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Rheumatoid faktor izotipusok vizsgalata kiilonb6z4 iziileti panaszokkal rendelkezd Sjogren-szindromas betegekben
Aradi Zséfia?, Nagy Gabor?, Szanté Antdnial

1Debreceni Egyetem Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen, ; 2Debreceni Egyetem Laboratériumi Medicina Intézet,
Debrecen,

Célkitlizések:

A Sjogren-szindroma tobb szervrendszert érinté autoimmun betegség, amely

els6sorban az exocrin mirigyeket érinti, szem-és szajszdrazsaggal jar. Irodalmi adatok alapjan a Sjogren-szindromas
betegek egyik leggyakoribb extraglandularis tliinete a non-erosiv polyarthritis, mig a betegek egy részénél a kisiziileti
arthritis erosiv jelleg(i, mely valéjaban rheumatoid arthritis tarsuldsat jelenti.

A Sjogren-szindromas betegek kdzott a polyarthritises és a rheumatoid arthritisszel tarsult esetek k6zo6tt a rheumatoid
faktor (RF) izotipusokat vizsgdlva a szerz6k arra keresnek valaszt, hogy van-e olyan kilonbség a csoportok RF izotipus
mintazata kozott, mely akar a mindennapi gyakorlatban is jelent6séggel bir.

Mddszerek:

A szerz6k 3 betegcsoportot alkottak: iziileti panasz nélkili Sjogren-szindrémas betegek (n=20), rheumatoid arthritisszel
tarsult Sjogren-szindromds betegek (n=16), non-erosiv polyarthritisszel tarsult Sjogren-szindrémas (n=5). Megvizsgaltak,
hogy van-e kiilonbség az RF izotipusok kdzott a normal szérum immunglobulin G-vel (1gG) és a magas 1gG-vel jellemezhetd
kozott. A statisztikai elemzéshez Mann-Whitney tesztet hasznaltak, szignifikdnsnak a p<0,05 értéket tekintették.
Eredmények:

Magas IgG esetén szignifikdinsan magasabb az RF 1gG (57; 31-114 vs 24,5; 14,5-56,25 g/|, p<0,01) és RF IgA (278; 47-500
vs 31,5; 19,5-75,25 g/l, p<0,01) izotipus koncentracidja. A harom betegcsoport RF izotipusok koncentracidjanak
vizsgalatakor az RF IgA szignifikdnsan magasabb az iziileti panaszok nélkili Sjogren-szindromas betegeknél (109; 37,75-
500 g/l) a rheumatoid arhtritisszel tarsult csoporthoz képest (30,5; 21,5-64 g/l, p<0,01). Mindharom RF izotipus a Sjégren-
szindromahoz tarsult rheumatoid arthritises csoportban a legalacsonyabb (IgA: 30,5; 21,5-64, 1gG: 29,5; 16,25-54,5, IgM:
44,5; 19,75-81,25), a non-erosiv polyarthritises csoportban pedig a legmagasabb (IgA: 189; 35-389, IgG: 156; 31-411,5,
IgM: 84; 54-333 g/l), bar ezek a kiillénbségek statisztikailag nem szignifikansak.

Kovetkeztetés:

Az eredmények arra engednek kovetkeztetni, hogy Sjogren-szindrémds betegekben a magas RF szint inkdbb a Sjogren-
szindroma, mint egy esetleges tarsulé rheumatoid arthritis kovetkezménye. Sjogren- szindromas beteg izlleti panaszai
esetén a magas RF IgA izotipus inkdbb a Sjogren-szindréma polyarthritises aktivitdsat tdmogatja.Tarsulé rheumatoid
arthritis gyanuja esetén egyéb markerek (pl. citrullindlt peptid elleni antitestek) lehetnek inkdbb segitségére a gyakorld
orvosnak.
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Lokalizalt scleroderma differencialdiagnosztikai nehézségei egy eset kapcsan

Budai Ddra?, Dr. Komordczy Eval, Prof. Dr. Danké Katalin?, Dr. Nagy Gabriella®

1Borsod-Abauj-Zemplén Megyei Kézponti Kérhdz és Egyetemi Oktatdkérhdz, Semmelweis Tagkdrhdz, Bérgydgydszati
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Esetbemutatas

El6zmények

54 éves nGbeteglink anamnézisébdl emlGcarcinoma miatti opus, kemoterapia és irradiacios kezelés, tovabba mindkét alsd
végtagi varicectomia emelhetd ki.



Az eset leirdsa

2018. augusztusban jelentkezett a bal alsé végtag anteromedialis oldalan tobb tenyérnyi terileten erythema, infiltratio,
kifejezett fajdalom, mely fokozatosan terjedt a ldbszar egészére, a comb medidlis oldalara. Kivizsgalasa sordn 36%-os
(3,93G/I) eosinophiliat észleltiink, mely a klinikai képpel egyitt felvetette eosionophil fasciitis lehetGségét. Az elsé
bdérbiopszia szévettani vizsgalata lobularis panniculitist valdszindsitett. A diagndzis pontositasa céljabol mélybiopszia volt
javasolt, mely eosinophil fasciitist nem igazolt eosinophil leukocytak és fascia hianyaban, a klinikai képpel korreldlé mély
morpheat véleményeztek. A kiterjedt tinetek miatt lokalis steroid kezelés mellett szisztémdas methotrexat terapiat
allitottunk be, amely mellett a bdrtintek mérsékelt javulasa volt észlelhets, azonban anemizaldédas miatt 2 hdnap
elteltével a methotrexat terdpiat felfliggesztettik. Izomgyengeség, laborleletben észlelt emelkedett CK, LDH, GOT, GPT
értékek felvetették polymyositis lehet6ségét, ezirdnyu kivizsgdlasa sordn Hashimoto thyroiditis okozta gravis
hypothyreosis talajan kialakult myopathia igazolédott.

Az eset megbeszélése és tanulsagai

A lokalizadlt scleroderma vagy morphea autoimmun kot&szoveti betegség, melyre a bdér kordlirt gyulladasa,
megvastagodasa, keményedése, fokozott fibrdzisa jellemzé. A b6r mellett érintheti a fasciat és az izmokat. Elkil6nitendd
a sclerodermiform kdrképektdl vagyis a pseudosclerodermaktdl. A szisztémas sclerosissal ellentétben Raynaud-tiinet vagy
belsdszervi érintettség nem jelentkezik. A lokalizalt sclerodermak 5 f6 alcsoportra oszthatéak, mely a plakkos, a
generalizalt, a bullosus, a linearis és a mély morphea. Esetlinket differencidldiagnosztikai nehézsége miatt tartjuk
bemutatasra érdemesnek. Szeretnénk hangsulyozni a tlinetek mellett a sz6vettani vizsgalat, a helyes mintavételi technika
és a részletes kivizsgalas fontossagat.
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Kardialis manifesztacidk felmérése szisztémas lupus erythematosus miatt gondozott betegeinkben, kiil6nos
tekintettel az antifoszfolipid antitestek jelenlétére.

Nagy Nikolett!, Rajhdczki Péter Almos?, Perge Bianka?, Fidk Edit?, Tarr Tiinde!

IDE-AOK Belgydgydszati Intézet, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Immunoldgia, Debrecen, ; >DE-AOK, Kardioldgiai Klinika,
Kardioldgia, Debrecen,

Bevezetés: A szisztémds lupus erythematosus (SLE) koérlefolydsat sulyosbithatja az antifoszfolipid antitestek (APA)
jelenléte vagy az antifoszfolipid szindréma (APS) tarsuldsa. SLE-ben az egyik vezet6 haldlok a kardiovaszkularis mortalitds,
melyet az antifoszfolipid antitestek jelenléte szintén befolydsolhat.

Célkitlizések: Célul tdztlik ki, hogy nagyszamu SLE miatt gondozott betegben felmérjiik az antifoszfolipid antitestek
el6forduldsat és mind a thrombotikus, mind a nem thrombotikus kardidlis manifesztacidkat, id6beni megjelenésiiket,
hatdsukat a korlefolydsra és a mortalitasra.

Mddszerek: A DE AOK Klinikai Immunolégiai Tanszékén 515 SLE miatt gondozott beteg adatait gy(jtottiik dssze
retrospektiv médon szamitdgépes adatbazisunk és az e-Medsolution rendszer segitségével. Az SLE szervi manifesztacioit,
antitest pozitivitasokat, gydgyszeres terdpiat, kardialis eltéréseket, mortalitasi adatokat is rogzitettiik.

Eredmények: Az 515 SLE miatt gondozott betegbh&l 348 betegnél (67,6 %) igazolddott valamilyen antifoszfolipid antitest
pozitivitds. A gyulladasos kardidlis eltérések kozil a pericarditis egyenlé gyakorisdagu mind az antifoszfolipid antitest
jelenlétében illetve hianydban egyarant. (17,8 %vs.17,9 %). Sem a cardiomyopathia, sem az ISZB el6forduldsa nem
gyakoribb az APA-k jelenlétében. Ugyanakkor az acut coronaria szindroma haromszor gyakoribb az antifoszfolipid antitest
pozitivitassal rendelkezé betegekben (4,8 % vs. 1,8%). A leggyakoribb billenty(hiba a mitralis insuffitientia (30,5%) a teljes
beteg populdcidban, melyet a tricuspidalis insuffitientia (26,8 %) kdvet. Mindkét billenty(hiba gyakoribb az antifoszfolipid
antitestek jelenlétében. Az aorta stenosis el6forduldsa 2 %-os gyakorisagl az APA-k jelenlétében, mig 0,6 %-os ezek
hidnyaban. A pulmonalis hypertonia nem volt szignifikdnsan gyakoribb az APA-k jelenétében (2,3 % vs.1,8 %). A teljes
mortalitds nem kll6nbo6z6tt szignifikdnsan az APA-k jelenlétében, de a kardiovaszkularis mortalitas emelkedett.
Kovetkeztetések: Az SLE-ben el6forduld kardidlis eltérések gyakorisagat és sulyossagat az antifoszfolipid antitestek
jelenléte befolyasolhatja. Tovdbbra is figyelmet kell forditani az atherosclerotikus események primer prevencidjara. A
gondozas soran fontos a kardialis panasszal nem rendelkez6 betegek id6szakos kardioldgiai, echocardiographias sz(iré
vizsgdlata.
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A keringd follikularis T helper sejt alcsoportok egyenstlyanak megvaltozasa és annak kévetkezménye a rendellenes B-
sejt valaszra primer Sjégren-szindrémaban

Szabd Krisztina®, Jdmbor llona?l, Horvéth 1ldiké Fanny?, Szantd Antdnial, Tarr Tiinde?, Papp Géabor!

1Debreceni Egyetem, Klinikai Immunoldgiai Tanszék, Debrecen,

Célkittizés: A B-sejt hiperaktivitas és az emelkedett autoantitest termelés kulcsszerepet jatszik a primer Sjogren-szindréma
(pSS) patogenezisében. Az utdbbi évek kutatasai ravilagitottak a follikularis T helper (TFH) sejtek kiemelt jelent&ségére az
adaptiv immunvalasz szabdlyozdsdban. A B sejtek szelekcidja és a memodria B sejtek, illetve a hosszu-életl, magas-
affinitasu ellenanyagot termel6 plazmasejtek kialakuldsa egy szigorian szabalyozott folyamat a germinalis centrumban,
amelynek irdnyitasaban a TFH sejtek kiemelt szerepet jatszanak.

Vizsgalataink célja a cirkuldld TFH-sejt alcsoportok és a follikuldris regulativ T (TFR) sejtek megoszlasanak meghatarozdsa,
illetve a TFH sejtek B-sejt valaszban bet6ltott szerepének vizsgalata volt pSS betegek periférids vérében.

Anyagok és mddszerek: A cirkuldld TFH-sejt alpopuldciok (aktivalt TFH, TFH1/TFH2/TFH17 sejtek), TFR sejtek és a
kiilonboz6 B-sejt alcsoportok megoszlasat 38 pSS beteg és 27 egészséges kontroll személy periférids vérébdl hataroztuk
meg daramldsi citométer segitségével. A TFH sejtek B-sejt valaszban betdltott szerepét T-B sejt ko-kultirdban, anti-IL-21 és
anti-CD40 gdtlé antitestek jelenlétében, 7 napos sejttenyésztést kovetden ELISA mddszerrel vizsgaltuk.

Eredmények: Az aktivalt TFH sejtek szazalékos aradnya szignifikdnsan emelkedett a betegek esetében a kontroll értékekhez
viszonyitva és ez a kiilonbség szembetlinSbb volt az SSA autoantitest pozitiv (SSA+) betegcsoportban, illetve pozitivan
korreldlt a szeroldgiai paraméterekkel. A TFH alcsoportok aranyanak vizsgdlatakor nem fedeztink fel szignifikans
kiilonbséget a betegek és kontrollok k6zo6tt, azonban a TFH2 alcsoport csokkend tendenciat mutatott a pSS betegeknél. A
TFR sejtek szazalékos aranya és abszolut szama szignifikansan csokkent a betegek esetében a kontroll csoporthoz
viszonyitva, tovabba a pSS beteg csoporton belil az SSA+ csoportban szignifikdnsan emelkedett az autoantitest negativ
csoporthoz képest. A B-sejt megoszlas vizsgalatakor azt tapasztaltuk, hogy a naiv és tranzicionalis B sejtek szazalékos
aranya szignifikansan emelkedett, mig a memaria B sejtek szazalékos aranya szignifikansan csokkent pSS betegeknél, mely
valtozasok korreldltak a szeroldgiai paraméterekkel. A funkcionalis vizsgalat soran az anti-IL-21 és anti-CD40 antitestekkel
egylttesen végzett neutralizacid szignifikdnsan csokkentette az IgM és IgG termelést, amely a pSS betegek esetében
karakteresebbnek bizonyult a kontroll csoporthoz képest.

Osszefoglalds: A TFH és TFR sejtek megoszlasaban kialakult egyensulyzavar egy folyamatosan fenndlld hiperaktiv
humordlis immunvalaszt jelez, amely a pSS patogenezisére jellemzd szeroldgiai elvaltozdsokban nyilvanul meg.

A vizsgalataink az OTKA-PD121327 és OTKA-K124177 palydzatok tdmogatasaval valdsultak meg.
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Parry-Romberg-szindréma esetbemutato

Tamas Timea?, Iszlai Zoltan?!, Szlics Gabriella?, Karosi Tamas?

1Borsod-Abauj-Zemplén Megyei Kézponti Kérhdz és Egyetemi Oktatdkdrhdz, Fiil-Orr-Gégészeti és Fej-Nyaksebészeti
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A Parry—Romberg-szindroma ritka, lassan progrediald, autolimitalt betegség, melyet unilateralis arcfélatrophia jellemez.
ElGadasunkban egy 43 éves nébeteg esetén keresztll ismertetjik meg ezt a ritka kdrképet. A betegség etioldgidja
pontosan nem ismert. A betegeknél észlelheté szeroldgiai eltérések arra utalnak, hogy autoimmun folyamatoknak szerepe
lehet a PRS kialakuldsdban. Altalaban gyerek-, fiatal feln6tt korban manifesztalddik. A betegséget leggyakrabban a bér,
subcutan zsir ritkabban az izom, porc illetve csont progressziv destrukcidja jellemzi. Az atrophia mértékének, illetve a
tarsulo egyéb tiinetek valtozatossaganak kovetkeztében a betegség diagndzisa, a progndzis megitélése és a kezelés nagy
kihivast jelent. Lefolyasaban két szakaszt kilonitiink el: aktiv szakaszt illetve az inaktiv szakaszt. Az esetbemutatas célja
ravilagitani a diagnodzis feldllitasanak nehézségeire, bemutatni a beteg kivizsgalasanak lépéseit, felhivni a figyelmet a
m(itét megfelel6 id6zitésének fontossagara, a hemifacialis atrophia mértékének megfelel6 mdtét kivalasztdsara, illetve a
szindromaval gyakran el6forduld betegségek keresésére.
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Shrinking lung syndroma

Temesszentandrasi Gyorgy?, Prof. Dr. Miiller Veronika?

1Semmelweis Egyetem IIl. Belgydgydszati Klinika, Immunoldgiai Osztdly, Budapest, ; 2Semmelweis Egyetem,
Pulmonoldgiai Klinika, Budapest,

A szerzG sajat esetismertetésen keresztlil mutatja be a shrinking lung syndromat, az SLE ritka komplikaciéjat. A korképet
ismeretlen eredet( dyspnoe, restriktiv tlidGeltérés, pleurdlis fajdalom, magasabb 3llasu s renyhe kitérés(i rekeszizom
jellemzi. A kérkép az SLE részjelensége. Az irodalomban alig par tucatnyi esetleirds szerepel. A diagndzis a mellkas
felvételen latott emelkedett diaphragma és légzésfunkcié sordn észlelt restriktiv tiid6eltérések alapjan lehetséges. A
szerz(6 szeretné felhivni a figyelmet erre a rendkivil ritka korképre, s ismerteti a lehetséges terapias lehet6ségeket is.

Autoimmun betegségek
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Ritka myositis specifikus antitestek el6forduldasa és az MDADS pozitivitas jelentGsége idiopathias inflammatorikus
myopathias betegekben

Vincze Anett?, Koreny Viktor?!, Béldi Tibor?!, Szabd Katalin?, Nagy-Vincze Melinda?, Danké Katalin?, Griger Zoltdn?
1DE KK Belgydgydszati Intézet, Klinikai Immunoldgia Tanszék, Debrecen,

Az idiopdthias inflammatorikus myopathids betegek szérumaban kb. 80 %-ban taldlhatéak meg kiilonb6z6 autoantitestek,
melyek jelenléte jellegzetes klinikai fenotipussal tarsul, kimutatasuk minden esetben indokolt. A 2018 6ta elérhetd
Euroline Immunoblot (EUROIMMUN AG®) vizsgalattal tébb Uj myositis specifikus antitest kimutatasara van lehetGség
Magyarorszagon (anti-MDAS5, anti-NXP2, anti-TIF1ly, anti-SAE), amivel az eddig negativnak vélt betegek egy része Uj
alcsoportba sorolhatd. Az irodalmi adatok alapjan az anti-MDAS pozitivitds magas mortalitdsu rapidan progrediald
intersticialis tid6betegséggel (RP-ILD) tarsul.

Jelen munkank soran célunk volt meghatarozni a DE Klinikai Immunoldgia Tanszéke altal gondozott myositises betegek
szeroldgiai statuszat. A kutatds sordn a 2018 szeptember-2019 oktdberben myositis szakrendelésen megjelent betegek
antitest kimutatdsat végeztik el OEP finanszirozassal a Laboratériumi Medicina Intézetben. Az anti-MDAGS pozitiv betegek
esetében az ILD sulyossagat légzésfunkcids tesztek és standardizalt médon pontozott magas felbontdsi computer
tomografids (HRCT) képek alapjan allapitottuk meg. A statisztikai vizsgalatok SPSS software-rel torténtek.

Osszesen 239 beteget vizsgaltunk (atlag életkor 56,56 év), akik 62,3 %-ban volt kimutathaté myositis specifikus antitest a
blottal, és 44 esetben (18,41%) uj, eddig nem ismert szerotipusba volt sorolhatd a beteg (7 MDAS5, 16 TIF1ly, 11 SAE, 10
NXP2). A hét anti-MDAS5 pozitiv beteg életkoraban, diagndziskori laborparaméteriben nem volt kiillénbség a szeronegativ
betegekhez képest, ugyanakkor az alveolitis el6forduldsa szignifikdnsan magasabb volt (p=0.023). Az ILD ugyanakkor
egyénre szabott mérsékelt, vagy agresszivimmunszupressziv kezelésre j6 regresszidot mutatott, halalozds nem alakult ki.
Eredményeinket az irodalmi adatokkal 6sszevetve azt talaltuk, hogy régidonkban az anti-MDAS5 pozitiv betegek esetében
az ILD sulyossaga és progresszidja elmaradt a vart mértéktdl.

Osszefoglalva munkénk alapjan elmondhaté, hogy az eddig sok esetben ismeretlen szerotipusu betegek diagnosztikdja az
Uj panel segitségével eredményesebbé valt. Az egyes Uj antitestekhez az irodalmi adatoknak megfelel§ egyedi klinikai
fenotipus tarsul, ami régidnkra egyediilalléan jellegzetes, finom kiilonbségekkel bir.

Bioldgiai terapiak
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Az FMF diagnosztikus és terapias kérdései egy eset kapcsan

Matis Vivien!, Mosddsi Bernadett?, Nyul Zoltan?!

IPTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Infektoldgia és Immunoldgia, Pécs,

Bevezetés:

Az autoinflammacids szindrémak a velesziiletett immunrendszert érint6 visszatérd szisztémds gyulladasos tiinetekkel
jellemezhet6 koérképek. A kérkép felismerése a visszatéréen jelentkezé klinikai tiinetek felismerésén és egyéb korképek
kizdrasan alapul.

Esetismertetés:



A szerzGk egy 17 éves leanygyermek esetét ismertetik, akit tébb alkalommal

hospitalizaltak visszatérd jelleg(i lazas allapot, mellkasi illetve hasi fajdalom miatt.

Laboratériumi eredményeiben jelentGsen emelkedett gyulladdsos aktivitds igazolddott, a tiinetek hatterében infekcids
eredet, malignitas illetve szisztémas autoimmun betegség kizarhatd volt. A genetikai vizsgdlat a tlinetek hatterében
feltételezett autoinflammacids betegséget megerGsitette. Colchicum terdpia hatdsdra a tlinetek és a laboratdriumi
aktivitas atmenetileg mérsékl6dott, de relapsus miatt nagy dézisu szteroid kezelésben részesilt. A csokkentett doézisu
szteroid kezelés mellett jelentkezé relapsus miatt bioldgiai terapia, interleukin-1 antagonista bevezetése tortént. A terapia
soran allergias reakcio jelentkezett, alapbetegsége fellangolt, interleukin-6 terapia valtas tortént.

Osszefoglalas:

A szerz6k jelen el6adasban attekintik a kérkép jellegzetes klinikai tlineteit, a diagnosztikus vizsgalati mddszereit, a
differencialdiagnosztikai lehet&ségeit és a kdrkép javasolt kezelését. Fontos hangsulyozni a korai diagndzis és a kezelés
mielSbbi beallitdsdanak fontossagat a jobb életminség és a hosszu tavu szovédmények megel6zése szempontjabdl.

Diagnosztika
#9

Ujdonsagok az olajos mag allergiak differencial-diagnosztikajaban: a kesudié lesz az uj foldimogyoré?
Cséki Csilla'?
1Svdbhegyi Gydgyintézet, Budapest, ; ’Istenhegyi Géndiagnosztikai Kézpont, Budapest,

Afoldimogyoro- és egyéb olajos mag allergidk robbanasszer( terjedése figyelheté meg az elmult évtizedekben, elsésorban
a fejlettebb orszagokban, de hazénkban is. A féldimogyordn kiviili egyéb mogyoré-diéfélék kozil az Egyesiilt Allamokban
ma mar a kesudid a leggyakoribb allergén, megel6zve a didt és a térokmogyorédt is. Feltehet8en az étkezési szokasok
valtozasa, az azsiai konyha terjedése miatt hazankban is hasonlé tendenciat latunk.

El6adasunkban ismertetjik a kesudid allergia jellegzetességeit, beteganyagunk bemutatasan keresztil. A molekularis
allergiavizsgélat jelentGsége az anafilaxia kockazatdval jard sulyos taplalékallergiak differencidldiagndzisaban ma mar
vitathatatlan. Az egymassal a hagyomanyos allergénkivonat alapu specifikus IgE panelekben kiterjedt keresztreakcidkat
add mogyorofélékre kialakult allergia egymastdl és pollen-keresztallergiatdl vald elkiilonitése ezzel a mddszerrel valt
lehetévé. Néhany évvel ezel6tt a kesudié allergia még alig 1étezett hazdnkban, kimutatasara sem Prick oldat, sem spec IgE
teszt nem allt rendelkezésre. Ma mar rendelkeziink Prick reagenssel és a kozvetlen molekuldris szenzitizaciét igazold Ana
02 és Ana o3 allergének vizsgalata is lehetséges.

Az ImmunoCAP médszer(i molekularis allergiavizsgalatot az Istenhegyi Géndiagnosztikai kozpontban 2019 marciusdban
vezettik be. Az eltelt masfél évben 38 gyermeket azonositottunk, akiknél az Ana 03 major allergén erésen pozitiv értéket
mutatott, vagyis fennall a kesudid anafilaxia kockazata.

Beteganyagunk elemzésébdl arra a kbvetkeztetésre jutottunk, hogy kesudio allergids pacienseink déntéen nagyon koran,
még 3 éves koruk elStt esnek 4t az elsd sulyos allergias reakcion. Tébbnyire korabban még soha nem fogyasztottak
kesudidt, mégis igen kis mennyiségtél nagyon sulyos allapotba keriilnek, mely ment6hivassal és hospitalizacidval végzédik.
Nem egy esetben késleltetett anafilaxia formajaban, tobb éraval a fogyasztast kovetben jelentkeztek az anafilaxia tlinetei,
ilyenkor a gyermek a kesudidn kivil egyéb, zsirokban gazdag taplalékot, pl. anyatejet is fogyasztott. Leggyakoribb
kockazati tényez6ként az egy éves kor alatti kiterjedt atdpias dermatitis volt beazonosithato.

El6adasunkban ismertetjlik a multiplex olajos mag allergidk kutatasi fazisban levé Uj kezelési lehet&ségéei, igy az anti-IgE
monoklonalis ellenanyag omalizumabbal kombinalt 5-mag oralis immunterapiat. Megel6zési lehet&ségként bemutatunk
egy ausztral klinikai vizsgdlatot a kesudid 1 éves kor el6tt torténd étrendbe bevezetésével kapcsolatosan.

Diagnosztika
#10

Rendel a beteg — komponens a menii

Pintér Erzsébet!, Fajszi Mariann?, Kun Maria?, Réthy Lajos?

1Synlab Hungary Kft,, Synlab Budapest Diagnosztikai Kézpont, Immunoldgiai Laboratdrium, Budapest, ; 2Heim Pdl
Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet, Budai Allergiakézpont, Budapest,

Bevezetés: A komponens alapu allergiadiagnosztika a molekuldris epitépok szintjén képes beazonositani az allergén
Osszetevait.



Anyagok és moddszer: A 2019-es évben Osszesen 1288 betegnél végeztiink haldézatunkon belll molekularis allergia
vizsgalatot immunoCAP segitségével (tej 841, tojas 167, buza 64, atka 30, mogyord 34, méh-darazs 37, nyarvégi gyomok
32, gyimolcs 15, did 23, szdja 22, foldimogyord 16, nyirfa 7).

Eredmények: A legmagasabb pozitivitast az adott anyagra feladott 0sszes kérésre vonatkoztatva n Bos d4-et 12 %-ban,
Ara h6-ot 56,2 %-ban, n Gad d2-t 54,5 %-ban Cor al-et 47 %-ban, n Gly m5-6t és n Gly m4-et egyarant 27 %-ban, a gliadint
9,3 %-ban, a Ves v5-0t 43 %-ban, a Bet v2-t 42 %-ban, a Jug r1-et 39 %-ban, az Art al-et 87,6 %-ban, Mal d1-et és az Pru
pl0-et 66%-ban, a Der p2-t 50 %-ban talaltunk.

Osszefoglalas: Eredményeink a laboratériumi adatok feldolgozasan alapulnak. Bar az egyedi, konkrét klinikai relevanciajuk
tovabbi adatok hijan nem megitélhet6, de a szenzibilizacié mintazatdrdl, az allergén spreadingrél j informdaciét adhat.

Diagnosztika
#11

Molekularis allergia-diagnosztika és a multiplex tesztelés telemedicinalis tapasztalatai a COVID-19 jarvanyhelyzetben
Réthy Lajos!
1Budai Allergiakézpont, Budapest,

Hattér, célkitlzés: A molekuldris (komponens alapu) allergolégiai diagnosztika par éve mar hazankban is elérhet6 korszerd
és érzékeny modszer. A hagyomanyos diagnosztikai Iépések (tlinetektdl a célzott molekularis vizsgalatokig: Top-down
megkozelités) mellett egyre inkdbb teret nyer az U.n. Bottom-up megkozelités melynek soran allergén molekuldk tomegét
(akdr szazas nagysagrendben) tesztelnek, utdlag Osszevetve az eredményeket az anamnesztikus adatokkal. Az
anamnesztikus adatok korlatozott hozzaférhetGsége esetén kiilondsen ajanljak a multiplex tesztelést.

Célkittizés volt mindezek alkalmazhatdsaganak attekintése a valds életben, a COVID -19 karantén 6ta alkalmazott online
rendelések soran.

Modszer: Molekularis (komponens alapu) allergoldgiai diagnosztika alkalmazhatdsaganak ismertetése telemedicinalis
példakon keresztiil, kilonos tekintettel a multiplex tesztelésre ( FABER -244).

Eredmények: A COVID- 19 karantén alatt kialakitott telemedicinalis rendeléseken a multiplex tesztelés tényleges,
haszndlhatd diagnosztikus alternativat jelentett a hagyomdnyos tesztelési Iépésekhez képest. A paciensek szdmos olyan
esetben éltek a lehetdséggel, amikor az anamnesztikus adatok korlatozottan alltak rendelkezésre.

Megbeszélés: A multiplex tesztelés el6nyei, alkalmazhatdsaga mellett a teszt eredmény ismeretében is Iényeges torekedni
az anamnesztikus adatok tovabbi pontositdsdra, akar utdlag is. Az anamnézis kiegészitése az atfogd multiplex
eredményekkel kozosen tovabb segitheti a diagndzis tisztazasat.

Egyéb

#12

Molekularis allergia vizsgdlatok jelent6sége rovarméreg allergias gyermekben

Balogh Addm?, Beleznay Zsuzsa?, Radé Judit?, Horvath Heléna*, Cserhati Endre!, Mezei Gyorgyit

1SE, 1.sz Gyermekklinika, Budapest, ; 2Semmelweis Egyetem, Laboratdriumi Medicina Intézet, Immunlabor,
Budapest, ; 3Heim Pdl Gyermekkdrhdz, Budapest, ; *Szent Imre Egyetemi Oktatokdrhdz, Budapest,

Bevezetés

A hartyasszarnyuak csipése az egyik leggyakoribb oka az anafilaxianak. Korabban tobb tanulmany is foglalkozott a
lehetséges rizikd tényez6k azonositasaval sulyos, rovarcsipés kivaltotta allergids reakcidok esetében, elsGsorban
felnGttekben. Vizsgdlatunkban azt elemeztiik, hogy van-e Gsszefliggés a korelGzmény részletei, illetve a diagnosztikai
vizsgalatok és a sulyos, rovarcsipés kivaltotta allergias reakcidk kozott gyermekekben. Tovabba prébaltuk azonositani a
lehetséges riziko faktorokat.

Médszerek

Retrospektiv vizsgalatunkba 79, az 1.sz Gyermekklinikan gondozott, rovarméreg allergia miatt vagy méhméreg és/vagy
dardzsméreg immunterdpiat kapd gyermeket vontunk be. Az index reakcidjuk sulyossagat a Miller stadium szerint
besoroltuk, majd vizsgaltuk a kor, a nem, a csipéstdl a reakcidig eltelt id6, a bér tiinetek, a kivonatok és a komponensek
(i1, Api ml1, Api m2, Api m 10, i3, Ves v 1, Ves v5) specifikus IgE mennyisége, valamint b&rpréba eredmények
fliggvényében. Az 6sszefliggés meghatdrozdsdhoz logisztikus regressziét haszndltunk ahol a fligg6 valtozd a szisztémas
reakcidk stadiuma volt.

Eredmények



79 paciensbdl 31 kapott méhméreg, 42 dardzsméreg immunterdpidt, mig 6 paciens mindkét immunterapiat kapta. A
paciensek tobbsége fiu, 59 (75%). Az atlagéletkor 8,8 év volt (2.1-16.9) a diagnozis feldllitasakor és az immunterdpia
elkezdésekor. Egyedil a generalizalt bGrreakcid jelenléte volt Osszefliggésben az allergids reakcidk sulyossagaval
(p=0.041). Nem volt Osszefliggés a reakcid sulyossaga és a szenzitizacid mértéke (sem a specifikus IgE szintje, sem a
bérpréba pozitivitds mértéke), és a reakcidig eltelt id6, illetve az allergias reakcidk sulyossaga kozott sem.

Kovetkeztetés

A pontos anamnézis nélkilozhetetlen a rovarméreg allergia diagndzisanak, illetve az immunterapias javaslatnak a
feldllitasahoz. Kordbbi tanulmanyok 0sszefliggést mutattak ki a sulyos reakciok és a csipéstél a reakcidig eltelt id6, a bér
tlinetek hidnya, valamint az alap triptdzszint kozott. Ezzel ellentétben, gyermekekben nem taldltunk 6sszefliggést a
sulyossag és a csipéstél a reakcidig eltelt id6 kozott, viszont a generalizalt bértlinetek jelenléte 6sszefliggott a sulyosabb
allergias reakcidk kialakuldsaval.

Egyéb

#13

Specifikus-IgE profilok 6sszehasonlitasa kivonat alapu és komponens alapu tesztek alkalmazasakor rovarméreg
allergiasoknal.

Mezei Gydrgyi', Beleznay Zsuzsanna?, Balogh Addam?, Cserhati Endre?

1Semmelweis Egyetem | szamu Gyermekgydgydszati Klinika, Allergo-Pulmonoldgia, Budapest, ; °Semmelweis Egyetem
Laboratériumi Medicina Intézet, Immunlabor, Budapest, ; 3Semmelweis Egyetem, I. szamu Gyermekgydgydszati Klinika,
Budapest,

A hartydsszanyu rovarok allergidja alulbecsiilt, és vilagszerte a morbiditas jelentGs oka. A jovGbeli allergids reakcid
kivédése azokban, akik szisztémas reakcioval reagaltak a rovarcsipésre, a korrekt slirg6sségi ellatason, pontos diagndzison,
adrenalin injekcid felirasan, és ha indikalt specifikus immunterapian alapul. Az immunterapia életment6 kezelés a
rovarméreg allergidban. J6 min&ségli rovarméreg kivonatok allnak rendelkezésre a diagndzisban és a kezelésben is, igy
dramaian javult a betegek progndzisa. A diagndzis a reakcid osztdlyozasan, és az IgE medialt patogenezis meger@sitésén
alapul. Igy az anamnézis és az in vivo és in vitro tesztek dontGek.

Néhany eset bemutatdsaval ismertetjik a diagndzis kihivasait, melyek ugyan csokkentek az utébbi évtizedben, azonban
az Uj lehetGségek ellenére el6fordul, hogy nehéz megkllonboztetni a kett6s pozitivitast a kereszt reaktivitastdl. A teljes
méh és darazsméreggel szemben kettés pozitivaknak, csak mintegy fele reagdl a rekombindns species specifikus 6
allergénjével szemben mindkét rovarra, pedig a species-specifkus komponensek specificitdsa kivalé, kilonosen a
dardzsméreg esetén.

A diagndzis legf6bb kihivdsa az anamnézissel kapcsolatos, ugyanis a diagnosztikai tesztek elvégzése is alapvet6éen az
anamnézisen alapul. Példat hozunk arra, hogy ha a beteg vagy sziil6je nem ismeri fel a csipd rovar tipusat, hogyan lehet
gondolkodni az esetrél, vagy ha egyértelmd a rovart illet6 anamnézis, és mindkét rovarra negativak az alap tesztek.

A diagnosztikai tesztelés indikacidja rovarméreg allergidban:

-Ha a beteg anamnézisében rovarcsipés utan szisztémas reakcio tortént.

Nem indikalt diagnosztikai teszt:

-ha a betegnek pozitiv a csaladi anamnézise,

-ha a médiaban hallott anafilaxids esetek miatt a személy/sziil6 indokolatlan fél a szisztémas reakcio kifejl§désétél,

-az egész populdciod szlirésére.

Kovetkeztetés: gyakorlati szempontokat, javaslatokat mutatunk be egyes specifikus-IgE profilok Gsszehasonlitdsaval.
Nyilvanvaléva valhat, a kivonat alapu tesztek a molekularis, valamint komponens alapi méhméreg és dardazsméreg
tesztekkel torténd kiegészitésének kedvez6 hatdsa a pontosabb diagndzis és megfelel6 immunterdpia indikaciojanak
elGsegitésére.



Egyéb

#14

A rendszeres fizikai aktivitas hatasai az id6skori immunrendszerre

Papp Gabor'?, Balogh Laszl6?, JAmbor llona?, Arany Attila Csaba?, Mile Marianna?, Csiki Zoltdn?, Szabd Krisztina®
IDebreceni Egyetem, Altaldnos Orvostudomdnyi Kar, Belgydgydszati Intézet, Klinikai Immunoldgiai Tanszék,
Debrecen, ; °Debreceni Egyetem, Sporttudomdnyi Intézet, Debrecen,

Célkittizés: Az immunrendszert érinté idGskori valtozdsok a gyakoribb fert6z6 betegségek és a rosszindulatu daganatok
miatt fokozott morbiditdshoz és mortalitdshoz vezetnek. Az elmult évtized kutatdsai rdvildgitottak a fizikai aktivitas
immunoldgiai hatasaira, amelyek nagyban fliggnek a testmozgas tipusatdl, intenzitdsatdl és id6tartamatdél. Korldtozott
informdcié all rendelkezésre azonban a sporttevékenységek id&skori immunoldgiai hatasaival kapcsolatban.
Tanulmanyunk sordn megvizsgaltuk az adaptiv immunrendszer sejtjeinek széles spektrumaban bekovetkezett
valtozdsokat rendszeres testmozgdst kovetSen egészséges idGs személyek korében.

Moddszerek: Huszonkilenc, kordbban mozgasszegény életmddot kdvets, 60 év feletti egészséges nét vontunk be egy 6
héten at tartd funkciondlis edzésprogramba, melynek kezdetén és végén széleskor(i vizsgalatokat végeztliink. A
természetes 6lGsejtek/natural killer (NK), NKT sejtek, illetve T és B limfocita altipusok, Ugymint korai/késdi aktivalt T, naiv
és memoria T, citotoxikus T (Tc), helper T (Th)1, Th2, Th17, T regulativ 1 (Tr1) és CD4+CD127lo/-CD25bright Treg, illetve
naiv és memodria B sejtek meghatdrozdsa dramldsi citometridval tortént. A Treg sejtek szuppresszor aktivitasanak
vizsgalatat in vitro funkcionalis teszttel végeztiik el.

Eredmények: A mozgdsprogram végén szignifikans valtozasokat figyeltiink meg a naiv és a memoria limfocita aranyokban.
A naiv Tc sejtek aranya emelkedett, az effektor memoria Tc sejteké csokkent, tovabba a memoria B sejt altipusok
megoszlasa is atrendez6dott. Ezenkivil a kés6i aktivalt HLA-DR+ T sejtek aranya nétt, mig az interleukin (IL)-10 termeld
Tr1 sejtek és a regulativ CD4+CD127lo/-CD25bright Treg sejtek ardnya csokkent a rendszeres edzéseket kovetéen.
Osszefoglalds: Az edzésprogramot kovetSen megfigyelt eltérések az id&skori immunrendszer reguldcidjanak
Ujrahangolasat és erdsod6 valaszkészségét tlikrozik. A kutatds a GINOP-2.3.2-15-2016-00062 azonositd szamu projekt
keretében, az MTA Bolyai Janos Kutatasi Osztondijanak, illetve az Innovacids és Technoldgiai Minisztérium UNKP-20-5 Uj
Nemzeti Kivaldsag Programjanak tdmogatasaval valdsult meg.

Etelallergidk
#15

Nyilt étel terhelés gyakorlata az étel allergiak diagnosztizalasaban
Gabor Papp?, Shubail Mohamed?
1Spiroped Szigetvar Kft, gyermekosztdly, Szigetvar, ; *Szigetvdr Kérhdz, gyermekosztdly, Szigetvdr,

Bevezetés/cél: ElGadasunkkal az osztalyunkon elmult 10 évben végzett nyilt étel terhelések gyakorlatanak és
eredményeinek a bemutatdsa a célunk. Az étel allergidk szama az utdbbi évtizedekben a fejlett vildgban jelentGsen
megemelkedett, és ez az emelkedés fokozatosan hazank gyermek és feln6tt lakossagat is elérte. Az étel allergia megléte
mindig jelent6s rizikd tényezd a léguti allergidk, asthma bronchiale romlasaban, és természetesen a meglévd asthma
bronchiale fontos provokald faktor a sulyos étel allergiaknal.

Modszer/Beteganyag: 2009 6ta a Szigetvari Gyermekosztalyon és az allergoldgiai szakrendelésen 102 betegnél 6sszesen
111 nyilt étel terhelés tortént. A terheléseket a nemzetkozi protokoloknak megfelel6en végeztiik, szoros kontrol mellett.
A kapott tlineteket mindig gondosan Gsszevetettik azanamnézisben szerepld tliinetekkel, a megfigyelést a terhelés utani,
otthoni id&szakra is kiterjesztettik.

Eredmények: Az étel terhelések allergén szerinti megoszldsa a kdvetkezé volt: tehéntej (71), tojas (12), féldimogyord (9),
Eurdépai mogyoré (8), did (5), egyéb-zéldborsd, mandula, napraforgd, paradicsom, Gszibarack, diands cukor (1-1) eset. A
111 terhelésbél 37 esetben negativ, 74 esetben pozitiv volt a terhelés kimenetele. A 37 negativ esetben a diéta aldl
mentesitettik a gyermekeket. A 74 pozitiv terhelésnél 47 esetben korai ( 24 éran beliili, jellemz6en 2 éran belil) allergias
reakcio |épett fel és 27 esetben 24 6ran tali késéi allergids vdlasz alakult ki. A korai reakcidk tobbsége akut léguti,
emésztérendszerei és azonnali bdrreakcid volt, a késé reakcidok tobbsége emésztbszervi és bérreakcid képében
jelentkezett. A pozitiv valaszreakciét add betegeink %-nél volt szlikség azonnali ellatasra, sulyosabb reakcié miatt, de
klasszikus anaphylaxia nem alakult ki.

Megbeszélés: Az étel allergidk ndvekvs szam jelentds anyagi terhet ré6 mind az allergids gyermek csalddjara mind pedig a
kozétkeztetésen keresztiil a tarsadalomra. A feleslegesen tartott, sokszor tobb ételre kiterjesztett diéta mindezeken tul a
gyermek szomatikus fejlédésére is karos hatdssal van. Ugyanakkor az étel allergia nem megfelel6 értékélése életveszélyes
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allapotba is sodorhatja az allergids gyermeket. A nyilt étel terhelés nem annyira objektiv mint a kett&s vak terhelés, de
megfelel6 kontrol alatt egy kénnyebb mddja az étel allergia diagnosztizalasanak, a kindvés nyomon kovetésének.

Etelallergidk
#16

Gabonaallergia felnéttkorban
Hidvégi Edit*
1Uzsoki u.-i Kérhdz, Tiid6gydgydszat, Budapest,

A taplalékallergidk esetén igen jol korilhatarolt, hogy melyek azok az élelmiszerek, amelyek inkabb gyermek-, és melyek,
amik tobbségében felnéttkorban okoznak allergids tiineteket. Ennek egyik oka, hogy hazankban a kisgyermekek ritkan
fogyasztanak tenger gyiimolcseit, foldimogyordt — bar az utébbi években ezek is viszonylag fiatal életkorban keriilnek
bevezetésre. A masik ok, hogy ételallergidk esetén az oralis tolerancia az IgG medidlt folyamatokban mindig, az IgE medialt
reakciékban nagyrészt 3-6 éves korra kialakul. igy a gabona allergia is a ,kin6het8” taplalékallergidk kdzé sorolhatd, mivel
a buzat, mint alapélelmiszert, mar csecsemdkortdl fogyasztjak, a gyakorisaga alacsony (<1%) és a felnGttkori jelentkezése
extrém ritkanak szamit.

Egy 45 éves nG6 esetét szeretném ismertetni, akinek 33 éves koraban jelentkeztek el6szor csalankittései. Hobbiként
pékségben dolgozik, nagyon szereti ezt a munkat. Allergias nathas tiinetek miatt jelentkezett kivizsgalasra, de elmondta,
hogy amikor liszttel foglalkozik, fullad is. Az elvégzett b6rpréoba nem mutatott inhalativ allergénre pozitivitast. A coliakiat
kizartak. Mivel azt figyelte meg, hogy a lisztes ételek fogyasztasa orrfolyast, tlisszogést okoz, ezért nutritiv spec. IgE
vizsgalat is tortént, melyben kizardlag blza és rozs allergének elleni immunglobulin értékek (2,95 — 2,63 IU/ml) lettek
kozepes fokban emelkedettek. Ez alapjan diétdzni kezdett, mely javitott a tlinetein, de a hobbi tevékenységét nem
flggesztette fel — ezaltal tovabbi allergén expozicidonak tette ki magat. Kés6bb ismét fogyasztott lisztes ételeket, a tiinetei
visszatértek. Ot évvel késébb Ujabb nutritiv spec. IgE vizsgalat megerdsitette a gabonaallergia fennallasat.

Esetlinkben javasolt mind a gabona eredet(i élelmiszerek, mind a Iéguti expozicid hosszutavu kerilése a tiinetmentesség
elérése érdekében.

Etelallergidk
#17

Etelterheléses vizsgalatok tej- és tojasallergias gyermekeknél: kezdjiik egy muffinnal!
Paszka Déra?, Csaki Csilla?
ITidégydgyintézet Térékbdlint, Gyermek osztdly, Budapest, ; 2Svdbhegyi Gydgyintézet, Budapest,

Az elmult években paradigmavaltds kovetkezett be az IgE-tipusu tej- és tojdsallergids gyermekek kezelésében. A kordbbi
szigoru megvondsos diétat felvaltani latszik egy differenciadltabb, a gyermekeket fenotipusokra oszté szemlélet.
Hékezeléssel a hélabilis fehérjék harmadlagos szerkezetében konformacid-valtozas kovetkezik be, mely megvaltoztatja az
IgE —tipust immunglobulinok epitép kotédését. Kimutatott, hogy azoknal az allergias gyermekeknél ahol a siilt tej/ tojas
ételterhelés negativ és rendszeresen fogyasztanak erGsen hékezelt tejet illetve tojast tartalmazdé élelmiszert, hamarabb
alakul ki az immuntolerancia, mint a szigoru diétat tarték korében. Mindezt aldtamasztja a ndluk mérhetd szignifikdnsan
alacsonyabb specifikus IgE szint, a bértesztnél megjelend kisebb méretl gob és az IgG4 emelkedése, a kontroll csoporthoz
viszonyitva.

Ezzel ellentétben, azon allergének esetén, ahol hékezeléssel sem csdkken a fehérje allergizald hatdsa, azimmuntolerancia
csak késGbbi életkorban vagy egyaltalan nem kovetkezik be, illetve diétahiba esetén sulyos allergias reakcié varhato.
Szamos kutatas folyik taplalékallergia (pl. foldimogyord, tej, tojas) immunterdpids kezelési mddszereinek kifejlesztésére
(ordlis, szublingudlis, epikutan, szubkutan, IgE-blokkolas), de a gyakori sulyos allergias reakcid, vagy éppen a kezelés
hatdstalansdga miatt egyel6re egyik mdédszer sem valtotta be maradéktalanul a hozza flizott reményeket. A magas fokon
hékezelt fehérjék rendszeres fogyasztdsa tej-, tojasallergidban ugyanakkor biztonsdgos, csalddok altal jol toleralhaté és
koltséghatékony mddszernek tlinik az immuntolerancia indukalasara. Az allergia-fenotipus megallapitasaban a gondos
anamnézis felvétel, bérteszt és specifikus IgE vizsgalat mellett, nagy szerephez jut a komponens alapu allergia vizsgalat,
mely segitséget nyujt a héstabil (pl kazein, ovomukoid) és hélabilis (pl. laktalbumin, laktoglobulin, ovalbumin) allergének
elkulonitésében.



Sajat beteganyagunkon mutatjuk be annak jelentGségét, hogy az ételterhelések mindig személyre szabottan legyenek
megtervezve (nyilt vagy vak, placebo kontrollalt terhelés), illetve a tesztanyagok hékezeltségi foka (nyers allergén vagy
siilt) mindig egyedi elbiralas ala essen.

Tej-tojasallergidban gyakran elég csak egy muffin!

Etelallergidk
#18

Biztos, hogy ételallergia? — Hisztamin / biogén amin / mediator intolerancia felnéttkorban
Solymosi Déra?, Ponyai Gyorgyil
1Semmelweis Egyetem, Altaldnos Orvostudomdnyi Kar, B6r-, Nemikdrtani és B6ronkoldgiai Klinika, Budapest,

Célkitlizés

A hisztamin / biogén aminok /mediatorok szamos betegnél okoznak bérgydgyaszati, gasztroenteroldgiai tlineteket. Ezen
betegek az allergoldgiai elldtdsba leginkdbb ,ételallergia” gyanujaval érkeznek. El6addsunkban 6 célkitlizésiink, hogy sajat
eredményeink tikrében attekintsik a kérdéskor f6bb aspektusait, hangsulyt fektetve a véltozatos tlinetrepertoarra, a
diagnosztikus nehézségekre, illetve a terapia taplalkozastudomanyi vonatkozasaira.

Anyagok és mddszerek

Vizsgalatunkban a Semmelweis Egyetem BG6r-, Nemikértani és BGronkoldgiai Klinika Koézponti Allergoldgiai
Szakambulancidjan valtozatos panaszokkal megjelent felnétt, hisztamin / biogén amin intoleranciaval diagnosztizalt
betegek jellemzGit vizsgaltuk.

Eredmények

A betegpopulacié 165 f6bdl allt, feltling volt a n6k magas részaranya (75,8%). Az atlagéletkor 44,1 év volt. A leggyakoribb
tlinetnek az urticaria bizonyult. A tiineteket provokald biogén amin tartalmu élelmiszerek kozil kiemelendd 18,8%-kal a
kakad/csokoladé, a tojas (9,1%) és a fustolt husok (7,9%). Az intolerancia mellett 4 esetben klinikailag relevans pollen—
gyimolcs/zoldség keresztreakcidt igazoltunk, valamint egy mar kordbbrdl ismert nutritiv allergiat megerdsitettiink.
Osszefoglalas

Eredményeink tiikrében fontosnak tartjuk hangsulyozni a hisztamin / biogén amin intolerancia gyakorisagat, a valtozatos
tlnettant és a differencidldiagnosztika nehézségeit. Fontos a betegek részletes felvildgositdsa, hiszen visszatérd tiineteik
a legtdbb esetben a megfelel$ diétaval karbantarthatdk. Mivel az intolerancia diagndzisa megbizhatéan csak kizadrasos
lehet, egyéb kivizsgaldsok és a tarsszakmadk bevonasa rendszerint nem nélkulozhet6.

HANO

#19

Nemzetkozi Herediter angio6déma Regiszter

Andrasi Noémi'?, Kis-Orha Viktdrial, K6halmi Kinga Viktéria?, Varga Lilian?, Farkas Henriette!

1Semmelweis Egyetem, Ill. Sz. Belgydgydszati Klinika - Orszdgos Angiodéma Referencia Kézpont,

Budapet, ; 2Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika, Budapest, ; 3Budai Irgalmasrendi Kérhdz,
Reumatoldgia Centrum, Budapest,

Bevezetés: Az Orszagos Angioodéma Referencia K6zpont a 2018 soran csatlakozott egy nemzetkozi kezdeményezéshez, a
HAE Global Registry-hez (HGR), mely tobb orszag herediter anigo6démas (HAE) betegeinek klinikai, laboratériumi
adatainak Osszegylijtését és hosszu tavu tarolasat tlzte ki céljaul. A HGR egy biztonsagos felhGalapu adatbazis, amely
lehetGséget ad egészségligyi szakemberek szamara a betegek klinikai adatainak magas szinvonall rogzitésére és
kovetésére (https://haeregistry.org/about-2/).

Anyagok és moddszerek: A HGR-be torténd jelentkezés egy tobb lépcsGs folyamat, melynek része egy tagsagi kérelem
benyljtdsa a HGR vezetGségéhez, részvétel egy HGR bemutatdsat szolgdlé web-szeminariumon, jogi dokumentumok
(etikai engedélyek, valamint beteg beleegyezd nyilatkozatok) benyujtdsa. Ezt kovetGen a jelentkez6k a HGR m(ikodését
bemutatd képzésen vesznek részt, majd 10 sajat beteg demografiai, laboratériumi (komplement, genetika) és klinikai
adatait kell rogzitenitik, amely alapfeltétele a HGR-hez valé csatlakozdsnak, A tovdbbiakban a klinikusnak rendszeresen
frissitenie kell az adatokat a kontroll vizsgalatok sordn nyert informacidkkal. A felh6alapu adatbazis egy alkalmazdson
(Cloud-R HAE Diary App) keresztll betegektSl szarmazd adatokat is tartalmaz. A beteg az alkalmazason vagy weblapon
keresztil egyes rohamait és annak jellemzéit tudja rogziteni (lokalizacid, sulyossag, HAE roham kezdete, vége, alkalmazott
terapia). Minden egyes beteg altal rogzitett HAE rohamot az orvosnak validalnia kell. A rohamok rogzitésére szolgdld
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alkalmazas értékelése céljabodl kérdGivet készitettiink, és kdzpont betegeinek kikiildtik. A betegek 5 pontos skalan
értékelték az elégedettségiiket, az alkalmazas hasznossagaval és m(ikodésével kapcsolatban, illetve arra vonatkozdan,
hogy a rendszer mennyire nyujtott segitséget a gondozasukban.

Eredmények: Orszagos Angioddéma Referencia Kozpontunk 2018 szeptemberében csatlakozott a nemzetkozi
adatbazishoz. K6zpontunk két képvisel6je tagja lett a HGR tudomanyos bizottsaganak, valamint egy tagunk az vezetGségbe
is bekeriilt. A HGR jelenleg 5 orszag 29 centrum 1376 betegének adatait tartalmazza. K6zpontunk a belépést kbvet6en
2020. februar végéig 190 beteget regisztralt, illetve 1976 roham kerllt rogzitésre. A betegek szamara elérhetd
felhasznalofidkot 62 betegnek hoztuk létre. 16 beteg nem, mig 20 rendszeresen hasznalta az alkalmazast és kildott is
visszajelzést. Az atlagos elégedettség az alkalmazassal 4 pont volt. Hasznossag szempontjabdl atlagosan 4,45 pontot adtak,
és 4,3 pont érkezett a konnyen hasznalhatdsdgra. Arra kérdésre, hogy az egészségligyi gondozdsukban segitett-e az
alkalmazas 15/20 beteg vélaszolt igennel.

Osszefoglalds: Midta Kézpontunk a HGR kezdeményezéshez sikeresen csatlakozott, aktiv tagjava valt, és jelenleg is frissiilé
adatokat szolgdltat. Varhatdan ez a nemzetkozi 6sszefogas nagyszdmu beteg adatainak feldolgozdsa révén fontos
informdciét fog adni a HAE klinikai megjelenésérdl és az alkalmazott kezelésekrdl. JovSbeli célunk, hogy minél tobb beteg
rogzitse a HAE rohamokat az elektronikus napléban, amely ez eddigi el6zetes értékelések alapjan hasznos és kdnnyen
hasznalhaté.

HANO

#20

Az angiotenzin-konvertalé enzim inhibitor kivaltotta szerzett angio6déma kivizsgalasanak protokollja Angio6déma
Referencia K6zpontunkban

Balla Zsuzsanna?, Zsilinszky Zsuzsanna?, Andrasi Noémi®?, Pélai Zs6fial, K8halmi Kinga Viktdria*!, Temesszentandrasi
Gyorgy®, Benedek Szabolcs®, Varga Lilian?, Farkas Henriette!

1Semmelweis Egyetem, Ill. sz. Belgydgydszati Klinika - Orszdgos Angioédéma Referencia Kézpont, Budapest, ; 2Jahn
Ferenc Dél-pesti Kérhdz és Rendel8intézet, Fiil- orr- gégészeti és Fej- nyaksebészeti Osztdly, Budapest, ; >Semmelweis
Egyetem, Il. sz. Gyermekgydgydszati Klinika, Budapest, ; “Budai Irgalmasrendi Kérhdz, Reumatoldgia Centrum,
Budapest, ; °Semmelweis Egyetem, lll. sz. Belgydgydszati Klinika, Budapest,

Bevezetés: Az angiotenzin-konvertald enzim inhibitor (ACEIl) terdpidnak ritka mellékhatdsa a potencidlisan életveszélyes
allapotot okozd angioodéma (AE). Az ACEl okozta angioddéma (ACEI-AAE), a bradykinin altal medidlt, szerzett
angioddémak (AAE) csoportjaba tartozik. Jelenleg nem all rendelkezésre olyan laboratériumi modszer, amellyel az ACEI-
AAE diagnosztizadlhatd. A beteg anamnézise, ACEl szedése, illetve egyéb AE tipusok kizardsa révén allithato fel a diagndzis.
Betegek és mddszerek: Az Orszagos Angioddéma Referencia Kdzpontunkba a visszatéré angioodémas epizédok
kivizsgaldsa céljabdl irdnyitott betegek kozil 149 szedett ACEI tartalmu antihipertenziv szert. Ezen betegek demografiai,
klinikai és laboratériumi adatait elemeztik, tovabba a hazai kivizsgalasi protokollnak megfelelen elvégzett teljeskord
komplement vizsgdlat eredményeit értékeltik.

Eredmények: A 149 ACEI-t szedd, AE tlunettel rendelkezé betegek (né: 86, férfi: 63) atlagéletkora az els6 AE roham
megjelenésekor 55,8 év volt (min: 16 év, max: 87 év) Az atlagos idGtartam az ACEIl szedésétsl szamitva az elsd tinet
megjelenéséig 43 honap, a legrévidebb 1 hét, a leghosszabb id6tartam 234 hénap volt.

A kortorténet felvételekor 43 beteg szamolt be arrdl, hogy élete soran az ACEl kezelés megkezdése el6tt is el6fordult AE
epizdd, azonban az ACEI kezelést kovetSen ezek sulyosabbd és/vagy gyakoribba valtak. Perindopril kezelést kapott a
betegek 32,9%-a, ramiprilt 26,2%-a és enalaprilt 25,5%-a. Az elsé AE epizdd a betegek 50,3%-aban az arcra, 40,9%-aban
az ajakra és 33,5%-aban a nyelvre lokalizalédott. A kés6bbiekben fellép6 AE rohamok is leggyakrabban az arc, ajak, nyelv
régidjat érintették. Mind a 149 beteg esetében az ACEl kezelés felfliggesztésre keriilt és mas hatasmenchanizmusu
antihipertenziv terapia kerilt bevezetésre.

A komplementvizsgélatok (6sszkomplement, Clq, C3, C4, C1-INH koncentracid, C1-INH aktivitas,

anti-C1-INH antitest 1IgM/G/A, anti-Clq) alapjan a 149 ACEl-val kezelt beteg kozil két esetben C1-INH deficiencia
kovetkeztében kialakulé herediter AE-t diagnosztizdltunk. Ezen betegek csalddsz(irését kovetéen 7 csaladtagban is
igazoltuk a herediter C1-INH hidnyt (3 tinetes, illetve 4 tlinetmentes csalddtag volt koztik). Hairom beteg esetében
szerzett C1-INH deficienciara dertlt fény, melynek hatterében non- Hodgkin lymphoma, myeloma multiplex, illetve nem
meghatarozott jelentéségli monoklonalis gammopatia igazolddott.

Kovetkeztetések: Megfigyelésiink alapjan mindenképpen sziikségesnek tartjuk a C1-INH hidny miel6bbi kizadrasat, az
angioddémas beteg ACEI-AAE csoportba soroldasat megel6z6en. Egyrészt azért, mert ismert az, hogy az ACEI kezelés C1-
INH hidnyos betegekben provokdlhatja az AE tiinetek kialakuldsat, és emiatt a C1- INH hidnyos betegek tévesen az ACEI-
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AAE csoportba keriilhetnek, illetve a C1-INH hidny megkésett diagndzisa életveszélyes allapot kialakulasahoz vezethet, és
jelentBs betegség terhet okoz. Masrészt az esetek egy részében a szerzett C1-INH hidny feltarasa tovabbi vizsgalatokat
von maga utan, melyek segitik az alapbetegség (leggyakrabban limfoproliferativ korkép) korai diagnosztizalasat.

HANO

#21

Valtoznak-e a koagulaciés paraméterek HANO-ban erythema marginatum kialakulasa soran? — Az els6 megfigyelések
KShalmi Kinga Viktéria®, Mez6 Blanka?, Veszeli Nora?, Benedek Szabolcs?, Fehér Adrienne?, Jesenak Milos®, Varga
Lilian®, Farkas Henriette®

1Semmelweis Egyetem, Belgydgydszati és Hematoldgiai Klinika; Budai Irgalmasrendi Kérhdz, Orszdgos Angioédéma
Referencia Kézpont; Reumatoldgia Centrum, Budapest, ; 2MTA-SE Immunoldgiai és Hematoldgiai Kutatdcsoport,
Semmelweis Egyetem és Magyar Tudomdnyos Akadémia, Budapest, Magyarorszdg, ; 3Semmelweis Egyetem,
Belgydgydszati és Hematoldgiai Klinika, Budapest, Magyarorszdg, ; *Semmelweis Egyetem, Laboratdriumi Medicina
Intézet, Budapest, Magyarorszdg, ; *Martin Egyetemi Kérhdz, Gyermekgydgydszati Osztdly, Martin,

Szlovdkia, ; °'Semmelweis Egyetem, Belgydgydszati és Hematoldgiai Klinika, Orszdgos Angio6déma Referencia Kézpont,
Budapest, Magyarorszdg,

Célkittizés: A Cl-inhibitor deficiencidja okozta herediter angio6déma (C1-INH-HAE) egy ritka, autoszomalis dominans
oroklédés kérkép. A betegségre jellemzGek a visszatérd szubkutan és/vagy szubmukdzus 6démas epizddok (HAE roham),
amelyeket megel6zheti az erythema marginatum (EM), a bdr vords, térképszerl rajzolata. A bdrtinet
patomechanizmusanak megértéséhez fontos lehet a koagulacids rendszer paramétereinek vizsgalata EM soran, valamint
az eredmények 6sszevetése a HAE roham folyaman, illetve a tiinetmentes allapotban mért értékekkel.

Anyagok és mddszerek: Vizsgalatunkba az Orszagos Angio6déma Referencia Kézpontban gondozott és nyomonkovetett 8
C1-INH-HAE beteget (1 férfi, 7 n6, median életkor: 41,7 év) és 20 életkor és nem szerint illesztett egészséges kontrollt
vontunk be. A C1-INH-HAE betegek koziil olyanokat valogattunk be a vizsgélatba, akiknek élete soran tobbszor jelentkezett
mar EM és lehet6séglink volt EM, mint prodromidlis tiinet fenndllasa alatti vérvételre. A betegek EM-jének klinikai
jellemzGit az Erythema Marginatum Részletes KérddGiv-en rogzitettiik. A betegek tiinetmentes allapotdban, EM sordn és
HAE roham alatt, valamint az egészséges kontrolloktdl vett szérum mintdkban az aldbbi koagulaciés paramétereket
hatdroztuk meg: prothrombin idé (PI), aktivalt parcidlis thromboplasztin idé (aPTl), fibrinogén, D-dimer, V faktor, VII
faktor, X faktor, XI faktor és Xl faktor szintek. Minden beteg beleegyezését adta vizsgalatunkhoz.

Eredmények: Az egészséges kontrollokhoz képest a D-dimer szint szignifikdnsan magasabbnak, mig az aPTI rovidebbnek
bizonyult mind tiinetmentes allapotban (p=0,0497/0,0043), mind EM soran (p=0,002/0,0002) és HAE rohamok alatt
(p<0,0001/0,0002). A HAE roham alatt és a tinetmentes periddusban vett vérmintak k6zott az alabbi kiilonbséget talaltuk:
a D-dimer szint szignifikdansan magasabb (p=0,0391), mig az aPTI szignifikdnsan révidebb volt HAE rohamok sordn. A D-
dimer szintek szignifikdnsan magasabbak voltak EM alatt vett vérmintakban, mint tiinetmentes periddusban (p=0,0078).
Az EM, illetve a HAE roham alatt vett vérmintakat 6sszehasonlitva nem taldltunk kiilénbséget a vizsgdlt paraméterek
tekintetében.

Osszefoglalds: Kutatocsoportunk kordbban mar kimutatta, és az irodalombdl is ismert, hogy HAE roham soran a
koagulaciés rendszer aktivalddik. Vizsgalatunkban a D-dimer szint emelkedését tapasztaltuk EM soran a tiinetmentes
allapothoz képest, ami arra utalhat, hogy az EM a HAE roham egy korai szakaszanak tekinthetd. Mindazonaltal ennek
megerdsitésére és az EM patomechanizmusanak megértésére tobb beteg bevondsaval tovabbi vizsgalatokat terveziink a
kordbban EM sordn altalunk mar vizsgalt komplement, illetve a kinin-kallikrein rendszer tekintetében.

A kutatads az OTKA K124557 és a Pharming Group NV tdmogatasaban részesiilt.

HANO

#22

A szerzett Cl-inhibitor hiany okozta angio6déma klinikai lefolydsanak és kezelésének felmérése

Pdlai Zséfial, Balla Zsuzsanna?l, K6halmi Kinga Viktérial, Temesszentandrasi Gyorgy?, Benedek Szabolcs?!, Varga
Lilian', Farkas Henriette!

1Semmelweis Egyetem, Belgydgydszati és Hematoldgiai Klinika, Budapest,

Bevezetés: A bradykinin medidlta angio6démak csoportjaba tartozd szerzett C1 inhibitor (C1-INH) hidny kovetkeztében
kialakulé angio6déma (C1-INH-AAE) ritka betegség. JellemzGen 40 éves életkor felett jelenik meg. A C1-INH-AAE oka lehet
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a C1-INH fokozott konszumcidja, vagy a C1-INH ellen termel8dé autoantitestek vezetnek a szabalyozo fehérje funkcidjanak
csokkenéséhez. A C1-INH-AAE

hatterében leggyakrabban limfoproliferativ kérképek allnak, de autoimmun betegségek, infekcidk, és tumorok is
okozhatjak. C1-INH-AAE életveszélyes allapot kialakulasahoz, fulladashoz vezethet, amennyiben az angio6déma (AE) a
felsd légutak nyalkahartyajat érinti és a megfelel6 specialis terapia nem all rendelkezésre. Munkank célja a C1-INH-AAE
betegek nyomon kovetésével szerzett

tapasztalataink 6sszefoglalasa.

Modszerek: Az Orszagos Angiobdéma Referencia Kézpontban, egyediilallé médon mar kdzel harom évtizede adottak a
lehetdségek a szerzett C1-INH-AAE betegek diagnosztizaldsara teljes korl komplement vizsgalattal (C4, Clg, C1-INH
koncentracid és aktivitas, anti-Clq 1gG és anti-C1-INH 1gG/M/A), tovabba biztositott a betegek komplex ellatasa,
folyamatos nyomon kovetése. A rendszeres kontroll megjelenések soran a klinikai és laboratériumi paraméterek
értékelését kovetben

keril sor az alapbetegség, illetve a szerzett C1-INH-AAE terdpids stratégidjanak kialakitdsara. Az Orszagos Angio6déma
Regiszterben szerepl6é adatok alapjan elemeztik a betegek demografiai adatait, az AE rohamok gyakorisagat,
lokalizacidjat, terdpidra adott valaszat, illetve az alapbetegség lefolyasat.

Eredmények: 1991 és 2020 kozott 17 C1-INH-AAE beteget (9 né, 8 férfi) kdvettiink nyomon. Az AE atlagosan 59 éves
korban (min.: 33 év, max: 77 év) jelentkezett el6szor. A betegség diagnosztizaldsara atlagosan 61 éves korban (min.: 38
év, max.: 82 év) kerilt sor. A komplement vizsgdlat sordn minden beteg esetében csdkkent Clq, C4, C1-INH antigenikus
szintet és csokkent C1-INH funkcionalis aktivitast taladltunk. A betegek kovetési ideje atlagosan 6 év (min.: 0,5 év, max.: 16
év) volt. Ez alatt atlagosan 12 vizsgalaton jelentek meg (min.: 3, max.: 43). 11/17 beteg esetében legalabb egy alkalommal
detektaltunk C1-INH elleni antitestet. A 17 beteg koziil 5 esetben limfdmara, 4 esetben MGUS-ra, illetve 2 esetben egyéb
hemato-onkoldgiai korképre deriilt fény. 6 beteg kapott gydgyszeres hemato-onkoldgiai kezelést, kozilik ketten
csontveld transzplantacion is atestek. Két betegnek a hematoldgiai kezelését kbvetGen nem volt AE tlinete, egy beteg
esetében az AE rohamok ritkdbban jelentkeztek, egy beteg tiineteiben valtozds nem tortént, egy paciens az alapbetegség
kovetkeztében elhunyt, egy pedig még jelenleg is kezelés alatt all. Az AE rohamok 20 NE/ttkg C1-INH koncentratum
kezelésre visszavonultak, egy beteg igényelt emelt dozist az AE rohamanak megsziintetésére.

Kovetkeztetések: A teljeskorli komplement vizsgalat elvégzése alapvet6 a C1-INH-AAE diagnosztizalasaban. Az AE
rohamok megjelenése gyakran megel6zi az alapbetegség klinikai manifesztaciéjat, igy a diagnosztizalt C1-INH-AAE
betegek esetében egy limfoproliferativ betegség korabbi stddiumban felfedezhet6. A C1-INH-AAE betegek rendszeres
nyomon kovetése mellett elengedhetetlen az AE roham specidlis kezelésére megfelel6 szer (C1-INH koncentratum,
icatibant) biztositasa szamukra.

HANO

#23

HANO csaladszlirés a 21. szazadban — és ami mégotte van

Varga Lilian'?, Csuka Dorottya'?, Szabé Edina®?, K6halmi Kinga®?, Bali Judit'?, Farkas Henriettel?

10rszdgos Angioédéma Referencia Kézpont, Belgydgydszati és Hematoldgiai Klinika, Semmelweis Egyetem
2Kutatdlaboratdrium, Belgydgydszati és Hematoldgiai Klinika, Semmelweis Egyetem
3Budai Irgalmasrendi Kérhdz, Reumatoldgiai Osztdly

A Cl-inhibitor (C1-INH) hianyon alapuld herediter angioodéma (C1-INH-HAE) diagnosztizalasa a klinikai gyanu alapjan
komplement vizsgalattal torténik. Az esetek tuilnyomo tobbségében egyértelmiien megerGsithetd vagy kizarhatd a C1-INH
hidnya a komplement mintazat alapjan (csokkent C1-INH aktivitds, csokkent C4, normalis C1q szint és I. tipusban csokkent
a C1-INH koncentracid). Genetikai analizist is végziink a SERPING1 génben fellépé mutacio felderitésére, bar a
szeroldgiaval igazolt C1-INH hidanyos egyének 8-10 szazalékaban nem azonosithatd mutdcid. A komplement teszteket az
érintett csaladtagok vérmintdiban is elvégezziik.

A kozelmultban felderitésre kerilt egy 27 tagu I. tipusu C1-INH-HAE csalad, amely t6bb tekintetben is eltér az atlagostdl,
ezért tanulsagos a bemutatasuk.

A csalddtagok kozil eddig 18 egyént vizsgaltunk, atlagéletkoruk 34 év (12-74). A komplement eredmények alapjan
azonban csak 6 esetben lehetett a C1-INH hidny diagndzist feldllitani. A tobbi 12 eset kozlil 6 negativnak tlint, 6 egyénnél
pedig csak a C1-INH koncentracid volt jellemzden csdkkent, a C4 szint és esetenként még a C1-INH aktivitas is a normalis
tartomanyba esett. Valamennyi egyén DNS mintajabdl genetikai analizist végeztiink. A komplement vizsgélattal igazolt 6
C1-INH hidnyos egyénnél, és még tovabbi 6 bizonytalan esetben heterozigéta ¢.686-3C>G kéroki mutacid hordozdsara
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derilt fény a SERPING1 génben. Az 6sszes hordozd kozil (8 férfi, 4 nG), atlagéletkor 41 év (12-74), 6 egyén eddig még nem
mutatott angio6démas tlineteket (atlagéletkoruk 34 év (12-69), és a 6 tlinetes egyén kozil is 4 enyhe fenotipusu volt. A
nem tipikus komplemet profil egyarant el6fordult a csaldd C1-INH-HAE betegeiben és a tlinetmentes hordozok kozott is.
Az eredmények ramutatnak a koriltekint6en elvégzett csalddszlrés fontossagara, mivel a tlineteket nem mutaté
csaladtagok is lehetnek a SERPING1 génben mutdcidt hordozdk, amit egyrészt orokithetnek, masrészt silyos angio6démas
roham magdaban az addig tlinetmentes egyénben is barmikor kialakulhat. Az egész életen at tartd tiinetmentességre alig
akad példa. Ismert, hogy a C1-INH-HAE betegség klinikai megjelenése nagyon valtozatos, az angio6démas epizddok
gyakorisaga, sulyossaga egy csaldadon belll is eltérhet a betegek kozott. A sulyosabb esetek vizsgalata mellett hasznos
Osszefliggésekre deriilhet fény a tlinetmentes egyének tanulmdanyozdsaval. A jov6ben a csaldd tobb tagjara jellemzé
tinetmentesség/vagy enyhe klinikai kép és a nem tipikus komplementprofil hatterében allé6 genetikai és kornyezeti
tényez6k felderitését tervezziik.

Immundeficiencidak

#24

A genetikai diagnozis szerepe primer immunhianyos allapotokban

dr Krivdn Gergely?, Goda Vera?, Kalmar Tibor?, Balogh Istvan3

1pél-pesti Centrumkdrhdz- Orszdgos Hematoldgiai és Infektoldgiai Intézet, Gyermekhematoldgiai és Ossejt-
transzplantdcids Osztdly, Budapest, ; Szegedi Tudomdnyegyetem, Gyermekgydgydszati klinika és Gyermek Egészségiigyi
Kézpont, Szeged, ; 2Debreceni Egyetem, Klinikai Kézpont, Laboratériumi Medicina Intézet, Debrecen,

A primer immunhidnyos betegségek (PID) ritka koérképek, amelyek elsGsorban a fert6zésekre valé fokozott
fogékonysagban, masrészt az immunregulacio zavaraiban nyilvanulnak meg. A klinikai kép és az immunolégiai eltérések
nagyfoku atfedést mutathatnak, igy ezek alapjan csak a kérképek egy része diagnosztizalhaté. A genetikai hattér tisztazasa
nemcsak a diagndzis korai feldllitdsaban, hanem az 6roklésmenet feltarasaban, a progndzis meghatarozasaban és a
terapids dontések meghozataldban is elengedhetetlen. Az Uj generdcids szekvenalds (NGS) forradalmi lehet&séget
teremtett a gyors és pontos diagnosztikaban, azonban alkalmazasat neheziti és korlatozza a modszer kdltsége és a talalt
eltérések megfelel interpretacidja. A betegek jelentds részében kimutatott szekvencia varidasok és a valddi, patogén
mutaciok elkilonitése komoly kihivast jelent.

A DPC-OHII PID rendelésén gondozott betegek koziil 2019 december 31-ig 26 betegnél tortént NGS vizsgalat, ebbél 4
esetben csaladvizsgdlat is. 1-1 esetben AIRE, CD40L, RAG mutdcidt talaltunk, utdbbi 2 betegnél sikeres allogén Gssejt-
transzplantaciot végeztiink. A kozonséges varidbilis immundefektus (CVID) gyanuja miatt végzett vizsgalatoknal (21 beteg)
7 esetben nem taldltak eltérést, 6 betegnél a pozitiv lelet a klinikummal nem volt 6sszeilleszthet6, 1 esetben a klinikummal
kérddjelesen Gsszeegyeztethetd lelet tovabbi kovetést, vizsgalatokat igényel. 6 patogén mutaciot taldltunk (NFKB1: 2,
NFKB2: 1, PIK3CD: 2, CTLA4: 1 + tlinetmentes csaladtag). A CTLA-4 mutdcié kimutatdsa lehet6vé tette a célzott gydgyszeres
terapia alkalmazasat. Végll egy tovabbi pozitiv lelet esetében a megerdsitd vizsgdlatok folyamatban vannak. A még
tiinetmentes betegek korai diagndzisaban segitséget jelentene az Ujsziilottkori sz(irévizsgalat bevezetése.

Immundeficiencidk

#25

Az NF kappa B jelatviteli ut zavarainak eset bemutatasai k6zonséges kevert immunhianyos betegeink kérében tortént
sz(irés kapcsan

dr Goda Vera?, dr Szabd Anikéd?, dr Krivan Gergely!

1Dél-pesti Centrumkdrhdz-, Orszagos Hematoldgiai és Infektoldgiai Intézet, Budapest

2Szegedi Tudomanyegyetem, Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek Egészségiigyi Kdzpont

A nuclearis faktor kappa B jelatviteli Ut zavaranak velesziiletett hibai soran szamos autoimmun tiinet megjelenése
varhaté a nemzetkozi szakirodalom alapjan. A kozonséges kevert immunhidanyos betegek kozott egyre inkdbb ismert
autoimmmun tiinetek kapcsdn indokolt lehet a genetikai hattér tisztazasa, mivel ezeknek terapias jelentésége lehet a
késébbiekben. A DPC Kérhaz és a Szegedi Tudomanyegyetem kozonséges kevert immunhidany miatt gondozott
betegeinél jelentkezd autoimmun cytopenia esetén végeztiink Uj generdcids génszekvendlast, mely kapcsan 4 index
beteget és 3 olyan csalddtagot azonositottunk, akiknél az NF kappa B jelatviteli ut velesziletett zavarat igazoltuk.
Betegeink kapcsan ismertetjik a jellemzd klinikai lefolydst, laboreltéréseket és terdpias lehet6ségeket és felhivjuk a
figyelmet az autoimmunitds és immunhidny kapcsolatanak jelent6ségére.
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Immunterapia
#26

Subcutan allergoid immunterdapia tapasztalatai pazsitfii allergids betegek kezelésében

Csaki Csillal, Mezei Gydrgyi?, Laki Istvan3

1Svdbhegyi Gydgyintézet, Budapest, ; ’Semmelweis Egyetem |. sz. Gyermekklinika, Budapest, ; 3Térékbdlinti
Tiid6égydgyintézet, Térékbdlint,

Az elmult években hazdnkban is elérhetévé valt a sulyos pazsitflallergiasok szamdara TB tdmogatassal receptre irhato,
pazsitfl allergoidot tartalmazd injekcidés immunteradpids készitmény. Az allergoidok a nativ allergénkivonatok kémiai
madositdsdval késziilnek. ElGallitdsuk sordan cél a nativ allergén B-sejtes reaktivitdsdnak jelentés csokkentése az
immunogenitds megérzése mellett. Mindez a természetes allergénkivonatokhoz képest joval kedvez6bb mellékhatds
profilt eredményez, mely lehet6vé teszi a magasabb allergénddzisok gyors elérését, a bevezetd adagok szamanak jelentés
redukciéjat. Ma mar a subcutan immunterdpidban (SCIT) hasznalt allergénkivonatok 50%-a mddositott allergoidot
tartalmaz.

El6addsunkban pazsitfi kivonattal végzett SCIT kezelések eddigi tapasztalatait mutatjuk be, 20 beteg (5 felnétt, 15
gyermek) kezelése kapcsan. A kezelések a Svabhegyi Gydgyintézetben, a SE |. Gyermekklinikdn és a Torokbalinti
Tud6gyodgyintézetben torténtek. A paciensek standard ddzisfelépitést kaptak, 5 alkalommal hetente 1 injekcidt, 0,1-0,2-
0,3-0,4-0,5 ml adagban. A 0,5 ml fenntarté adag elérését kovetGen 4-6 hetente adtunk 1 injekcidt, 6sszesen legalabb 3
évig. Az injekcids kezelés anafilaxia elharitasara felkésziilt kérhazi vagy szakrendel8i kornyezetben torténik, minden
beadast 30 perces megfigyelés kovet.

Beavatkozast/gydgyszeres kezelést igénylS szisztémas mellékhatds az eddigi kezelések sordn nem fordult el6.
Leggyakoribb mellékhatds, fGleg a bevezets kezelés id6szakdban, az injekcié helyén kialakuld kisebb erythema és
bérduzzanat, mely az immuntolerancia felépiilésével a kés6bbi injekcidk soran jelentGsen mérséklédik vagy megsziinik. A
paciensek részérél kezelés kimaradasara sem keriilt sor, egyluttmukodésik kiemelkedden jonak bizonyult. A koronavirus
jarvany 1. hulldma alatt igyekeztlink a 4-6 hetenkénti injekcié beadasok folyamatossagat megoldani, de ndhany paciens
esetében ez nem volt lehetséges. Ok a jarvany lezajlasat kovetden gyorsitott dozisfelépitéssel (0,1 ml, 0,3 ml és 0,5 ml 1-
1 hetes id6kozokkel) kezdték Ujra a kezelést. 1 gyermekkoru paciensnél keriilt sor a 2. éves SCIT kezelés felfliggesztésére,
kérhdzi kivizsgdlast igényl6, szovédménymentes Schonlein-Henoch purpura miatt, bar ok-okozati Osszefliggés az
immunterapids kezeléssel nem volt megallapithatd. Az eddigi kezelések hatékonysagat pacienseinknél ,real-life” felmérés
formajdban, retrospektiv kérdoivekkel értékeltiik.

Tapasztalataink alapjan a pazsitfii SCIT biztonsagos alternativa lehet a sublingualis kezelés napi adagoldsanak kotottségét
nem vallalé paciensek esetében, mely kiemelked&en jo kezelési compliance biztositasat teszi lehet6vé.

Immunterapia
#27

Hypogammaglobulinaemias betegek immunmodulans terapiajanak nehézségei

Dr. Orosz Viktdria®, Dr. Aradi Zs6fia?, Dr. Pdsan Janos3, Dr. Szantd Anténia?

IDEKK Belklinika C épiilet, Inmunoldgia Tanszék, debrecen, ; 2DE Aok, Klinikai Immunoldgia Tanszék, Debrecen, ; 3DEKK
Sebészeti Klinika, Debrecen,

A 31 éves férfi anamnézisében 2012 ota szerepel szovettani vizsgalattal igazolt IgM és c3 pozitivitassal jaréd cutan
leukocytoclasticus vasculitis, coeliakia. Kezdetben steroid hatdsara az ulcusok begydgyultak, majd kiujultak, ekkor
methotrexate és cyclophosphamid hatasara sem gydgyultak be, idé kozben pedig hypogammaglobulinaemiara is fény
derilt. 2015-ben vettiik gondozasba Klinikankon: plazmaferezis indult a nagy steroid igény és a hypogammaglobulinaemia
miatt, ennek hatasara djabb ulcus nem jelent meg, de id6szakosan romldst mutatott a végtagok allapota. Egy alkalommal
kiséreltiik meg redukalt dézisu cyclophosphamiddal szinkronizdlni a kezeléseket, de 24 6ra leforgdsa alatt mindkét lIabon
nagy kiterjedés(i mély, necroticus fekélyek jelentek meg, emiatt brgydgydszaton tortént feltisztitd kezelés, ezutdn tudtuk
folytatni plazmafereziseit. A fekélyek alulrdl tel6dni, a szélekrél befelé néni elkezdtek, de ismét csak steroid
ddzisemeléssel tudtuk szinkronizalni a kezelést (chloroquint folyamatosan kapott). Az ulcusok fokozatosan hdmosodtak,
ekkor steroid dozisspdrolas céljabdl azathioprint inditottunk, de kisvartatva subcutan talyog alakult ki a [dbszardn, melyet
sebész kolléga megnyitott. Steroid dézisat nem tudtuk napi 16 mg ala csokkenteni, mert ennek kisérletekor is fokozddtak
panaszai. Emiatt NEAK egyedi méltanyossag alapjan mycofenolate mofetilt inditottunk 2018. februartdl, emellett 2019.
janudrban a steroidot fokozatos leépités utan el tudta hagyni. 2019. februarban Idbanak allapota romlani kezdett, kis
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ulcusok alakultak ki, emiatt a steroidot Ujrainditottuk és ismét plazmaferezist alkalmaztunk 3 alkalommal. igy az ulcusok
ismét hamosodtak, hypogammaglobulinaemiaja enyhe, bar a steroidot teljesen nem tudtuk elhagyni, de minimalis (2 mg)
dozist szed.

Az esetbemutatas soradn arra hivjuk fel a figyelmet, hogy immunszuppressziv terapia fokozott rizikdja esetén a
mycofenolate mofetil kis dézisa redlis alternativa lehet a cutan vasculitis tartds kezelésében.

Immunterapia
#28

Sublinqualis allergén immunterapia (AIT) asztma bronchialéban az irodalmi adatok tiikrében.

Gébor Papp*
1Spiroped Szigetvar Kft, gyermekosztdly, Szigetvar,

Bevezet6: Jelen ismereteink szerint az allergids kérképekben betegség moddosité hatassal a jelenleg alkalmazott
gyogyszereink nem rendelkeznek. Az allergén immunterapidnak azonban ilyen hatdst is tulajdonitunk, ezért ezen
betegségek esetén oki terapianak fogadjuk el.

Tdrgyalds: El6adasomban a legljabb allasfoglaldsok és klinikai vizsgalatok tiikrében szeretném Osszefoglalni az AIT helyét
az asztma bronchiale terapidjaban. Az EAACI 2020-s allasfoglalasa egyértelmden leteszi a voksat az atka kivaltott asztma
bronchidle immunterapiaval valé kezelése mellett. Természetesen az immunterdpia mint kiegészit6 kezelés jon széba az
alap gyogyszerek mellett.

Az el6adas kitér az indikacidkra, az alkalmazasi médokra az elénydkre és a buktatokra.

A sajat beteganyag feldolgozasa még folyamatban van, de ennek ismertetésére is sort keritenék. A beteganyag kozel 40
asztmas gyermeknél elvégzett sublinqualis immunterapia rovid és hosszutavu eredményeit dolgozza fel.

Kovetkeztetés: Az allergén immunterdpidara nem csak allergids rhinitis esetén, hanem az allergids asztma bronchiale
kezelése esetén is gondolnunk kell.

Léguti-, b6rgydgydszati-, gyermekgyodgyaszati allergiak

#29

Mivel segiti a komponens analizis a betegellatast ?

Elids Tiinde*

1Heim Pdl Gyermekkdrhdz, Allergoldgia Szakrendelés, Budapest,

A komponens analizis az utébbi években elérhet6 Uj diagnosztikai lehetGség, amely az allergiat kivalté anyag egyes
komponensei ellen irdnyuld IgE szinteket hatarozza meg.

Mivel segiti ez a vizsgdlat a betegellatast?

-Elkiilonithetd a primer szenzibilizacié a keresztreaktivitastdl, igy az immunterdpidk el6tt egyértelm(ivé valik a primeren
szenzibilizalé allergén.

-Kovetkeztetni tudunk az allergids reakcio sulyossagara az allergiat kivalté komponens kémiai szerkezete , hGkezeléssel és
emésztbenzimekkel szembeni stabilitdsa alapjan, ezért az ételallergidsok ellatasa soran pontosabb informaciét tudunk
adni a diéta szigorusagara vonatkozdan, valamint biztonsagosabba valnak az ételterhelések is.

-Segiti az idiopathias és a terhelés kivaltotta anafilaxidban a kivalto allergén felkutatasat.

Eléaddasomban néhany gyermek kortorténetén keresztil azt a tobbletinformaciot szeretném felvillantani, amit az
ételallergias gyermekek kivizsgalasakor kapunk a komponens analizis segitségével.

Hazankban ezek a vizsgalatok elérhet&ek, de sajnos nem TB finanszirozottak.

Léguti-, b6rgydgyaszati-, gyermekgyogyaszati allergiak
#30
A korai allergén hozzataplalas toleranciat épit6 lehetdségei

Nagy Adrienne!
1Heim Pdl Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet, Allergolégia, Budapest,
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A csecsemd@k taplalék allergénekkel vald taldlkozdsat a kés6bbi allergia kialakulasanak megel6zése reményében
évtizedeken keresztll a csecsemd&kor végére halasztottuk. Az utdbbi évek klinikai vizsgalati eredményei azonban a korai,
kontrollalt allergén bevezetést sikeresebb prevencids hatasunak tartjak.

Célunk az volt, hogy a magas mingségl vizsgalati eredményeket és ajanlasokat 6sszegezziik, ramutassunk mérlegelési
szempontokra allergénenként és allergia rizikd csoportonként.

Mddszer: Attekintettiik az utébbi évek legfontosabb randomizalt klinikai vizsgalatait (EAT, LEAP, BEAT, PETIT, stb.
studykat) valamint az ESPGHAN és NIAID és az Uj magyar csecsemGtaplalasi ajanlast.

Eredmény: Tampontokat adunk, hogy melyik allergént mikor és hogyan vezessiink be. Az atépids b6ron keresztili
szenzibilizdlédas veszélye miatt besoroljuk az alacsony, kdzepes és magas rizikdju csecsemdbket bérik allapota alapjan.
Segitséget nyujtunk annak eldontésében is, hogy mikor sziikséges egy taplalékallergén bevezetés elStt allergoldgiai
vizsgalat.

Konkllzid: A csecsemGtaplaldsrol szo1o friss magyar ajanlas valé életbe vald bevezetéshez a haziorvos, védénd, dietetikus,
gyermek gasztroenteroldgus, allergolégus 6sszefogasara van sziikség, hogy Ugy valésulhasson meg a személyre szabott
baba barat allergén tolerancia kialakitasa, hogy a gondos szakmai allaspontokon kiviil tekintettel vagyunk a csecsemé
érettségére, igényeire, egészségére, a csalad étkezéskulturai szokasaira is.

roviditések:

EAT: Enquiring About Tolerance

LEAP: Learn Early About Peanut Allergy

BEAT: Beating Egg Allergy Trial

Léguti-, b6rgydgyaszati-, gyermekgyogyaszati allergidk

#31

Az id6skori kontakt szenzibilizacio klinikai jellegzetességei

Németh Dominik?, Temesvari Erzsébet?, Ponyai Gydrgyil

1Semmelweis Egyetem, Altalénos Orvostudomdnyi Kar, B6r-, Nemikértani és B6ronkoldgiai Klinika, Allergoldgiai
Laboratdrium és Szakambulancia, Budapest,

Célkitlizés: Az oregedés folyamata szervezetiink minden alkotdjara hatdst fejt ki. Ez alél a b6r és az immunrendszer sem
kivétel. A bérgydgyaszat és az allergoldgia targykorében a kontakt szenzibilizacié jelensége kiemelt fontossdgu, mely
folyamat létrejottét - szdmos mas tényez6 mellett - az életkor is befolyasolja. Az el6adds célja a kontakt szenzibilizacié
id&skori klinikai jellegzetességeinek bemutatdsa a Semmelweis Egyetem BG6r-, Nemikdrtani és B6ronkoldgiai Klinika
Allergoldgiai Munkacsoportjanak beteganyagan keresztdl.

Anyagok és mddszerek: Az ismertetésre kerll6 5 évet feldlel6 (2015-2019), 60 év feletti beteganyag epicutan tesztelése
Bdrklinikdnk Allergolégiai Laboratdrium és Szakambulancidjn tértént az eurdpai kérnyezeti rutinsor, valamint a betegek
egy részénél az illatsor allergénjeivel egyidejlleg az epicutan tesztek nemzetkdzi metodikai elGirdsainak megfeleléen. Az
igy nyert vizsgdlati populacié adatainak statisztikai feldolgozasa tértént tébb szempont szerint.

Eredmények: Az el6adas kitér a 60 év feletti betegek korcsoportok, nemek, diagndzisok, tiineti lokalizaciok, valamint a
leggyakoribb kontakt allergének szerinti megoszlasara.

Osszefoglalas: Nagy beteganyagon végzett retrospektiv vizsgalatunk az anamnesztikus adatok és az epicutan tesztek soran
igazolt pozitivitasok tiikrében ad képet a kontakt szenzibilizacid idéskorban megfigyelhet6 klinikai jegyeir6l.

Léguti-, b6rgydgyaszati-, gyermekgyogyaszati allergidk

#32

Sajat tapasztalatok a rituximab terapidval Pemphigusban

Bels§ Néra', Kemény Lajos?, Bata-Csorgs Zsuzsa®

1Szegedi Tudomdnyegyetem, Bérgy6gyaszati és Allergoldgiai Klinika

A pemhigus egy heterogén autoimmun hdélyagos betegségcsoport, ami a nydlkahdrtyat és a bért is érinti. Patogenezisében
az epidermisben lévé adhéziés molekuldk, leggyakrabban a desmogleinek (Dsg 1 és 3) ellen termel6dé IgG tipusu
autoantitestek jatszanak f6 szerepet. Az IgG-Dsg kotédés a keratinocita adhézid karosodashoz és acantholysishez vezet,
intraepidermalis hdlyagok képz6dését eredményezve.

A jelenlegi terdpias ajanldsok, az EDF iranyelvek szerint a betegség kezelésében els6 valasztandd szer a kortikoszteroid
monoterapiaban vagy adjuvans immunszuppresszansokkal (azatioprin, mycophenolat mofetil) kombinalva. A szegedi
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Bdrklinikan mi a pemphigusos betegek kezelése soran steroid-azatioprin kombinacidt alkalmazzuk, j6 hatasfokkal. Néhany
esetben azonban, amikor a betegség lefolyasa sulyos, elsédleges terapiara nem reagal vagy mellékhatdsok jelentkeznek,
rituximab (kiméra anti-CD20 monoklondlis antitest) kezelést alkalmazunk.

Két pemphigus foliaceusban és egy pemphigus vulgarisban szenvedd beteglink kapcsan ismertetjiik a rituximab terapiaval
kapcsolatos tapasztalatainkat. A nemzetkozi trendeknek megfeleléen mi is azt tapasztaljuk, hogy sulyos és kiterjedt
bdrtlinetek esetén nagyon jé hatasfokkal alkalmazhato ez a kezelés monoterapidban, vagy IVIG adasaval kiegészitve.
Fenntarto kezelésként kis dozisu per steroid (4mg /nap) vagy topikalis potens steroid alkalmazéasaval hosszan tarté
tlinetmentességet tudtunk elérni, ami a betegek életmindségét jelentbsen javitja.

Léguti-, b6rgydgyaszati-, gyermekgyogyaszati allergiak
#33
Az egészséges csecsemd taplalasa és hozzataplalasa

Bartha Kinga®
Magyar Dietetikusok Orszdgos Szévetsége

A 2019-es magyar egészségligyi szakmai iranyelv szerint a csecsemdket 5-6 hdnapos korig kizardlag és igény szerint
anyatejjel kell taplalni. A hozzataplalast legkordbban az 5. hdnap elejétdl, legkésébb a 6. hénap végéig el kell kezdeni,
figyelve arra, hogy a szoptatas gyakorisaga ne csokkenjen a kdvetkezé honapokban sem. A hozzataplalas bevezetésének
idejét és az el6rehaladast az ételek valtozatossagaban, allagaban, izében és mennyiségében a csecsemé fejlettsége,
készségei és sziikségletei hatdrozzak meg. Ahogyan felndtteknél, az OKOSTANYER® hazai tapldlkozds ajanlds
irdnymutatdsai szerint is fontos a kilonb6z6 élelmiszercsoportok optimalis aranya, ugy csecsemd&knél az anyatej,
z6ldségek, gyimolcsok, gabonafélék, hisok/tojas/tej- és tejtermékek, valamint a névényi olajok életkornak megfeleld
mennyiségli bevitele javasolt. A hozzataplalas kezdetekor, a vashiany megel6zése céljabdl, naponta vasban gazdag hus,
hetente 1-2 alkalommal hal adasa szlikséges. A sd, cukor mennyiségét minimalisra kell cs6kkenteni.

Léguti-, b6rgydgydszati-, gyermekgyogyaszati allergiak

#34

Nem-szteroid gyulladasgatlék indukalta allergias reakcidk kivizsgalasa

Dr. Sawhney Irina'?, Dr. Gellén Emese!?, Szabd Lilla*?, Dr. Szegedi Andrea®?

'Debreceni Egyetem, Altaldnos Orvostudomdnyi Kar, Brgydgydszati Tanszék és 2 Bérgydgydszati Allergoldgiai Nem Ondllé
Tanszék, Debrecen

A fajdalomcsillapitdkkal szembeni adverzreakcidk (ezen belil a nem-szteroid gyulladdscsdokkentSkkel szembeni
tulérzékenység, NSAID-HS) az egyik leggyakoribb mellékhatdsok, mely abetegek 1,6%-at érintik. A tulérzékenységi
reakciok diagnosztizaldsa tovabbra is kihivast jelent a mindennapokban.

Az adverz események 80 %-a farmakoldgiailag kiszamithato (,,A” tipusu) reakcidékhoz sorolhatd, melyekben in vivo vagy in
vitro teszteka diagnosztizaldasban nem hasznalhatdk. A fennmarado 20 %-ot, az el6re nem kiszamithato reakcidékhoz (,B”
tipusu reakciok) sorolhatjuk. Az NSAID-ok leginkabb ,B” tipusu hiperszenzitivitasi reakcidokat okoznak, melyek
immunoldgiai és nem immunoldgiai Utvonalon is kialakulhatnak.

A diagnosztikai kivizsgdlds a részletes anamnézissel kezd&dik, mely utan in vitro és in vivo tesztek hasznalhatdak. A
diagndzist sziikség esetén provokacids tesztekkel lehet megerésiteni, melyek segitségével az alternativan alkalmazhaté
fajdalomcsillapitd készitmény is meghatarozhata.

Az egyénre szabott kivizsgdlasi algoritmus alkalmazasaval a legtobb beteg szamara biztosithatjuk a legjobb terdpias
megoldas kivalasztasat.

Az el6adas sordn az NSAID okozta B tipusu reakciok kivizsgalasi algoritmusat mutatjuk be.
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