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Autoimmunitas

Autoinflammacio

Mozgasszervi tiinetek

Bor-nydlkahartya
BelsOszervi tiinetek

Thrombosis hajlam

Kezelés hatasai:
-Hajlam fertozésekre
-Osteoporosis




Tumoros neoantigénre, virus- baktérium- Szisztémas autoimmun korképekre gyanus eltérések

gomba antigénre adott valasz

EBV, CMV, B-C virushepatitis, HIV; sepsis, bacterialis
endocarditis, kdvetkezményes citokin vihar, makrofag

»Klasszikus” paraneopasias aktivacids szindroma, stb.
szindroma

RNS polymeraz Il pozitiv
diffuz SSc + tumor
Dermatomyositis + tumor

Citokin vihar
Tumor
Immunhiany Autoinflammacio
Inflammasopathiak (NLPR3, NLPR1, NLRC4): (laz, serositis, urticaria szer( elté-
CVID= | FNa ritkan felil rések, meningitis); NF kappaB regulacios zavar (aphta, lupus-szer( betegség,

IBD, immunhianyos allapot); TLR7 ,,gain of function”; ADA2 deficiencia
(hypogamma-globulineamia, PAN-szer(i megbetegedés, gyulladas); Heamo-
phagocytosis szindroma (laz, pancytopenia, magas ferritin, szervelégtelenség);
Interferonopathiak (felnSttkori Chilblain eltérések, vasculopathia, intersticidlis
tudGbetegség, panniculitis, encephalitis) , VEXAS syndroma

regulalodhat

Gyulladasos citokin utvonalak aktivaldodasa




Primer immunhianyos allapotok
Klinikai tipusok

Visszatéro infekciok (48%)
* H. influenzae, Moraxella catharralis, S pneumoniae; Campylobacter jejuni, Giardia lamblia

Lymphocyta infiltracio (22%)

* Lymphoid interstitiali pneumonitis, hepatomegalia, splenomegalia, persistens
lymphadenopathia,, granuloma képzédés

Autoimmunitas (11%)
* |TP, AIHA, anemia perniciosa

Enteropathia (2%)

* Diarrhoea, malabsorptio, interstinalis lymphocyta infiltracio (gluténmentes diétdra nem reagal)

Malignoma (3%)

* Lymphoma, gyomorrak

Chapel et al. Blood 2008; 112: 277-86



Kozonséges variabilis immunhianyos allapot (CVID) diagnodzisa

- 1gG <5 g/I felnGttben és IgA (<0.8 g/l) vagy IgM (<0.4 g/l) jelent6s csokkenése

- 2 év feletti életkor (f6ként 2-3. évtized)

- Rekurrald, sullyos vagy szokatlan fert6zések (antibiotikus kezelés/vakcinacié ellenére)

Evente legaldbb kétszer: leggyakrabban léguti, gastrointestinalis infekcidk

- Rossz vakcinacios valasz

- Gyulladasos betegségek vagy autoimmunitas (pl. AIHA, hepatitis, coeliakia,

Hashimoto thyreoiditis) tarsulasa - az esetek egynegyedében el6fordul

- Autoimmunitas szeroldgiai jelei, pl. Coombs teszt

- Granulomatosus betegség (tlidé, maj, 1ép, nyirokcsoma)

* - Hypogammaglobulinaemia egyéb oka kizarhato

A diagnozis felallitasahoz sziikséges vizsgalatok kozé tartozik az immunglobulin szintek meghatarozasa mellett a
vérkép, mikrobiolégiai vizsgalatok illetve HIV-szeroldgia is.



Mikor merul fel szisztémas autoimmun betegség (kotoszoveti betegség) gyanuja?

ismeretlen eredeti gyulladas esetén (gyorsult We, subfebrilitas, laz, egyes kdrképekben emelkedett CRP)

szimmetrikus polyarthritis
* Az MCP, PIP és a nagyiziiletek érintettek

bérjelenségek (dermatitis, vasculitis, livedo reticularis, sclerodactylia, stb.)

Raynaud-jelenség

proteinuria, haematuria, cylindruria

sicca-tiinetek (keratoconjunctivitis sicca, xerophthalmia)

szimmetrikus proximalis végtagizom fajdalom, végtagizom gyengeség

néhany ,szokatlan” eltérés * szervi tiinetek szokatlan tarsulasa

* polyneuritis, neuropathia; ismétlodo arterias,vénas thrombosisok, ismétlodo abortusok; serositisek;
digitalis fekélyek; intersticialis tlid6betegség, arteria pulmonalis hypertonia; tartds leukopenia



,A kulcstunetek”

* Gyulladas
* Polyarthritis
* Raynaud szindroma



Polyarthritist okozo6 korképek

KotOszoveti betegségek (szisztémas autoimmun kdrképek)

* rheumatoid arthritis, lupus, primer Sjogren-szindréma, dermato-polymyositis, juvenilis
idiopathas arthritis, szisztémas vasculitisek, stb.)

Infekciok

¢ hepatitis B es C, EBV, CMV, [parvovirus B19 infekcid, rubeola, szeptikus polyarthritis, akut
bakteriadlis endocarditis

* Lyme-kor stb, febris rheumatica, COVID, stb.

Spondylarthropathiak

Paraneoplasids szindroma
e Szolid tumorok, myeloma multiplex, leukaemia

Mas reumatoldgiai korképek

* kronikus készvény, kalcium-pirofoszfat-depozicid, inflammalt/eroziv osteoarthritis,
sarcoidosis stb.



Az arthritist kiséro klinikai jelek differencialdiagnosztikai értéke

» Afajdalom kifejezettebb, mint az izileti duzzanat

» febris rheumatica, familiaris mediterran laz, acut leukaemia, AIDS, parvovirus B19
infectio

e 40%-ndl nagyobb |3z
 Still betegség, bacterialis arthritis, SLE

* Alaz megelQzi az arthritist
* viralis arthritis, Lyme kor, reactiv arthritis, Still betegség, bacterialis endocarditis

* Migralod arthritis
» febris rheumatica, viralis arthritis, gonococcus infectio, acut leukaemia



Primaer Raynaud syndroma

epizodikus szinvaltozas

cyanosis vagy pallor vagy mindkett6

identifikdlhatd precipitald stimulus (szinte mindig hideg, néha emocionalis stress)

nincs nyilvanvalé egyéb ok

Erds, szimmetrikus periférias pulzusok
Nincs digitalis ulceratio, gangraena, (csillag alaku vagy masmilyen) heg
Normalis koromagy-kapillarisok észlelhet6k

Negativ antinuclearis antitest teszt
Normalis Westergreen-értéek XElteres eszlelneto

ANA vizsgalat és kapillarmikroszkopia
Gondozas: dontés ezt kovetben



A szisztémas autoimmun betegségek diagnosztikajaban alkalmazott
szliromodszerek

Antinuclearis antitest szlir6vizsgalat

Anti-foszfolipid antitest (anti-p2 glycoproteinl, anti-cardiolipin IgGes lgM,
lupus anticoagulans) .

Rheumatoid faktor

Kapillarmikroszkdpia

» Segit a scleroderma csalad korképeit elkiiloniteni a tobbi szisztémas
autoimmun koérképtdl.



Korai SSc mintazat

Oriaskapillaris

/ Tag hurok
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Korai SSc mintazat

Oriaskapillaris

Tag hurok



Aktiv SSc mintazat

Oriaskapillaris

Irregularis széli sor
Bevérzés



Ramified hurkok

Késoi SSc mintazat

Avascularis teriilet Ramified hurkok

\/



A napi rutinban a diagnozist komolyan segito autoantitest vizsgalatok

Anti-dsDNA SLE
Anti-Sm SLE
Anti-centromer limitalt cutan szisztémas sclerosis
Anti-Scl 70 (topo-isomerase 1) diffus cutan szisztémas sclerosis
Anti-RNS polimeraz I-11I diffus cutan szisztémas sclerosis
Anti-U1 Rnp MCTD
lsmételt vizsgélat Anti-Jo-1 Myositis (antiszintetdz szindréma)
indokolt Anti-SS-B, (SS-A) Sjogren syndroma
Anti-cardiolipin, lupus anticoagulans,
anti-beta2 glycoprotein | Primaer, szekunder antiphospholipid szindréma, SLE
Anti-citrullinalt peptid (ACPA) Rheumatoid arthritis
Rheumatoid faktor Rheumatoid arthritis
ANCA (anti-PR3) Angiomatosis granulomatosa (Wegener), Churg Strauss sy.
»,immun panel”: zavarg, értelmetlen! SLE, szisztémas sclerosis és gyulladasos izombetegségek:
Szeronegativ RA: gondos értékelést igényel! részletes autoantitest vizsgalat sziikséges a prognosztikus
alcsoportok meghatarozasa céljabol




A legfontosabb autoantitestek klinikai
jelentdsége SLE-ben

Anti-dsDNA

. < Diagnazis
Anti-nucleosoma
Anti-Sm Kockazat becslés
Anti-SS-A
Anti-ribosomalis
. Aktivitas

Anti-cardiolipin
Lupus anticoagulans l
Anti-beta2 glycoprotein |

Direct Coombs teszt +
Anti-DNA

Anti-U1 Rnp Complement {,



Szeroldgiai alcsoportok és klinikai kockazat becslés SSc-ben

Diffaz Limitalt

50-60%-ban a harom , k6zo6s”
autoantitest valamelyike:

- anti-centromer

- anti-Scl70

- anti-RNA polimeraz lll

Anti- Scl-70 = ILD
Anti-centromer = PAH
Anti-RNA polimeraz lll = renalis crisi

Anti-U3RNP = ILD, PAH, myositis <
Anti-PM-Scl = SSc-myasitis;overlap, arthritis, ILD
Anti-Th/To = ILD, PAH

Clements PJ and Furst DE. Systemic Sclerosis.
Lippincott, Williams & Wilkins, Baltimore, 2004.



Myositis specifikus és myositis asszocialt antitestek

Tumor Overlap
Paraneoplasticus / /
dermatomyositis

y
% Anti-PM/Scl
ACA

Myositis-
scleroderma | -Scl70
overlap syndromg

Paraneoplasticus
NAIM

Necrotizald
autoimmun
myositis
(NAIM)

Dermatomyositis

ziilet-b&r-tiid6
syndroma -RNA tatin-induka

-Ku polll necrotisalo

opathia Ritka
alcsoport

v %, Antiszintetaz Sporadikus
Tudo : H d 4 4 4
EJ szindroma zarvanyytestes
~ inclusion-body myositis;
PL7 ~ ( Sy
IBM)
PL12

Extramuscularis érintettség

Izom érintettség

Meyer A. Inflammatory myopathies: A new landscape. Joint Bone Spine 2018; 85: 23-33.



Antiphospholipid syndroma

(APS)
A leggyakoribb szerzett thrombophilia

Venas és arterias thrombosisok, terhességi morbiditas
Gyakori a mélyvenas thrombosis - pulmonaris embolia

Intracranialis arteria occlusio = stroke

A terapias ajanlasokban is egyre
gyakrabban megjelenik a rizikd
becslés.

Mérlegelendd: thrombosis rizikd
versus vérzéses szovédmeény.

/'

Nagy kockazattal jaro antifoszfolipid
antitestek

-Lupus anticoagulans (legalabb 12 hét
kiilonbséggel)

- Kett8s vagy harmas antitest pozitivitas
-Perzisztensen magas antitest titer (>40

egység)

Alacsony kockazat
- Izoldlt anti-cardiolipin vagy anti-beta2
glycoprotein | antitestek

Tektonidou et al.



,ozeronegativ’ rheumatoid arthritis: a ,,konnyen” elnézhet6 esetek

Sjogren szindroma Szem-szdjszaradas észlelhet6 (de nem mindig!). Anti-SS-B, anti-SS-A antitest pozitivitds (nem kotelezd!).
(relative gyakori) Kisnyalmirigy biopsia! Reuma faktor pozitivitas lehetséges. A fehérvérsejt szam

sokszor csokkent, a Westergren emelkedik, a CRP gyakran

normalis.

Polymyositis/dermato- Proximalis végtagizom gyengesség, Raynaud szindroma, Gyulladasos laboratériumi jelek, CPK emelkedés.

myositis; anti-Jo-1 intersticialis tid6betegség (tluid6fibrosis; ILD). Van olyan gyulladasara utalo laboratériumi leletek.
pozitiv polyarthritis forma is, ami csak polyarthritisszel vagy ILD-vel jar
(ritka) izomtinetek nélkdl.

Problémak a szeronagativ RA differencialdiagnosztikajaban:

Gyakori: Sjogren syndromahoz tarulé polyarthritis, arthritis psoriatica

Ritka, de nem szabad elnézni: SLE-hez tarsulo arthritis, korai diffuz scleroderma,
antiszintetaz szindroma, paraneoplasias szindréma




Koral szisztéemas sclerosis diagnozisa

Diagnosztikus lepesek

1° VOoros zaszlo

11° gyanu

1. Kapillaroszkopia

2. Szeroldgia (ANA, ENA, TOPO-I, ACA)

l. szint

Tovabbi diagnosztikus Iépések

l

Oesophagealis manometria/képalkotd
vizsgalat

Mellkas HRCT (ha indokolt)

. szint



A betegseég aktivitas mérése, a terapias donteseket
befolyasolo téenyezok

» ,Egyszerl” betegség aktivitas indexek

 Komplex composite score-ok

PRO (patients’ reported outcome”)

»Elhanyagolt” klinikai tlinetek — panaszok (faradtsag, fajdalom, stb.)

Komorbiditasok

Terapias adherencia



Celok es alapelvek a rheumatoid arthritis terapiajaban

Az életmindség
hosszu tavu
maximalis javitasa

s A strukturali Cr i res Szocialis
A tunetek t vl alls A funkci6 javitasa -
kezelése SRR normalizalasa szerep
megel6zése javitasa

v

Klinikai remissszio * Nincs klinikai tiinet
* Nincs jele gyulladasos aktivitasnak

A terapia 6 célja

, . o s * Elfogadhatd cél, kiilonésen hosszu
Alacsony bEtEgseg aktivitas betegség fennallas eseetén

Smolen JS, et al. EULAR recommendations for the management of rheumatoid arthritis ...2022 update. Ann Rheum Dis. 2023;82:3-18.



Célok és alapelvek a rheumatoid arthritis terapiajaban

hosszu tavu
maximalis javitasa

| N

[ Az életmindség }

e ali -’ ] r V4 SZOCiéIiS
A tunetek = s'truktur'alls A funkcié javitasa -
kezelése karosodas normalizalasa Szerep
megeldzése javitasa

\

Polyarthritis kezelése (remisszio — esetleg alacsony betegség aktivitas)

A terapia tovabbi
fontos céljai

Cardiovascularis kockazat becslés, kivizsgalas és kezelés (hypertonia, diabetes, hyperlipideaemia)

Intersticialis tiidébetegség (RA-ILD, gyakran rossz prognoézisu UIP mintazat!) kockazat becslés,
kivizsgalas és kezelés
(gyakorisag: 5-10%; RA-hoz kapcsolhaté halalozas:10-20%)

Osteoporosis-torésveszély kockazat becslés, kivizsgalas és kezelés. Torés kockazat csokkentés
Hui Yu et al. Medicine 2022; 101: 1.



Céliranyos (,,célérték vezérelt”’) kezelés SLE-ben (,T2T")
Az alap célok nagyon hasonloak az egyes gyulladasos reumatologiai korképekben

A hosszutavu életminGség
optimalizalasa

 ,Altalanos” betegség-aktivitas csokkentése
* Egy adott szervi manifesztacié aktivitasanak
csokkentése
A tlinetek A karosodas A funkcio Szocialis * Irreverzibilis kirosodas megel8zése
kontrollalasa megel6zése normalizaldsa aktivitas , o
¥ * Betegseég-aktivitas okozta
Célirdnyos kezelés (,T2T”) a betegség * Gyogyszer- (glikokortikoid) okozta
aktivitas szoros kontrollalasa . Eletminéség javitasa
e Nincs klinikai tiinet
v * Nincs gyulladas, betegség-aktivitasi jel

Alacsony betegség aktivitas
(LDA)

* Efogadhato therapas cél
e Kiilonosen hosszu betegség-fennallas esetén

* Alacsony betegség aktivitas: kisebb kockazat a tovabbi karosodas kialakulasara
* A mar meglévé karosodas a legjobb prediktora a tovabbi karosodasok kialakulasanak (!)

e Mar rovid ideig tartd remisszio is csokkenti a tovabbi karosodas kockazatat




Célok és alapelvek az SLE terapiajaban
[ Az életmindség J

hosszu tavu
maximalis javitasa

I —

.. ali s . s zocialis

A tunetek . s’truktur’alls A funkcié javitasa - =
kezelése karosg d’a S normalizalasa Szerep
megelozése | javitasa

Alapbetegség DMARD kezelése (remisszio — esetleg alacsony betegség aktivitas)
Szervi tunetek (nephritis, arthritis, bértunetek, kozponti idegrendszeri tinetek, thrombosis készség, stb. kezelése)

A terapia tovabbi
fontos céljai

Cardiovascularis kockazat becslés, kivizsgalas és kezelés (hypertonia, diabetes, hyperlipideaemia)

Thrombosis, thromboembolia kockazat becslés, kivizsgalas, kezelés. A hagyomanyos (veleszuletett, szerzett)
thrombosis rizikofaktorokat is tisztazni kell!

Kronikus vesebetegség kezelése ACE, ARB, SGLT2, MRA, ERA, GLP-1A7; RR kontroll, diabetes, BMI,
dohanyzas, sébevitel

Osteoporosis-torésveszély kockazat becslés, kivizsgalas és kezelés. Torés kockazat csokkentés



Az SLE kezelése

Gyulladasos jelenségek Vascularis jelenségek

Thrombosis (thrombosis hajlam)
e Corticosteroidok Felgyorsult atherosclerosis

e Kalcium - D vitamin potlas

Szervelégtelenség
megel6zése - vese

* Antimalarias szerek
* Betegség fellangolas megel6zése, jobb prognodzis

,Add on” * Cyclophosphamid

(hozzaadott) terapia  Nepbhritis, stlyos aktivitasi jelek (kisebb adagu séma)

 Mycophenolat, azathioprin, metotrexat, anifrolimumab,
belimumab, voclosporin, obinutuzumab, CAR-T terapi

Komorbiditasok - komplikaciok

Infekcidk megel6zése (vakcinacid), és kezelése
kezelése/megel6zése Tumor felismerése, kezelése (cervix cc!)
Infektiok (csontveld depresszio) Vascularis komplikaciék, hyperlipidaemia
Steroid mellékhatasok Krdénikus vesebetegség

Osteoporosis Osteoporosis

Gyogyszermellékhatasok



SLE - terapia: a jovo

* Fontos tamadaspontok

e CD20 (vagy 19) pozitiv B sejt deplécio + >| -Rituximab, obinutuzumab
* |-es tipusu IFN utvonal gatlasa + > | -Anifrolumab
* B sejt citokin hatas gatlasa + - | -Belimumab

-Azathioprin, mycophenolat, CYC, MTX

___——_ | -Voclosporin, tacrolimus

NF kappaB utvonal citosztatikus gatlasa +
Calcineurin inhibitor

,Onmagdban” is hatdsos lehet: CAR-T terapia, a kisddzisu IL-2 terapia is.

Bioldgiai terapia versus citosztatikum: a sorrendben nincs hierarchia.
Két biologiai terapia sorrendje: nincs hierarchia.







Antiphospholipid syndroma
(APS)

* A leggyakoribb szerzett thrombophilia
* Venas és arterids thrombosisok, terhességi morbiditas

e Gyakori a mélyvenas thrombosis - pulmonaris embolia
Nagy kockazattal jaro antifoszfolipid
antitestek

* Intracranialis arteria occlusio - stroke -Lupus anticoagulans (legaldbb 12 hét
kiilonbséggel)
- Kett8s vagy harmas antitest pozitivitas
-Perzisztensen magas antitest titer (>40

A t ;7 e .7 I 7 kb 1 A
erapias ajanlasokban is egyre egyseg)

gyakrabban megjelenik a rizikd

becslés. /

Alacsony kockazat
- Izoldlt anti-cardiolipin vagy anti-beta2
glycoprotein | antitestek

Mérlegelendd: thrombosis rizikd
versus vérzéses szovédmeény.

Tektonidou et al.



Nagy kockazatu vaszkularis esemény antifoszfolid szindromaban

* Nagy thrombosis/terhességi morbiditas kockazat

— perzisztald lupus anticoagulans pozitivitas
— kett6s vagy harmas antitest pozitivitas

— perzisztald magas antitest titer (>40 egység).
Nagy vénas thromboembolias esemény kockazat
- aktiv malignoma, amelynek nincs kurativ (azaz gyégyuldst hozd) kezelése vagy az aktivtumor kezelése jelenleg is
folyik, vagy recidivalt tumor
- legalabb 3 napig tartd akut betegség miatti, tartos fekvéssel jard korhazi kezelés az elmult 3 hdnapban
— toréssel vagy gerincveld sériléssel jaro jelentds trauma egy hdonapon belll
— mUtéti beavatkozas, ami legalabb 30 percig tartott az elmult 3 hénapban
Nagy kardiovaszkularis esemény kockazat
- hipertdnia 2180 Hgmme-es vagy =110 Hgmme-es diasztolés vérnyomassal
— krénikus vesebetegség <60 mL/perces glomerularis filtracids rataval
— szervi karosodassal jaro diabetes mellitus vagy hosszu diabetes betegségtartam (1-es tipusnal >20; 2-es tipusnal 210 év)

— (sulyos) hiperlipidemia (cholesterol > 8 /liter) vagy az LDL—cholesterol> 4.9 mmol/I



Antifoszfolipid antitest vizsgalata javasolt

KotOszoveti betegségek: kiilondsen SLE és lupusszer( korképek (kotelezd!).
Jrivialis” (minimalis) provokacios hatasra bekovetkez6 thrombosis.
Artérias és vénas thrombosis egylttes jelentkezése.

Thrombosis és magzati veszteség egylittes fennallasa.

Ismétlédb thrombotikus esemeények.

Thromboembadlias események csaladi halmozodasa.

Szokatlan helyen kialakuld thrombosis (retina véna, porta, vesevéna, cerebralis
vénas rendszer).

Visszatérd superficialis thrombophlebitis.
Rekurrald spontan abortus.
Kumarin altal indukalt bérnecrosis.

Livedo reticularis (marvanyb6r rajzolat).



Thromboembolias események okai

Veleszuletett thrombophilia

Korkeépek, riziké faktorok

Faktor V Leiden mutacio

Bizonyos anti-tumor szerek (tamoxifen,
thalidomide, stb.)

Prothrombin G20210A mutacio

Immobilizacio

Protein S deficiencia

Szivelégtelenség

Protein C deficiencia

Nephrosis syndroma

Antithrombin (AT) deficiencia

Antiphospholipid syndroma

Egyéb korképek, riziko faktorok

|dOs kor =65 év

Malignus korkepek

Obesitas

Centralis vena kanulalas

Hematologiai malignomak

Sebészeti beavatkozas

Polycythemia vera

Trauma

Essencialis thrombocitosis

Terhesség

Gyulladasos bélbetegség (IBD)

Oralis anticoncipiens szedeés

Folyamatos gyulladast okozo korkéepek

Hormon potlo therapia




Borfolyamat, arthritis es SSc-ILD kezelése

SSc- bor

SSc-ILD

1 \ Mycophenolat

. Cyclophosphamid
Nintedanib Rituximab

Metotrexat

Tocilizumab

\

SSc- izllet




Sjogren szindroma klinikai tunetei, betegség aktivitas

* Prevalencia: 1,2% koruli
« Eletkor : 40-60 év
» NoO-férfi arany: 10 : 1 kordli

5-6 év betegség lefolyas
utan: malignus lymphoma

Intersitialis nephritis:
tobbnyire korai, nem
romlik a vesefunkcid.
Jelent8s hypokalaemia
lehet!

Nem eroziv polyarthritis:
RA-val kdnnyen
Osszetéveszthetd. Sok
ilyen beteg van!
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NSIP (nem specifikus intersticialis pneumonia;
gyulladasos tiinetekkel is jard tldéfibrosis)

UIP (usual interstitial pneumonia; szokasos
intersticialis pneumonia; fibrosisos folyamat
dominal)

OP (organizalé pneumonia; immun medialt
gyulladas)

LIP (lymphocitas pneumonia)

Amyloidosis

Ritkan: vékonyrost
neuropathia is lehet

Bartholin mirigy gyulla-
dasa. Vulvovaginitis sicca



Koszonom a figyelmet!



Kiegészito diak



,Valtoztatni kellene” a kovetkezokben

« Specifikus autoantitestek kiterjedtebb vizsgalata — kockazat becslés
« Szisztémas scleroderma
« Gyulladasos izombetegségek
* Antiphospholipid sziindroma

« SLE-s betegsag aktivitas atgondoltabb kezelése
 ILD jobb diagnosztikaja, kovetese, kezelése
 Antifoszfolipid szindroma: kockazatbecslés javitasa

 Vascularis hosszu tavu problémak kezelése (felgyorsult atherosclerosis, vasculitis miatti
karosodas miatt)

« ,Takaritas” a napi rutin valtoztatasa a sajat hazunk tajan

* RA: igen sok problema a tartdosan aktiv (rosszul kezelt) esetekkel: ILD, myocardialis érintettség, nagyobb
hajlam infekciora, stb.

« Betegseg aktivitas megitélese SLE-ben, SSc-ben, Sjogren szindrdmaban, és vasculitisekben gyakran
elmarad, vagy tulsagosan ,nagyvonalu”

. PET-CT

« Kiterjedtebb hasznalat tumor vagy gyulladas (vasculitis, dermatomyositis, IgG4 depoziciés betegség
igazolasara)

 NT-pro BNP

 Kivalo negativ szlrd marker



Differencialdiagnézist segito klinikai jelek

Egyenletes ujjbor duzzanat
Subcutan csomok (extensor felszin)
Raynaud jelenség

Alopecia

Hosszabb ideig fennall6 urticaria
Kézen bérkeményedések, fissurak
Oralis ulceratiok

Konny-, nagy nyalmirigy duzzanat

Szaraz conjunctiva
Szaraz szajnyalkahartya

korai SSc, MCTD

RA

SSc, MCTD, SLE, myositisek, stb.
SLE

SLE (urticaria vasculitis)
Myositisek

SLE, Behcet betegség

Sjogren szindroma

Sjogren szindroma
Sjogren szindroma



Differencialdiagnézist segito klinikai jelek

Lymphadenopathia

Csokkent, hianyzo periférias pulsus

Postthromboticus szindroma

Labszarfekelyek

Proximalis izomgyengeseg
Proximalis izomfajdalom

SLE

Takayasu arteritis,
Buerger kor, APS,
szisztémas vasculitisek

Antiphospholipid sy.
Antiphospholipid sy,
necrotizalo vasculitis,

SSc

Myositisek
Myositisek



Fontos teendok

Korai diagndzis (+pontos differencidldiagnozis) alapvet6 a hatékony terapia
szempontjabal

Rizikd becslés

,Kettds” kezelési szemlélet
» Az aktivitas még agressziv gyogyszeres kezelést kivan
* Nem csak az aktualis klinikai eltéréseket kezeljtk
* Gyakran hosszabb kezelés sziikséges: a szabalyok szerint!
 Mar az irreverzibilis karosodasok is vannak, ezek is kezelend6k

Aktivitas - karosodas aktualis mérése a gondozas soran (mar amennyire lehet)
Terapia mellékhatasainak értékelése

Eletmindség, PRO felértékel6dése



Laboratoriumi jelek differencialdiagnosztikai értéke

Pozitiv rheumatoid faktor

* Rheumatoid arthritis, viralis arthritis, bacterialis endocarditis, tbc, SLE, sarcoidosis, szisztémas
vasculitisek

Leukocytosis

* rheumatoid arthritis, bacterialis arthritis, bacterialis endocarditis, Still betegség, szisztémas
vasculitis, acut leukaemia

Leukocytopenia
e SLE, viralis arthritis

Emelkedett CRP és gyorsult Westergreen egylittesen fennall

* rheumatoid arthritis, Still betegség, szisztémas vasculitisek, bacteralis endocarditis, tbc,
familiaris mediterran laz, polymyalgia rheumatica, paraneoplasias szindroéma

Gyorsult Westergreen, normalis CRP
* SLE, Sjogren szindrédma, gyulladasos myopathiak






