet a gyermek és adolescens koruak kontakt
szenzibilizadltsaganak magas aranyara. Allergének kozil els6sorban a fémek, illat- és festékanyagok
okozhatnak tulérzékenységet. Amennyiben a klinikai tlinetek alapjan felmeril a kontakt dermatitis
lehetGsége, illetve ha az AD beteg tlinetei a kezelések ellenére nem mulnak, javasolt az epicutan teszt
elvégzése.

Immunterdpia
Sublinqualis allergén specifikus immunterapia hatdsossaganak értékelése léguti betegeinknél

Papp Gabor?
I1Szigetvdri Kérhdz, Gyermekosztadly, Szigetvdr

Célkitlizés

3 éve kezdtlink el a sublinqualis immunterapia egyik alkalmazdsi mddjat a perlinqualis immunterdpiat
alkalmazni gyermek és néhany feln6ttkori betegiinknél. Feln6tt betegeink elsésorban az altalunk kezelt
gyermekek szilei. A betegek és a sajat tapasztalunk is nagyon kedvezd az immunterapia ezen
formajdval kapcsolatban. Célunk a szubjektiv benyomdsok objektivizalasa volt, és szerettik volna
megnézni mely terlleten volt a leghatdsosabb a terdpia, voltak-e és milyen mellékhatasai.

Anyagok és modszerek

Betegeink PRQLQ életmin&ség kérddivet toltotték ki. A kérdSiv vonatkozott az immunterdpia elotti és
az azt kovetl idGszakra. A gydgyszerelés valtozasara és a mellhatas profilra is rakérdeztiink. A kérdGivet
a kérddivem.hu online oldalon tudtdk kitolteni. Az eredményeket két-mintds t-probaval MaxStat Pro
3.6 programmal elemeztik.

Eredmények

35 kezelt betegiinkbdl 25 (14 ng, 11 férfi, atlagéletkor 20,8 év) toltotte ki teljes egészében a kérdGivet.
44%-nal csak rhinoconjunctivitis allergica, 56%-nal asthma bronchiale is fentdll. 36 % (9 f6) 3 év
hasznalaton, 40%(10 f6) 2 év hasznalaton 24 % (6 f6) 1 év hasznalaton van tul. Az alkalmazott allergén
megoszlasa a kovetkez6: parlagfli 6 f6 (24%), 6 fli 4 f6 (16%), atka 12 f6 (48%), nyirfa 2 f6 (8%),
penészgomba 1 f6 (4%). A perlinqualis immunterapia sordn mind az orrtlinetek (p<0,0001) mind a
szemtinetek (p<0,0001) mind pedig az altalanos életminéség ( p<0,001) szignifikdnsan javultak. A
gyogyszer hasznalat szignifikdnsan nem csokkent (p>0,05), de a tendencia egyértelm(ien a kevesebb
hasznalat iranyaba hat. Sulyos mellékhatds nem fordult el6, enyhe 2 esetben, mely nyelv viszketést
jelentett. A 14 asthma bronchialés betegbdl 9-n (64%) az asthma javuldsarél szamolt be. Az 6sszegz6
kérdésre, hogy mennyire tartja hatdsosnak az immunterdpiat 23-n (92%) valaszoltak, hogy hatdsosnak
tartjak, 2-n (8%) még nem tudtak megitéIni a hatdsat.

Osszefoglalas

A sublinqualis immunterapia az irodalmi adatok alapjan is valasztandd eljaras allergids léguti
betegségek oki kezelésére. Tapasztalatunk- melyet a kapott adatok teljes mértékben aldtamasztanak-
nagyon jok. Minimdlis mellékhatas profil mellett az elért életminGség javulas szamottevd. Hatraltato
tényez6 a kezelés koltsége, és a kevés szolgaltatd hely (legaldbbis vidéken).
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Léguti-, bGrgyogyaszati-, gyermekgyogyaszati allergiak

A kilélegzett NO, az aspecifikus provokacié és a szabadtéri terhelés kapcsolatanak vizsgdlata
gondozott gyermekkori asztma bronchialés betegeink korében

Papp Gabor'?, Shubail Mohamed?, Makk Laszl4?

1Spiroped Szigetvdr Kft, gyermekosztdly, Szigetvar, 2Szigetvdr Kérhdz, Gyermekosztdly, Szigetvdr

Bevezetd:

A gyermekkori asztma bronchiale egy olyan krénikus betegség mely az életkor elérehaladtaval sokszor
veszit intenzitdsabdl. A terdpidanak kovetni kell a betegség lefolydsat, mind a tulkezelés mind pedig a
hatdsos gydgyszerek alul alkalmazdsa kerlilend6. A GINA javaslat a visszalépést elsGsorban a klinikai
tinetekhez koti. A patoldgia alapjat jelentd léguti gyulladas mértéke azonban nem mindig feleltehet6
meg kozvetlenil a klinikai tiineteknek. Az idejekordn elhagyott inhalativ gyulladdscsokkentd, a terdpias
[épcsén vald visszalépés a gyulladds fellangoldsdahoz az asztmds tlinetek rosszabboddshoz vezethet.
Retrospektiv vizsgalatunkban arra kerestiik a vélaszt, hogy tobb paraméter/biomarker kombinalasa
segithet-e megfelels terdpia megvalasztasaban.

Modszer:

251 gyermekkori asztma bronchidlés gyermekinknél az asztma gondozas keretében elvégzett
aspecifikus provokacié (10 % KCL), szabadtéri terhelés ( 6 perc futds a szabadban ), és kilégzett NO
értékeit hasonlitottuk Ossze. Betegeink a GINA kiilonb6z6 stadiumdnak megfelel6 terapidban
részeslltek. Alap légzésfunkcidjuk a normal tartomanyba esett. Gyégyszereiket 5 nappal a klinikai vizit
elott felfiggesztettik. Az aspecifikus provokacio és a klinikai terhelés kiilonb6z6 napokon tortént. Az
aspecifikus provokacional 25%-s FEV1 csokkenés a terhelésnél 12%-s FEV1 csokkenés volt a pozitivitas
kiiszobértéke. A kilélegzett NO mérést, reggel éhgyomorra minden vizsgalatot megel6z6en végeztik
el.

Eredmények:

251 gyermekbdl 137 (55%) esetben volt pozitiv és 115 (45%) esetben negativ az aspecifikus provokacio.
A klinikai terhelés 140 (56%) esetben valtott ki obstructidt és 110 (44%) esetben nem.

93 (37%) gyermeknél mind az aspecifikus provokacié mind pedig a terhelés pozitiv volt. 66 (26%)
esetben azonban mindkét teszt negativ lett. Az atlagos eNO:13,65 +/- 24.263 ppb, amely j6 mutatja,
hogy gondozott inhalativ szteroidot alkalmazd gyermekekrdl van szé. Azon asztmasainknal, akiknél
mindkét provokacié pozitiv, az eNO értéke (17.456 + 27.574 ppb) szignifikdnsan magasabb volt a
mindkét provokdciora légzésfunkcids romlast nem mutatéd gyermekeink eNO (9.588 + 18.840 ppb)
szintjénél (p:0.0104). Az el6adasban bemutatunk még tobb érdekes 0sszefliggést is amelynek pontos
kielemzése még folyamatban van.

Osszefoglalas.

Munkankat azért tartjuk bemutatdsra érdemesnek, mert ezen 6sszefliggések vizsgdlata hazankban,
gyermekeken tudomasunk szerint még nem tortént meg. Az asztmaval Osszefliggd kilonbozd
paraméterek mérése, elemzése véleményilink szerint segithet egy jobb, egyénre szabott terapia
alkalmazasaban a mindennapi gyakorlatban, és ezdltal talan a betegség alapjat jelent6 gyulladast is
jobban kontrolalni tudjuk.

Autoimmun betegségek

A mikroRNS-ek szerepe a szisztémas autoimmun koérképek pathogenezisében

Papp Gabor?, Péliska Szildrd?, Szabd Krisztina®, Tarr Tiinde?, Balint LaszI6 Balint?, Zeher Margit?
!Debreceni Egyetem AOK, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen, *Debreceni Egyetem AOK,
Biokémiai és Molekuldris Bioldgiai Intézet, Debrecen

A 18-25 nukleotid hosszlusagl, fehérjét nem kédold, egyszalid mikroRNS-ek (miRNS) poszt-
transzkripciondlisan befolydsoljak a génexpresszidt, és kulcsfontossagl szerepet jatszanak a sejtek
osztddasanak, differencidlédasanak és mikodésének szabdlyozdsdban. Az elmult évek kutatasai
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nyoman egyre tobb adat tdmasztja ald a megvaltozott miRNS szabalyozas jelent6ségét az autoimmun
folyamatok kialakuldasaban. A miRNS és a messenger RNS (mRNS) kozotti bazisparok kialakuldsa a
miRNS 2-8 nukleotidjain, az un. ,mag” régién alapul. Ebbdl kifolydlag egy adott miRNS tobb szaz
kiilonb6z6 MRNS transzlaciéjat regulalhatja, illetve egy mRNS-t tobb kilénb6z6 miRNS is szabalyozhat,
ezért vizsgdlataink korabbi fazisdban az egyes miRNS-eket érint6 valtozasok mellett a teljes expresszids
profilok eltéréseit is tanulmdnyoztuk lllumina Uj-generacids szekvenalasi technoldgiaval szisztémas
autoimmun betegségekben. Eredményeink tobb szaz miRNS esetében igazoltak megvaltozott
expressziot, tovabba specifikus kilonbségeket irtunk le szisztémds lupus erythematosusban (SLE) és
primer Sjogren-szindromaban (pSS) szdmos mikroRNS expressziéjat illetGen.

A human genom polimorfizmusainak egyik leggyakoribb formaja az egypontos nukleotid
polimorfizmus (SNP: single nucleotid polymorphism), mely érintheti mind a szabalyozott mRNS-en
taldlhatd célszekvenciat, mind pedig magat a miRNS-t. Kordbbi vizsgalatok egyes esetekben
kimutattdk, hogy az SNP-k megvaltoztatjdk a miRNS funkcidéjat, ezdltal hozzdjarulva betegségek
kialakuldasahoz. Tanulmanyunk kovetkez6 |épéseként ezért SLE-ben és pSS-ben szenvedd betegek
korében vizsgdltuk a miRNS-ek polimorfizmusainak el6fordulasat.

A mikroRNS-ek megvaltozott expresszidjanak és polimorfizmusainak vizsgdlata hozzajarulhat az
autoimmun betegségek pathogenezisének jobb megértéséhez. Egyes miRNS-ek potencidlis
biomarkerként szerepet jatszhatnak a diagnosztikdban, és a modern gydgyszeres kezelések
célpontjaiként is szolgdlhatnak.

Az Emberi Eréforrasok Minisztériuma UNKP-17-4 kédszamu Uj Nemzeti Kivalésag Programjanak
tdmogatasaval késziilt.

Autoimmun betegségek

Differencial diagnosztikai és terapids nehézségek pyoderma gangrenosummal szovédott SLE-s
betegiinkben

Perge Bianka?, Zeher Margit?, Tarr Tiinde?, Gellén Emese!

IDEKK Belgydgydszati Klinika, Klinikai Immunoldgia, Debrecen

El6zmények: Szisztémds lupus erythematosusban szamos lupus specifikus vagy nem specifikus
bértiinet kialakulhat. A nem lupus speicifikus tinetek kozé sorolhatdk a kiilonb6z6 megjelenésd cutan
vasculitisek, melyek id6nként differencidldiagnosztikai nehézséget és terapias kihivast jelentenek.

Az eset leirdsa: Munkdnkban egy 48 éves SLE-s n6beteg esetét ismertetjik, akinek 2001-ben kezd6dott
betegsége polyarthritis, serositis, thrombocytopenia, anti-DNS, ANF és anti-Sm pozitivitdssal. Kis
ddzisu szteroid, azathioprin fenntartd kezelést kapott. 2005-ben stroke, anti-kardiolipin és anti-béta2
glikoprotein | pozitivitas alapjan tarsuld antifoszfolipid szindrdma igazolddott. Betegsége klasszikus
hullamzd korlefolydst mutatott. Labszarfekélye elsé alkalommal 2009 &szén jelentkezett, melyet a
l[dbszar traumdja el6z6tt meg. Konzervativ, helyi kezelés mellett begydgyult. 2011-ben ismételten
jelentkezett labszaron fekély, ezt sériilés nem el6zte meg, gydgyhajlamot nem mutatott. Krioglobulin,
antifoszfolipid antitest negativ volt, viszont immunszerolégiai eredményeiben hypokomplementaemia
l[atszott. TObbszOords szovettani mintavétel tortént, mely végil vasculitist igazolt. Cyclophosphamid
kezelése indult, emellett az ulcusa begydgyult, majd a kbvetkezd években még két alkalommal Gjult ki,
mely miatt plazmacsere kezelést és ismételten cyclophosphamidot kapott.

2017. aprilisban ismételten nagy kiterjedést labszarfekély miatt vettiik fel, amely klinikai megjelenése
alapjan pyoderma gangrenosumnak felelt meg, ezt az ismételt biopszia is megerGsitette.
Kortikoszteroid mellet cyclosporin A-t kezdtlink el, a beteg azonban szubjektiv mellékhatdsok miatt
nem tolerdlta, emiatt ezt ledllitottuk. A fekélyek romlottak, 6sszefolytak, a végtagot veszélyeztették. A
sebvaladékbdl Pseudomonas aeruginosa tenyészett ki, szeptikus szovédményeket okozott. Célzott
antibiotikus kezelés, lokalis sebtisztitdas mellett gyulladdsos paraméterei rendezédtek, ekkor off-label
indikaciéval mycophenolat mophetilt kértiink, melyet a beteg megkapott. Napi emelked6 ddzisban a
kezelést elkezdtik, a lokalis kezelést folytattuk. Ennek hatdsara az ulcusok tel6dése elindult, az utébbi
5 hdénapban hospitalizadciéra mar nem szorult, szeptikus szévédmény nem jelentkezett, a beteg a

kezelést is jol toleralta.
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Az eset megbeszélése és tanulsagai: Beteglink esetében kilonb6z6 mechanizmusokkal alakult ki
l[dbszarfekély, melyek megjelenése nagyon hasonlé volt. A nem egyértelm klinikai kép esetén nagyon
fontosnak tartjuk az id6ben elvégzett, id6nként tobbszor ismételt biopszidt, mely a terdpiankat
alapvet6en befolyasolhatja. A nagy teriiletet érint6 pyoderma gangrenosum miatti infekcidhajlam
neheziti az adekvat immunszupresszans kezelést, ugyanakkor a haszon-kockdzat mérlegelésével a
gyogyulds érdekében alkalmazni kell. A cyclosporin A mellett a mycophenolat mophetil is terapids
alternativa lehet.

Etelallergiak

A nem-coeliakias, glutén altal kivaltott korképek klinikuma, diagnodzisa és tarsadalmi jelentGsége
Polgdr Marianne?

1Budai Allergia Kézpont, Gasztroenteroldgai-Tdpldlékallergia, Budapest

Cél. A glutén altal kivaltott betegségek kozil egy Gj 6ndllé kérkép, a nem coeliakids glutén érzékenység
(non-coeliac gluten sensitivity, NCGS) bemutatdsa. 2011-ben Londonban tartott konszenzus
konferencidan kerilt elfogadasra a kérkép, melynek kivaltéja a glutén, de klinikumaban,
immunpatholégidjaban és genetikajaban elkiilonithetd a coealiakidtdl és az IgE- medialt buzallergiatol.
NCGS definicidja. Gluténfogyasztas kdvetkeztében intesztindlis és extraintesztindlis tlinetek egylittese
alakul ki, melyeket immunoldgiai és hisztolégiai elvaltozdsok kisérnek. A glutén elhagydsa
tiinetmentességet, a glutén ismételt bevezetése a tlinetek ismételt megjelenését valtja ki. Az NCGS
diagndzisanak kimonddsahoz a coeliakidt és az IgE medidlt glutén (buza) allergiat ki kell zarni.

NCGS pathomechanizmusa. A glutén kéroki szerepében két f6 fehérje komponensnek, a gliadinnak és
a gluteninnek van szerepe, de felmeril egy masik, kis mennyiségben jelenlevé fehérje az amildz-tripszin
inhibitor (ATI) is. NCGS-ben féként a velesziiletett immunitds jellemz& markerei mutathatok ki, az
intraepithelidlis lymphocytak (IEL al, B sejtek) szdma, a TLR2 emelkedése és a T regulator sejtek
szamanak csokkenése, de a CD3+ sejtek szdmanak novekedése a szerzett immunitas szerepére is utal.
A hisztokémiai vizsgalatok soran igazolddott az intesztinalis permeabilitas fokozddasa, a tight junction
kiszélesedése, ami lehetdséget nyujt a peptidek bejutdsdra az immunsejtekhez.

Gasztrointesztindlis tiinetek: haspuffadds, hasi fajdalom, epigasztridlis fdjdalom, hasmenés, obstipaciod
valtakozasa, hanyinger, aerophagia, GERB, stomatitis aphtosa, hangos bélmozgdsok. Extraintesztinalis
tlinetek: kozérzeti panaszok, faradtsag, szorongas, fejfajas, koncentrdcié zavar, végtagzsibbadas,
izlileti- és izomfajdalom, fogyas, depresszid, bérkiltés.

Diagndzis. A diagnosztikus megkdzelitésre specialis vizsgdld eljards nincs. A gliadinelleni IgA és IgG
antitest az esetek egy részében kimutathatdk, az 1gG4 nagyon magas értéke is tajékozddast nyujthat.
A megbizhaté diagndzishoz a Salerno kritériumok (2014) kovetése DBPCFC cross over terhelés
elvégzése ajanlott, de gyakorlati célra az egyszer( vak terhelés is alkalmas.

Differencidl diagndzis szempontjabdl az irritabilis bél szindromatdl (IBS) és a buzaban lévé rosszul
felszivédé fermentadlodd oligo-, di- és monoszacharidok és polyolok (cukoralkoholok) okozta
gasztrointesztinalis tiinetektSl (FODMAP) kell elkiloniteni.

Kezelés. Gluténmentes étrend, amennyiben a bél fokozott permeabilitdsa miatt mas élelmiszerek is
panaszt okoznak, atmenetileg ezek kizarasa is javasolt az étrendbdl.

Sajat 2017-es betegforgalmunk adatai alapjan a kdrkép gyakorisagara vonatkozé eredményeinkrél a
MAKIT kongresszusan kivanunk beszamolni.

A NCGS tarsadalmi jelent6sége. Az utdbbi években vilagszerte rohamosan megnétt az orvosi
szempontbdl indokolt, vagy a divat hatasara indokolatlanul gluténmentes étrendet koveték szama. A
fejlett orszagokban a gyakorisdg 6-13%-ra becsilhet6. A gluténmentesség betartdsa magasabb
étkezési koltséget és étkezési nehézséget jelent, Az NCGS betegek a megfelel6 diagndzis felallitasaig
folosleges vizsgalatok soran mennek keresztdl.
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Léguti-, bGrgyogyaszati-, gyermekgyogyaszati allergiak

Kontakt szenzibilizacid feln6ttkori atépias dermatitisben

Pdnyai Gyérgyi?, Fés(is Luca®

1SE B6r-Nemikdrtani és béronkoldgiai Klinika, Allergolégia, Budapest

Célkitlizés: A Semmelweis Egyetem B&r-, Nemikdrtani és B&ronkoldgiai Intézetének Allergoldgia
Szakambulancidjan 2011-2016 kozott tesztelt feln6tt atdpids dermatitises (AD) populdciéban mértik
fel a kornyezeti kontakt allergének szezibilizacids ratajat és az egyes allergének jellegzetességeit,
Osszeflggésiket a klinikai tlinetekkel. Adatainkat 6sszevetettiik az irodalomban kozoltekkel.

Anyag- mddszer: A betegek szenzibilizacidjanak meghatarozasa standard sorok epicutan tesztelésével
tortént, a nemzetkozi metodikak szerint.

Eredmények: A vizsgalatba 203 tesztelt felnétt AD beteg kerlilt bevonasra (férfi: n=67, n6: n=136). Az
Osszes beteg 57,6%-a volt szenzibilizalt legalabb egy kornyezeti kontakt allergénre. A leggyakoribb
allergének a nikkel, a tiomerzal, a lanolin, a kobalt és a propilénglikol voltak.

Osszefoglalds: A feln8ttkori AD prevalencidja novekszik. Az AD-ben fenndllé barrier-zavar és
immunregulacios eltérések hajlamositanak a kontakt szenzibilizacié kifejlédésére. A kornyezeti kontakt
allergének jelentds provokald faktorai, illetve fenntartdi a bértlineteknek. A szenzibilizaltsag aranyardél
feln6tt AD populdcidéban kevés irodalmi adat all rendelkezésre. Vizsgalt feln6tt AD betegcsoportunkban
novekedése, illetve a lanolint és propilénglikolt tartalmazé kozmetikumok és terapias externdk gyakori
alkalmazasa tulérzékenység esetén ronthatja az AD tlineteit. Az epicutan bérteszt hatékony
diagnosztikus mddszer az egyes kontakt szenzibilizacidk feltarasban, kozvetve az AD menedzselésében,
a tovabbi terdpia megtervezésében és az életminGség javitasaban.

Immunterapia

Immunterapia hatékonysag-el6zetes becslése molekularis allergolégiai mddszerekkel
Réthy Lajos!

1Budai Allergiakézpont, Budapest

El6zmények:

Léguti allergiak oki kezelésére az allergén specifikus immunterapia (IT) nyujt lehetGséget. A jelenleg
rendelkezésre allé6 immunterdpidas készitményeket a léguti allergénre jellemzd specifikus
komponens(ek)re teszteli, ,titralja be”- a gyartdk legtébbje. Azonban ismert, hogy az esetek egy
részében a tinetekért a nem specifikus kereszt- allergének is felelhetnek. A hagyomanyos
allergiatesztek nem képesek a specifikus komponenseket a kereszt allergéneket elkiloniteni, minden
esetben pozitivitast jeleznek. Lényeges lenne azonban a kétféle (specifikus —és kereszt-komponensek)
elkllonitése, mert kereszt-allergének okozta tlinetek esetén a specifikus immunterdpia nem olyan
hatékony.

Médszerek:

A molekularis (komponens alapu) IgE tesztek megbizhatéan alkalmazhatéak immunterdpia el6tt a
kérdéses anyag specifikus és kereszt-reagalé komponenseinek elkiilonitésében. Alkalmazhatok még
egyid6ben jelentkez$ szezondlis pollen-allergidk pontosabb elkiilonitésében is. (pl. parlagfii/fekete
Garom).

Eredmények, megbeszélés:

A nemzetkozi tapasztalatok alapjan, ha csak a specifikus komponens IgE-je emelkedett, akkor az IT
hatékonysag a 90%-ot is meghaladhatja. Ha emelkedett a specifikus komponens IgE és a kereszt-
komponensek IgE-je is akkor a hatékonysdg 60% korili. Ha csak a keresztkomponensek IgE- je
emelkedett, akkor az IT varhatd hatékonysdga 15 % alatti. Az immunterdpia megkezdése el6tt javasolt
molekuldris tesztelés koltségvonzata toredéke az immunterdpia varhatd koltségeinek. Bevezetése
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biztonsdgot ad az orvosnak és a pdciensnek is, ezért a varttal ellentétben az el6zetes molekularis
tesztelés inkabb novelte az igényt a specifikus immunterdpids kezelésekre a betegek kdrében.

Léguti-, bGrgyogyaszati-, gyermekgyogyaszati allergiak

Az allergias menetelés rizikobecslése komponens alapu (molekularis) diagnosztikaval, kiilonos
tekintettel a poratka allergiakra

Réthy Lajos Attila®

1Budai Allergiakézpont, Budapest

Bevezetés: Kisgyermekek ekcémaja gyakran tarsul kornyezeti allergén- szenzibilizaltsaggal, allergiaval.
Amig csecsemdknél f6leg tojas-allergia igazolhatd az atopias ekcéma kialakuldsa kapcsan, addig 2 éves
kor folott induld ekcémas tiinetek esetén inkdbb beltéri allergénre kell gyanakodni - a mi éghajlatunkon
dontéen poratkara. A poratkdk a perennialis [éguti allergidk jelent6s hanyadaban szerepelnek kivaltd
okként. Poratka allergia fontos kdvetkezménye lehet a kialakuld fels6 léguti, szem -és orrtiinetek
mellett az allergias asztma megjelenése is. Ezt korai életkorban gyakran korai zihalasként kezelik, a
tarsuld ekcéma miatt pedig sokszor csak a taplalék-allergénekre torténik tesztelés, a tényleges kivaltd
ok viszont rejtve marad.

Modszer: a korszerd, molekularis (komponens alapu) allergiatesztek képesek a poratkak allergén
komponenseit kilon is vizsgdlni. Régidonkban f6leg a Dermatophagoides pteronyssinus és a D. farinae
jellemzG6. A Der pl és Der f1 (cisztein protedzok); Der p2 és Der f2 (Group 2 antigének); Der p10
(tropomiozin) molekularis allergénekre specifikus IgE-mérések lehetnek informativak.

Megbeszélés: A Der pl /Der f1 és a Der p2 /Der f2 a poratkak igen specifikus, allergizalé komponensei.
A poratka-allergids paciensek kdzel 80-90%-a ezek epitopjai ellen termelnek IgE ellenanyagokat. Ezen
komponensek okozta allergia esetén a rendszerint egész éven at tartd, télen erGsebb tineteket okozd
szénanatha mellett asztma is kialakulhat. Mivel ilyenkor a kiséré allergids asztma kialakuldsi kockazata
magas, ezt a molekularis allergoldgiai eredmények interpretalasakor figyelembe kell venni. A tiinetek
sulyosabbak lehetnek, ha az egyén a poratka tobb allergén- molekulajara is érzékeny.

Mds problémak is tarsulhatnak poratka-allergidhoz. A group 2 antigéneket (Der p2 és Der f2)
tartalmazd fehérjekomplexek ellenallnak a hének, igy atkaval szennyezett liszt, abbdl készilt étel
elfogyasztasa tdplalék-allergidra jellemzd tlineteket (is) okozhat. Emellett a poratka-allergidsok
mintegy 10% -a a Der p10 ( tropomiozin) ellen termel IgE-ellenanyagot. A termel6dé ellenanyag
kereszt-reagdlni képes a garnélarak és a csotany hasonld antigénjeivel. llyen esetekben pl. rakfélék
fogyasztdsakor szaj-garat viszketés (ordlis allergia szindrdma) jelentkezhet.

Konkluzid: 2 éves kor folott induld ekcéma és /vagy perennialis, f(itési szezonban erds6dé léguti
tlinetek esetén poratka allergia lehet&ségére gondolni kell. A korszerld molekularis allergoldgiai tesztek
eredménye az eltér6 alcsoportok varhato klinikai kockdzataira is utalhat. Mindez hasznos segitséget
jelent a tlneti kezelés mellett az allergids menetelés vdarhaté kovetkezményeinek pontosabb
el6rejelzésében, ezek lehetséges megel§zésében is.

Gabona-allergia: Miben nyujthatnak Gjat a molekularis (komponens alapu) vizsgalatok a klinikum
szamara?

Réthy Lajos Attila

Budai Allergiakézpont

Bevezetés, el6zmények

A klasszikus buza-allergia mellett, amelyet taplalék allergiara jellemz6 tinetek kisérnek, el6fordulhat
hogy a tlinetek lisztes ételek fogyasztasa esetén 6nmagukban nem, hanem kizardlag tarsuld testi
megerdltetés (pl. fizikai terhelés, magas laz, menstrudcid, egyes gydgyszerek vagy alkohol fogyasztas
stb.) egyidejli jelenléte esetén jelentkeznek. Neheziti a diagndzist hogy a hagyomanyos szérum
specifikus IgE vizsgalattal (splgE) a buza (vagy mas gabona) splgE értékek nem feltétlenil magasak

ilyenkor.
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Modszer

Tipusos anamnézis esetén az omega-5-gliadin splgE akkor is emelkedett lehet ha a blza splgE negativ.
Differencidldiagndzis: Ha a lisztes ételekre adott reakciéhoz poratka-allergia tiinetei is tarsulnak,
érdemes a poratka group 2 antigén komponens IgE-k (der f2, der p2) molekularis vizsgalatat is
elvégezni.

Megbeszélés, konkliziok

Az egyes ételallergéneket tobb 6sszetevé (komponens) alkotja. A kordbbi allergia vizsgalatokkal csak
az allergének egészét tudjuk vizsgdlni, viszont a molekularis tesztek az egyes komponenseket kilén-
kilon is képes kimutatni. Ha a molekularis allergiavizsgdlat alapjan igazolddik az omega-5-gliadin
szerepe a szisztémas reakcid/anafilaxia kivaltasaban, akkor alapvetd a buza/esetleg mas lisztes ételek
fogyasztasanak kerilése, kiilondsen a nagyobb megterheléssel jard szituaciokban (pl. fizikai terhelés) -
még negativ hagyomdnyos buza splgE esetén is! Eletmddbeli tanacsok mellett sziikség lehet életmend
gyogyszer (adrenalin tartalmu 6ninjektor) alkalmazasara is. Hosszu tavi megel6zést az immunterapia
jelenthet majd a jov6ben, de a csecsemdkori glutén-bevezetés megfelel6 id6zitésével nemcsak a
coeliakia hanem a buza-allergia kiilonb6z6 formdinak kialakuldsi kockazata is jelent&sen csokkenthetd!
A buza- allergidk differencial-diagnosztikdjaban célszer figyelembe venni, hogy mivel a poratka group
2 antigéneket (Der p2 és Der f2) tartalmazd fehérjekomplexek ellendlinak a hének, igy az atkdval
szennyezett liszt, abbdl készilt étel fogyasztasa is okozhat buza (gabona)- allergidhoz hasonld
tlneteket.

A molekularis allergolégiai diagnosztika helye, lehet6ségei, integralhatésaga a hazai ellato
rendszerekbe

Réthy Lajos Attila

Budai Allergiakézpont & MAKIT Molekuldris Allergia Szekcid

1. A molekuldris allergoldgiai diagnosztika helye, lehetéségei. A hagyomanyos allergiatesztek
(b6rteszt és vérvétel) nem komponenseket néznek, hanem az allergiat kivalté anyag (pl. valamilyen
pollen vagy taplalékfajta, esetleg méh —vagy dardzsméreg stb.) teljes kivonatat. Ezek a bioldgiai
eredet(i anyagok maguk is tobb komponensbdl alinak, amelyek egymastdl eltér6 mértékben, de az
adott komponensre jellemzéen okozhatnak enyhébb vagy sulyosabb allergids tiineteket arra
érzékenyekben.

Az egyedi kockdzatbecsléshez nyujthat elengedhetetlen segitséget tehat a komponens alapu, mas
néven molekularis allergia-diagnosztika (CRD). Kiil6nds jelentésége van ennek pl. ételallergigban
szenvedbknél- Id. eléadds a foldimogyoréd komponens alapu diagnosztikdjdrdl szerzett
tapasztalatokrol.

A masik, szintén akar fatdlis allergias reakciokhoz is vezethet6 allergia-tipusban, a méh-darazs
allergidban is szerepe lehet a CRD vizsgalatnak. Az ilyen betegek kozel felének méhre és dardzsra is
pozitiv lehet a hagyomdnyos allergia tesztje. A komponens alapu diagnosztika a kockazatbecslés
mellett segithet annak eldontésében is, hogy ténylegesen kettds allergiardl van- e szd, vagy csupan
kereszt-reakcidk okozta (és legtobbszor artalmatlan) al-pozitivitdst mutatott ki a hagyomanyos teszt.
(Tovdbbi részletek: Id. el6adds a méh-dardzs allergia komponens alapu diagnosztikajardl)

Léguti allergidkban az utébbi években az immunterapia, raadasul az egyszertien kivitelezhet6, otthon
is biztonsagosan végezhet6 szublingvalis immunterapia (SLIT). A legijabb nemzetkozi ajanlasok léguti
allergidkban a SLIT elvégzése elGtt is ajanljak a komponens alapu tesztelést (Id. immunterdpids szekcio,
molekuldris allergia el6adds) .

Multiplex allergén tesztelés: A fent emlitett, altaldban célzottan, bizonyos allergénfélékre irdanyuld
,Singleplex” tesztek mellett lehetGség van mar a multiplex tesztelésre is. Ennek révén komplex
molekularis biomarkerekkel kozel teljes egyéni allergén-specifikus IgE reperodr térképezhetd fel. Ez
lehet6vé téve a személyre szabott allergoldgiai diagnosztikat (Id. multiplex molekuldris allergia-
diagnosztikai el6adds).

2. A molekuldris allergoldgia integrdlhatosdga a hazai ellato rendszerekbe. A CRD ma mar
Magyarorszagon is elérhetd, nagyrészt azonban csak térités ellenében. Néhany alapvet6 molekularis

2018. majus 12.




antigén azonban az allamilag finanszirozott labordiagnosztikai ellaté rendszerben is tesztelhets. A
molekuldris allergiatesztek nyilvanvald el6nyei miatt célszerl volna ezek szélesebb kdrben torténé
alkalmazasa, tovabbi elterjesztése. Ezt a célt szolgdlta-szolgdlja a MAKIT legfiatalabb szekciéjanak, a
molekuldris allergia szekciénak a tavalyi megalakulasa és tovabbi szakmai-tudomanyos aktivitasa.

Molekularis allergia-diagnosztika: Tapasztalatok a multiplex teszteléssel
Réthy Lajos Attila
Budai Allergiak6zpont

El6zmények:

Az egyedi molekularis tesztek (singleplex tesztelés) kitlinGen alkalmazhatdak célzott vizsgalatokban, pl.
immunterdpia el6tt vagy ismert taplalék allergidban a kérdéses anyag specifikus és kereszt-reagdld
komponenseinek elkiilonitésében. Nem ad valaszt viszont ismeretlen eredet( allergias reakcidk illetve
lehetséges kereszt-allergiak esetében, amikor tobb allergén is szdba johet a tlinetek lehetséges kivaltd
okaként.

Modszerek: ismeretlen eredet( allergids reakcidk illetve lehetséges kereszt-allergidk esetében, amikor
tobb allergén is széba johet, segithet a chip-technolégian alapuld ,multiplex tesztelés ” ,allergén —
chip”. A mikrotechnoldgids chip 112 allergént, az ennél is legfejlettebb, nanobead- alapu teszt 244
allergént (122 molekularis allergén-komponenst + 122 allergén kivonatot) vizsgal szimultan.
Eredmények, megbeszélés. A multiplex allergén chipek komplex molekuldris biomarkereivel szinte a
teljes egyéni allergén-specifikus IgE repertodr meghatarozhatd, lehetévé téve a személyre szabott
allergoldgiai diagnosztikat (,,precizids medicina”), kiilonos tekintettel a potencidlisan veszélyes kereszt-
allergidk és idiopathids anafilaxidk kivalté okainak azonositasara. Ezzel kapcsolatosan néhdny
gyakorlati példa is ismertetésre keriil.

Diagnosztika

Uj laboratériumi médszer a latens tuberculosis kimutatasara

Sipka Sandor?, Papp Zsuzsidnna?, Kovacs lldikd?, Hudecz Ferenc?, Szilasi Méria?

Debreceni Egyetem AOK, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen, ?Debreceni Egyetem AOK,
Tiid6gydgydszati Klinika, Debrecen, 3MTA-ELTE, Peptid Kémiai Csoport, Budapset

El6zmények: A ,latens tuberkuldzis infekcid (LTBI” kimutatasara jelenleg a ,,Purified Protein Derivative
(PPD) alapu bérpréba (Mantoux reakcid) mellett a periférias vérsejtekbdl a Mycobacterium
tuberculosis (Mtb) baktérium specifikus peptidjeinek (TB-P) stimuldlé hatasara képz6d6 és
felszabaduld, interferon (IFN) gamma mennyiségét méré IGRA maddszerek terjedtek el. Ezek a
QuantiFERON —TB Gold (QFT-G) és a TSPOT-TB kitek. Azonban egyre tobb kifogas meril fel veltk
szemben.

Cél: Egy pontosabb laboratériumi médszer kidolgozdasara.

Modszer: (SI-TNF)

Az Ujdonsagok: a.) A tumor nekrdzis faktor (TNF) alfa mérése ELISA mddszerrel,

b.) Stimuldcids Index (Sl) szamitas a TB-P/PPD stimulacidk értékeibdl.

Osszehasonlitas a QFT-G és Mantoux mddszerekkel

Eredmények: 15 tbc-s betegekkel foglalkozd egészségiigyi dolgozdnal az SI-TNF mdodszerrel 6, a QFT
modszerrel 9 személy lett LTBI pozitiv. A 3 egyezést nem mutatd személy klinikailag LTBI negativnak
bizonyult. Ezek ,fals pozitiv’ esetek, akik a QFT eredmény alapjan nem részesilhetnének bioldgiai
terapidban. Az SI-TNF mddszer pontosabb eredményt adott a QFT-nél. A 14 tbc-s beteggel nem
foglakoz6 egészségligyi dolgozd mindkét mddszerrel LTBI negativ eredményt adott.

Kovetkeztetések: Az igéretesnek talalt SI-TNF moédszer tovabbi, szélesebb kor( kiprébalasa ajanlott a
bioldgiai terapidk inditdsa el6tt, tovabba az egészségiigyi dolgozdk LTBI irdnyd munkahelyi szlrésében.

#36, Autoimmun betegségek
Dilatativ cardiomyopathia és polyautoimmunitas
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Sipos Ferenc?, Dr. Miizes Gyorgyit
1Semmelweis Egyetem, Il. sz. Belgydgydszati Klinika, Budapest

El6zmények. A dilatativ cardiomyopathia (DCM) hatterében -a ritka familiaris tipuson kivil- a szerzett
formaknal szamos korallapot (coronaria/valvularis szivbetegség, toxikus artalmak, infekcidk,
metabolikus  zavarok, hidnydllapotok, autoimmun megbetegedések, stb.) potencialis
inicialé/provokald szerepével kell szamolni.

Az eset leirdsa. A 45 éves férfi immunoldgiai konziliumat kardiolégus kollégdk kezdeményezték
honapok 6ta tapasztalt, progrediald, mar NYHA 1I-IV. stddiumu szivelégtelenség, echocardiographiaval
igazolt sulyos, ismeretlen aetioldgiaju DCM alapjan. (Ejekcids frakcid /EF/: 19%; EKG: bal Tawara-szar
block, multifokalis kamrai Es-ek; coronarographia: ép erek; cardio-MRI: tag bal kamra, diffus
hypokinesis). Anamnesisében [ényegi el6z6 megbetegedés nem szerepelt. A szivelégtelenség jellemzé
tinetei mellett Ujkeletd, diffus, kis- és nagyizileti fadjdalmakra is panaszkodott. Rutin laboratériumi
leleteiben érdemi korjelzd eltérés nem volt. Kivizsgalasunk soran szelektiv (totalis) IgA-hianyt (sIgAD)
igazoltunk; (szérum IgA: mérhetetlen, mig IgG/M-, periférias B-sejt subpopulécio-, ill. CD4+/ CD8+ T-
sejt megoszlas: normalis). Az sIgAD gyakran (5-30%) tarsul autoimmun jelenségekkel, (ami akar az
immunhiany vezeté megnyilvanulasa lehet), igy a DCM és az arthralgia hatterében is autoimmun
megbetegedés/ekre gyanakodtunk. Valdban, a betegnél coeliakia (CeD) és rheumatoid arthritis (RA)
egyidejl fennallasat bizonyitottuk; (anti-tTG/IgG: 25145 U; gastroscopia: elsimult, csipkézett Kerckring
red6k, mozaikszer(i mucosa; hisztoldgia: Marsh lli/c., ill. ACPA: 1275 U). Ennek alapjan az sIgAD un.
autoimmun fenotipusat véleményeztiik. Elethosszig indokolt gluténmentes diéta mellett methrotrexat
bazisterdpiat vezettiink be. Honapok mulva a domindld szivelégtelenség tlinetei szignifikdnsan
mérséklédtek, és a beteg izlleti fajdalmai is lényegesen enyhiltek. (Kontroll echocardiographian
javulds: az EF 39-, majd 58%-ra mddosult, mig immunszeroldgia sordn az anti-tTG csokkent (3927-1211-
675 U), hasonldképpen az ACPA is (922-338-127 U).

Az eset megbeszélése és tanulsagai. Reprezentativ klinikai tanulmanyok alapjan DCM-s betegek kozott
a CeD el6forduldsa egyértelmlien gyakoribb, ill. CeD-ben szenved6knél jelentésen fokozott az
idiopathids DCM kialakulasi valdszinlisége. Az érintettek tobbsége férfi. Ennek alapjan idiopathias
jellegli DCM kapcsan feltétleniil indokolt felvetni CeD lehet&ségét. Az slgAD-asszocialt szisztémas
autoimmun kérképek tekintetében a CeD és az RA egyarant elStérben all, és alkalmanként az
autoimmunitds a primer immunhiany (PID) akar egyetlen klinikai megnyilvdnuldsa lehet (un.
autoimmun fenotipusu sigAD). Bar a PID némely formajaban a cardiovascularis érintettség szamottevé,
az slgAD-re ez nem jellemz8. A RA és a CeD tarsulasanak alapjaul els6sorban az un. bél-iziilet tengely
szolgdlhat: az autoimmun synovitis részben bélnyalkahartya-eredetli neoantigén-epitopok indukdlta
gyulladasos torténésekre vezethetd vissza. Ugyan a cardiovascularis érintettség RA-ban is jelentékeny,
am DCM kialakuldasa mégsem jellemzi.

Szakdolgozdi Szekcid

SLE-ben szenvedd beteg intenziv osztalyos apolasa

Suha Attila®, Dr.Végh Judit!

10rszdgos Reumatoldgiai és Fizioterdpids Intézet, Intenziv Terdpids Osztdly, Budapest

Célkit(izés:

Legfontosabb célunk, érzékeltetni a gondozas fontossagat, melyben az orvosnak, apolénak egyarant
fontos szerepe van, és a betegek egytttm(ikodését is igényli. Ha ez a komplex szemlélet séril, vagy
varatlan kiilsé tényez6k lépnek fel, rovid id6 alatt jelentds progresszio alakulhat ki, ami miatt intenziv
terapias ellatas valhat szlikségessé.

Anyagok és mddszerek: Fiatal SLE-ben szenvedd ndébeteg esetét ismertetjiik, ahol az alapbetegség
aktivdlédasa tobb év remisszio utdn - néhany hét alatt- életveszélyes allapotot eredményezett. A
tobbszervi érintettség, vitalis functiok jelent6s romldsa miatt intenziv osztdlyos észlelést, és tdbb
tdrsszakma szoros egylttmikodését igényelte. Ezen utdbbi miatt tobb alkalommal valt sziikségessé
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kdrhazi athelyezés is, melyek soran a pontos és részletes kommunikacio, konzultacié a beteg tovabbi
életkilatasait jelentGsen noveli, illetve ezek sériilése jelentGsen csokkenti a gydgyulds esélyét.
Eredmények:

SLE-vel diagnosztizalt, gondozott beteg életkilatdsa, életmin&sége tobb tarsszakma egyiittes
0sszehangolt munkajatél fugg.

A szakdolgozdk fontosabb feladatai: az élettevékenységek segitése, az egészség fejlesztése, az
egészségi allapot megtartasa, a betegségek kivédése, az életmindség javitasa, pszichés vezetés.
Minden SLE-ben szenvedd betegnél EGYENI terapids és apoldi tervet kell késziteni.

Gyakran el6fordul - mint jelen esetben is- hogy az intenziv osztdlyon mar egy tobbszervi dysfunctiot
mutatd, immunhidanyos, malnutricié allapotaban lévé, fert6zésekre hajlamos beteggel taldlkozunk.
Ezen allapotbdl mar sokkal nehezebb a regenerdcid, a kérfolyamat gyorsabban progredial.
Osszefoglalds: Az SLE egy tébbszervi érintettséggel, és mutifaktorialis etioldgiaval jellemezhetd korkép.
A rendszeres gondozdssal, a betegegylUttm(ikodés javitdsaval, a betegség aktivitdsi tlineteit kordbban
észlelhetjik. A betegoktatdssal, a betegek egészséges életmaddra és egylittmUikddésre tanitasaval akar
tobb aktivitdsiid&szak kialakuldsat is megel&zhetjik, vagy kell6en koran észlelhetjiik. Mindezek nagyon
jelent6s szerepet jatszanak abban, hogy megel6zziik a tébbszervi érintettség kialakuldsat és ismét
remissziéba hozzuk a betegek.

Autoimmun betegségek

Szisztémas Sclerosis-Myositis overlap szindroma jellenz6i gondozott betegeink adatai alapjan

Szabd Katalin®, Prof. Dr. Sz(ics Gabriella?, Prof. Dr. Danké Katalin?, Dr. Griger Zoltan?

IDE AOK, Belgydgydszati Intézet, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen, >DE AOK, Belgydgydszati
Intézet, Reumatoldgiai Tanszék, Debrecen

Bevezetés: A szisztémas sclerosis (SSc) és az idiopathias inflammatorikus myopathiak ritka, heterogén
szisztémas autoimmun betegségek. Tarsuldsuk gyakran el6fordul, ami egy 6nalld, jellegzetes klinikai
fenotipussal bir.

Célkit(izés: A szerz6k célja volt a DE AOK, Belgydgyaszati Intézet altal gondozott scleroderma/myositis
overlap szindrdmas betegek klinikai jellemzG8inek, szervi érintettségeinek, terdpids sajatossagainak
vizsgdlata. Homogén betegcsoport létrehozdsa segitségével, prognosztikai, - prediktiv faktorokat
kerestek a betegség felismerésekor észlelhetd laboratériumi és klinikai paraméterek és a korlefolyas,
terdpiara adott vélasz kozott.

Anyagok és mddszerek: A Medsol adatbazisbdl, retrospektiv vizsgalattal tortént az adatok gydjtése a
2001-2017 janudr kozotti id6szakbdl. Minden betegnek volt legaldabb két megjelenése a
szakrendeléseken, illetve egyszerre rendelkeztek mindkét betegség BNO kddjaival. 414 paciens kerlt
kisz(résre, akiknek dokumentacioit kritikusan attekintve 39 esetben teljesiiltek mind a szisztémas
sclerosis (1980 ARA), mind a gyulladdsos myopathia (Bohan és Peter) diagnosztikai kritériumai.
Eredmények: A férfi/nGi arany: 9/30 volt; az atlag életkor a diagndziskor 42114 (13-76) év. 23 beteg
esetében (59%) a két betegség egyszerre kezd6dott, 12 esetben (30%) a SSc, mig 4 (10%) esetben a
myositis volt az elsé diagndzis. A masodik diagndzis atlagosan 2,9 (1-6) évvel kovette az elsét. 17
esetben polymyositis difflz cutan SSc-vel, 22 esetben limitdlt cutan SSc-vel tarsult, ebbdl 3 esetben
dermatomyositis- overlap (2 limitdlt és 1 diffuz cutan) igazolédott. Raynaud-phenomen 97%-ban,
interstitialis tlidGbetegség, fibrozis, alveolitis 72%-ban; arthritis, arthralgia 18%-ban; nyelési
nehezitettség 66%-ban, 1az 18%-ban fordult el6 a diagndzis feldllitdsakor. Kardidlis érintettséget a
betegek 41%-ban igazoltak, pulmondlis artérias hypertonia 30%-ban volt jelen. Immunszerolégia
tekintetében ANF 100 %-ban volt pozitiv, 13 paciensnél anti Scl-70 (33%), 4 esetben anti-Jol (10%), 2
paciensél anti PM-Scl (5%), 2 esetben centromer elleni antitest (5%), egy esetben anti-Mi2 (2,5%)
pozitivitds igazolddott. Tizenkét esetben (30%) aDNS pozitivitas volt kimutathatd, de csak 3 esetben
volt az SLE diagndzisa is kimondhatd. A betegek 100%-a részesiilt kortikoszteroid kezelésben, és a
korlefolyds sordn minddssze 31%-ban sikeriilt ezt teljesen elhagyni. Az immunszuppressziv kezelés a
szervi manifesztacionak megfelel6en tortént.
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Osszefoglalds: A myositis-scleroderma overlap egy 6nallé klinikai fenotipussal biré entitds, amely
heterogén immunszeroldgiai sajatosagokkal bir, de mindkét betegség jellemz&ivel rendelkezik. Mivel
a kardialis érintettség és a pulmonalis artérids hypertonia gyakran fordult el6, ezért a betegek sz(irése
ez irdnyban panaszok hidnya esetén is fontos és javasolt.

Autoimmun betegségek

A cirkulalé follikularis T helper sejtek patolégias jelentGsége autoimmun folyamatok kialakulasaban
Szabd Krisztina®, Jdmbor llona?, Papp Gabor!, Zeher Margit?

IDebreceni Egyetem, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen

A nyirokszovetek masodlagos follikulusaiban tartdzkodd follikularis T helper (TFH) sejtek fontos
szerepet jatszanak B sejt vdlaszok irdnyitasdban, azdltal hogy tdmogatjdk tulélésiket és
differencidléddsukat memoria B sejtekké, illetve hosszu-életl, magas-affinitdsi immunglobulinokat
termel6 plazmasejtekké. A konvencionalis TFH sejtek a periférias vérben, mint memadria TFH sejtek
keringenek, amelyek a nyirokcsomo invaziv vizsgalata helyett informaciét szolgaltathatnak a germinalis
centrumban zajlé folyamatokrél. Autoimmun kérképek pathogenezisének ismeretében tudjuk, hogy
az abnormalis B-sejt vdlasz kialakuldasanak egyik gécpontja éppen a periférias tolerancia zavardban
keresendd. Ebbdl kifolydlag, a megvaltozott mechanizmusok irdanyitasaért felel6s potencialis célpontok
felderitése, azok szerepének és funkcidinak megismerése napjaink immunoldgiai kutatasainak a
fokuszaban all.

betegségek hatterében betoltott szerepikkel kapcsolatos legfrissebb eredményeket. Szamos
tanulmany beszamolt a periférias vérben CXCR5+ cirkuldlé memoéria TFH sejtek potencidlis B-sejt
szabalyozd szerepérél a CXCR5- T sejtekkel szemben, azonban e tekintetben a TFH-sejt alcsoportokkal
kapcsolatban ellentmondasos eredmények jelentek meg. Autoimmun betegségek esetében a TFH
sejtek mértéktelen aktivitasa tulzott B-sejt tuléléshez, potenciadlisan autoreaktiv B-sejt klénok
felszaporodasahoz és autoantitestek megjelenéséhez vezethet.

Ennek kovetkeztében, a TFH sejtek és alcsoportjaik ardanyanak megvaltozasaval, illetve funkcidjuk
vizsgalataval foglalkozd kutatdsok atfogd ismerete elengedhetetlen a lehetséges szabalyozd
mechanizmusok feltdrasa és annak befolyasoldsa érdekében. A TFH sejtek bioldgiajaval kapcsolatos
tuddsunk kiterjedésével e sejtek és a rajuk jellemz6 molekuldk potencialis terapias célpontta valhatnak
a patoldgias humoralis immunvdlasz visszaszoritasaban, ezdltal az autoimmun betegségek
kezelésében.

Nemzeti Kutatdsi, Fejlesztési és Innovacids Alapbdl a Posztdoktori kivaldsagi program (PD 121327)
palydzat tamogatdsaval valdsultak meg.

Autoimmun betegségek

Fertilitasi problémdak immunoldgiai hatterének kivizsgaldsa soran nyert tapasztalataink
Széntd Antdnia?, Palfi Boglarka?

IDE AOK, Klinikai Immunoldgia Tanszék, Debrecen, 2DE AOK V. oh., Debrecen

CELKITUZES: A medd@ség tarsadalmunk aktudlis problémdja. Vizsgalatunk célja a hattérben
esetlegesen felmerilé immunoldgiai tényez6k elemzése.

BETEGEK ES MODSZEREK: A DE AOK Klinikai Immunolégiai Tanszék szakrendelésén medddség
immunoldgiai okainak kivizsgalasa céljabol 2011 és 2017 kozott megjelent 261 né adatait elemeztiik.
A betegeket 5 csoportra osztottuk. Az 1. csoportba (51 f6) azok keriltek, akiknek még nem sikerilt
teherbe esniik. A 2. csoportba (50 f6) soroltuk azokat, akik voltak mar terhesek (legfeljebb kétszer),
de nem tudtadk azt kiviselni. A habitudlis vetélé csoport (3-as, 33 f§) tagjai 3 vagy tobb alkalommal
vetéltek el. A 4. (115 f6) csoportot a sikertelen in vitro fertilizaciés eljarasokon atesettek alkotjak. Az
5. csoportba (12 f6) azok a mar sziilt n6k kertltek, akik sikerteleniil prébaltak ismét teherbe esni.
Fenti csoportokban olyan immunoldgiai eltéréseket kerestlink, melyek okai lehetnek a medd&ségnek.
Vizsgaltuk a kilonb6z6 autoantitest pozitivitdsokat (antinuklearis faktor, kettGsszald DNS elleni-,
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eludbilis nuklearis-, hiszton elleni antitest), antifoszfolipid- és spermium elleni antitestek valamint a
pajzsmirigyrendellenességek el6forduldsat.

A statisztikai elemzést SPSS18.0 programmal végeztiik, a p0,05 értéket tekintettik statisztikailag
szignifikdnsnak.

EREDMENYEK: Valamilyen autoantitest pozitivitast az egyes csoportokban rendre 12 (23,5%), 13 (26%),
14 (8,6%), 26 (30%), illetve 3 (25%) esetben talaltunk.

Antifoszfolipid antitesteket az 1-es és 5-0s csoportban nem taldltunk, a 2-es csoportban 6 (12%), a
habitualis vetélé csoportban 3 (9%), a 4-es csoportban 5 (4%) esetben fordultak elé.

Spermium elleni antitestet taldltunk az elsé 4 csoportban 9 (17,6%), 9 (18%), 3 (9,1%), 10 (8,8%)
aranyban, az utolsé csoportban ez nem fordult eld.

A kiilonb6z6, hormonszubsztituciot igénylé pajzsmirigybetegségek az egyes csoportokban rendre 16
(39%), 13 (35,1%), 11 (44%), 40 (42,1%) illetve 5 (45,5%) esetben igazolodtak.

Az egyes csoportok kozott az eltérések el6fordulasi gyakorisdgdban nem taldltunk szignifikdns
kiilonbséget.

Betegeink koziil 157-nek javasoltunk valamilyen kezelést, kozulik 104-rél sikerilt utankdvetési
adathoz jutnunk: 64 né viselt ki terhességet.

OSZEFOGLALAS: Eredményeink alapjan érdemes a barmilyen fertilitasi probléma esetén sz(ir§ jelleggel
elvégezni az immunszeroldgiai vizsgalatokat.

Biologiai terapiak

AZ ANTI-TNF KEZELES HATASAI A VASCULARIS ES METABOLIKUS BIOMARKEREKRE RHEUMATOID
ARTHRITISBEN

Szekanecz Zoltdn!, Hamar Attilal, Pusztai Anita', Végh Edit!, Horvath Agnes?, Szanté Sandor?, Szlics
Gabriellal, Seres Ildiké%, Domjan Andreal, Hodosi Katalin?!, Kerekes Gyérgy?, Gesztelyi Rudolf*, Zsuga
Judit®, Prohaszka Zoltan®

IDebreceni Egyetem AOK, Reumatoldgiai Tanszék, Debrecen, Debreceni Egyetem AOK, Belgydgydszati
Intézet, Anyagcsere Tanszék, Debrecen, 2Debreceni Egyetem, Belgydgydszati Intézet, Intenziv Osztdly,
Debrecen, “Debreceni Egyetem AOK, Farmakoldgiai Intézet, Debrecen, °*Debreceni Egyetem,
Népegészségiigyi Kar, Debrecen, °Semmelweis Egyetem, Ill. sz. Belgydgydszati Klinika, Budapest,

Bevezetés

A rheumatoid arthritis (RA) fokozott atherosclerosissal, cardiovascularis (CV) morbiditassal és
metabolikus szindrdmdval tarsul. Szamos biomarkert, igy az anti-hsp65 antitesteket, az aszimmetrikus
dimetilarginint (ADMA), a B-tipusu natriureticus peptidet (BNP), a paraoxonase 1-et (PON1) és
bizonyos adipokineket (adiponectin, chemerin) kapcsolatba hoztdk az atherosclerosissal és a
szivbetegségekkel. Ezen biomarkerek fokozottan termel6dnek gyulladasos kérképekben, igy RA-ban is.
Ebben a vizsgalatban az anti-TNF bioldgiai terapia hatasait vizsgaltuk az emlitett vascularis és
metabolikus biomarkerekre.

Betegek és moddszerek: Osszesen 36 RA beteget egy évig kezeltiink etanercepttel (ETN) vagy
certolizumab pegollal (CZP). Klinikai és laboratériumi vizsgalat tortént kiinduldskor, valamint 6 és 12
hénapos kezelést kévetGen. Az anti-hsp65 IgG antitesteket, BNP-t, adiponectint, chemerint ELISA
vizsgalattal, az ADMA-t HPLC-fluoreszcens moddszerrel; a PON1 és arileszterdz aktivitast
spektrofotometridval hatdroztuk meg. Emellett regisztraltuk a betegségaktivitast (DAS28), a kort,
betegségtartamot, CRP-t, a vérzsirokat és az autoantitesteket (rheumatoid faktor, RF és anti-CCP). A
vascularis patofizioldgiai eltéréseket (flow-medialt vasodilatatio, FMD; carotis intima-media vastagsag,
cIMT és arteria pulzushullam terjedési sebesség, PWV) ultrahanggal hataroztuk meg.

Eredmények: Az anti-TNF kezelés szignifikdnsan csokkentette a chemerin (p<0.001) és adiponectin
(p<0.007) termelést, mikozben nem valtoztatott az anti-hsp65, ADMA és BNP szinteken, valamint a
PON1 és arileszteraz aktivitdson. Ezzel szemben a kiindulasi BNP korreldlt az IgM RF-al (R=0.479,
p=0.004) és az anti-CCP-vel (R=0.591, p<0.001). A szérum BNP kiinduldskor és 6 hdnap utdn
szignifikdnsan magasabb volt RF illetve anti-CCP pozitiv betegekben a szeronegativakhoz képest
(p<0.05). Emellett a kiinduldsi anti-hsp65 szint korreldlt az ADMA-val (R=0.900, p=0.037), a triglicerid
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szinttel (TG) (R=0.462, p=0.040) és az érfali merevséggel (PWV) (R=0.564, p=0.040). A kiinduldsi ADMA
korreldlt a BMI-vel (R=0.720, p=0.040). A kiinduldsi BNP korreldciét mutatott a trigliceriddel (R=0.377,
p=0.036). A PON1 aktivitds a korral mutatott 6sszefliggést (R=0.466, p=0.004). Az adiponectin a
betegségaktivitassal (R=0.385, p=0.030), HDL-C-vel (R=0.417, p=0.012) és a trigliceriddel fliggott 6ssze
(R=0.481, p=0.003).

Megbeszélés: A vascularis és metabolikus biomarklerek egy része emelkedett RA-ban és 6sszefliggést
mutathat mas biomarkerekkel. Az anti-hsp65, ADMA, BNP és egyes adipokinek szerepet jatszhatnak az
RA-t kiséré vascularis és metabolikus eltérések kialakuldsaban és biomarkerként hasznalhatdk
lehetnek.

Etelallergiak

A bél mikrobiom Osszetételének szerepe a nem coeliakias gluten szenzitivitas kialakuldsaban és
kezelésében

Dr. Szentannay Judit?

1Szentannay és Tdrsa Bt., Kecskemét

A nem coeliakids glutén szenzitivitdas (NCGS) tlineteit a glutén fogyasztasa valtja ki, de a korkép
patogenezise a mai napig nem tisztdzott. A tlnetek nagyon sok hasonlésagot mutatnak mas
gasztrointesztinalis betegségekkel, mint példaul a coelidkiaval, az IBD-vel vagy az IBS-el, de jelenleg
nem rendelkeziink olyan biomarkerekkel melyekkel a betegség megbizhatdéan diagnosztizadlhatd lenne.
El6addasomban a mikrobiom valtozasanak lehetséges szerepét szeretném bemutatni az NCGS
kialakuldsaban.

Az utébbi években tobb krénikus betegség kialakulasanak hatterében igazoltdk a mikrobiom
megvaltozasanak szerepét. A mikrobiom kiil6nb6z6 mikrobdk szimbidzisa. Génjeik, kiilonb6z6 hatasaik
a gazdaszervezettel egylttm(ikodve felelnek az egészségért, nem csak a tdpcsatornaban. A benne é16
fajok diverzitdsa és épsége dont6 szerepet jatszik a gazdaszervezet egészséges anyagcseréjének
kialakuldsaban.

A bélfldra tartds, negativ iranyd megvaltozdsa szamos patolégids allapot forrdsa. Szerepét igazoltak
IBD-ben, metabolikus kérképekben (elhizas, inzulinrezisztencia, metabolikus szindréma, diabétesz), a
daganatok kialakuldsaban, mentélis kérképekben (Alzheimer kér, ADHD)

Az NCGS patogenezisében fontos szerepet jatszik a megnovekedett intesztinalis permeabilitds. Ennek
hatterében a bél specidlis diszbidzisa allhat, melynek a lényege a Firmicutes és Bifidobakteriumok
csokkent butirdt termelése, mely egy kritikus kiisz0b alatt egy 6nmagat generald folyamatként
mikodik, fontos szerepet jatszanak a folyamatban a mikrobialis lipopoliszaccharidok (LPS), az
intesztinalis alkalikus foszfataz (IAP) és a buza alfa-amildz tripszin inhibitor (ATls).

Ma mar tudjuk, hogy a megfelel6en kialakitott étrenddel vagy diétaval befolyasolni tudjuk bélflérank
Osszetételét. Ha pontosan meg tudnank hatdrozni NCGS-ben a mikrobiom valtozdsat, akkor célzott
prebiotikus tipusok alapjan, megfelel6 étrenddel és/vagy célzott probiotikus kezeléssel képesek
lennénk a mikrobiom helyredllitasara, akkor az NCGS megel6zhet6 és kezelhet6 betegség lehetne.

A  mikrobiommal kapcsolatos eredmények szamos U(jdonsagot tartalmaznak az NCGS
patomechanizmusaval kapcsolatban és egyben kijelolik a jovébeli kutatasok iranyat, amelyek a
betegség kezelését tehetik lehetGvé.

Autoimmun betegségek

SLE és primer immunhidany, aktualitasok sajat eseteink kapcsan
Tarr Tiinde?, Perge Bianka?, Nagy Nikolett!, Zeher Margit!
1Debrecei Egyetem, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen

SLE-ben el6forduld primer immunhianyok alapvetéen harom nagyobb csoportba sorolhatdk. Az elsét
a komplement defektusok, a masodikat antitest defektusok a harmadikat a krénikus granulomatosus
betegségek alkotjak, de ezen tul egyéb primer immundefektusok is el6fordulhatnak. A diagndzis nem
mindig egyszerU, a kezelés sordn pedig figyelembe kell venni az SLE aktivitdsat is. Munkdnkban két
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olyan beteg esetét ismertetjik, akiknek az SLE diagndzisat kovetSen évekkel késébb igazolédott primer
immunhianya.

Az elsé beteg 52 éves férfibeteg, akinek 2008-ban igazoldédott SLE-je lupus nephritissel, nephrosis
szindromaval, mely miatt kortikoszteroid mellé cyclophophamid majd azathioprin kezelésben
részesilt. Azimmunszupresszans kezelés 2011-ben elhagyhatd volt, SLE-je tartésan remisszidban volt.
2016-ban gyakori léguti fert6zések, lazas allapot jelentkezett, mely sordn alacsony immunglobulin
szinteket mértliink, CD19 pozitiv B sejtek a flow cytometria alapjan nem voltak kimutathaték.
Immunglobulin szubsztiticié indult, mely mellett a beteg infekcidéi megsziintek, alapbetegsége
tovabbra is inaktiv.

A masodik beteg 31 éves n6beteg, akinek szintén 2008-ban indult SLE-je izlileti panaszok, nephrosis
szindroma tlneteivel. Szintén kortikoszteroid, cyclophosphamid, azathioprin immunszupressziv
kezelésben részesiilt, mely mellett betegsége remissziéban volt, évekig nem jart gondozdsra, panasza
nem volt. 2017. augusztusban ismételten nephrosis szindréma tiinetei miatt vettiik fel. Vesebiopszia
ISN/RPS IV (G) tipusu aktiv lupus nephritist igazolt, mely miatt immunszupresszans kezelést igényelt. A
kivizsgdlas sordn extrém alacsony immunglobulin szintek igazolédtak, melyet nephrosis szindrémaja
nem magyarazott, flow cytometria alapjan alacsony memodria B sejteket taldltunk. Immunglobulin
szubsztitucié mellett off label indikacidval mycophenolat mophetil kezelés indult el, mely mellett
infekcidk nem jelentkeztek, mostanadig a vese részér6l parcidlis remisszidba kerdlt.

Esteink felhivjak a figyelmet a primer immunhiany és autoimmunitas, ezen beldl is az SLE kapcsolatara.
Amennyiben az SLE diagndzisat kévetben jelentkeznek a PID tlinetei a kordbban vagy aktudlisan
alkalmazott immunszupressziv kezelés késleltetheti a diagndzist. Fontos mindkét betegség id6beni
felismerése és egylttes kezelése, hogy megel6zziik mind az SLE mind a PID aktudlis és kés6bbi
szovédményeit.

Léguti-, b6rgydgyaszati-, gyermekgydgyaszati allergiak

Kobalt, mint a 2016 és, s a jovo kontakt allergénje

Temesvari Erzsébet!

1SE B6r-Nemikdrtani és B6ronkoldgiai Klinika, Allergolégiai Szakambulancia, Budapest

A kobalt, az emberiség kornyezetében évszazadok éta megtaldlhatd fém, nyomelem. Szenzibilizald
hatdsa multidiszciplinaris jelent&ség.

Felhasznalasa az iparban igen nagy variaciokkal bir, ennek megfelel6en a kornyezeti expozicidk
lehet&sége is szamtalan. Az expozicidk szamdt tovabb bdvitette az eurdpai nikkel direktivak
bevezetése, mely a nikkel felhaszndlas korladtozasa miatt a kobalt 0Osszetev6k novekedését
eredményezte. A kovetkez6 évek, évtizedek megjdsolhatd technoldgiai fejlesztései a kobalt expozicidk
tovabbi lehet6ségének is teret adhatnak.

Az el6add sajat vizsgdlati eredményeibdl a kobalt szenzibilizacié 1975-t6l napjainkig kdvetett adatait
dolgozta fel.

HANO

Komplementgatlo terapiak

Varga Lilian®

1Semmelweis Egyetem, Ill. Sz. Belgydgydszati Klinika, Orszdgos Angioédéma Referencia Kézpont,
Budapest

Egyre tobb olyan betegséget ismerink, amelyek hatterében igazolhaté a komplementrendszer
tulm(ikodésének patoldgias szerepe. Ez a tény tartja fenn, és 6sztonzi azokat a fejlesztéseket, amelyek
a szervezetet karosito folyamatok mddositasara irdnyulnak. A molekularis kutatasok uj eredményei, a
technoldgiai haladds és az els6 komplement-specifikus gydgyszerrel (eculizumab) szerzett tizéves
klinikai tapasztalatok novelték az érdekldést a komplementrendszer aktivalédasanak terapias gatlasa
irdnt, és fokoztdk a bizalmat az ilyen terapidk elfogadasara.
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Az el6adas a komplement gatld terdpidk legujabb eredményeit foglalja 6ssze, folytatva a tiz évvel
korabbi, hasonlé témaju beszamoldt, a nemzetkdzi szakirodalomban megjelent kozlemények
eredményeinek 6sszegzése alapjan.

Az eculizumabon kivil a mai napig nem keriilt tovabbi készitmény gydgyszerként forgalomba, azonban
jelenleg mar tébb mint husz, a komplementkaszkad kilonb6z6 1épéseit megcélzd gydgyszernek szant
hatdanyaggal végeznek fazis I-lll kategdridba sorolt klinikai vizsgdlatokat, és hasonlé szamban
tanulmanyoznak hatéanyagokat preklinikai vizsgalatokban.

A komplement rendszer komplexitasat tekintve, varhato és sziikséges is ez a nagyfoku diverzitds, am a
kifejlesztés alatt allé gydgyszerek még igy sem fedik le az Osszes olyan betegséget, amelyben a
komplementrendszer tulmikodésének koroki szerepe bizonyitott.

Autoimmun betegségek

Csigolyatorések el6fordulasanak vizsgalata idiopathids inflammatorikus myopathias betegekben
Vincze Anett?, Szabé Katalin®, Hodosi Katalin', Dankd Katalin®, Griger Zoltan?

IDebreceni Egyetem Klinikai K6zpont, Belgydgydszati Intézet, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen

Az idiopathids inflammatorikus myopathidk (IIM) krénikus, heterogén, a proximdlis végtagizmok
szimmetrikus gyengeségével jellemezhet§ szisztémdas autoimmun korképek. A betegség
el6rehaladasaval gyakoribba valik az osteoporosis és a csonttorés. Korabbi munkank sordn a FRAX
score-ral mért csonttorési valdszinlség nem kilonbozott 1IM-ben hasonld koru és nemi eloszlasu
Rheumatoid arthritises (RA) betegpopulacioval 6sszehasonlitva.

Jelenlegi munkdnk sordn korabbi betegeink (40 1IM és 35 RA) korében kivantuk felmérni a
csigolyatorések gyakorisdgat. A torések el6fordulasat kétiranyu thorakolumbalis gerinc rontgennel, a
torések gradusat Genant semi-quantitativ modszerrel elemeztilk. Ezen tdlmenéen a torésekkel
Osszefliggésbe hozhatd klinikai, biokémiai és radioldgiai markereket vizsgdltuk, a statisztikai
szamitasokat IBM SPSS 20.0 software-rel végeztiik.

A két betegpopulacio atlagéletkora nem kiilonbozott, mig a betegség fennallasi id6 magasabb volt az
[IM-es betegekben (14,98+7,94 év vs. 10,97+7,38 év; p=0,021), csakugy, mint a kumulativ steroid
dozisa (24.8428.1 g vs. 9.8+12.7 g; p=0,009). Az IIM-es betegek 75%-ban, mig az RA-s betegek 68%-ban
igazoltunk csigolyatorést (p=0,375), egynél tobb torés 57,5%-ban volt IIM-ben és 51,42%-ban RA-ban
(p=0,887). lIM-ben leggyakrabban a 7-es, mig RA-ban a 8-as thorakalis csigolya térése fordult el6. A
torések elemzése soran az 1-es gradus RA-ban fordult el6 tobbszor (53,9% vs. 63,3%), mig a 2-es (28,7%
vs. 21,5%) és 3-as (17,4% vs. 15,2%) az [IM-es betegek korében volt gyakoribb. Igazoltuk, hogy a torést
szenvedett betegek idésebbek voltak mindkét betegcsoportban, [IM-ben pedig a torések el6forduldsa
Osszefliggést mutatott a hosszabb betegség fennalldsi id6vel. A torést szenvedett RA-s betegeknek
alacsonyabb volt a BMD értéke a torés nélkili betegekhez viszonyitva, mig lIM-ben ez nem kilénbozott
szignifikansan.

Osszefoglalva elmondhatjuk, hogy a szimptdmas és az aszimptomas csigolyatérések el6forduldsa [IM-
ban igen gyakorinak mondhaté, ami a FRAX score-hoz hasonléan nem kiilonb6z6tt a RA-ben talaltaktol.
Eredményeink felhivijdk a figyelmet a betegség felismerésétél kezdve alkalmazandd preventiv
kezelések fontossagara.

HANO

D3-vitamin szint és a betegség stilyossaga kozotti kapcsolat vizsgalata herediter angio6démaban
Visy Bedta?, Szildgyi Tamas?, K8halmi Kinga®*, Veszeli N6ra®®, Varga Lilian®*?, Farkas Henriette3*

IHeim Pdl Orszdgos Gyermekqgydgydszati Intézet, Madardsz utcai Kérhdza, Budapest, 2Semmelweis
Egyetem, Altaldnos Orvostudomdnyi Kar, Budapest, >Semmelweis Egyetem, Ill. Sz. Belgydgydszati
Klinika, Kutatdlaboratérium, Budapest, *Orszdgos Angioédéma Referencia Kézpont, Budapest,
*Semmelweis Egyetem és Magyar Tudomdnyos Akadémia, MTA-SE Immunolégiai és Hematoldgiai
Kutatdcsoport, Budapest
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Célkitlizés: Az elmult évtized sordn szdmos kozlemény latott napvildgot a D3-vitamin szérumszintje és
kiil6nb6z6, részben immunpathomechanizmusu kérképek eléforduldsi gyakorisdga, aktivitdsa kozotti
Osszefliggések elemzésével. Munkank sordn korrelaciét kerestiink a Cl-inhibitor deficiencidjaban
kialakulé herediter angioodémaban (C1-INH-HAE) szenved6 betegeink 6démas rohamainak szama,
lokalizacidja és a felhasznalt Cl-inhibitor (C1-INH) pdétlas mennyisége valamint D3-vitamin szintjuk
kozott.

Anyagok és mddszerek: 2013-2014-ben az Orszdgos Angioddéma Referencia Kézpontban gondozott
175 C1-INH-HAE beteg kozll 118 beteg (69 né, 49 férfi; atlag életkor 38,44 év —min.:2,1 év; max.:83,25
év) D3-vitamint szintjét hataroztuk meg. 111 beteg esetében a téli-tavaszi, 105 esetében pedig a nyari-
Gszi id6szakbdl allt rendelkezésiinkre a mért laboratériumi paraméter és az adott id6periddus klinikai
adatai. 98 beteg esetében mind a két id6szakra rendelkezlink adatokkal. Adatainkat GraphPad Prism
7.00 statisztikai program segitségével elemeztiik.

Eredmények: Vizsgalataink eredménye alapjan a betegek mintegy 59,46%-a (66/111) a téli-tavaszi
id&szakban és 27,62%-a (29/105) a nyari-Gszi idGszakban, 23 beteglink (23/98; 23,47%) mindkét
szezonban a D3-vitamin hidnyos csoportba (D3-vitamin szint <20 ng/ml) tartozott. Rendszeres D3-
vitamin pdtldsban betegeink egyharmada részesil. A vizsgdlt populdcid téli-tavaszi és nyari-6szi D3-
vitamin szintje kozott a régdta ismert és leirt szezonalitasbeli ingadozast mi is megerGsitettik (p=0,01).
Parositott t-probdval téli-tavaszi és nyari-6szi id6szakban az 6démas rohamok akut kezelésére
felhasznalt C1-inhibitor (plazmabdl tisztitott C1-INH és/vagy rekombinans C1-INH) mennyisége kozott
is szignifikans kilonbséget észleltlink (p=0,0426). Spearman korrelacids vizsgdlattal a téli-tavaszi és a
nyari-&szi D3-vitamin szint, valamint az adott id6periédusban elszenvedett rohamszam és a felhasznalt
C1-INH koncentratum mennyisége kozott osszefliggést nem talaltunk.

Osszefoglalas: Jéllehet eddigi eredményeink alapjan a herediter angio6démas betegek D3-vitamin
szintje és az elszenvedett 6démas rohamok gyakorisaga, lokalizacidja kozott 6sszefliggést kimutatni
nem sikerilt, azonban a feltart hidanyallapot pdtlasat kovetSen a varhatdan referencia tartomanyba,
vagy annak kozelébe keril6 vitamin szint esetén a vizsgdlatok és elemzések megismétlését tervezzik,
mivel az irodalmi adatok alapjan a magasabb D3-vitamin szint pl. magasabb SHBG szinttel jar, ami sajat
kutatdcsoportunk kordbbi munkdjaban az alacsonyabb rohamszammal 0Osszefliggésbe hozhatd
prediktiv tényezének bizonyult.

Autoimmun betegségek

Cerebralis artériak stlyos érintettségével jaré Takayasu arteritis esete

Z6ld Eva', Zeher Margit?

IDebreceni Egyetem, Belgydgydszati Intézet, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen

A Takayasu arteritis ritka granulomatusos gyulladdssal jaré ismeretlen eredetld megbetegedés, mely
féként az aortat és annak elsédleges agait érinti. A klinikai tiinetek az érintett artéridk ellatdsi
terliletétdl fliggben szinesek, a betegség szovédményei akdr életet veszélyeztetbek lehetnek, vagy
maradandé szervkdrosodasok alakulhatnak ki.

Az esetiinkben bemutatott nébetegnél 19 éves koraban, 2010-ben infektiv endocarditist kbvetGen
mechanikus aorta billenty( bedlltetés tortént, majd kdzel egy évvel késGbb lazkiugrasok, hati, izlleti
fajdalmak, gyorsult sillyedés, anaemia hatterében igazolddott Takayasu vasculitis, az aorta
descendens érintettségével, a jobb oldali artéria carotis communis lument sz(ikité
falegyenetlenségével, preocclusiv bal oldali artéria subclavia sz(ikilettel. Steroid mellett azathioprin
terapia indult subddzisban, amelyet 2012-ben progresszié miatt methotrexatra cseréltek. 2014-ben a
beteg remisszidba kerilt, majd kulfoldre koltozott és tovabbi gondozdson nem jelentkezett,
gyogyszereit elhagyta. 2018. marciusaban gyakori fejfajasok, ingadozé vérnyomas értékek, jelentGs
hypersedimentatio jelezték a vasculitise aktivacidjat, mely miatt Klinikdnk Immunoldgiai Tanszékére
kerilt felvételre. A képalkotd vizsgalatok a kordbbiakhoz képest jelentds progressziét jeleztek, mindkét
oldali artéria carotis communison, a bal oldali carotis externan és a jobb oldali vertebralis eredésénél
preocclusiv stenosis volt észlelhet, novumként pedig az intracranialis erek érintettsége is igazolédott.
Emelt dézisu steroid mellett azathioprin bazisterapia kerilt beallitasra, klinikailag jé hatdsfokkal.
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A Takayasu arteritises betegeket hosszu tavon szlikséges gondozni, amelynek soran a klinikum mellett
képalkotd vizsgalatokkal fontos kovetni a betegség lefolydsat, ezdltal idejében felismerve a
relapsusokat és a terdpiamddositas sziikségességét.
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