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Bevezetés: közös tulajdonságok



IEI és immundiszfunkciók

Castagnoli et al, World Allergy Organ J 2021
Szamosi Szilvia szívességéből



Szekanecz, Z. et al. Autoinflammation and autoimmunity across rheumatic and musculoskeletal diseases.

Nat. Rev. Rheumatol. https://doi.org/10.1038/s41584-021-00652-9 (2021). 

Autoinflammáció

Recurrent
Pericarditis

FMF

https://doi.org/10.1038/s41584-021-00652-9


Definíciók

Szamosi Szilvia szívességéből



Still-kór: autoinflammáció és hiperinflammáció

Ruscitti et al, Nat Rev Rheumatol 2024



Nomenklatúra – sok átfedés

„Citokinvihar”

Makrofág-aktivációs szindróma (MAS)

Haemophagocytás lymphohistiocytosis (HLH)

Cytokine release syndrome (CRS) – immunterápia!

Multisystemic inflammatory syndrome (MIS)

Hasonló: szepszis - SIRS (syst. inflammatory response sy.)

MOF (multiorgan failure)



A hiperinflammációs spektrum

Planas et al, Front Immunol 2023



Van-e egyáltalán citokin vihar?

Kox et al, JAMA 2020; Kang…Kishimoto, PNAS 2020

CRS/ARDSCOVID-19



Prognózis – ITO kezelés szükségessége

Mudd et al, Sci Adv 2020
Hu et al, J Med Virol 2020



Célszervek károsodása (MOF)

Bhaskar et al, Front Immunol 2020
Shimabukuro-Vornhagen et al, J Immunother Cancer 2017



Célszervek károsodása (MOF)

Gubernatorova et al, Cytokine Growth Factor Rev 2020



Általános diagnosztikai szempontok

Szamosi Szilvia szívességéből

CITOKINVIHAR MINDEGYIKBEN VAN



A fő biomarkerek

Yasin S, et al. Rheumatology (Oxford), 2020
Lee PY, Ann Rheum Dis. 2020
Szamosi Szilvia szívességéből
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MAS/HLH



Átfedő szindrómák - MAS spektrum?

McGonagle et al, Nat Rev Rheumatol 2021



Hemofagocitás szindrómák –
primer HLH és szekunder HLH/MAS

Constantin Tamás szívességéből



MAS/HLH patogenezis

Brisse et al, Front Immunol 2017



MAS/HLH: primer és szekunder

Szamosi és Szekanecz, Orvostovábbk Szemle 2020



MAS/HLH: biomarkerek

Janka et al, Annu Rev Med 2012
Constantin Tamás szívességéből



HLH – Hscore (>169) és kimeneteli kritériumok

Mehta, Lancet 2020
Webb et al, Lancet Rheumatol 2020



A MAS spektrum - klasszifikáció

McGonagle et al, Nat Rev Rheumatol 2021
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CRS



CRS mechanizmus

Cosenza et al, Int J Mol Sci 2021



CRS stádiumok

Gergely L, Immunol Szemle 2024



ICANS
(immun-effektorsejt-indukált neurotoxicitás)

Butt et al, Frint Neurol 2023
Borrega et al, HemaSphere 2019
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Szepszis



Szepszis/SIRS eset

Sipka…Szekanecz et al, Med Inflamm 1995



Citokinvihar szepszisben

Kox et al, JAMA 2020; Kang…Kishimoto, PNAS 2020



Szepszis – systems biology

Hancock et al, Front Immunol 2025
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Terápiás megfontolások



I. Stádium 
(korai fertőzés)

II. Stádium 
(pulmonalis fázis)

III. Stádium 
(hiperinflammációs fázis)

Virális válasz fázisa

Gazdaszervezet gyulladásos válasz fázisa
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Idővonal

Klinikai 
tünetek

Klinikai 
leletek

Enyhe általános tünetek
Láz >37,5 °C

Köhögés, hasmenés, fejfájás

Légzési nehezítettség
Hypoxia (PaO2/FiO2≤300 Hgmm

ARDS
SIRS/Shock

Szívelégtelenség

Lymphopenia, 
emelkedett protrombin idő,

D-dimer, LDH

Kóros mellkasi képalkotó
Emelkedett transzamináz

Alacsony-normál procalcitonin

Emelkedett CRP, LDH, IL-6, D-
dimer, ferritin, Troponin, 

NT-proBNP

Potenciális 
terápiák

Antivirális kezelés, chloroquin, hydroxychloroquin, konvaleszcens plazma?

Immunszuppresszió csökkentése Kortikoszteroid, IL-6, IL-1, JAK gátló, IVIg

Kezelési elvek – korán és későn

Siddiqi et al, J Lung Heart Transplant 2020
Szekanecz et al, Immunol Szle 2020



Citokinvihar/MAS/HLH kezelése

Freeman et al, Front Immunol 2020
Ruscitti et al, Nat Rev Rheumatol 2024



MAS/HLH – patogenezis-vezérelt terápia

McGonagle et al, Nat Rev Rheumatol 2021
Brisse et al, Cytokine Growth Fact Rev 2015



Egy példa: IL-1 gátlás szepszis + MAS-ban

Shakoory…Dinarello et al, Crit Care Med 2016



RA + szepszis – súlyos fertőzésben a célzott 
terápia csökkenti a MOF-t

Richter et al, ARD 2015



Szepszis terápia – endotípusok

Hancock et al, Front Immunol 2025

Boldog szülinapot!
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Összegzés – take-home-message

Ruscitti et al, Nat Rev Rheumatol 2024Köszönöm a figyelmet!


