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Szabé, Katalin; Szinay, Dorottya; Molnar, Henrik; Béldi, Tibor; Lérincz, Hajnalka; Harangi,
Mariann; Nagy-Vincze, Melinda; Griger, Zoltan: Cardiovascularis rizikobecslés és
prevencio idiopathias inflammatorikus myopathiakban

DE AOK, Belgyogyaszati Intézet, Klinikai Immunolégiai Tanszék

Az idiopathias inflammatorikus myopathidk (IIM) szisztémads autoimmun korképek, melyek a
bort és a

vazizom rendszert, valamint a belsd szerveket is érintd kronikus gyulladassal jellemezhetdek.
A szervezetben zajlo folyamatos gyulladas fokozza a cardiovascularis betegségek (CVD)
rizikojat, igy a betegcsoportban vezetd haldlok a sziv-érrendszeri haldlozds. A
koleszterincsokkentd sztatin kezelés bizonyitottan csokkenti a sziv-érrendszeri rizikd miatti
halélozast, viszont myopathiat okoz6 mellékhatasa miatt ritkdn/félve alkalmazzuk IIM-es
betegeknél. A leghjabb ajanlasok alapjan a fentiek miatt az [IM diagnozisédnak idején és a
gondozds sordn a CVD statusz ¢és rizikofaktorok felmérése sziikséges, de a szlrés
rendszerességérdl, illetve a rizikocsdkkentésrél azonban nemzetkdzi ajanlas eddig még nem
sziletett. ~ Vizsgalatunk célja volt, hogy gondozott betegeink korében felmérjik a
kardiovascularis rizik6t a SCORE2 predikcioés pontrendszer, képalkotok és biomarkerek
segitségével.

A vizsgélatba 6sszesen 80 IIM-ban szenvedd beteg bevondsa tortént meg. A sziirés soran
meghataroztuk a SCORE2 értékét, laborvizsgalatok, vérnyomasmérés, carotis UH vizsgalat,
intima-media tavolsag (IMT) meghatarozasa (magas felbontast duplex ultrahang segitségével),
betegségaktivitds (IMACS core set alapjan) megallapitasa tortént. Ezt kovetden a nagy és igen
nagy rizikoju betegek esetében (SCORE2>7.5 és/vagy asymptomas carotis plakk jelenléte) a
szakmai ajanlasnak megfelelden fél éven at napi 10 mg rosuvastatin, ennek ellenjavallata
esetében napi 10 mg ezetimibe adésat javasoltuk. A lipidcsokkentd kezelés mellett felmértiik
annak mellékhatasait ¢és effektivitasit a CVD rizikd csokkentés tekintetében.

A vizsgalatba bevont (n=80) betegek atlagéletkora 56,2 +13.4 évnek, a betegségtartam 9 (5-15)
évnek bizonyult. A paciensek 49%-a (n=39) polymyositisben (belefoglalva antiszintetaz
szindroma és necrozald myopathia) és 51%-a (n=41) dermatomyositisben szenvedett. A medidn
betegség aktivitas 1(0-2,15), CK érték 90,5 (62-185) IU/ml volt. A SCORE2 pontszam alapjan
a betegek 21,3%-a alacsony, 26,3% kozepes, mig 52,5% magas rizikoju csoportba keriilt. A
hagyomanyos rizikofaktorok koziil a hypertonia (71,3%) €s a diabetes (25%) volt jellemzd. Ezt
kovetden 18 paciensnek fél éven at napi 10 mg rosuvastatin, 6 betegnek pedig napi 10 mg
ezetimibe adasat javasoltuk. Fél éves kontroll laborvizsgalatok soran ezen betegeknél a total
koleszterin (atlag 5,78 mmol/I-rél, 4,75 mmol/lI-re p<0,001) és a non-HDL koleszterinszint
(atlag 4.1 mmol/1-rdl, 3,2 mmol/l-re p<0,001) is csokkenést mutatott, ezzel parhuzamban pedig
az atlag SCORE 2 pontszamuk is javult (9,75-r61, 8,68-ra p=0,014). A betegek 37,5 %-a keriilt
a SCORE2 pontszam alapjan egy alacsonyabb kategoriaba, tehat a cardiovascularis rizikojuk
jelentdsen csokkent. A kovetési id6 alatt a lipidcsokkentd kezeléseknek mellékhatdsat nem
tapasztaltuk. A betegek altal meghatarozott izomfajdalom VAS score (atlag 0,65-r6l, 0,64-re
p=0.45), valamint a laborban mért CK szintek (atlag 110,73 IU/ml-r61 139,26 IU/ml-re p=0,21)
sem  utaltak  myositis indukdlta  myopathidra a  kovetési  idészak  alatt.

Osszefoglalasképpen elmondhatjuk, hogy a myositises betegek CVD rizikoja magas, de a



koriiltekintéen alkalmazott (nincs sztatin indukélta myopathidra utal6 panasz, illetve HMGCR
elleni antitest) lipidcsOkkentd kezelés hatdsara hatékonyan csokkenthetd és a kezelés
mellékhatas-profilja nem kiilonbozik a myositises €s a nem myositises betegek kozott.

Hidvégi, Bernadett: Dermatomyositis az elmilt 10 évben Semmelweis Egyetem Bor
Nemikortani és Boronkologiai Klinikan
Semmelweis Egyetem Bor-Nemikortani és Boronkoldgiai Klinika

A dermatomyositis (DM) az idiopathids inflammatorikus myopathidk (IIM) kozé tartozo
kronikus szisztémas autoimmun betegség, amely a vazizmokat, a bort és a belszervek koziil
leggyakrabban a tiidot érinti. Autoantitestek, szoveti gyulladasok, parenchymas sejtkarosodas,
¢s vasculopathia jellemzi. A bdrtiinetek rendkiviil valtozatosak, gyakran okoznak
differencidldiagnosztikai nehézséget foként a klinikailag amyopathias dermatomyositisben
(CADM).

A DM paraneoplasztikus allapot is, a daganat a DM tiineteinek kialakulasa eldtt, azzal egyiitt
vagy azt kovetéen alakulhat ki. A myositis-specifikus autoantitestek (MSA) a sejtek
citoplazmajaban vagy sejtmagjaban jelenlévé fehérjék elleni specifikus antitestek. Az MSA-k
tobb honappal a klinikai megnyilvanuldsok kialakuldsa el6tt kimutathatok és
dermatomyositisben fenotipusos jellemzokkel jarnak, a betegek alosztalyozasara hasznalhatok.
Az intersticialis tiidobetegség (ILD) ¢és a rosszindulatd daganatok eléfordulasa, a betegség
lefolyasa és a gydgyszeres valaszreakcio az egyes MSA-k szerinti alcsoportokban eltérd, ezért
az MSA-k jobb ismerete, kulcsfontossagu a diagndzis és a kezelés javitdsa szempontjabol. Az
elmalt 10 évben dermatomyositisben szenvedd 50 betegek gondozisa sordn szerzett
tapasztalatainkat ismertetjiik: ritkdbb bortiinetek, MSA-k tekintetében. A szerzok
hangsulyozzak a diagnozis felallitasanak nehézségét CADM-ben.

Dr. Béldi, Tibor Gabor; Dr. Nagy-Vincze, Melinda; Dr. Griger, Zoltan: Malignitas
jelentosége idiopathias inflammathoricus myopathiakban. Kit, mikor, hogyan sziirjiink?
Debreceni Egyetem, Belgydgyaszati Intézet, Klinikai Immunologiai Tanszék

Az idiopathias inflammathoricus myopathidk (IIM) ritka, szisztémas, tobb szervrendszert érintd
heterogén autoimmun betegségek csoportja, melyek legfébb jellemzdje a progressziv, kétoldali,
szimmetrikus, proximalis izomgyengeség. Extramuscularis manifesztacioként azonban érintett
lehet a bor, a tiidok, a sziv, az iziiletek vagy a gasztointesztinalis rendszer is. A myositises
betegek 80%-nak szérumaban megtalalhatdo valamilyen myositis specifikus vagy myositis
asszocialt autoantitest jelenléte is. Klinikopathologiai szempontbol a jelenlegi klasszifikacio
alapjan a kovetkezd altipusokat kiilonithetjiik el: dermatomyositis (DM), polymyositis (PM),
anti-szintetaz szindroma (ASS), inkluziés testes myositis (IBM), nekrotizaldo autoimmun
myopathia (NAM), de talalkozhatunk klinikailag amyopathids dermatomyositissel (CADM),
illetve juvenilis formaval is (JDM).

Az 1IM-on beliil kiilén ki kell emelni a tumorhoz asszocialt myositiseket (CAM), melyek
definicid szerint a myositis felismerését kovetd 3 éven beliill valamilyen daganat
diagnosztizalasat jelentik, ezéltal tulajdonképpen paraneoplazids szindromanak tekinthetdek.
[IM betegek esetében vilagszerte 6,7-32% kozotti ardnyban irnak le valamilyen tumor tarsulast
is. Mindezek miatt az [IM diagnosztizalasat kovetden fontos a megfeleld rizikobecslés és az



ehhez mérten végzett tumorkutatas, a daganat idében torténd felismeréséhez €s a megfeleld
terapia elinditdsdhoz, hiszen az IIM alatt egyidejlleg fennallé malignitas az IIM kezelését is
behatarolja.

A malignitas fokozott kockazatat az elmult évek eredményei alapjan tobb klinikai és
laborparaméter is jelezheti. Az IMACS-en (International Myositis Assessment and Clinical
Studies) beliil alakult egy munkacsoport Dr. Aggarwal vezetésével, mely megcélozta egy
evidence-based és konszenzuson alapuldé tumor szirési és kockazatbecslési protokoll
kialakitasat IIM betegek esetében. A betegeket magas, kozepes és alacsony kockazati
csoportokba soroltak és a rizikdbecslésnek megfelelden tartanak sziikségesnek alap vagy emelt
szintli tumorkutatast. A magas kockazatu csoportba tartoznak a dermatomyositises esetek, a
betegség felismerésekor fenndllo 40 év feletti életkor vagy a myositis specifikus autoantitestek
kozil az anti-TIF1-y vagy anti-NXP-2 pozitivitas, mig az antiszintetaz szindroma antitestek
jelenléte, az intersticialis tiidobetegség egyidejii fennallasa, az arthritis vagy a myositis
asszocialt autoantitestek jelenléte a betegek szérumaban alacsony tumorkockdzattal jar.

A CAM és a klasszikus myositises esetek kezelése nem tér el egymastol Iényegesen. Kezdetben
ugyanugy magas dozist glilkokortikoid kezelés inditand6. Az immunszuppressziv terapia
alkalmazdsa azonban egyénre szabott megkozelitést igényel, ugyanis a legtobb gyogyszer
interakcidba 1ép a daganatellenes terapidkkal is. Az intravénds immunglobulin (IVIG) terapia
viszont alkalmazhato ilyen szempontbdl és tobb extramuscularis manifesztacié kezelésére
alkalmas (bortiinetek, dysphagia). A CAM sok esetben drasztikusan javul, ha a daganatot
sikertil sebészileg eltavolitani.

A CAM betegek tulélése rossz. A vizsgalati protokoll hazai gyakorlatba torténd atiiltetését
Magyarorszagon is fontosnak tartjuk a daganat iddben torténd felismeréséhez és a megfeleld
terapia elkezdéséhez.

Mezei Kincsé!, Orosz Viktoria®, Nagy Laura®, Boi Bernadett?, Toth Brigitta®, Szantd Antonial:
Az internet forradalma a betegek kezében — Sjogren-szindroma 2.0?
DE KK Belgyogyaszati Klinika Klinikai Immunolégia Tanszék

Célkitiizés: Az internethasznalat széleskori elterjedése altal nemcsak az orvos-beteg, de a
beteg-betegség kapcsolat is megvaltozott. Célunk annak vizsgalata volt, hogy jelentett-e ez
barmilyen kiilonbséget Sjogren-szindromas betegeink korlefolydsara nézve.

Anyagok ¢és modszerek: 130 gondozott beteg adatait vizsgaltuk és bontottuk két csoportra az
alapjan, hogy a Sjogren-szindroma diagnézisa 2005 eldtt vagy utan sziiletett, tekintettel arra,
hogy egy kozlemény alapjan ide dataljak a gyors mobilinternetezés kezdetét. Vizsgaltuk
demografiai adataikat, szervi érintettséget, tarsbetegségeket. Statisztikai elemzéshez SPSS 18.0
szoftvert hasznaltunk, a 0,05 alatti p értéket tekintettiik statisztikailag szignifikdnsnak.

Eredmények: 2005 eldtt diagnosztizalt 69 beteg volt, ezen év utdn 61. A diagnoziskori életkor
szignifikansan alacsonyabb volt a 2005 elott diagnosztizaltaknél (44,3+10,5 év vs. 49,8+11,0
év, p=0,004). Korcsoportokra bontva a betegeket, a szignifikans kiilonbség a 40 év alattiaknal
¢és a 40-60 év kozottieknél eltiint, csak a 60 év f6lott diagnosztizalt betegek kozott volt jelentds
eltérés: 2005 elott a betegek 2,9%-a, 2005 utan pedig 14,8%-uk tartozott ezen korcsoportba
(p=0,015). A diagnozishoz mar az akkor is sziikség volt a szeropozitivitds vagy a kisnyalmirigy
biopszia egyikére. A kés6bb diagnosztizalt betegek szignifikdnsan gyakrabban tudtuk mar az
immunszerologiai (anti-Ro/SS-A) pozitivitas alapjan diagnosztizalni (34,8% vs 60,7%,



p=0,003). Sem a panaszok kezdetétdl a diagnozisig eltelt idoben, sem a kezdeti tiinetek
jellegében nem talaltunk érdemi eltérést a csoportok kozott, bar ezeket csak a betegek 26,9%-
aban tudtuk vizsgalni. A jellegzetes glandularis vagy extraglandularis tiinetek koziil a
konstituciondlis tlinetekben mutatkozott kiilonbség, ez a 2005 eldtt diagnosztizalt betegek
korében volt gyakoribb (76,8% vs 50,8%, p=0,002). Tarsuld autoimmun betegségek kdzott sem
volt szignifikans kiilonbség a betegcsoportok kdzott. Immunszerologiai paraméterek koziil az
antinukledaris faktor mintazatban észleltiink kiilonbségeket: a granularis mintdzat szignifikdnsan
gyakoribb volt a 2005 utan diagnosztizaltakban (20,3% vs, 36,1%, p=0,045), mig a homogén
mintazat a kordbban korismézettek kozott fordult eld gyakrabban (44,9% vs 26,2%, p=0,027).
A granularis mintazatot adé anti-Ro/SS-A pozitivitas is a késobb diagnosztizaltak kdzott volt
gyakoribb (30,4% vs 52,5%, p=0,011), csakligy, mint a magasabb IgG szint (10,1% vs 31,1%,
p=0,040). Az alkalmazott terapiak kozott szignifikansan gyakoribb lett az antimalarias szerek
hasznalata 2005 utan, mint elétte (52,2% vs 70,5%, p=0,033).

Osszefoglalas: Eredményeink meglepéek, mert a konnyen elérheté informaciok miatt azt
vartuk, hogy az edukaltabb betegek hamarabb fordulnak orvoshoz, igy kordbban ismerhetd fel
a betegség. Ellentétes eredményeink arra utalhatnak, hogy hosszabb idd telik el a tlinetek
kezdetétdl a diagnozisig. Bar vizsgalatunk ezt nem igazolta, figyelemre mélto, hogy a betegek
alig negyedétdl tudtunk erre vonatkoz6é adatot gylijteni. Felmeriilhet, hogy a
differencidldiagnosztika Utvesztiben toltenek tobb idét a betegek a 2005 utani éraban. A
labordiagnosztika fejlddésének koszonhetéen a kisnyadlmirigy biopszia egyre kevesebb
betegnél sziikséges a diagnézishoz. Az antimalarias szerek hasznalatanak gyakoribba valdsa
effektivitasukkal kapcsolatos ismereteink boviilésének koszonhetd. A tovabbiakban az
esetszam bovitését tervezziik kezdeti eredményeink megerdsitésének érdekében.

Nagy, Laura; Szanto, Antonia; Mezei, Kincsd; Bezsilla, Janos; Szovordi, Eva; Nagy,
Gergely Gyorgy: Hasnyalmirigy pseudotumor formajaban manifesztalodé autoimmun
pancreatitisek

Debreceni Egyetem Klinikai Kozpont, Belgyogyaszati Klinika, Klinikai Immunolégia
Tanszék

Elézmények: Az autoimmun pancreatitisnek két tipusat kiilonithetjiik el: az 1-es tipus az [gG4-
asszocialt betegségspektrumba tartozik €s elsésorban iddsebb férfiakat érint, a 2-es tipus pedig
egy tisztan szervspecifikus autoimmun betegség, és egyforméan gyakran érinti mindkét nemet.
Kozos jellemzdjiik a gliikokortikoidokra adott jO valaszkészség, illetve az, hogy mivel
képalkotd vizsgalatokkal neoplasma latszatat kelthetik, komoly differencidldiagnosztikai
nehézségeket okozhatnak.

Az eldadas egy-egy tipusos eseten keresztiil hivja fel a figyelmet a két altipusra.

Az eset leirasa: Az elsé beteg 48 éves férfi, korel6zményében 2-es tipusu diabetes mellitus, acut
pancreatitis szerepel. 2016-ban bal oldali ascendaldé hemiparesis, izomatrophia hatterében
multifokalis motoros neuropathiat (MMN) véleményeztek. Ugyanakkor esszencialis
thrombocytosis (ET) igazolodott, melyet hydroxykarbamiddal kezeltek, illetve hasi UH-n a
pancreas farokban észleltek egy 57x34 mm-es inhomogén szolid képletet, de a javasolt hasi CT
nem tortént meg. 2017 aprilisban a progredidlo MMN miatt IVIG terapiat kezdtek, melyet azota
rendszeresen ismételnek, bar a legutébbi ENG inkdbb chronicus inflammatorikus
demyelinizadlo polyneuropathianak (CIPD) felel meg. 2023 madajusdban periférias



verdérbetegség kivizsgalasa sordn angio-CT-n aortitis illetve retroperitonealis fibrosis mertilt
fel. A pancreas farok ismert teriméje progredialt (47x60 mm), a radiologiai kép metastatisalo
¢és lokalisan infiltralo pancreas tumorra utalt. A pancreas corpustél indulo distalis resectio, a
gyomor nagygorbiileti oldalan exscisio, bal mellékvese resectio, splenectomia és nyirokcsomo
dissectio tortént. A szovettan kiterjedt, infiltrativ fibrosist mutatott idiilt perivascularis
gyulladassal és IgG4 pozitiv plazmasejtekkel, malignitas jelei nélkiil. A latott kép a
klintkummal egylitt IgG4-asszocialt (1-es tipust) autoimmun pancreatitisre utal, de a
betegségspektrumba illeszthetd az aortitis ¢és a  retroperitonealis  fibrosis is.

A masodik beteg 37 éves nd, akinek 3 shubban jelentkezett komoly hasi fajdalma, mindig
stresszhelyzet utan, emiatt eleinte hyperaciditdsnak tartottdk a tiinetcsoportot. Utdbbi
alkalommal a dramaian roml6 panaszok miatt részletes kivizsgalas indult: gastroscopia negativ
lett, hasi CT nem mutatott eltérést, tumormarker eltérése sem volt. Hasi MR azonban a pancreas
cauda regidjaban 32x28x25 mme-es terimét igazolt, malignitds sem volt kizarhato.
Laparoscopos pancreas farok resectio tortént, a bal mellékvese -eltavolitasaval,
cholecystectomidval és splenectomiaval. Szovettani vizsgélat igazolta az autoimmun
pancreatitis 2-es tipusat, low-grade intraepithelialis neoplasia is latszott, de egyértelmii
malignitas nem igazolodott. Széklet kalprotektin szintemelkedés miatt colonoscopia is tortént
negativ eredménnyel. A postsplenectomias vakcinacié utdn 3 honapos gliikokortikoid kezelés
indult, mely diabetest indukalt a betegnél.

Az eset megbeszélése ¢és tanulsadgai: Az esetismertetésekkel arra szeretnénk felhivni a
figyelmet, hogy amennyiben malignitasra utald képalkot6 leletek ellenére a klinikum illetve a
laborvizsgalatok nem egyértelmiien tumorra utalnak, gondolni kell az autoimmun pancreatitis
lehetdségére is. Egy minimal-invaziv technikdban jartas sebész ébersége kelléen Ovatos
resectioval stabil diagndzist eredményezhet, megnyitva ezzel az utat az adekvat konzervativ
kezelés elott, mely a radikalis miitét kovetkezményei nélkiili, 1ényegesen jobb életmindséget
kinalhat a betegeknek.

Fodor, Mariann: Milyen pozitivummal jar? 2024 elejétol az egyetlen torzskonyvezett
ciklosporin szemcsepp egyedi méltanyossag helyett kiemelt timogatassal rendelheto
DEKK Szemklinika, DE AOK Szemészeti Tanszék SZPONZOR: Santen Oy 33720
Finnorszag Tampere Niittyhaankatu 20

Célkitlizés: 2024 elejétdl az egyetlen térzskonyvezett ciklosporin szemcsepp, mely sulyos
keratitis kezelésére szolgél szemszarazsagban egyedi méltanyossag helyett kiemelt
tamogatassal rendelhetd a hat kijelolt szemészeti centrumban. Célul tiiztiik ki, hogy
megvizsgaljuk, milyen pozitivummal jar ez a betegek szamara.

Anyagok ¢és modszerek: 2024 januar 23-t61, 6 hét alatt a Debreceni Egyetem Klinikai Kézpont
Szemklinika cornea szakrendelésén megjelent, ciklosporin szemcsepp recepttel ellatott
betegek klinikai jellemzdit tekintettiik at.

Eredmények: Tizennyolc beteget lattunk el ciclosporin szemcseppel. Koziiliik 11, atlagosan
2,68 éve (SD 1,86) ciclosporin szemcseppet hasznald beteg (atlagéletkor 65,5 év (SD 11,1))
kapott folytatdélagosan receptet, koztiik négy olyan beteggel, aki 2019 6ta folyamatosan
hasznalja a szemcseppet. Ezen régota ciklosporin szemcseppet hasznald betegek 82%-anak a
Nyiregyhdzi Megyei Korhazban inditottak el kordbban a ciclosporin szemcsepp terapiat, mely
korhaz jelenleg nem tartozik a felirdsra jogosult centrumok kozé. A hat hét alatt 7 betegnek



(atlagéletkor 57,7 év (SD 16,4)) inditottunk el ciclosporin szemcseppet a Szemklinikan. A
régota szemeseppet hasznalok 54,5%-anak, mig az Gjonnan inditott betegek 71,4%-anak
igazolt szisztémas autoimmun betegsége van, mely 64%-ban Sjogren szindroma. A betegek
56%-a mar atesett valamilyen szemmiitéten. Mindkét betegcsoport 1-1 betegénél sulyos
cornea ulcus ill. perforacié miatt szaruhartya-atiiltetés is tortént korabban.

Osszefoglalas: A megvaltozott, igy egyszeriibben felirhaté ciclosporin szemcsepp a thlterhelt
egészségiigyi ellatas ellenére is nagyobb szamu betegnek nyujthat enyhiilést sulyos keratitis
esetén. Megfontolando a centrumok szamanak €sszerti novelése, azonban addig a région
beliili 6sszefogas sziikséges ahhoz, hogy a betegek megkapjak ezt a hatasos €s egyediilallo
kezelést.

Papp Regina, Griger Zoltan: Ismeretlen eredetii laz kivizsgalasa fennallé autoimmun
betegségben ]
DE KK Nagyerdei Campus Belgyogyaszati Intézet C Epiilet

Az ismeretlen eredetli 1az (FUO) legalabb 3 hete tart6 lazas (>38,30C) allapot, melynek az
okara 3 napos intenziv korhazi kivizsgalas, illetve 3 alkalommal tortént ambuléns vizsgélat
soran sem deriil fény. Esetismertetésiink célja, hogy felhivjuk egy igen ritka és veszélyes
korkép fontossagara a figyelmet, mely valtozatos klinikai megjelenése miatt diagnosztikai és
terapias szempontbdl is kihivast jelent.

Immunoldgiai szakrendelésiink altal gondozott, 76 éves ndbetegiinknek 2008 6ta ismert a
Rheumatoid arthritise, valamint 2012 6ta a szekunder Sjogren szindromaja. Fél éve jobboldali
csipé TEP implantacion esett at, majd 1 honappal késébb allapotromlas, ismeretlen eredetii
14z, iziileti panaszok miatt keriilt felvételre az Immunologiai osztalyunkra. Laborokban
leukopenia, anaemia, magas CRP, negativ PCT volt kiemelhetd. Hosszas, részletes gockutatas
soran infektiv gbc, malignitas, immunologiai betegségének aktivitdsa nem igazolodott. Az
alkalmazott antibiotikus, antimikotikus, antiviralis terdpia ellenére l4za tovabbra is perzisztalt.
Végiil csontveldi mintavétel és hematologiai véleményezés soran haemophagocytas
lymphohystiocytosis igazolddott. Kivaltd tényez6ként sem malignitas, sem infekcidé nem
igazolddott, azt az alapbetegségével hoztuk 0sszefiiggésbe ezért a chemoterapias kezelés
helyett steroid, methotrexate, valamint tocilizumab terapiat inditottunk. Ennek hatasara
prompt laztalanna valt, gyulladdsos paraméterei rendezddtek.

Osszességében elmondhatjuk, hogy az ismeretlen eredetii 14z ok4dnak kideritése nem egyszerti,
és kell6 koriiltekintést igényel, kiilondsen autoimmun betegekben. A HLH nem csak
gyerekkorban, de felndttkorban is egyarant eléforduld, ritka, agressziv, életet veszélyeztetd,
magas mortalitdsu, hyperinflammatios szindroma, amelyben az immunrendszer tulzott
aktivacioja figyelhetd meg, és rovid 1don beliil tobbszervi elégtelenséghez vezethet. Fontos a
minél kordbbi felismerése, tovabba multidiszciplinaris megkozelitése, valamint ezt kdvetden a
szervérintettség felmérése, mert a diagnosztikai késedelem a tulélést nagymértékben
befolyasolja.

Szadai, Leticia; Dr. Bels6, Nora; Dr. Ladoczky-Hulld, Daniella; Dr. Varga, Erika; Dr.
Korom, Irma; Prof. Dr. Bata, Zsuzsanna: Endothelin receptor antagonista (bosentan)
alkalmazasa generalizalt morpheaban

Szent-Gyorgyi Albert Klinikai Kozpont, Borgyogyaszati és Allergolégiai Klinika



El6zmények:

A generalizalt morphea a bor fibréziséval jaré autoimmun betegség, amely a lokalizalt
morphea egy ritka megjelenési formdja. A betegség szimmetrikus elrendezddést mutato, tobb
fajdalommal, faradékonysaggal jar. Az irodalomban leirt szamos terapias lehetoség (lokalis és
szisztémas kortikoszteroid, PUVA, metotrexat) mellett a generalizalt morphea kezelése
kihivast jelent, nincs altalanosan elfogadott terapias protokoll.

Az eset leirasa

A 49 éves nébeteget foleg az alsé végtagokra lokalizalt igen tométt, szubjektive fajdalmas,
sclerodermiform bdrelvaltozas miatt észleltiik. A felkaron kezd6do, de még nem kifejezett
borsclerosisbol szovettani mintavétel tortént, amely subcutis ereire lokalizalodo histiocytas és
lymphocytés gyulladas fennallasat irta le. A betegnél tortént mellkas RTG, hasi UH, mellkas
HR-CT, virologiai vizsgalat, Quantiferon vizsgalat, csontszcintigraphia, thrombophilia panel
amelyek negativ eredménnyel zarultak. Az autoimmun vizsgalatok koziil egy alkalommal IgG
kappa tipustt monoklonalis komponens volt sejthetd, amely az ismételt vizsgalatok soran mar
nem volt észlelhetd. Szovettani mintavétel ismételten tortént a comb kronikusabb
elvaltozasabol, ez az irhaban homogén, eosinophil festddési, mélyebben vastagabb
kollagénrostokat irt le, amely nyaldbjai a subcutist is elérték szamottevd gyulladasos
besziir6dés nélkiil, tovabba ezeken a teriileteken az elasztikus allomany feltoredezett és
megkevesbedett volt, specidlis festéssel kozepes mennyiségli mucin depozitumokat is ki
lehetett mutatni, ezzel megerdsitve a morphea diagnodzisat. A betegnél el0szor fényterapiat
(PUVA) alkalmaztunk kiegészitve topikalis szuperpotens szteroiddal, majd szisztémas
szteroid kezelésre valtottunk. Az alkalmazott terapia mellett a betegnél a tiinetek
progredialtak, egy apro seb is kialakult a labszaron, ezért IVIG terapiaval kiegészitve
elinditottuk a bosentan kezelést, amelyet kovetden a tlinetek jelentds klinikai javulast
mutattak.

Az eset megbeszélése €s tanulsagai: Morpheaban a javasolt terapidk: fénykezelés (PUVA),
szisztémas kortikoszteroid, metotrexat, mycophenolat mophetil, cyclophosphamid; egyik
terapia alkalmazésa sem tlzottan sikeres. A bosentan alkalmazasa nem szokvanyos terapia,
az irodalomban hasonld terdpias javaslat nincs. A betegiinknél tapasztalt igen jo terapias
effektus felhivja a figyelmet arra, hogy a bosentan ebben a korképben is hianypotlo, hatékony
kezelés lehet.

Dr. Nagy, Géza; Varga, Erika; Korom, Irma; Bata-Csorgd, Zsuzsanna: Infekcié?
Autoimmun betegség? Egy esetiink kapcsan.

SZTE Boérgyogyaszati és Allergologiai Klinika
Bevezetd:

A szerzOk egy 54 éves férfibeteg esetét ismertetik, akinek a tobb éves gondozasa sordn
differencidldiagnosztikailag szamos infekt és autoimmun eredetli korkép meriilt fel.



Esetismertetés:

A beteg panaszai 2007-ben kezdddtek, legelészor a nyak jobb oldalan és a jobb fiil el6tti
tertileten, tomott tapintatd, infiltralt, erythemas plakkok és nodusok formajaban. Késébb a
nyak bal oldalan, a parotis feletti teriileten is hasonl6 panaszok alakultak ki. Az els6
alkalommal 2008-ban tortént szovettani és bakterologiai mintavétel a bal fiil mogotti
terimébol, -és bar korokozo nem volt kimutathato-, tekintettel a szovettani minta TBC-re
jellemzo elsajtosodassal jard granulomatosus morfologiai képére, a beteg fél éves
antituberkulotikus terapiaban (isoniazid, pirazinamid, rifampicin) részesiilt, mely utan évekig
tiinetmentessé valt. Késobb, recidiva miatt 2016-ban ijabb mintavételre keriilt sor, ahol
hasonl6 szdvettani és bakterioldgiai eredmény sziiletett. Ezt kovetéen ijabb fél éves
kombindcios antituberkulotikus terapia indult; azonban ekkor mar érdemi javulas nélkdil.

2020 novemberében jabb szdvettani vizsgalat tortént, melyben mar necrotizalo
granulomatosus érgyulladast is leirtak, habar a vasculitis komponens feltehetéen secunder
eredetli lehetett. A beteg ezt kdvetden reumatologiai szakrendelésre kertilt, ahol az (ijabb
vizsgalatok eredményei birtokaban elsésorban granulomatosus polyangitis €s sarcoidosis
meriiltek fel, bar az autoimmun labor vizsgalat soran az ANCA ¢és az egyéb antitestek mind
negativak voltak. Ekkor a fenti iranydiagnozissal a betegnél methotrexate és kortikoszteroid
terapia indult, mely mellett a bortiinetei progredidltak, ulceralodtak.

A beteget 2023 méjusdban észleltiik legeldszor klinikankon, ismételt probaexcisio tortént. A
szOvettani vizsgalat nagy kiterjedésii, egyrészt sarcoid-like, masrészt nagy, 6sszefolyo
caseatios teriileteket tartalmazo granulomakbol felépiilé granulomatosus gyulladast irt le. Az
elvégzett Mantoux proba anergids volt, a QuantiFERON tesztje negativ lett. A mellkas CT-n a
tiidoben leirt kisebb nodulusok sarcoidosisra vagy granulomatosus polyangiitisre sem voltak
tipusosak. A beteg immunszuppressziv terapidja ekkor mar leallitasra keriilt. Az 6ssz klinikai
kép alapjan atipusos infekcidt gyanitva szamos bakterioldgiai és szerologiai mintat kiildtiink.
Végeredményként a szovettani mintabol actinomycosis fertdzes, illetve szerologiailag
korabban lezajlott Bartonella és Coxiella fert6zések igazolodtak. Ezen eredmények alapjan a
betegnél doxycyclin és amoxicillin & klavuldnsav kombinalt antibiotikus terapiat kezdtiink,
melyre bortiinetei jelentds javuldst mutattak.

Osszefoglalo:

A bemutatott beteggel a szerzOk egy komplex esetet vazolnak fel, ahol szemléltetik az
infekcios és autoimmun korképek differencialdiagnosztikai nehézségeit. Noha a bor
szovettani vizsgalata alapvetd morfologiai betekintést nyujt, kiemelten fontos a klinikai
mintazat felismerése ¢és a terapids valaszok figyelembevétele.

Csoma Zsuzsanna: Eozinofil granulomatosis polyangiitissel elofordulasa sulyos asztma
rendelésen
Orszagos Koranyi Pulmonologiai Intézet, Budapest



Eozinofil granulomatosis polyangiitissel (EGPA) egy ritka rendszerbetegség, melyet az anti-
neutrofil citoplazmatikus antitest (ANCA) asszocialt vasculitisek koz¢ sorolnak. Jellemzdje a
késoi kezdetli asztma, az eozinofilia és a kis-kozepes ereket érint6 vasculitis. El6fordulasat
0.5-2 eset/millid kortili értékben adjak meg, jollehet az epidemiologiai vizsgélatokat a
klasszifikacioban megfigyelhetd kiilonbségek nehezitik. A klinikai megjelenésében heterogén,
patogenezisében komplex betegségrol viszonylag keveset tudunk, tovabbi kutatémunka
szlikséges a betegség megértéséhez és ujabb terapids lehetdségek fejlesztéshez, jollehet
napjainkban az anti-eozinofil kezelés igéretes lehetséget jelent.

Modszerek:
A vizsgalat célja az Orszagos Koranyi Pulmonologiai Intézet Sulyos Asztma rendelésén
EGPA kapcsan gondozott betegek klinikai jellemzdinek, kezelési mintazatanak elemzése volt.

Eredmények:

196 gondozott sulyos asztmas betegbdl 13 esetben igazolodott EGPA jelenléte is. Atlag
életkoruk a vizsgalat idején 53,6 (14,3) év volt, a ndk ardnya 54% Az asztma kezdetének atlag
¢letkora 39,7 (10,8) volt, ami nem mutatott szignifikans eltérést a tarsul6 nazalis polypozissal
kisért kronikus sinusitis (CSWNP) ¢életkori megjelenésétdl, ami atlagban a 39 (11,6). életévnek
bizonyult. A betegek 23%-anal fordult el6 allergias rhinitis, amely évekkel megel6zte az
asztma és a CSwNP megjelenését, az idétartam median 5 (3-18) év volt. Az EGPA
diagnodzisakor a betegek atlag életkora 45,2 (13,8) év volt. Az asztma és EGPA kezdete kozott
eltelt id6 median értélke 2 (1-43) év volt. A mellkasi CT az esetek 77%-ban mutatott
abnormalitast, ami az esetek tobbségében pulmonalis infiltratum volt, azonban pleuralis,
pericardialis folyadék, tree in bud, subsolid nodulus, GGO is leirasra keriilt. Az esetek 15-
15%-ban volt kardialis és neurologiai érintettség, 7,7-7,7%-ban pedig nephroldgiai, illetve
gastroenteroldgiai manifesztacio. Az esetek 38%-ban volt igazolhatdé ANCA pozitivitas, az
étintett 5 esetbdl 3-nal extrapulmonalis-extrakardialis manifesztacio volt jelen. A vizsgalat
idején valamennyi beteg stabil allapotban volt, 210 (206) sejt/uL 4tlag eozinofil sejtszdmmal.
69%-uk szisztémas szteroid kezelésen volt, 3,5 (3,5) mg atlag methylprednizolon napi
dozissal, 69%-uk anti-eozinofil biologiai terapiat kapott. A betegség soran mért legmagasabb
eozinofil sejtszam atlaga 4200(1400) sejt/uL volt, ami 35 (9)%-nal felelt meg, és a kezelés
nyoman szignifikdnsan csdkkent (p<0,0001).

Konkluzio:

Az asztmas betegek kozott 1ényegesen magasabb aranyban talaljuk az EGPA-s betegeket,
mint az atlag populacioban. Késéi kezdetii asztma, CSwWNP mellett figyelemfelkeltd kell,
hogy legyen a hypereozinofilia, ami legalabb 1500 sejt/ul eozinofil sejtszamot jelent, amint
azonban az eredményekbdl lathatd, ennél is joval magasabb lehet. Heterogenitasa miatt az
EGPA diagndzis és gondozas multidiszciplinaris feladat, ugyanakkor az 1j terapias
modalitdsok bovitik a kezelési lehetdségeket.

Kiricsi, Agnes; Dr Erdélyi, Eszter; Dr Szalenko-Tdkés, Agnes; Dr Lakatos, Anna; Dr Hullo,
Daniella: Biolégikum valtas orrpolipozisban-esetismertetések, tapasztalatok

SZTE Szent-Gyorgyi Albert Klinikai Kozpont Fiil-Orr-Gégészeti és Fej-Nyaksebészeti
Klinika,



Az orrpolipokkal jard kronikus rhinosinusitis (CRSwNP) tilnyomorészt 2-es tipust
gyulladasos koérforma, amelyet szdmos egyéb, szintén 2-es tipusu gyulladésos betegség
(asthma bronchiale, atopias dermatitis, eosinophil eosophagitis), nem-szteroid
gyulladascsokkentd gyodgyszerekkel szembeni intolerancia €s jelentds mértékli egészséggel
kapcsolatos ¢életmindségromlas (HRQoL) jellemez. A monoklonalis antitestterapia alapjaiban
valtoztatta meg ezen a teriileten is a kezelési eredményeket, a betegek életmindségét, a
tarsbetegségek allapotat. Jelenleg a terapias szakmai ajanlasok szerint nehezen kezelhetd
csoport paciensei szamara nyujtja ez a kezelés a legszembetlinobb eredményeket. Az
indikécioval rendelkezé molekulék koziil az omalizumabbal, mepolizumabbal és a
dupilumabbal mar hazankban is jelent6s kezelési tapasztalat halmozodott fel CRSwNP-ban.
Az omalizumab humanizalt monoklonalis antitest, mely az IgE-molekuldkhoz kapcsolodva
jelentds mértékben csokkenti az IgE-szintet. A mepolizumab humanizalt monoklonalis
antitest, amely szelektiven kotodik az IL5-hdz és inaktivalja azt, csokkenti a szoveti és a
szérum-eozinofilsejtek szamat. A dupilumab rekombinans, human monoklonélis antitest,
mely kozvetleniil blokkolja az [L4Ra-t, a yc-lanc, illetve az IL13Ral-lanc kapcsolodésat az
IL4Ra-hoz. Mindharom készitmény egyedi engedéllyel adhatd kétoldali nem kontrollalt
kronikus rhinosinusitis orrpolipozissal jar6é formajaban.

Betegeink koziil van akit pulmonologus, reumatologus més indikécioban bioldgikummal
kezelt és orrpolipdzis kapcsan tortént hatdéanyagvaltas, de mellékhatas, hatasvesztés miatt is
tortént gyodgyszervaltas. Eldadasunkban néhany eset bemutatdsan keresztiil ismertetjiik a
hatdéanyagvaltasok kapcsan szerzett tapasztalatainkat, a kiilonbozo tarsszakmakkal vald
sikeres egyiittmiikodést.

Kraxner, Helga Orsolya: A szagloképesség valtozasa dupilumab kezelésben részesiilo
CRSwNP betegeknél

Semmelweis Egyetem Fiil-Orr-Gégészeti és Fej-Nyaksebészeti Klinika

Ismert, hogy orrpolipozitassal jarod kronikus orrmellékiireg gyulladas (CRSwNP) esetén a
szagloképesség csokken, a beteg tobbnyire anosmiassé valik. Orrmellékiireg miitét soran a
betegek szaglasa gyakran csak atmenetileg, vagy egyaltalan nem tér vissza. Dupilumab
kezelés esetén a szaglasjavulas azonban meglehetdsen gyors lehet és tartds, ami pozitivan
befolyésolja az életmindséget.

Prospektiv vizsgalataink célja a szagloképesség meghatarozasa objektiv mérdeszkozzel a
dupilumab terapia eldtt és annak soran, a szaglasvaltozas kovetése. A szaglasjavulas, az
orrpolip pontszam ¢és az €¢letmindség Osszefiiggésének vizsgalata.

Az eddigiek soran 17 beteget tudtunk bevonni a vizsgalatba. Szaglasmérésre a Sniffin’ sticks
tesztet hasznaltuk, az életmindséget a SNOT-22 kérddiv segitségével mértiik fel. Az orriireg
polipokkal valo kitoltottségének mértékét endoszkopos uton hatdroztuk meg a kezelés elott és
annak soran, a nemzetkozi szakmai ajanlasoknak megfeleléen (modositott Lund-Kennedy
score). A statisztikai analizis R-programmal késziilt.

Eredményeink alapjan a terapia soran szignifikans javulast tapasztaltunk mind a teljes
szagloképesség (TDI), mind a részparaméterek (T, D, I) tekintetében a kezelés eldtti
értekekhez képest. A mért adatok korrelalnak a SNOT-22 életmindségi pontszamokkal, mind
az 0ssz-, mind az egyes aldomén értékekkel. A szaglas mar a kezelés elsé 3 honapjaban



szignifikans javulast mutat, ami azonban nem all obligat 6sszefliggésben az endoszkdpos
orrpolip pontszdm javuldsdnak mértékével.

Eredményeink alapjan a dupilumab kezelés gyors és tartos szaglasjavulast eredményez, amely

crer

¢letmindség javulasaval, de nem egyértelmii az 6sszefiiggés az orrpolip pontszam csokkenés
¢s a szaglasjavulas kozott.

Dr. Csoma Zsuzsanna, Dr. Mezei Gyorgyi: Biologiai kezelési lehetoségek
allergénspecifikus immunterapiaban
Orszagos Koranyi Pulmonolégiai Intézet, Budapest

Allergén immunterapia: az allergids betegségek oki terapiaja, amelynek soran a tiineteket
kivalto allergénnel toleranciat épitiink fel a betegben. Altalanos formai szubkutan (SCIT),
szublingvalis (SLIT) immunterapia. Leginkabb jellemzd az alkalmazésa l1éguti allergidkban és
szisztémas tiineteket ado rovarméreg allergiaban, mely utdébbindl ez jelends aranyban a
betegek gyogyulasat eredményezi. Folyamatos a torekvés a kezelés hatékonysaganak
fokozasara és a mellékhatasok rizikojanak csokkentésére, melyben az egyik lehetdség az
immunterdpia bioldgiai kezelésekkel torténd kiegészitése. A legtobb klinikai adat az
omalizumab alkalmazasaval kapcsolatban latott napvilagot, de vannak kozlések dupilumab,
sOt tezepelumab esetében is, a témaval kapcsolatban azonban még nincs altalanos
allasfoglalas. Magyarorszagon az immunterapias kezelések nagyon gyakran a gyermek ¢és
felndtt pulmonologus-allergologus kollégak kezében vannak.

Két méhész csalddban €16, méhméreg allergia kapcsan anafilaxias reakcion atesett beteg
esetén keresztiil szeretnénk bemutatni az immunterapia kiegészitéseként alkalmazott
omalizumab kezeléssel szerzett tapasztalatainkat. A méregspecifikus IgE méhméregre
mindkét esetben in vitro €s in vivo mddszerrel is egyértelmiien kimutathatd volt, mastocytosis
egyik esetben sem igazolodott. Az immunterapia mindkét betegben méhméreg vizes allergén
oldataval, ambuléans keretek kozott, csoportositott formaban zajlott. A kezelés mindkét
esetben indikacion tali alkalmazas OGYEI engedélyével és a NEAK tamogatasaval tortént.

32 éves nd beteg 2021-benméhcsipést kdvetden tenzid eséssel, gastrointerinélis tiinetekkel
jaro anafilaxiés reakcion esett at. Az immunterapia soran eseménytelen dozisemelést kovetden
50 ug méregmennyiségnél kovetkezetesen Grade 2 szisztémas mellékhatas 1épett fel 1éguti és
gastrointestinalis tlinetkorrel. Ekkor teststly €s serum IgE szint alapjan meghatarozva 2
hetente 450 mg dozisban kiegészité omalizumab kezelést kezdtiink, amely mellett
tiinetmenetesen lehetett elérni, majd folytatni a kivant fenntarté adagot.

19 éves fiatalembernél kisgyermekkora 6ta ismert volt a méhméreg allergia, 3 és 5 évesen bor
¢s enyhe léguti tiinetekkel, majd 7 évesen anafilaxias reakcidval, ami késdbb tobb alkalommal
1smétlédott. Immunterdpia indult, ami Grade 3 szisztémas tiineteket okozott, a kezelést a
beteg felfiiggesztette. 17 évesen ujabb, nagyon stulyos anafilaxia zajlott hipoxidval,
tudatzavarral. Az immunterapia Gjraindult, mellékhatasok miatt fix dozirozassal, 4 hetente
300 mg omalizumab kezeléssel kiegészitve. Bioldgiai terdpia védelmében is gyakran
jelentkezett arcpir, orrdugulés, egy-egy esetben kohogés, sipolo 1égzés is. Komplex
premedikacioval, igy az omalizumab mellett az allergén beadasa eldtt alkalmazott
antihisztamin €s szteroid terapiaval a kivant fenntarté adagot jol toleralja.



Eseteink mutatjak, hogy még sulyos szisztémas mellékhatasok esetén is van lehetdség az
allergénspecifikus immunterapia felépitésére.

Varvolgyi, Tiinde: Allergias bortiinetek gyermekkorban
DEKK Boérgyogyaszati Klinika

Az allergias borreakciokat IV tipusra osztjuk, ezek koziil az I-es, a lll-as és a IV tipusu
hiperszenzitivitasi reakciok jarnak jellegzetes bortiinetekkel.

A klinikai kép mellett az anamnézis ismerete is kulcsfontossagu a megfeleld allergologiai
teszt kivalasztasdhoz €s a diagnozis felallitasdhoz.

Gyermekkorban nem csak a gyakoribb kivalto allergének, de a hiperszenzitivitési reakciok
bortiineteinek klinikai megjelenése és a lefolyasa is kiilonbozhet a felndttkori variansoktol.

Gellén, Emese: Atopias dermatitis - til a gyermekkoron
DE KK Borgyogyaszati Klinika

Az atdpias dermatitis prevalenciaja vilagszerte emelkedik €s a borrel kapcesolatos egészségiigyi
terhek leggyakoribb oka. Az esetek tobbségében kora gyermekkorban kezdddik, azonban
barmely ¢€letkorban eléfordulhat. A felndttkor mellett primeren megjelenhet 60 éves kor felett
is. A kiilonbozd életkorokra a bdrtiinetek eltérd lokalizacidja és morfoldgiaja jellemzd. Az
utobbi években Ujabb morfoldgiai és topografiai fenotipusokat azonositottak, melyek jol
példazzak, hogy az atopids dermatitis egy heterogén betegségcsoport. Ezeken feliil a
pathomechanizmus jobb megértésével fény deriilt arra, hogy az etnikumokra kiilonb6z6
sejttipusok dominancidja jellemzd. A terapias lehetdségek boviilésével és a kiilonbozo altipusok
mogott rejlé immunologiai folyamatok jobb megértésével elképzelhetd, hogy a jovOben
személyre szabott terapids lehetdségek is elérhetéve fognak vélni.

Fabos, Beata: Korunk divatiranyzatainak allergoldgiai vonatkozasai
Somogy Varmegye Kaposi Mor Oktaté korhaz

Az utdbbi idében a volumenpotlasok az esztétikai beavatkozasoknal egyre népszeriibbé valnak,
melyek 0,3-4,25% gyakorisaggal okozhatnak kés6i tipusu, T sejt medialta allergias reakciokat.
A hajfestés ¢€s tetovalas, valamint a miikérom hasznalata is magaban hordozza a IV-es tipusu
hyperszenzitivitasi reakciok eléforduldsi gyakorisdgat. Ezen reakciokat, s az ezek kapcsan
felmertild aktualis kérdéseket a sajat beteganyag tiikkrében ismerteti az eldado.

Ponyai, Gyorgyi; Miskovic, Barbara; Németh, Dominik: Kontakt szenzibilizacio
jellegzetességei az anogenitalis régio dermatosisainal

SE Bor- Nemikortani és Boronkologiai Klinika

Az anogenitalis régid tiineteihez kapcsolddo kontakt szenzibilizacid jelentds életmindségbeli
romlast jelent az érintettek szamara és okozhatja vagy ronthatja alapbetegségiiket A



lokalizaci6 miatt a betegek jellemzden késon, vagy nem fordulnak orvoshoz, ezért
valdszintileg aluldiagnosztizalt problémarol van szo. A témaban hozzaférhetd irodalmi adatok
szdma csekély.

A vizsgalt periodusban a Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és Béronkologiali
Klinikajanak Allergologiai Laboratérium és Szakambulancidjan 204 anogenitalis tiinetet
mutato beteg epicutan tesztelésére kertilt sor, kornyezeti standard valamint alapillat sorokkal.
122 esetben figyeltiink meg kontakt szenzibilizaciot valamely vizsgalt allergénre, ndi
dominanciaval, elsésorban a 31-40 éves korosztalyban. A szenzibilizaltak korében a
leggyakoribb diagn6zisok a vulvaris €s perianalis dermatitis illetve a vulvaris pruritus voltak.
A betegcsoportban leggyakrabban igazolt kontakt allergének a nikkel, illatanyagok,
benzocain, parafeniléndiamin, benzoesav. Az eldadas kitér az egyes diagnozisok, illetve
korcsoportok jellegzetességeire is.

A kontakt szenzibilizacié anogenitalis tiinetek kivaltasdban, fenntartdsdban betoltott szerepe a
probléma hatartertileti jellege (borgyodgyaszat, négyogyaszat, uroldogia) miatt kiemelt
jelentdségli. A ndk fokozott kockazata feltehetden a gyakoribb expozicidval (kozmetikumok,
tisztalkodoszerek, szines textilek) magyarazhato. A relevancia meghatarozasa kiemelt
fontossag.

Dr. Németh, Dominik; Dr. Keresztes, Dorottya; Mészaros, Mirtill; Dr. Ponyai, Gyorgyi:
Textilfesték kontakt szenzibilizacio
Semmelweis Egyetem Bér-, Nemikortani és Boronkologiai Klinika

Célkitlizés: A textilekhez kothetd allergias kontakt dermatitis-es esetek szama Eurdpéban
novekvo tendenciat mutat. Allergénjeik koziil a diszperz festékek provokalo szerepe kiemelt
jelentdségli. Célunk a SE Bér-, Nemikortani és Béronkologiai Klinika Allergologiai
Laboratorium és Szakambulanciajan a diszperz festékekbdl allo textilfesték sorral epicutan
(EC) tesztelt betegek klinikai jellegzetességeinek attekintése.

Anyagok és modszerek: Vizsgalatunkban 2016-2022 kozott dsszesitettiik a SE Bor-,
Nemikortani és Boronkoldgiai Klinika Allergoldgiai Laboratorium és Szakambulancidjan
textilfesték sorral EC tesztelt betegek adatait. A betegek az Eurdpai Kornyezeti Standardsor és
az alapillatsor allergénjeivel is egyidejiileg tesztelésre keriiltek. Az EC tesztelést a mindenkori
nemzetkdzi metodikai eldirasoknak megfelelden végeztiik.

Eredmények: Ismertetjiik a textilfesték sorral EC tesztelt betegcsoport valtozatos
szempontrendszer szerinti (nemek, korcsoportok, leggyakoribb textilfesték allergének,
klinikai tlineti lokalizaciok, tarsult szenzibilizaciok) jellegzetességeit.

Osszefoglalas: Az eléadasban a hét éves vizsgalati periddus soran a textilfesték kontakt
szenzibilizaciora vonatkozo klinikai tapasztalataink keriilnek 6sszegzésre.

Dr. Jagodich, Mira; Prof. Dr. Szalai, Zsuzsanna; Dr. Ponyai, Gyorgyi PhD.: Az akrilat
kontakt szenzibilizacio jelentosége napjainkban, egy érdekes esetbemutatassal
Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet



Célkitlizés

Az akrilatok napjainkban szinte mindeniitt el6fordulnak, azonban az utobbi években észlelt
szenzibilizaltsag-kiugrasért leginkabb a tartds koromlakkok, miikormaok feleldsek. Az
American Contact Dermatitis Society 2012-ben az év kontakt allergénjeinek nyilvanitotta az
akrilatokat. Az Eurdpai Unioban, felismerve az otthon készitett akrilat tartalmu tartos
koromlakkok altal okozott szenzibilizacio veszéElyét, a 2-hidroxietil metakrilat (2-HEMA)
hasznalatat 2020. novemberétdl kizarolag professzionalis alkalmazasra korlatoztak.

Munkank soran cél volt az akrilat kontakt érzékenység gyakorisaganak, jellemzoinek és a
leggyakoribb tarsuld szenzibilizacidknak a feltérképezése, valamint a miikorom viselés és az
akrilat érzékenység kapcsolatanak elemzése. Tovabba vizsgaltuk, hogy elegendd-e csak a 2-
HEMA-t hasznalni, mint sziir0 markert.

Anyag és modszer

A SE Bor-, Nemikortani és Boronkologiai Klinika Allergoldgiai Szakambulancidjan 2018-
2023 kozott tesztelt betegek adatait elemeztiik. A teszt tartalmazta a 2-HEMA-t, a metil-
metakrilatot és az etil-akrilatot is. Az epicutan (EC) tesztelés a nemzetk6zi metodikai
eldirasoknak megfelelden tortént.

Eredmények

A vizsgalt id6szakban a standard kornyezeti EC sorozattal tesztelt betegek 3,38%-a volt
szenzibilizalt legalabb az egyik akrilatra, tobb mint 80%-uk nd volt. Leggyakrabban a kezek
€s az arc volt érintett. A pozitiv esetek 41%-a volt 6sszefiiggésbe hozhaté miikorom
viseléssel. A leggyakoribb tarsuld szenzibilizaciok a nikkel(Il)-szulfat, a fakatrany és a
metilizotiazolinon voltak. Az esetek 22,4%-aban a 2-HEMA nem volt pozitiv.

Kovetkeztetések

Felmérésiink alapjan javasoljuk a vizsgalt allergének felvételét hazankban a bérgydgyaszati-
allergoldgiai diagnosztikdban hasznalt kornyezeti standard EC sorokba. Megéllapitjuk, hogy
nem elég csupan a 2-HEMA-t hasznélni, mint sziird markert.

Az eldadasban egy 16 éves, a Heim Pal Orszagos Gyermekgyodgyaszati Intézet
Borgyogyaszati Osztalyara mind a 10 kézkormét érintd onycholysis miatt felvételre keriild
serdiild esetét is ismertetjiik, aki egy éve otthonaban sajat maganak készitette el miikormeit. A
SE Bor-, Nemikortani és Béronkoldgiai Klinika Allergoldgiai Szakambulanciajan elvégzett
teszt szerint tobbek kozott 2-HEMA, metil-metakrilat és etil-akrilat érzékenység is
igazolodott. Kérmei jelenleg is dystrophiasak. Esetiinkkel szeretnénk felhivni a figyelmet a
fiatal korosztaly kifejezett veszélyeztetettségére.

Sipka, Sandor; Tarr, Tiinde: Gliikokortikoszteroidok és az osteoporosis
Debreceni Egyetem AOK Klinikai Immunolégiai Tanszék



Célkitlizés

A gliikokortikoszteroid receptorokhoz k6tddo gyogyszereket széles korben hasznaljak
gyulladas gatld és immunszuppressziv hatdsuk miatt az allergias és autoimmun betegségek
gyogyitasaban, mind az akut, mind a hosszu tava kezelésekben. Az utébbiak karos
mellékhatasa az osteoporosis €s a gyakori csonttorés kialakuldsa. Ezért az tjabb irodalmi
adatok, tovabba korabbi, sajat eredményeink alapjan megvizsgaltuk és értelmeztiik ezt a
jelenséget a periférias stressz hormonok mitkddési halozatanak valtozasainak szempontjabol.

Modszer

Harom 0sszesitett modellt készitettiink: 1.) Milyen miikddési haldzat jon létre egy természetes
,»stressz” valasz sordn az adrenalin, adrenokortikotrop hormon (ACTH), kortizol, aldoszteron
¢és a parathormon, tovabba az ,,ATP-adenozin vesz¢ély ciklus” elemei kozo6tt? 2.) Miként
valtoztatjadk meg ezt a hal6zatot az erds gliikokortikoszteroid hatdsu, szintetikus
készitmények, (Prednisolon, Dexamethason ), melyeknek azonban gyenge a
mineralokortikoid hatasa? 3.) Ezek alapjan hogyan alakul ki az osteoporosis, ami a
csonttorésekhez vezet?

Eredmények

A nagy dozisu, szintetikus glitkokortikoszteroidok kikapcsoljak az ACTH képzést a
hypophysis-ben, ami az aldosteron és parathormon termelés szabalyozatlan, koros formajahoz
vezet, amiben kalciumot vesztd folyamatok alakulnak ki mind a csontokbol, mind a
vizeletbdl.

Kovetkeztetés

Ennek a kéros gliikokortikoszteroid mellékhatdsnak a megeldzése, tovabba megfeleld
kezelése fokozott terapias figyelmet igényel a jelenlegi, javul6 és boviild lehetdségek kozott.

Gaspar Krisztian: Allergias betegségek immunterapiaja - Egészségiigyi Szakmai
Iranyelv 2024
DEKK Bérgyodgyaszati Klinika

Az el6adas bemutatja a 2024. janudrjaban, az Egészségligyi Kozlonyben megjelent legujabb
iranyelveket az allergias betegséget immunterapidja témajaban. A hazai allergologusokbdl allo
multidiszciplinaris szakértdi garda hosszas el6készités utan hozta létre a hianypotlé munkat,
mely gyakorlati ajanlasokat fogalmaz meg az allergas immunterapia alkalmazasanak teriiletén.
Az eléad6 kiemeli az iranyelv legfontosabb ismérveit, tanacsait.

Csaki, Csilla; Paszka, Dora: Palforzia-foldimogyoro hibrid oralis immunterapia egy
éves tapasztalatai

Reformatus Pulmonolégiai Centrum, Torokbalint



BEVEZETES: A sulyos, anafilaxia kockazattal jaro taplalékallergiak kezeléseben attorést
hozott a Palforzia néven 2020-ban az USA-ban, majd 2021. decemberében az Europiai
Unioban torzskonyvezett, foldimogyoro kivonatot tartalmazo gyogyszerkészitmény. A
foldimogyoro oralis immunterapidt sajat eldallitast foldimogyord kivonatokkal a vilag tobb
orszagaban (pl. USA) térvényi szabalyozas hijan mar korabbi években is alkalmaztak, de
megbizhat6 adatok a kezeléssel kapcsolatosan nem alltak rendelkezésre. A Palforzia
torzskonyvezést elokészito klinikai vizsgalatai (PALISADE ¢és ARTEMIS vizsgélatok)
bizonyitottdk a 4-17 év kor kozotti gyermekeknél a foldimogyord oralis immunterdpias
kezelés tényleges biztonsagossagat ¢és hatékonysagat. Ezek az evidencia alapu eredmények
nyitottdk meg a lehetdséget a foldimogyord allergia szélesebb korben alkalmazott oralis
immunterapias kezelése (OIT) el6tt.

MODSZEREK, EREDMENYEK A Térokbalinti Tiidégyogyintézetben (Reformatus
Pulmonolégiai Kozpontban) 2023 januarban kezdtiik a magas anafilaxia kockéazatt
foldimogyoro allergids gyermekek eldkészitését ordlis immunterapids kezelésre. Ehhez egy
stratifikacios rendszert dolgoztunk ki, mely a gyermekek életkora, tarol6fehérje komponens
érteke (Ara h2, Ara h6) és foldimogyoro oralis terheléses kiiszobddzisa alapjan segiti a
besorolasukat kiilonb6z6 immunterapias protokollokba. Az alacsony kiiszobdozist,
legmagasabb anafilaxia kockazata foldimogyord allergids gyermekeknek Palforziaval induld,
majd szemes foldimogyoroval folytatodo OIT protokollt ajanlunk.

Eléadasunkban bemutatjuk az altalunk hasznalt, részben sajat fejlesztésii Palforzia-
foldimogyoro hibrid OIT kezelési protokollt.

A protokoll alapjan a foldimogyord OIT kezelés fobb fazisai intézetiinkben: 1. El6készités:
pontos komponens (Ara h2, Ara h6, Ara h8) meghatarozas, egyéb allergiak felmérése, asztma
bedllitasa. 2. Kiiszobddzis meghatarozasa nyilt oralis foldimogyoro terheléssel (OFC),
gyogyszerész altal készitett, fehérjetartalom szempontjabdl mg-os pontossagu osztott
porokkal, kétes esetben placebo kontrollaltan. 3. Palforzia kezelés inicidcids szakasz 4.
Palforzia kezelés dozisemelési szakasz 5. Fenntartd fazis szemes foldimogyoroval.

0-6-12-24 hénapnal tervezziik a kontroll komponens IgE mérést, valamint egy éves fenntartd
kezelés utan terveink szerint Gjabb foldimogyoro terheléses vizsgalatot végziink. Ekkor tudjuk
objektivizalni a kialakult immuntolerancia mértékét. Eldadasunkben részletesen bemutatjuk a
2023 januar és 2024 marcius kozott Palforzia OIT kezelésbe bevont, 18 gyermek kezelésének
eddigi eredményeit.

Paszka Dora: Oralis Immunterapia foldimogyoro és kesudio allergias gyermekeknél
Torokbalinti Tidoégyogyintézet

2020-ban USA-ban, majd egy évvel késobb Europaban is megkapta a forgalomba hozatali
engedélyt az els foldimogyord immunterdpias készitmény (Palforzia), ami mérfoldko a 4 év
feletti taplalékallergids gyermekek kezelésében. A korabbi szigoru elkeriild diéta helyett az
oralis immunterapias kezelés (OIT) realis alternativat jelenthet a jovOben a taplalékallergias
gyermekek szamara. A Palforzia 4-17 éves koru gyermekek részére torzskonyvezett,
ugyanakkor szdmos immunterapias vizsgalat joval nagyobb OIT sikeraranyt mutatott a 4
évesnél fiatalabb gyermekek korében. A 4 év alatti gyermekek immunrendszerét ugyanis még
nagyfoku plaszticitas jellemzi, amit a primer prevenciot célzo kutatdsok is alatdmasztanak.



A Torokbalinti Tiidogyodgyintézetben (Reformétus Pulmonoldgiai Centrumban) 2023.
februarban inditottuk el a magas anafilaxia kockazatu foldimogyoro és kesudi6 allergias
gyermekek el6készitését oralis immunterapiara. Ehhez egy kockazatelemz6 algoritmust
dolgoztunk ki, mely a gyermekek életkorat, tarolofehérje komponens értékét (Ana o3 illetve
Ara h2, Ara h6) ¢és foldimogyor¢ illetve kesudid kiiszobdozisat figyelembevéve kiillonbdzo
immunterapias protokollokba sorolja be a gyermekeket. Az alacsony kiiszobdozisu,
legmagasabb anafilaxia kockéazatu foldimogyoro allergias gyermekeknek Palforziaval induld,
majd szemes foldimogyoroval folytatodo OIT protokollt dolgoztunk ki. A 4 évesnél fiatalabb
gyermekek kiiszobddzisa sajat beteganyagunkban jellemzéen magasabb, anafilaxia
kockazatuk alacsonyabb az iddsebb gyermekekhez képest. A foldimogyor6 és kesudio OIT-t
ebben a magasabb kiiszobddzisu, fiatalabb ¢életkort betegcsoportban gydgyszerész altal
precizen kimért osztott porokkal végezziik. A kezelés egy fokozatos, altalaban havonkénti
dozisemelési szakaszbol és egy fenntartd szakaszbol all, ez utébbi dozisat személyre
szabottan hatarozzuk meg. El6adasunkban bemutatjuk OIT protokolljainkat, az eddigi
foldimogyoro ¢és kesudid oralis immunterapia alatt 4116 gyermekek adatait, molekularis
allergia vizsgélatait, kiiszobdozisukat ¢és az eddig elért eredményeket.

Balogh, Adam; Mezei, Gyorgyi; Szabo, Attila; Csernus, Palné; Kis, Noémi; Nagy,
Eszter; Komlosi, Zsolt: Foldimogyoro immunterapia a bazofil aktivacios teszt tiikrében

SE Gyermekklinika

Bevezetés: A foldimogyoro allergia (FMA) az egyik leggyakoribb ételallergia, mely a
gyermekek 1-2%-at érinti, és gyakorisaga jelenleg is egyre novekszik. Ellentétben mas
ételallergidkkal, a FMA legtobbszor €lethosszig tart, a gyermekek csak 10-15%-ban ,,névik
ki”. A FMA jelentOsen rontja az életmindséget, valamint jelentdsen hozzajarul az étel-
allergiakkal 6sszefiiggé morbiditas- és mortalitashoz. A véletlenszerii expozicio FMA-ban
gyakori (éves szinten akar10%), rdadasul ezen esetek harmadaban sziikséges adrenalin
hasznalata és/vagy orvosi vizit.

Az FMA oki kezelése, az Europaban néhany éve engedélyezett, standardizalt foldimogyord
immunterapias készitmény a Palforzia© megjelenéséig nem volt széleskorben elérhetd. A
megjelenéséig a foldimogyoro szigort kertilése johetett szoba, valamint a véletlenszerti
expozicid esetén alkalmazott tiineti kezelés. A foldimogyord toleranciat indukaléd Palforzia©
kezelés sordn a gyermekek per os, kéthetente emelkedd dozisban fogyasztanak zsirtalanitott
foldimogyoro fehérje port 22 hétig, melyet 8-20 honapon keresztiil tartd fenntarto fazis kovet.
A kezelés utan a paciensek fele 1000 mg-nak megfelel6 foldimogyorod fehérjét képes panasz
nélkiil elfogyasztani, mig a masik felének az un. kiiszobdozisa jelentdsen nd a kezeleést
megeldzohoz képest. Ez utobbi pacienscsoport életmindsége is jelentdsen javul a kezelés
hatasara. Ahhoz, hogy a kezelés sikerességét objektiven mérni tudjuk, kiiszobdozis terhelést
kell végezni a kezelés kezdetén és végén is, mely ezen gyermekek esetében jelentds
kockazattal jar.

Korabbi irodalmi adatok felvetették, hogy a jelenleg legérzékenyebb in vitro allergia
vizsgalat, a bazofil aktivacios teszt (BAT) alkalmas lehet arra, hogy provokacids probakat,
vagy akar kiiszobdozis terheléseket helyettesitsen, csokkentve ezzel a provokaciok
kockazatat.

Modszerek: 2023 6ta Klinikankon 11 gyermek Palforzia kezelését kezdtiik el. Ezidaig 4



gyermek van tal a 22 hetes felépitd fazison. Esetiikben vizsgaltuk azt, hogy a BAT vajon
alkalmas lehet-e hosszabb tavon a kiiszobdozis terhelés kivaltasara. Minden Palforziat© kapo
paciensiink esetében végeztiink/vagy végziink foldimogyoré BAT vizsgalatot a kiiszobdozis
terhelés eldtt €s a 22 hetes kezelés, valamint a fenntartd kezelés befejezése utan.

Eredmények: A f6ldimogyoré BAT vizsgalat minden esetben, mind az immunterapia
megkezdése eldtt, mind pedig a 22 hetes felépitd fazis utan egyértelmiien pozitiv volt, a
stimulacids indexek szignifikansan nem valtoztak a kezelés hatdsara, annak ellenére sem,
hogy a paciensek 75%-a 1000 mg foldimogyordt is panasz nélkiil toleralt a felépitd fazis
végén ¢és a fenntartd kezelést is ezzel az adaggal kezdték el.

Megbeszélés: A teljes immunterapids kezelés sordn elvégzett BAT vizsgalatok eredménye
még nem all rendelkezésre. Ezek a kezdeti eredmények nem meglepdek, hiszen az
immunterapia kezdetén sokszor novekszik a specifikus IgE és a BAT aktivitas is. Annak
eldontésére, hogy foldimogyoro allergia esetében a BAT kivalthatja-e hosszatavon a
kiiszobdozis terheléseket, illetve hogy mérhetd-e a BAT vizsgalattal a Palforzia kezelés
hatékonysaga, nagyobb esetszam ¢s hosszabbtavu kovetés sziikséges.

Farkas, Henriette; Horvath, Hanga Réka; Zsilinszky, Zsuzsanna; Kempler, Mikloés Soma;
Balla, Zsuzsanna; Kéhalmi, Kinga Viktoria; Varga, Lilian; Visy, Beata: A herediter
angioodéma terapias palettaja. Uj terapiak a gyakorlatban és az wj fejlesztések
Orszagos Angioddéma Referencia és Kivalosagi Kozpont, Belgyogyaszati és
Hematologiai Klinika, Semmelweis Egyetem

A C1 inhibitor (C1-INH) deficiencia kovetkeztében kialakuld drokletes angioodéma (C1-
INH-HAE) egy ritka betegség, amelynek {0 tiinete a szubkutan és/vagy szubmukézus
szovetek epizodikus 6démaja. A HAE rohamok kialakulasanak hatterében a plazma
kallikrein/kinin rendszer ellendrizetlen aktivalodasa és a fokozott bradikinin-termelés all. A
mellékhatassal jaro, célzott és egyszerlien adagolhato Uj terapidk kifejlesztése el6tt mind a
hossz tava profilaxis, mind az akut rohamok igény szerinti kezelése céljabol. Uj és jelenleg
mar a klinikai gyakorlatban is elérhetd készitmények elsésorban hosszl tavia profilaxisra
alkalmazhatoak. A kallikrein inhibitorok [szubkutan adagolasit monoklonalis kallikrein elleni
antitest (lanadelumab) illetve a per os adhat6 kallikrein gatlo kis molekula (berotralstat)] a
bradikinin termelddést gatoljak. A szubkutan adagolast, human plazmabdl kivont C1
inhibitor a hidnyz6 fehérjét potolja. Jelenleg klinikai vizsgéalatok folynak per os adhato
bradikinin B2 receptor antagonistaval (deucritibant), illetve kallikrein gatloval (sebetralstat)
mind az 6démas rohamok akut kezelésére, mind megeldzésre. A hosszu hatast kallikrein
gatlo (STAR-0215), valamint az aktivalt XII faktor gatldo [monoklonalis aktivalt FXII faktor
elleni antitest (garadacimab)] szubkutan adhat6 és mindkettd profilaxisra lesz alkalmazhato.
Szamos génterapias megoldas is kifejlesztés alatt all, igymint a CRISPR/Cas9-alapt in vivo,
génszerkesztésen alapulo kezelés (Donidalorsen), amely a kallikrein gént ,,iiti ki”, a ligand
konjugalt antiszenz nukleotid technoldgia, amellyel a kallikrein mRNS degradalasa érhetd el
(NTLA-2002) és a C1-INH gén bevitele adenovirussal, amely a C1-INH termelddést fokozza
a majsejtekben (BMN-331).

Néhany éven beliil a terapias paletta rendkiviil szines lesz, ezaltal lehetové valik a betegek



igény szerinti €s individualis kezelése, a betegség morbiditasanak, mortalitdsanak csokkentése
¢s az életmindségiik javitasa.

dr. Visy, Beata; dr. Horvath, Hanga; dr. Varga, Lilian; dr. Farkas, Henriette: Lanadelumab
profilaxis soran szerzett tovabbi tapasztalataink
Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet

Célkitiizés: A C1 inhibitor hidnyon alapulo, herediter angio6démat (C1-INH-HAE) szubkutan
¢s/vagy szubmukozus 6démas epizodok jellemzik. Tekintettel az elére meg nem josolhato
lokalizacioban és idOpontban kialakulo, visszatérd, potencialisan életveszélyes 6démas
rohamokra a C1-INH-HAE betegek életminésége 1ényegesen rosszabb, mint az atlag
populaciéé. Mind a betegek, mind az egészségiigyi ellatok részérdl igény mertilt fel a
herediter angiodémas (HAE) rohamok megel6zését szolgald célzott gydgyszerek
kifejlesztésére. Az els6, bradikinin felszabadulast gatld, hossza tavu profilaxisra alkalmazott,
szubkutan adhatd, plazma kallikrein gatl6 monoklonalis antitest, a lanadelumab hatékonysagat
¢s biztonsagossagat klinikai vizsgalatok igazoltak. A vizsgalatok alapjan mind az FDA, mind
az EMA torzskonyvezte a szert a HAE rohamok megeldzésére 2 év feletti betegek szdmara.
2022 Osze 6ta az allami egészségbiztositd 100%-o0s tdmogatasaval hét felnott betegiink
részesiil lanadelumab profilaxisban, illetéleg egy tizenkét évesnél fiatalabb gyermek, aki
korabban a lanadelumabbal végzett klinikai vizsgalatban vett részt, majd azt kovetden a
szponzor jovoltabol kapja tovabb a terapidt. A betegek kovetése soran célunk volt, a
lanadelumab hatékonysaganak és biztonsagossaganak vizsgalata illetve a minimalisan
hatékony gydgyszerddzist meghatarozésa.

Betegek és Modszerek: Nyolc, az Orszagos Angioddéma Referencia és Kivalosagi
Ko6zpontban gondozott, C1-INH-HAE-ban szenvedd, lanadelumab profilaxisban részesiild
betegiinket (5 férfi és 3 n6; atlagéletkoruk: 37,21 év - min.: 12,1 év max.: 60,53 év) kovettiik
nyomon (1,5-4 év), melynek soran rogzitettiikaz esetlegesen el6fordulo HAE rohamokat. Fél
¢év tiinetmentesség utan egyéni mérlegelést kovetden a lanadelumab beadésanak intervalluméat
fokozatosan noveltiik. Havonta az életminéséget Angioedema Quality of Life (AE-QoL)
kérdoiv segitségével értékeltiik a felnott betegek esetében. Hathavonta, a kontroll vizitek
soran laboratoriumi vizsgalatokat (vérkép, kémia, komplement, immunszerologia, pajzsmirigy
funkcio, alvadasi paraméterek) végeztiink és regisztraltuk az esetleges
gyogyszermellékhatasokat.

Eredmények: A nyomonkovetés idotartama alatt 6 beteg mar csak négyhetente, két beteg
tovabbra is kéthetente kapja a lanadelumab profilaxist. A gyermek esetében nyolchetente
torténd gyogyszeradagolasig tudtuk novelni a két beadas kozti intervallumot. Néhany honap
mulva attord szubkutan lokalizacioji HAE roham alakult ki traumat koveten. Ezt kovetden
visszatértiink a hat hetente torténd adagolasra. Az egyik férfi betegiink kilenc honapig havonta
egyszeri gyogyszeradagolas mellett kifejezett pszichés megterheléssel jaro élethelyzetben
szenvedett el HAE rohamot. Ebben az esetben a gyogyszeradagolasi gyakorlaton nem
valtoztattunk. A kezelés idétartama alatt betegek életmindsége javult és a gydgyszer
alkalmazaséaval 6sszefliggésbe hozhato mellékhatast tovabbra sem észleltiink.

Megbeszélés: Szoros klinikai ellendrzés mellett a lanadelumab profilaxis adagolasanak
intervallumat ndvelni lehetett, ezaltal a betegeket a minimalisan hatékony gyogyszerdozissal
tudtuk kezelni, amellyel a kezelési koltséget optimalizaltuk a hatékonysag megtartasa mellett.




Horvath, Hanga Réka; Visy, Beata; Farkas, Henriette: Hosszu tavu klinikai tapasztalatok
a szubkutan adagolt, plazmabdl kivont human Cl-inhibitor profilaxis hatasarol C1-
inhibitor-hianyos herediter angioodémaban

Orszagos Angioodéma Referencia és Kivalosagi Kozpont, Belgyogyaszati és
Hematolégiai Klinika, Semmelweis Egyetem

Bevezetés: A herediter angioddéma (HAE) egy autoszomalis dominansan 6roklédo ritka
betegség, melyet visszatérd rohamokban jelentkezd szubkutan és/vagy szubmukozus duzzanat
jellemez. Leggyakoribb formaja C1 inhibitor (C1-INH) hiany kévetkeztében alakul ki (C1-
INH-HAE). A betegség komplement vizsgalattal (C4, C1-INH koncentracio6 és C1-INH
funkcionalis aktivitas) diagnosztizalhato. Az angioddémas rohamok hosszu tavi megel6zésére
szolgalo célzott kezelések koziil a C1-INH rendszeres potlasa az egyik lehetdség.
Magyarorszagon 2022 majusatdl négy beteg szamara érheto el, egyedi méltanyossag alapjan,
100%-o0s tamogatassal a human plazmabol eldallitott C1 inhibitor készitmény (sc-pd-C1-
INH), amely hetente két alkalommal szubkutan adand6. Vizsgalatunk célja a sc-pd-C1-INH
kezelés hatdsossaganak €s biztonsagossaganak felmérése volt hossza tava alkalmazas soran a
hazai klinikai gyakorlatban.

Modszer: Mind a négy betegiink esetében laboratoriumi vizsgalat (teljes vérkép, vérkémia,
virusszerologia, vizeletvizsgalat) tortént a kezelés megkezdése elott, majd egy, Ot, tiz, illetve
tizenot honappal a kezelés megkezdése utan. A betegek a sc-pd-C1-INH els6é dozisanak
beadésakor, majd ezt kovetden havonta értékelték a megel6z6 négy hétben tapasztalt
¢letmindségiiket az Angioedema Quality of Life kérddiv segitségével. Emellett vizsgaltuk a
betegek angio6démas rohamainak szamat, valamint a leghosszabb tlinetmentes idGszakot a
kezelést megeldzo, illetve a kezelés bevezetése 6ta eltelt 20-20 honapban. Emellett
monitoroztuk az esetleges mellékhatdsok megjelenését is.

Eredmények: Betegeink (két n6 (N, életkor: 33, illetve 43 év) és két férfi (F, életkor: 47,
illetve 61 év)) komplement paraméterei a sc-pd-C1-INH kezelés bevezetését kovetden
megkozelitették a normal tartomanyt, a C1-INH aktivitidsa mind a négy betegben
normalizalddott. A kezelés megkezdését kovetd elsd hdnapban egy betegilink szamolt be az
életmindség szignifikans javulasarol, mig a masodik honaptdl mar minden beteg hasonlo
javulast tapasztalt. Az angio6démas rohamok gyakorisaga is csokkent. Két beteg (N 33¢év, F
47¢év), akiknek a kezelést megel6z6 hiisz honapban 115, illetve 59 angio6démas rohama volt,
a kezelés bevezetése ota egyaltalan nem tapasztalt HAE rohamot. A masik két betegnek (N 43
év, F 61 ¢év) a kezelés bevezetése oOta joval kevesebb angioddémas rohama jelentkezett, mint
az azt megeldz6 husz honapban (126, illetve 98 helyett 22-22). A leghosszabb tiinetmentes
1d6szak minden beteg esetében megnovekedett (5, illetve 59 nap helyett 610; 5 nap helyett
150, illetve 14 nap helyett 97). A sc-pd-C1-INH kezeléssel dsszefiiggésbe hozhatod szisztémas
mellékhatasrol egyik betegiink sem szdmolt be, és a vizsgalt laboratoriumi paraméterekben
sem volt klinikailag szignifikans eltérés.

Osszefoglalas: A sc-pd-C1-INH rendszeres adagolasa hosszi tavon is hatékony és
biztonsagos kezelésnek bizonyult, amely alkalmas a betegek komplementértékeinek
normalizalasara, ezaltal az angioddémas rohamok szdmanak csokkentésére, valamint az
¢letmindség javitasara is.

Voloncs-Mindszenthy, Lili; Horvath, Hanga; Farkas, Henriette: Herediter angio6démas
betegek sebészeti beavatkozasai a diagnazis el6tt és utan
Semmelweis Egyetem



Célkitlizés: A herediter angioddéma (HAE) egy ritka, 6roklodd betegség, amit a C1 inhibitor
fehérje hianya (HAE I. tipus) vagy nem megfelelé miikodése (HAE II. tipus) okoz. Jellemzd
tiinetei koz¢é tartozik a visszatérd, kiilonbozo lokalizacioban jelentkezd szubkutan és/vagy
szubmukézus 6déma. Ez utdbbi érintheti a 1égutak vagy a gasztrointesztinalis rendszer
nyalkahartydjat is. Az 6démas epizodok tiinetei atfedhetnek egyéb, gyakoribb betegségekével,
sok esetben ezzel késleltetve a HAE rohamok megfelel6 kezelését, mivel a figyelem
els6sorban a gyakoribb korképek kezelésére iranyul. Célunk a magyar felnétt HAE beteg
populécioban eléforduld sebészeti beavatkozasok tipusainak ismertetése a HAE diagnozisa
el6tt €s utdn, valamint a diagnozist kdvetd beavatkozasok esetében a rovid tavu profilaxis
alkalmazasanak, illetve a beavatkozasokkal jaré angio6démas rohamok eléfordulasanak
felmérése volt.

Modszerek: Prospektiv tanulmanyunk soran 184 (100 férfi, 84 nd) feln6tt HAE-s (173 HAE 1.
tipust és 11 HAE I1. tipusu) betegnek vizsgéltuk a teljes, a HAE diagno6zisat megel6zo, illetve
azt koveto kortorténetét. Az Orszagos Angioddéma Referencia és Kivalosagi Kozpont tobb
mint 30 éves komprehenziv regiszterébdl kigyiijtottiik a betegek sebészeti beavatkozésaira
vonatkoz6 informaciokat. Megvizsgaltuk, hogy az egyes mtéti tipusokbol mennyi tortént a
HAE diagnozisa eldtt, és mennyi azt kdvetden. Felmértiik, hogy a diagnézist kovetd
beavatkozasokat megel6zden hany esetben alkalmaztak betegeink révid tava profilaxist, és
hogy a beavatkozasokkal 6sszefiiggésben hany esetben alakult ki angio6démas roham.

Eredmények: A beavatkozasok koziil gyakrabban tortént a HAE diagnézisa el6tt, mint utan
appendectomia (24, illetve 2), tracheotomia (6, illetve 0), tonsillectomia (36, illetve 1) és
lagyeksérv-miitét (5, illetve 2). Cholecystectomiabdl kevesebb tortént a diagnozis eldtt, mint
utana (2, illetve 9). A t6bbi beavatkozas eléfordulasaban nem talaltunk jelentds kiilonbséget.
A diagnézist kdvetd dsszesen 18 beavatkozasbol 10 alkalommal alkalmaztak betegeink rovid
tavl profilaxist a beavatkozast megel6z8en. Odémas roham egyetlen beavatkozast kovetden
sem alakult Ki.

Osszefoglalas: A HAE szubmukoézus angioddémaés rohamainak felismerése és adekvat
kezelése sokszor jelentdsen elhuzodik a betegség ritkasaga miatt, ami sziikségtelen sebészeti
rizikonak teszi ki a betegeket. Minden sebészeti szamos kockazattal jar, melyek egy része
HAE-s betegekben a megfeleld diagnozis korai felallitasaval és a megfeleld kezelés
alkalmazasaval elkertilhetd lenne. Rovid tava profilaxist a miitéti beavatkozasok fele eldtt
alkalmaztak betegeink, angio6démas szovodmény szerencsére egyetlen beavatkozast sem
kovetett.

Lukacs, Déra; Szilagyi, Agnes; Farkas, Henriette: Genetikai prediszpozicios faktorok
keresése ismeretlen etiologiaju angioodémaban szenved betegekben
Belgyogyaszati és Hematologiai Klinika

Célkittizés: A herediter angioddéma (HAE) visszatéré 6démas rohamok formajaban
jelentkezd ritka korkép, melyet az esetek tobbségében a C1 inhibitor fehérje deficiencigja
okoz. A magyar populacioban emellett leirtak mar olyan betegeket, akiknél a XII-es faktor
vagy a plazminogén génjének mutaciodja all az angioddéma hatterében. Irodalmi adatok
alapjan a kaukézusi populécidoban tovabbi négy gént azonositottak, melyek hibaja visszatérd
0démas rohamokat okoz, ezek az angiopoetin-1 (ANGPT1), kininogén-1 (KNG1), myoferlin



(MYOF) és a heparan szulfat gliik6zamin 3-O-szulfotranszferaz 6 (HS3ST6) fehérjéket
koédold gének.

cre

(InH-AE) szenved6 magyar betegek genetikai szlirése volt a KNG1, ANGPT1, MYOF és
HS3ST6 génekben esetlegesen jelen 1évé mutaciok azonositasara.

Moédszer: Vizsgalatunkba az Orszagos Angioddéma Kdzpontba ismeretlen eredeti
angioddéma kivizsgalasa céljabol érkezett betegeket vontuk be, és azokat valasztottunk ki
koziliik, akiknél a rohamokat nem kisérte csalankiiités, tovabba az 6déma rezisztens volt a
konvencionalis kezelésre és korabban kizarasra keriiltek a gyakoribb genetikai okok. Ezeknek
a kritériumoknak 103 beteg felelt meg, akiknek vérmint4jabol DNS-t izolaltunk, majd
polimeraz lancreakcioval amplifikaltuk és Sanger-szekvenalassal elemeztiik a négy gén egyes
régioit.

Eredmények: A KNG1, ANGPTI1, MYOF ¢és HS3ST6 gének kivalasztott exonjainak
vizsgalatara bedllitott modszerek segitségével tobb gyakori és ritka variacidt azonositottunk a
103 U-HAE betegben. A kaukéazusi populacioban gyakori (>1%) polimorfizmusok
betegcsoportunkban hasonlé frekvenciaval fordultak eld. Egy beteg hordozta heterozigota
c.355G>T, p.A119S), valamint tovabbi 6t betegben azonositottunk ismeretlen jelentdségii
ritka (<1%) varidciokat.

Kovetkeztetés: Egy korabban InH-AE csoportba sorolt beteg esetében azonositottuk a
betegség hatterében allo genetikai variaciot, ezzel a vilagon az 6todik ANGPT1-HAE éltal
érintett beteget talaltuk meg. A HAE ritka formdinak azonositasa, ami jelenleg csak a
betegség genetikai hatterének tisztazasaval lehetséges, hozzajarul a betegek szamara
megfeleld terapia kivalasztasahoz, lehetdvé teszi az €rintett csalddtagok sziirését és eldsegiti
ennek a nagyon ritka korformanak a jobb megértését.

Dr. Kéhalmi, Kinga Viktoria; Ferrara, Anna-Lise; Mezo, Blanka; Veszeli, Nora;
Jesenak, Milos; Varga, Lilian; Farkas, Henriette: Komplement aktivaciéo C1-INH
deficiencia okozta herediter angioodémas betegekben erythema marginatum soran
Semmelweis Egyetem, Reumatologiai és Klinikai Immunologiai Tanszék

Célkitiizés

A Cl-inhibitor (C1-INH) deficienciajaban kialakulo herediter angio6démat (C1-INH-HAE)
visszatérd szubkutan és/vagy szubmukoézus angioddémas epizodok jellemzik, melyeket
erythema marginatum (EM) elézhet meg. Az EM a CI-INH-HAE egyetlen objektiv
prodromalis tiinete. Célunk az volt, hogy jobban megértsilk az EM patomechanizmusat a
komplementrendszer paramétereinek elemzésével.

Anyagok és modszerek

Vizsgélatunkba 11, az Orszagos Angioddéma Referencia és Kivalosagi Kozpontban gondozott
beteg (2 férfi, 9 n6, median é€letkor: 40.4 év) keriilt bevondsra. A betegek ¢letlik sordn szamos
alkalommal tapasztaltdk EM eldéforduldsat, vizsgalatunkban a bdrtlinet megjelenése soran
vérmintak keriiltek levételre. A betegek az EM jellemzdit az Erythema Marginatum Részletes
Kérddiven jegyezték fel. A vizsgalatba bevont egészséges kontroll paciensektdl levett



vérmintakban, illetve a C1-INH-HAE betegektdl a tiinetmentes periddusban, EM soran és a
HAE rohamok iddszakaban vett vérmintakban a kovetkezé komplement paraméterek keriiltek
meghatarozasra: Clq, C3, C4, C1-INH, I-faktor, B-faktor, H-faktor, anti-H-faktor, anti-C1q és
C1-INH elleni antitestek (IgG, IgA, IgM). Tovabba megmértiik a klasszikus-, a lektin és az
alternativ ut 6sszaktivitasat, valamint a C1-INH funkcionalis aktivitasat is. A bevont betegek
irasos beleegyezd nyilatkozatot adtak a vizsgélathoz.

Eredmények

A kovetkez6d valtozasokat figyeltiik meg az EM soran és HAE roham alatt vett vérmintak
kozott: a CI-INH koncentracidja (p=0.0019), a B-faktor (p=0.0217), az anti-H-faktor
(p=0.0232), az anti-C1-INH IgA (p=0.0027) szignifikansan alacsonyabb, mig az anti-C1-INH
IgG (p=0.0233) és az anti-C1-INH IgM (p=0.0157) szintje szignifikdnsan magasabb volt HAE
roham soran. A C3 szintje szignifikansan csokkent az EM sordn vett vérmintdkban a
tiinetmentes periodusban vett mintakhoz képest (p=0.0201). Mindemellett a HAE roham soran
vs. a tlinetmentes periddusban nyert vérmintdk mérése soran a kovetkezd kiilonbségeket
talaltuk: a Clq (p=0.0296), a C3 (p=0.0031), a C1-INH koncentracié (p=0.0029), a B-faktor
(p=0.0002) és az anti-C1-INH IgA (p=0.0344) szintje és az alternativ komplement ut
Osszaktivitasa (p=0.0156) szignifikansan alacsonyabb, mig az anti-C1-INH IgG (p=0.0199)
szintje szignifikansan magasabb volt a HAE rohamok soran.

Osszefoglalas

Vizsgalataink alapjan megallapithatjuk, hogy az EM a HAE roham elsé fazisanak tekinthetd,
mivel a C3 szintje mar a prodromalis tiinet alatt csokkenni kezd. A komplementrendszer
aktivacioja az EM-ot kovetéen a HAE roham kialakuldséval tovabb folytatodik a C1-INH
koncentraci6 és a B-faktor szintjének csokkenésével. Fentiekbdl kovetkezik, hogy egy uj, az
EM soran alkalmazott, egyénre szabott kezelési stratégia bevezetése megalapozottnak tlinik a
HAE roham kialakulasanak megel6zésére.

Horvath, Hanga Réka; Andrasi, Noémi; Nagy, Eszter; Imreh, Eva; Farkas, Henriette:
Hizosejt-mediatorok vizsgalata herediter angio6démaban

Orszagos Angioodéma Referencia és Kivalosagi Kozpont, Belgyogyaszati és
Hematolégiai Klinika, Semmelweis Egyetem

Célkitizés: A Cl1 inhibitor hiannyal jar6é herediter angioddémaban (C1-INH-HAE) a C1
inhibitor funkciondlis aktivitdsanak csokkenése a komplementrendszer fokozott aktivalodasat
okozhatja. A komplementrendszer fontos szerepet jatszik a tulérzékenységi reakciok
kialakuldsédban is. A kaszkadrendszer komponensei, mint példdul a C3a, illetve a C5Sa
anafilatoxinok, képesek a hizosejtek aktivalasara az I-es tipusu talérzékenységi reakciokban.
Ez a kapcsolat az IgE-medialt klasszikus allergias reakciokkal szinergias hatast okozhat.
Ugyanakkor a hizosejtek degranulacidja soran egyebek kozott heparin is felszabadul, amely
képes a kontakt kinin-kallikrein rendszer aktivalasara a XII-es faktoron keresztiil, és ez fokozott
bradikinin termelédéshez vezet. Ezek a folyamatok felvetik C1-INH-HAE és az allergias
betegségek kapcsolatanak lehetdségét. Kordbbi kérddives felmérésiinkben a tulérzékenységi
reakcidk kozel haromszoros mértékii eléfordulasat talaltuk a C1-INH-HAE-s betegeink kozott
a felndtt magyar népességhez viszonyitva. Jelen kutatdsunk célja molekuléris Osszefiiggések
vizsgalata  volt a  CIl-INH-HAE ¢ az  allergids  betegségek — kozott.



Anyagok ¢és modszerek: Célunk megvalositasdhoz két, a hizdsejtbdl felszabaduld proteaz
(triptaz, kimaz), két, a hizésejtbdl felszabaduld lipid mediator (vérlemezke-aktivald faktor
(PAF), leukotrién B4 (LTB4)), valamint a hisztamin lebontasaért felelés diamino-oxidaz
(DAO) enzim ¢és az aktivalt eozinofil granulocitakbol felszabauld eozinofil kationos protein
(ECP) szintjét mértiik betegeinktdl angioodémas roham alatt (HAE-R), illetve tiinetmentes
iddszakban (HAE-TM) levett, valamint egészséges kontroll személyektdl nyert vérmintadkban.
Olyan betegeket ¢és kontroll személyeket valasztottunk, akik anamnézisében nem szerepelt
allergids megbetegedés, €és mind a nutritiv, mind az inhalativ specifikus IgE szintjiik (20-20
allergént tartalmazo standard panel) normalis volt.

Eredmények: A kimaz szérumszintje mindkét C1-INH-HAE-s csoportban magasabb volt, mint
a kontrollcsoportban (p=0,020 mindkét dsszehasonlitasban), mig dsszehasonlitva a HAE-R ¢és
a HAE-TM csoportokat, kiilonbséget nem talaltunk. Ezzel szemben a DAO ¢és az ECP nem
kiilonboztek a kontrollcsoporttol, azonban a CI1-INH-HAE-s betegekben a tiinetmentes
allapothoz viszonyitva angioddémas roham alatt emelkedett szintet mértiink (p=0,018, illetve
0,004). A tobbi harom mediator (PAF, LTBA4, triptaz) szintjében semmilyen 0sszehasonlitasban
nem taldltunk kiilonbséget.

Osszefoglalds: A négy vizsgélt, hizdsejtbdl felszabaduld mediator koziil egyediil a kimaz
esetében volt szignifikans kiilonbség a C1-INH-HAE-s és a kontroll csoport kozott. Ebbol azt
a kovetkeztetést vonhatjuk le, hogy nem allergias egyénekben a hizdsejtek aktivacioja C1-INH-
HAE-s betegeinkben nem kiilonbdzik jelentdésen a kontroll egyénekétdl, sem tlinetmentes
idészakban, sem angioddémads roham alatt. Ezzel szemben az eozinofil-aktivaciot jelz6 ECP,
illetve a hisztamint lebontd6 DAO enzim szintje angioddémas rohamban enyhén megemelkedett,
ami a hisztamin-medialt folyamatok angioodémas rohamban betoltott szerepére utalhat.

A kutatds a MAKIT 2023. évi Témapalyazatanak tdmogatasaval valosult meg.

Szarvasné dr Goda, Vera: A korai kezdeti gyulladasos bélbetegség immunologiai
kivizsgalasa

DPC Kérhaz, OHII

A gyulladasos bélbetegségek 5-10%-a gyermekkori kezdetli, ezen beliil 6- 15%-ra tehetd a
korai, igen korai kezdetli formak eléforduldsa. A nemzetkozi ajanlasokhoz igazodva a DPC
Korhazban évek ota végezziik ennek a betegcsoportnak az immunologiai szlirését primer
immunhidnyos betegségek irdnyadban. A PID monogénes formainak eléforduldsa az igen korai
kezdetli formakban igen magas, 15-20% koriili az irodalmi adatok alapjan.Az eltérések ismerete
nagyon fontos, mivel jelentdsen befolyasolja a terapids irdny megvalasztisat. Az orszag
barmelyik pontjarol eldjegyzés alapjan fogadjuk ezeket a betegeket, ezért fontosnak lattuk
bemutatni a kivizsgalds menetét és néhany eset kapcsan felhivni a figyelmet az immunologiai
kivizsgalas fontossagara.

Szanka, Judit; Goda, Vera: Thrombocytopénia mint figyelmeztet6 jel

Dél-pesti Centrumkorhaz Orszagos Hematologiai és Infektologiai Intézet

55 éves férfi esetét szeretnénk bemutatni, akinek 2020. szeptemberében 14z, testszerte
megjelend kititésekkel, végtagfajdalommal jaro betegség lezajlasa utan 2.5 héttel borén
petechiak és inyvérzés jelent meg. Majd gravis thrombopenia miatt keriilt korhazba.
Hematologiai konzilium alapjan ITP-nek megfeleld klinikai képet véleményeztek. Az
etioldgia tisztdzasa soran késziilt immun- illetve virusszeroldgiai vizsgalatok negativ



eredménnyel zarultak. Szteroid kezelés mellett thrombocytaszama csak lasst normalizalodast
mutatott. A szteroid elhagyasa utan fél évvel fokozddo thrombopéniat észleltek, melyhez mar
leukopénia is tarsult. Csontveldi biopszia tortént, mely az ITP klinikuméat tdmogatta.
Fokozo6do cytopénia, bortiinetek, izom- €s iziileti fajdalmak miatt immunoldgiai gondozasba
keriilt. Romlo allapot, majfunkcios eltérések, proteinuria megjelenése miatt kiterjesztett
vizsgalatok indultak, mely soran szerzett immundeficiencia igazolddott.

A kezelésre rosszul reagéld, relabalé ITP, valamint nem differencidlhaté autoimmun korkép
felhivhatja a figyelmet szekunder immunhiany lehetdségére.

Csiirke, Ildiko; Kassay, Anett; Oroszlan, Klara; prof.Balogh, Istvan; Dicso, Ferenc:
Granulomatosus betegség ritka megnyilvanulasa koragyermekkorban
Sz-Sz-B Varmegyei Oktato korhazak JAOK Gyermekosztaly

Elozmények: A granulomatosus betegségek egy heterogén betegségcsoport, melyet a
makrofagok és a T -sejtek toborzasaval 1étrejovo gyulladasos infiltratum jellemez. A
granulomékat fert6z6 ¢s nem fertdz6 antigének egyarant kivalthatjak.

A bor és zsigeri granuloméak gyakoriak az immunitas velesziiletett hibaiban (IEI), kiilondsen
a CGD-ben,a CIV-ben és a CVID -ben szenvedd betegeknél, ami jelentds morbiditassal és
mortalitassal jar.

Eset leirasa:A 12 éves lednygyermek el6szor 4,5 évesen igényelt korhazi kezelést elhizodo
kohogése miatt Mar akkor felmeriilt a chronikus tiidébetegség, igy bronchoscopia tortént,ami
anatomiai eltérést nem igazolt, a direct Koch negativ volt.

A mellkas CT bronchiectasiat s jobb hilusban nycs megnagyobbodast irt le.

8,5 évesen SARS-CoV2 okozta MIS-C soran a tiid6 folyamat tovabb progredialt, amihez 2
hét mulva sulyos vér székeléssel jard bél betegség (IBD) tarsult.

Az alkalmazott immunsupressziv kezelés mellett csak mérsékelt regressiot észleltiink.

11 éves kordban hirtelen allapot rosszabbodast tapasztaltunk, a tiidé folyamat sulyos
progresszidjaval ami szamos korkép gyanujat felvette, igy az interstitialis granulomatosus
tildébetegséget is. Tovabb tarkitotta a klinikumot a hypogammaglobulinaemia,valamint a B-
memoria limfocitak csokkend szama és az alacsony vaccina valasz is, ezek alapjan CVID-et
véleményeztiink, s havi gyakorisaggal immunglobulin szubsztiticidban részesitettiik.

3 honap elteltével jabb szovédményként herpeszes bor elvaltozasok jelentkeztek, majd par
nap mulva 1€gzési nehezitettsége hatterében SARS.CoV?2 virus fertdzés igazolodott. A
klinikumot tovéabb rontatta a Clostridium dificiale okozta enteritise, amit tovabb sulyosbitott
a CMV ¢és EBV incfectio .

A kombindlt immunszuppressziv.antiviralis, antibakteridlis kezelés mellett az oxigen igénye
fokozatosan csokkent, pulmonologiai statusa mind klinikailag, mind radioldgiailag javult.

A klinikum és a kiegészit6 vizsgalatok alapjan felmeriilt a CTLA-4 defitientia
lehetdsége,melynek genetikai validacidja folyamatban van .



Esetilinkkel szeretnénk felhivni a figyelmet a kiilonb6z6 klinikai fenotipusok miatti
diagnosztikus nehézségekre,Koragyermekkorban jelentkez szokésos terapidra nem reagalo,
tobb szervet érintd megbetegedés eseten gondoljunk az immunitas velesziiletett hibajara.

Fontos a genetikai vizsgalat, ami a korai, pontos diagnozist alatimasztja s ezaltal segit a
megfeleld egyénre szabott terapia megvalasztasaban,ami a betegség kimenetelét jelentds
mértékben befolyasolhatja.

Bunkdczi, Csilla; Kassay, Anett; Balogh, Istvan; Oroszlan, Klara; Dicsd, Ferenc;
Csiirke, Ildiko: Kronikus granulomatosus betegség ritka fenotipusa
SZSZBVMK Josa Andras Tagkorhaz, Gyermekosztaly

A kronikus granulomatosus betegség az immunrendszer velesziiletett hibainak egyik
monogénes 0roklddésii korképe, a fagocyta diszfunkcid miatt visszatérd infekciok jellemzik.
A megbetegedés hatterében a NADPH- oxidaz rendszer hibaja all, emiatt a bakterialis és
gombafertézések eléfordulasa gyakoribb. Leggyakrabban érintett a tiidd, a bér,a nyirokcsomo
és a gastrointestinalis rendszer. Altaldban 5 éves kor eltt felismerésre keriil, de eléfordul,
hogy csak felndttkorban diagnosztizaljak.

Esettanulmany: Egy 2 éves fiugyermek esetét szeretnénk bemutatni

H. K. terminusra sziiletett, perinatalis infekci6 miatt 3 hétig kezeltiik neonatalis intenziv
részlegiinkon. 2 honapos koraban anaemia, majenzimemelkedés és magas gyulladasos
laborértékei hatterében CMV infekcid igazolddott. Visszatérd lazas allapota,
hepatosplenomegaliaja €s a laborleletek alapjan felmertilt az infekci6 indukalta
macrophagaktivacios szindroma és a haemophagocytas lymphohistiocytosis, emiatt genetikai
vizsgalatra mintat kiildtiink, immunszuppressziv terapiat alkalmaztunk, mely mellett
laborértékei normalizalodtak, allapota stabilizalodott. Utan kdvetése soran kisebb lazzal jaro
1éguti fertdzései voltak, tiinetei antibiotikum adéaséara szanalodtak.

Egy év utan allapotrosszabbodast észleltiink 1,5 éves koraban, magas laz, balra tolt vérkép,
bakterialis infekciora utald labormarkerek miatt felvételre keriilt csecsemd-kisded
részleglinkre. Perzisztalo lazas allapota, exanthemai miatt felmeriilt noncomplett Kawasaki
szindroma lehetdsége is, azonban a kardioldgiai vizsgélata ezt nem erdsitette meg. Az
alkalmazott kezelés mellett atmeneti allapotjavulast kovetden 2 honap mulva rapid
progressziot észleltiink, 7 napja tart6 ldzas allapota miatt 1jbol obszervaltuk, szélesspektrumi
antibiotikum adésa mellett 1€gzési elégtelensége alakult ki, gépi 1élegeztetés valt sziikségessé.
A komplex intenziv terapids ellatas ellenére a gyermek életét megmenteni nem tudtuk, 2 éves
korban exitalt.

A genetikai vizsgalat eredményét 13 honap mulva kaptuk meg, -post mortem - krénikus
granulomatosus betegséget diagnosztizaltak, amit mar a koérbonctani vizsgalat is felvetett.

CGD diagnosztikus kritériumai nem teljesiiltek a betegilinknél, granulomatosus eltérések
képalkotd vizsgalatok soran nem keriiltek leirasra, széklet habitus valtozasrol, sebgyogyulasi
zavarr6l nem volt tudomasunk, suly-és hosszgyarapodasa megfeleld iitemben zajlott.



Eldadasunkkal szeretnénk felhivni a figyelmet a kiilonb6z6 klinikai fenotipusok miatti
diagnosztikus nehézségekre, ugyanakkor a genetikai vizsgalat sziikségességére, ami a korai,
pontos diagndzist megerositi, ezaltal segit a megfeleld egyénre szabott terapia
megvalasztasaban, s ezaltal a betegség lefolyasat, a betegség kimenetelét jelentdse mértékben
befolyasolja.

Csaki, Csilla; Kurcsics, Judit: Az Istenhegyi Géndiagnosztikai Kézpont ImmunoCAP
molekularis allergiavizsgalatainak osszegzése

Reformatus Pulmonolégiai Centrum, Torokbalint

BEVEZETES: Az Istenhegyi Géndiagnosztikai Kozpontban 2019 mérciusaban kezdédtek a
Phadia 100 ImmunoCAP molekularis allergiavizsgalatok. Ahogy az EAACI legfrissebb,
2023-as ajanlasaban is szerepel, az IgE-tipusu allergidk koziik a magas anafilaxia kockazattal
jar6 foldimogyord és mogyord-did-olajos mag allergiak esetén a hagyomanyos laboratoriumi
vizsgalatokat komponens IgE illetve BAT (bazofil aktivacios teszt) mérésekkel javasolt
kiegésziteni, a lehetd legpontosabb diagnozis €s kockéazat felmérés érdekében. Ennek
elismerten legmegbizhatobb modszere az ImmunoCAP vizsgélat.

MODSZEREK, EREDMENYEK:

A Phadia 100 ImmunoCAP gép 2019 és 2023 kozott miikdodott az Intézetben, kizarolag
molekularis allergia és specifikus IgE vizsgalat céljara. Ennél a modszernél minden egyes
komponens mérése egyenként torténik, nem kotott panelekben.

Ebben az idészakban 6sszesen 16734 ilyen tipusu vizsgalat késziilt, legnagyobb esetszdmmal
a tejfehérje, tojasfehérje, mogyoro-dio allergének és a parlagfii. Eredményeinket Excel
tablazat segitségével elemezziik, a statisztikai szamitdsokat Student’s t-teszttel végezziik. A
mogyoro-dioféléket a vizsgalataink soran kiemelten kezeltiik, ezekbdl 6sszesen 2875
ImmunoCAP vizsgalat késziilt. 692 paciens 1276 pozitiv vizsgalata soran kaptunk IgE
pozitivitast (=0,35) foldimogyordra, torokmogyoroéra, kesudiora és/vagy diora.

A 692 paciens koziil a leggyakoribb a foldimogyordé allergia volt (419 beteg). Az értékelésnél
a foldimogyord esetében az Ara h2-t, az egyéb mogyor6féléknél a legnagyobb aranyban
allergias tiinetekkel korreldlo pozitiv, specifikus tarolofehérje komponenst vettiik figyelembe.
Az egyéb mogyoro6féléknél a vart, irodalmi adathoz képest nem a térokmogyord, hanem a
kesudio tlinik a leggyakoribbnak, 278 Ana 03 pozitiv pacienssel. A di6 Jug rl allergénjét 174,
a torokmogyoro Cor al4-et 159 paciensnél talaltuk pozitivnak.

A foldimogyor6 esetében a leggyakrabban vizsgalt komponens az Ara h2 és Ara h6 volt, 613
¢€s 616 vizsgalatbol az Ara h2 536 esetben, az Ara h6 486 esetben volt pozitiv. 979 esetben a
mintabol az Ara h2 és az Ara h6 allergént egyarant vizsgaltuk. Ezek koziil a mintak koziil az
Ara h2 pozitivitdsa negativ Ara h6 mellett 55 esetben, Ara h6 pozitivitas negativ Ara h2
mellett csak 24 esetben fordult eld.

KOVETKEZTETESEK:

1. Magyarorszagon a leggyakoribb primer (tarolofehérje pozitiv) olajos mag allergia a
foldimogyoro allergia

2. Az egyéb primer mogyoro-did allergidk gyakorisagi sorrendje: kesudio, did, torokmogyoro



3. A kisgyermekkorban kezdddd kesudi6 allergia az elmult években, a korabbi idészakokhoz
képest hazankban relative gyakoribba valt.

Papp Gabor: Molekularis allergén terjedés nyomai, és jelentésége inhalativ allergias
betegeink korében
Spiroped Szigetvar Kft

Bevezetés: A komponens alapt allergologiai vizsgélatok nagy segitséget nyujtanak az
allergén immunterapia megfeleld indikalasaban, ugyanakkor érdekes megfigyelni a kiilonb6z6
¢letkorban fellépd molekularis folyamatokat. Kezdetben altaldban az iniciator allergének, (
Lolp I,Phlp 1, Amba 1, Der f 1, Der p 1,Der p 23) jelennek meg, majd ezt kdveti a tobbi
allergén fokozatos fellépése. Ezt a jelenséget molekularis allergén terjedésnek nevezziik. A
folyamat statisztikai modszerekkel is jol lekovethetd, de érdekes a kiilonb6zo életkort
csaladtagok molekularis allergén mintdzatanak az 6sszehasonlitasa is.

Modszer: ALEX multiplex allergia teszt soran kapott eredményeinket elemeztiik. A
statisztikai elemzésen kiviil allergids csaladtagok molekularis allergén mintdzatat is
Osszehasonlitottuk.

Eredmény: 77 fii pollen, 62 atka allergids betegiink értékeit hasonlitottuk 6ssze. A fii pollen
allergiaban a legkorabban megjelend és leggyakrabban megtalalhat6 allergén a Phl p 1 volt.
84% -ban fordult el6 pollen allergiasoknal és 3 évesen tobb esetben mar szenzibilizalodtak
ellene, ilyenkor altalaban egyediil képviselte a fii pollen csaladot (23%-ban). A masodik
leggyakoribb fii pollen allergénnek a Phl p 5 bizonyult. 57%-ban volt jelen allergias betegeink
korében, altalaban kisiskolas korban 6-8 évesen kezdett megjelenni, és fiatal felnéttkorban
mar szinte mindenkinél megtalalhato volt. 2.5 %-ban mint iniciator allergén szerepelt.

A 62 atka allergias betegiinknél 80-80%-ban a Der p 2 és Der {2 szerepelt. A Der f 1 és Der p
1, 47 és 55%-s gyakorisagot ért el. Erdekes mdodon a leggyakoribb iniciator atka allergén a
Der p 23 11%-1 és a Der p 2 8% -I volt

A csaladtagok Osszehasonlitd eredményeinél az lathato, hogy a csaladi 6rokség részeként
kialakul6 gyermekkori inhalativ allergia sokkal diverzebb mint a sziiloknél. Erre 4-5 példat
szeretnék az eléaddsomban bemutatni.

Osszefoglalo: Az allergiak kialakulasanal mind genetikai, mind kornyezeti faktorok szerepet
jatszanak. Vizsgélatunk alapjan az {6 allergének mintdzata (a molekularis allergének
mintdzata) erds genetikai hatasnak van kitéve, ugyanakkor a XXI. szazadi, allergia
kialakulasanak szempontjabdl kedvezodtlen kornyezeti tényezok, a gyermekeknél -
molekularis allergéneket tekintve - egy joval valtozékonyabb molekularis allergia mintazatot
hozhat Iétre. A késObbiekben az inicidtor allergének észlelése egy joval kordbbi allergén
immunterapiat, egy korai prevencio lehetdségét vetiti eldre.

Dr. Pall, Gabriella; Dr. Pintér, Erzsébet; Dr. Kun, Maria; Prof. Dr. Réthy, Lajos:
Foldimogyoro tarolo fehérjék vizsgalata két labormaodszerrel magyar gyermekekben:
Ara h 2 és Ara h 6 sIgE szintek 6sszehasonlitasa

Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet



Célkitlizés

A molekularis allergia vizsgalatok javitjak a foldimogyor6 allergia diagnosztikajat és a
betegség gondozasanak mindségét. Korabbi eredményeink szerint Magyarorszagon a
foldimogyoro allergia gyan miatt végzett molekularis allergologiai vizsgalatok a stlyos
allergias reakci6 jo prediktoraiként ismert tarold fehérjék koziil az Ara h 2 mellett gyakori Ara
h 6 monoszenzitizaciot mutattak. Jelen vizsgalatunkban kiilon elemezziik és dsszehasonlitjuk
az ImmunoCAP és az Immunoblot technikaval végzett vizsgalatok eredményeit.

Anyagok és modszerek

Retrospektiven elemeztiik 164, 0-18 éves kort, foldimogyor6 allergia miatt 2021. 01. 01 és
2023. 11. 30 kozott vizsgalt gyermek anonimizalt eredményeit. Ara h 2 és Ara h 6 sIgE
szintek ImmunoCapTM (65.9%) és Immunoblot (34,1%) modszerrel tortént meghatarozasait
hasonlitottuk 6ssze ANOVA probaval.

Eredmények

A vizsgalt gyermekek atlagéletkora 6,2 év volt (SD:3,2), koziiliikk 100 fiu (61,0%) és 64 lany
(39,0%) volt. A gyermekek 41,5 %-a (68) volt szenzitizalt legalabb az egyik vizsgalt
foldimogyoro tarolo fehérjére, koziiliik 45-en (67.2%) mind az Ara h 2-re, mind pedig az Ara
h 6-ra, 6 gyermek (8,9%) csak az Ara h 2-re, 16 gyermek pedig (23,9%) csak az Ara h 6-ra. A
szenzitizalt gyermekek Ara h 2 sIgE atlaga 30,4 kU/1 volt (SD:36,7), Ara h 6 sIgE atlaga
pedig 47,2 kU/I (SD:40,0). Kiilon vizsgalva a két labormodszer eredményeit, az Ara h 2 sIgE
atlaga ImmunoCAP technikaval 29,8 kU/1 (SD:37,3), Immunoblottal 31,3 kU/I (SD:36,4)
volt, mig az Ara h 6 sIgE atlaga InmunoCAP-pel 49,3 kU/I (SD:40,2) Immunoblottal pedig
44,1 kU/1 (SD: 40,3) volt. A két labormodszer kozotti kiillonbség nem volt statisztikailag
szignifikans (p=0,87).

Osszefoglalas

Eredményeink megerdsitették, hogy Magyarorszagon a sulyos allergias reakcio jo
prediktoraiként szamon tartott Ara h 2 és Ara h 6 szenzitizaci6 koziil az Ara h 6 gyakoribb,
mint az Ara h 2 elleni, az Ara h 6 ellen termel6d6 sIgE szint magasabb. Ezt a tényt a
valasztott laboratoriumi modszer nem befolyasolja, mind az ImmunoCAP- mind az
Immunoblot vizsgalatok megerdsitik. Eredményeink arra utalnak, hogy Magyarorszdgon az
Ara h 6 sIgE mérés az Ara h 2 sIgE mellett feltétleniil indokolt a stlyos allergias reakciora
veszélyeztetett betegek felismerésében.

Dr. Réthy, Lajos: Gorogszéna és foldimogyoré-allergia, foldimogyoré-Keriilé diéta
mellett kialakult anafilaxia eset tiikrében

1. Heim Pal Orszagos Gyermekgogyaszati Intézet Budapest 2. Semmelweis Egyetem
Csaladgondozasi Modszertani Tanszék

Az éttekintés apropojat ado ritka esetben anafilaxia kivaltd okaként sikeriilt azonositanunk a
gorogszénat, foldimogyoro allergids egyetemista kort nébetegnél, ALEX multiplex
molekularis allergia vizsgalattal. A ritka eset ismertetése kapcsan tekintjiik at a féldimogyord



ilyen vonatkozasban szoba johetd kereszt-allergénjeit.

A foldimogyoré anafilaktogén magproteinjei (ara h 1, ara h 2, ara h 3, ara h 6) az arra
érzékenyekben nyomokban fogyasztott foldimogyorotol is képesek anafilaxids reakciot
provokalni. Ilyenkor a szigort foldimogyoro-mentes diéta szerepe alapvetd az anafilaxia
megeldzésében. Olajos magvak (mogyoro-diofélék ugyan hasonld magproteineket szintén
tartalmaznak, &m a homoldgia mégsem olyan mértékli hogy kereszt-allergia ténylegesen
kialakuljon az esetek tulnyomo6 tobbségében.

Komolyabban kell venni ugyanakkor az ehet6 hiivelyes termésii novényeket.
Kozismertebbek: sz6ja, bab, borsd, lencse- ezek fogyasztasara, esetleges reakcidkra célszerti
a kortorténetben mindig rakérdezni, a pontos allergén-keriild diéta felallitasdhoz.

Hazankban kevésbé ismert egy masik lehetséges allergén, ami kereszt-reakciot mutathat a
foldimogyoro allergén proteinjeivel. A keleti gyogyaszatban régdta ismert gydgyndvény, a
gorogszéna (Trigonella foenum-graecum) szintén hiivelyes termésii. Magjat Indiaban a curry-
keverék alkotorészeként is alkalmazzak, de a kinai, torok konyha is hasznalja, pl. torok kavé
izesitoként. Hazankban a ,,dejo”” magkeveréket izesitik vele, emellett gyogynovényként is
kaphato.

Molekularis allergologiai szempontb6l 7S-vicilin and 11S-legumin tartalma jelentds
homologiat mutat a foldimogyor6 Arah 1 and Ara h 3-al , de emellett tartalmaz 2S albumin-t
is (ara h 2 és h 6 homoldg) valamint PR-10 proteint is (ara h8 homolég).

Osszefoglalas, konkluzio: Igazolt foldimogyoro-magprotein allergia esetén nagyon fontos
tisztazni a hiivelyesek lehetséges kereszt-allergén szerepét. A kozismert szoja, bab, borso,
lencse mellett a hazankban is egyre népszerlibb gérogszénara is figyelmet kell forditani, hogy
a foldimogyoro-mentes diéta mellett annak homolog magfehérjéi ne okozhassanak
anafilaxiat.

Papp Gabor: A molekularis allergén diverzitas mérésére szolgalo uj eljaras, és annak
klinikai jelentosége.
Spiroped Szigetvar Kft

Bevezetd: A poliszenzitizacid és az allergids betegségek sulyossaga kozotti kapcsolat
vizsgalata jelentOs szakirodalmi gazdagsaggal bliszkélkedhet. A molekularis allergoldgiai
vizsgalatok soran azonban, az allergén fehérjék sokasagaval szemben tudjuk mérni a
szenzibilizacido mértékét. A molekuldris szenzibilizacié vizsgélata, mélyebb betekintést ad az
allergologiai folyamatokba. Ugyanakkor az nem tisztazott, hogy a molekularis diverzitas
mértéke, hogyan befolyasolja az allergids reakciok sulyossagat. Ennek egyik f6 oka, hogy ez
idaig nem rendelkeztiink a diverzitast objektivizalo, megfelel6 mérészdmmal. Munkéank soran
megalkottuk a Molecular Allergens Diversity ( MAD) indexet. A MAD Index kiszdmolésa a
biologidban mar jol ismert, tobbek kozott egy adott populacio sokféleséget meghatarozo
Shannon-Weiner képlet /H = -Zpi * In(pi)/ alapjan tortént.

Modszer: 64 pollen allergias beteg molekularis allergia tesztjén, végeztiik el a MADI
meghatarozast. Meghataroztuk az allergias betegségek sulyossagat egyénekre lebontva. Itt
szerepelt a rhinitis, asthma bronchiale, ételallergia, ekzema €és anafilaxia. Mindegyik egység
sulyossagat 0-3 ponttal értékeltiik a korlapok, a szedett gydgyszerek és a klinikai anamnézis



alapjan. A klinikai kiértékelés a MAD Index meghatarozasa eldtt tortént. A MADI és a
betegség sulyossaga kozotti dsszefiiggést korrelacid analizissel vizsgaltuk.

Eredmények: Az Osszesitett sulyossag 4.34+/-2.02-nek adodott. Az MAD Index atlag 1.263
+/-0.289 volt. Az dsszesitett sulyossag és a MAD Index Gsszefliggésének a vizsgalatakor a
korrelacios egylitthato értéke R= 0.58 volt.

Megbeszélés: A MAD index bevezetésével a molekuldris allergia tesztek mélyebb, statisztikai
jellegli értelmezése valik lehetévé. Eldadasomban bemutatom a MAD index alap, erdsitett, és
{6 allergénekre kidolgozott valtozatat. A MAD index hasznélata elsésorban az eredmények
statisztikai feldolgozasaban valhat elonyiinkre, ugyanakkor egyéni szinten is kovetkeztetések
levonasat teszi lehetdvé. Pilot jellegli vizsgalatunkban jo korrelacid igazolodott az allergias
betegségek sulyossaga, €s a molekularis szenzitizacio mértéke, azaz molekularis diverzitas
kozott.

Lupseané Erdélyi, Eszter; Szabo, Aniko; Kiss-Fekete, Beata; Kiricsi, Agnes: Milyen hattér
betegségekre utalhat a visszatéré, elhtizodo6 vagy szovodményes kozépfiilgyulladas
gyermekeknél?

Szegedi Tudomany Egyetem

Célkitlizések: A visszatérd (fél éven beliil 3 vagy az elmult egy évben 4) kozépfiilgyulladasok
esetében a szakirodalom szerint érdemes kivizsgaléast inditani. A kozdsségbe jarod gyermekek
esetén a leggyakoribb fertdzések a felso 1éguti fertdzések és a legtobb antibiotikum feliras is
heveny otitis media miatt torténik. Az otitisek kialakuldsdnak anatdmiai, illetve a
gyermekekre jellemzd fiziologids immungyengesége jol ismert faktorok. Azonban nem
szabad megfeledkezniink az esetleges egyéb koroki tényezdk szerepérdl sem. A gyakori
kozépfiilgyulladasok lehetnek az elsd jelei egy primer vagy szekunder immunhidnynak, illetve
sulyos foku refluxnak vagy akar csecsemo ¢€s kisded kori tej vagy egyéb étel allergianak is.
Célunk volt a klinikdnkon megfordulo 5 év alatti gyermekek eseteinek elemzése.

Modszerek: Klinikank ambulanciain 2022.01.01-2023.12.31. k6zott visszatérd otitisek miatt
megforduld 5 év alatti gyermekek ambuldns kezeldlapjait tekintettiik at. Osszesitettiik, hogy
hany beteg 0sszesen hany alkalommal jelentkezett Klinikdnkon heveny kozépfiilgyulladas
miatt. Tortént-e kivizsgalas tovabbi betegségek iranyaba, ismert-e mas alapbetegség, kellett-e
miitéti beavatkozast végezniink a gyermeknél?

Eredmények: Tobb mint 1000 gyermek tobb mint 1500 alkalommal jelentkezett
ambulancidnkon. Ezen gyermekek koziil tobbnek igazolodott immundeficienciaja,
ételérzékenysége vagy stlyos foku reflux betegsége. Tobb esetben keriilt sor
mastoidectomiara szovodményes kozépfiilgyulladas miatt.

Kovetkeztetés: Osszességében elmondhatd, hogy a 5 év alatti gyermekek esetében a heveny
kozépfiilgyulladas igen gyakran el6forduld korkép és konzervativ, gydgyszeres kezelésre a
gyermek panaszmentessé valik. Azonban e gyermekek kis hdnyadéban egyé alapbetegségre is
fény deriilhet, mely kezelése nélkiil az esetleges stilyosabb komplikaciok nem keriilhetdek el.
A kezelésre nem vagy rosszul reagald kozépfiilgyulladasok, illetve a gyakori visszatérd
otitisek esetében immunolodgiai, gasztroenterologiai illetve allergologiai vizsgalatok és
alapbetegségek felderitése elengedhetetlen.




Dr.Guth, Krisztina; Dr. Bohécs, Anik6: A lymphangioleiomyomatosis diagnosztikaja és
terapias lehetoségei
Semmelweis Egyetem, Pulmonolégiai Klinika

Célkitiizés: A Semmelweis Egyetem (SE) Pulmonol6gidjan gondozott LAM betegek klinikai,
funkcionalis és radiomorfologiai adatainak, sz6vodményeinek €s gydgyszeres terapianak
retrospektiv feldolgozasa. A korszerli gydgyszeres kezelés 1égzésfunkcids paraméterekre
gyakorolt hatasanak elemzése, tovabba a HRCT score ¢€s a 1égzésfunkcios értékek kozotti
kapcsolat Osszefiiggésének vizsgalata.

Anyagok és modszerek: A 1égzésfunkcios vizsgalatok teljestest pletizmograffal torténtek, az
elsé masodpercben kilégzett levegd térfogata (FEV 1) eredmények a referencia érték
szazalékéaban (%) szerepelnek. A mellkasi HRCT képeken a cystdk szdmanak és eloszlasanak
vizsgalata manudlisan tortént.

Eredmények: A Semmelweis Egyetem Pulmonologiai Klinikdjan 2013 és 2024 januar kozott
Osszesen n=24 n6 beteget gondoztak LAM miatt. A betegek atlag életkora diagndziskor
41,125+6,8 év volt, diagnoziskor az atlagos FEV1%: 61,6+18,14 %, az atlagos FVC%:
76,288+16,98% volt. A diagnozis n=17 (70,8%) esetben a szdvettani vizsgalat alapjan, n=7
(29,2%) alkalommal pedig a kliniko-radiologiai kép alapjan tortént. A LAM diagn6zisahoz
HRCT felvétel sziikséges. Ezekhez a felvételekhez egy ugy nevezett HRCT-score-t
parositottunk, mely a tiid6 5 lebenyét 4 szempont alapjan pontozza, majd ezt dsszevetettiik a
Iégzésfunkcios paraméterekkel. Azt talaltuk, hogy a FEV1 és FVC paraméterek jol
korrelalnak a HRCT-score-ral (R = 0,6552). A vizsgélt betegeknél TSC pozitivitds n=3
esetben igazolodott. Az mTor inhibitor kezelésben n=15 {6 részesiilt, atlagosan 31,81+24,812
honapos terapias idovel. A premenopauzalis csoportban, az inhibitor kezelés utan FEV1 és
FVC értékekben nem taldltunk parositott t-probaval szignifikans eltérés (p=0,20) sem a
literben, sem a szdzalékban mért értékekben, vagyis progresszié nem volt igazolhatd. A
postmenupauzalisban az mTROR alkalmazéasa mellett a 1égzésfunkcids paraméterekben
javulas volt tapasztalhaté azonban ez nem volt szignifikans (p=0,11) az mTOR inhibitorok
alkalmazasa mellett. Tiidétranszplantacié n=5 betegnél tortént.

Osszefoglalas: A lymphangioleiomyomatosis egy progressziv, leginkabb reproduktiv kort
ndket érintd interstitialis tiiddbetegség, terapiarezisztens obstruktiv zavar esetén
differencialdiagnosztikai szempontbdl érdemes ra gondolni. A diagnozist megerdsitheti a
szOvettani minta, a tipusos radiomorfologiai eltérések, valamint az egyéb szervi manifesztacid
jelenléte, mint a vese angiomyolipoéméja. A diagndzis felallitdsa ILD Team keretein beliil
torténik. A betegség kovetésére alkalmas a HRCT és a 1égzésfunkcids vizsgalat. Kezelése
elsdsorban tiineti terapia, valamint a progresszio lassithatd mTOR inhibitorok alkalmazéasaval,
ami jelenleg off-label modon alkalmazhato erre a célra. A nemzetkozi irodalmi
eredményekhez hasonloan, a klinikai tapasztalatok is megerdsitik az mTOR inhibitor terapia
kedvezd hatasat a 1égzésfunkcids paraméterekre.

Balo-(Banga), Jozsef Matyas Prof. Dr.; Szoboszlai, Istvanné; Vajda, Adrienne Dr.:
Epicutan probak fogaszati tesztsorral a COVID elétt és utan
Dr. Balo Maganrendelo



A fogaszati- szajsebészeti gyakorlatban szdmos anyag felhaszndlasa torténik. Ezek fébb
vonalakban a fémek, mtianyagok, cement, Hg-6tvozetek és ezek kombinécioi. Ezek koziil egyes
fémek (nikkel) és az akrilatok magas szenzitizal6 potenciallal rendelkeznek. Foként IV-es
tipusu cellularis reakciok 1éphetnek fel, kontakt stomatitis €és ~dermatitis formajaban. Egyes
illatanyagok urtikariat okozhatnak.

Célkittizéseink: A 2016-2020 (COVID el6tti), valamint a 2021-2024 (COVID utani) idészak
teszt eredményeinek Osszehasonlitisa a Budapest Eszak-pesti régioban, valamint
Székesfehérvar és vonzaskore vonatkozasaban.

Modszer: Ratevési tesztek Chemotechnique Diagnostics (Svédo.) és Smartpractice (Németo.)
kombindlt tesztsorokkal. Leolvasas a szokasos 4 idOpontban. Csoportonként 1200-1400
eredményt értékeltiink Microsoft Excel prg. segitségével.

Beteganyag ¢és eredmények: Budapesten a COVID el6tt 43 eset, 38 nd, 5 ffi, akik koziil 40 foénél
igazolodott legalabb 1 pozitivitds a 33 anyag valamelyikére. Negativ volt a tesztsor 3 nonél.
COVID utan 45 eset, 40 nd és 5 ffi koziil mindegyik pozitiv volt. Székesfehérvaron a
vizsgalatok azonos szamu ¢és dsszetételli tesztsorokkal torténtek. A COVID el6tt 48 eset, 40 nd
¢és 8 ffi koziil 32 f6nél; 29 nénél és 3 ffi-nél kaptunk pozitv eredményt. COVID utan 55 eset,
45 n6 és 10 ffi koziil 30 nénél és 5 ffi-nél volt pozitivitas. Itt a pozitiv és a végig negativ esetek
nemek szerinti aranya csekély mértékben valtozott. Novekedést a ffi csoportban lattunk; 3/8-
rol 5/10-re. Amig a bp-i anyagban elsésorban a fémekkel szembeni pozitivitas ndvekedése,
addig Szfehérvaron a formaldehyd és a perubalzsam fokozddasa volt jelentds. A  tesztsorokon
beliili Osszesitett pozitivitdAsok szama mindkét vizsgalati helyen jelntésen nott.

Kovetkeztetés: a pandémia kovetkezményei e specialis teriileten is tetten érhetok.



