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Alapfogalmak

* Mia gyogyszer? Barmely anyag vagy azok keveréke, amelyet
emberi betegségek megelbzésére vagy kezelésére alkalmazhaté
termékként jelenitenek meg, vagy azok az anyagok vagy
keverékei, amelyek farmakoldégiai, immunoldgiai vagy
metabolikus hatasok kivaltasa révén az ember valamely élettani
funkcidjanak helyreallitasa, javitasa vagy modositasa, illetve az
orvosi diagnozis felallitasa érdekében az emberi szervezetben
vagy emberi szervezeten alkalmazhatok.

* Mia magisztralis gyogyszer? Az a gyogyszerkészitmény, amelyet
a gyogyszeresz a gyogyszertarban a Magyar, illetve Eurdpai
Gyogyszerkonyv (a tovabbiakban: Gyogyszerkonyv) vagy a
Szabvanyos Vényminta GyUljtemény (Formulae Normales - Fo-No)
(a tovabbiakban: Vényminta Gyljtemeény) rendelkezései alapjan,
orvosi eldirasra vagy a Gyogyszerkonyv szerint sajat
kezdemeényezésére készit és a gyogyszertar altal ellatott betegek
kezelésére szolgal.

(2005. évi XCV torvény)




A Formulae normales név torténelmi eredete

1) Magistraliter irott (formula magistralis): az orvos a gyégyszert egyénre
szabottan, mindségi és mennyiségi dsszetétellel és az elkészités modjaval
rendelte (a Magister, azaz az orvos altal dsszeallitott gyogyszer).

2) Hivatalos formula (formula officinalis szerinti) rendelés: a
gyogyszerkonyvben feltliintetett néven, az 6sszetételt nem részletezve
tortént a rendelés.

3) Normaliter (formula normalis szerinti) rendelés: az orvos az 1898 évi
99.000 sz. beligyminiszteri korrendelethez csatolt szabalyzat
értelmében nyilvanos felligyelet alatt allé alapok, betegsegélyez6
pénztarak koltségeire gyogyszereket a kijelolt vénymintak alapjan
rendelt.
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http://www.magisztralisvenyek.hu/

Magisztralis készitmények elényei

* Olcso
— ,Harmas kendcs” 100 g: 1.100,-Ft
— ,,Ung. ad vulnera” 100 g: 660,-Ft
— ,Karbamidos puhito 10%” 100g: 1.510,-Ft
— ,Hut6kendces” 100g: 570,-Ft
* Egyénreszabott
* Hianypdtlé (amikor nincs vagy hianycikk a gyari
késztermék)



A magisztralis gyogyszerek készitésének és
alkalmazasanak problémai

Tulnyomo tébbséglik mogul hianyoznak a klinikai
vizsgalatok (evidence based korszak el6tti szemlélet)

Ezzel egyltt elhalvanyultak a preindusztrialis orvoslas és
gyogyszeréeszet bizonyos rendezbelvei, illetve ezek mar
nem kapcsolhatok 6ssze a modern hatéanyagokkal és
segedanyag-rendszerekkel

Sok a hagyomany/6roklés utjan fennmaradd
készitmény, amelyeknél ,,mutaciok” alakulnak ki
Gyari készitmények hozzakeverése (stabilitasi,
kompatibilitasi, hatasossagi kérddjelek)

Az osszetételeknél a hatdsagi, orvosszakmai,

gyogyszerészeti szabalyozas szuboptimalis szintje vagy
hianya — REFORMOK sziikségesek
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Borpatogén gombak osztalyozasa

A valodi rendszertani kategoriaktol eltéro
» Korokozo képesség alapjan: obligat/fakultativ patogén és apatogén

» Morfologiai jegyek alapjan: penész/sarjadzé/dimorf

» Dermatophytonok: 3 formanemzetség, valojaban magas keratinaz
aktivitasi penészek

Microsporum spp. Epidermophyton spp. Trichophyton spp.

« M. canis (2) « E. floccosum (a) « Tr. interdigitale (a)

« M. auduoinii (a) * Tr. rubrum (a)

* M. ferrugineum (a)  Tr. schoenleinii (a)
Nannizzia spp. « Tr. tonsurans (a)

* N. gypsea (g) » Tr. erinacei (2)

* N. fulva (g) » Tr. mentagrophytes (z)
* N.nana (g) » Tr. verrucosum (z)

Antropophil (a), geophil (g) zoophil (2)




Dermatofitozisok:

1. Epidermomycosis: Tinea corporis; Tinea cruris; Tinea pedis; Tinea
manus; Tinea facialis

2. Onychomycosis: Tinea unguium

3. Trichomycosis: Tinea capitis; Tinea barbae; Microsporia; Kerion Celsi;
Favus; Folliculitis mycotica

Candida infekciohoz tarsulo Malassezia kolonizaciohoz tarsulé
manifesztaciok: elvaltozasok:

« Erythema intertrigo » Pityriasis versicolor

« Pelenka dermatitis « Malassezia folliculitis

« Interdigitalis candidiasis » Seborrhoeas dermatitisz

« Onychomycosis » Korpasodas

« Paronychia candidomycetica » Atopias dermatitis “head and neck”
«  Oralis candidiasis szubtipusa

« Angularis cheilitis

« Vulvovaginalis candidiasis

« Balanitis

« Kronikus mucocutan candidiasis




Diagnosztika, rezisztencia

Klasszikus médszerek- tenyésztés vagy szovettani eljaras:

Sabouraud agar, rizsagar, CHROM-agar, PAS-reakcio, Grocott-
Gomori festes, mucikarmin €s alciankék festés

Szerologiai vizsgalatok: aspergillosis, cryptococcosis, candidiasis
Tomegspektrometrias modszer: MALDI-TOF

Molekularis diagnosztika:

» Konvencionalis és Real-Time PCR

* Uj-generacios szekvenalas (ITS analizis)

Rezisztencia analizis: Candida, Aspergillus fajokra foként



Lokalisan alkalmazhato antimikotikumok

1. Alkoholok, aldehidek, karbonsavak:
feliileti fertotlenitok, borsav és szarmazékai, (formaldehid)
2. Jod és vegyiiletei: kalium-jodid, povidon-jod
3. Kvaterner ammoniumvegyiiletek: benzalkonium-klorid
4. Kén/szeléntartalmu vegyiiletek:
cink-pirition, szelén-diszulfid, tolnaftat
4. Pyridon szarmazék: ciclopirox-olamine
5. Morfolin szarmazék: amorolfin
6. Azolvegyiiletek
Imidazolok: klotrimazol, bifonazol, ketokonazol, izokonazol
Triazolok: efinakonazol
7. Allilamin szarmazék: terbinafin, naftifin
8. Polyén vegyiiletek: nisztatin, natamicin
9. Leuclil-tRNS szintetaz inhibitor: tavaborol




| eggyakrabban alkalmazott szisztémas
antimikotikumok, dermatolégiai indikacioban

Hatoanyag Celpont Alkalmazas
Terbinafin Dermatophytonok | Oralis, helyi
Flukonazol Candida Oralis (1.V. Is!)
Itrakonazol Candida Oralis

Dermatophytonok




Scabies

Dr. Belso Nora

SZTE SZAKK BGrgyogyaszati
és Allergologiai Klinika

”"“”H"I Eglltgjtééhely




Innate és adaptivimmunvalaszok scabies fert6zésben

Klinikai manifesztacio 4-6 héttel a fert6zés utan

mmunvalasz:
Perivascularis infiltracio (eozinofil, neutrofil, limfocita)
Proinflammatoros citokin szekrécio (IL-4, IL-5, IL-13)

IgE medialt (I-es tipusu tulérzékenységi reakcio)
T-sejt medialt (IV-es tipusu tulérzékenységi reakcio)

Scabies Norwegica: {atka specifikus 1gG4 és T IgE
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Pruritogen mediatorok (fert6zott vs egészséges bor) &

nem-hisztaminerg viszketésmediatorok szintje szignifikansan emelkedett
PAR2 receptorok

Periosztin

TSLP (thymic stromal lymphopoietin)

IL-31 epidermalis expresszidja, IL-31 pozitiv makrofagok

TH2-tipusu citokinek: IL-4, IL-13

triptazt termeld hizosejtek

CCR4+ TH2 sejtek

bazofilek és eozinofilek

a hisztamin pozitiv borsejtek szama szignifikansan alacsonyabb

Sanders et al, J. Invest. Dermatol. (2019) 139, pp971-973
Hashimoto et al, Allergy (2019) 74, ppl1727-1737



A scabies diagndzisa az IACS ajanlasa alapjan

© Biztos scabies diagnézis (az alabbiak kozul legalabb az egyik):
© Fénymikroszkdpos vizsgalattal [athato atkak, peték vagy urilék
© Nagy teljesitményi képalkoto eszkodzzel [athatdva tett atkak, peték vagy Urilék
© Dermoszkdpidval lathatdva tett atkak

© Klinikai diagnozis (az alabbiak kozil legalabb az egyik):

© Scabieses jarat

© A férfi nemi szerveket érint6 jellegzetes elvaltozasok

© Jellemz6 eloszlasu jellegzetes elvaltozasok és két torténeti jellemzé
© Scabies gyanuja (a kovetkez6k kozil az egyik)

© Tipikus eloszlasu tipikus elvaltozasok és egy torténeti jellemzé

© Atipikus elvaltozasok vagy atipikus eloszlas és két torténeti jellemz6
© Torténeti jellemz6k

© H1: Viszketés
© H2: Pozitiv kontaktusos anamnézis

IAAS: International Alliance for the Control of Scabies Engelman et al, British Journal of Dermatology (2020) 183, pp808-820



Dermoscopos jelek

© Keressuk a 3+1 repuld targyat!
© Boomerang — atka jarat
© Papirsarkany — atka ragoi
© Jet kondenzcsikkal — atka + jarat
© Hogolyo — atka (csak UV dermatoscoppal lathato)



Eurdpai iranyelv a scabies kezelésére

Permethrin 5% cream OR Ivermectin p.o. - 200 pg/Kg Benzyl benzoate lotion 10-25%
repeat once after 7-14 days repeat after 7 days OR | o days 1, 2 and
(incl. in mass population treatment) repeat after 7 days
Alternative treatments
Malathion Ivermectin Sulfur 6-33% as cream, Synergized pyrethrins
0.5% aqueous lotion OR | 1% lotion OR | gintment or lotion OR | foam
on 3 successive days

A topical scabicide Ivermectin p.o.- 200 pg/Kg,
daily for 7 days then AND ondays 1, 2, 8.
2x weekly until cure Severe cases: days 1,2, 8,9, 15+ 22, 29

* Topical treatment should be applied to all skin regions at night and left in place for 8-12 hours.
* Clothing, bedding, towels etc: machine washed, dry-cleaned, or sealed in plastic bag for one week.

* A follow-up visit two weeks after completion of treatment for a test of cure by microscopy examination.

Acad Dermatol Venereol, Volume: 31, Issue: 8, Pages: 1248-1253, First published: 22 June 2017, DOI: (10.1111/jdv.14351)
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Pszichodermatologiai korképek klasszifikacioja

1. Pszichofiziologial bOorbetegsegek

2. BOrbetegségek kifejezett pszichés tiinetekkel

3. Pszichiatrial betegsegekhez tarsulo bortlinetek

(Acta Derm Venereol, 2016)



Pszichodermatologiai megbetegedések
figyelemfelkelto jelel

Kronikus borbetegség esetén pszichés
distresszre utal:

Szorongasos tiinetek
Ingerlékenyseg, indulatkezelesi
problémak

Ingadozo6, mélyen fekvo vagy
korosan emelkedett hangulat
Alvaszavarok

Koncentracios nehézsegek

A teljesitmény csokkenése
Etvagy valtozasa

Direkt vagy indirekt szuicid
gondolatok

Primer pszichiatriai zavar gyanuja:

» Szabalyos, akar geometriai formakat
utanzo bortiinetek

 Nem gyogyulé sebek szokatlan
anatomiai régiokban

A beteg altal jol elérhet6 teriiletekre
lokalizalt 1éziok

* Letakarva gyors gyogyulas
» Tobbfajta testmodositd beavatkozas

* A beteg szokatlan magatartasa,
viszonyulasa a tlineteihez

* Pszichiatriai betegség az
anamnézisben




Pszichodermatolégiai betegségek 1.

Kronikus borbetegséghez tarsulo mentalis problémak

* Pszichoszocialis tényezok, stressz szerepe a tlinetek kialakuldsaban,
felerosodéseében ¢s fennmaradasaban

* Pszichés problémak a betegseég kovetkezményeként

Legfontosabb példak:
* pikkelysomor
* atopias dermatitisz (Franz Alexander, 1950; Holy Seven)
* akne, rozacea, szeborrhoas dermatitisz, hidradenitisz szuppurativa
* kronikus urtikaria
« alopécia areata és egy¢b alopéciak
« vitiligo




Pszichodermatologiai betegségek 2. d

Pszichiatriai betegségekhez tarsulo bortinetek

bOrbetegseg nem all fenn, a beteg sajat maganak okoz tiineteket

CSOPORTOSITAS:

A) Kényszeres és kapcsolodo zavarok (DSM-5)

* testdiszmorfias zavar (BDD, body dysmorphic disorder)
* neurotikus excoriaciok (skin picking, acne excoriée)

* trichotillomania

B) Fakticiozus tiinetek

 személyiség zavar (borderline personality disorder, BPD), pszichozis

* Miinchausen és Miinchausen by proxy szindroma

C) Deluziv zavarok: Ekbom szindréma, deluziv BDD, bromhidrozis




Terépias lehetéségek- attekintés a

PSZICHOTERAPIA FARMAKOTERAPIA

e Relaxacios és * Antidepresszivumok:
szimbolum terapiak SSRI ¢és SNRI-0k

» Hipnoterapia * Anxiolitikumok

« CBT (kognitiv * Atipusos, ujgeneracios
viselkedésterapia) antipszichotikumok:

« Szupportiv olanzapin, riszperidon
pszichoterapia (deluziv korkepek)

* (Analitikus terapiak)

Konzultacio: pszichiater, pszichologus /pszichoterapeuta



BOrdaganatok sebészi ellatasa



B6rdaganatok csoportositasa

Joindulatu daganatok
Praecancerosisok
n situ carcinomak

Rosszindulatu daganatok
— nem-melanoma

— melanoma malignum



Diagnosztika és biopszia

e Excizio vagy incizionalis biopszia
(shave és punch biopszia)

* Kimetszés iranya: Langer-vonalak, RSTL

e Metszésvezetes, varrat technikak



Nem-melanoma borrakok

e Basalioma: nodularis, superficialis,
morpheiform, pigmentalt

e Spinalioma: 15-20% nyirokcsomo6 metasztazis
e Kimetszési biztonsagi zonak:
EADO (European Association of Dermato-Oncology)
ajanlas
Basalioma: alacsony riziké: 3-4 mm
magas rizikd: 5 mm
Spinalioma: alacsony rizikd: 5 mm
magas riziké: 6-10 mm




Melanoma kezelése

In toto kimetszés (1-3 mm), csak specialis
esetekben biopszia

Orszem nyirokcsomo biopszia: prognosztikai
érték
Blokkdiszekcid: terdpias / palliativ indikacidval

Modern szemlélet: radikalitas csokkentése,
komplex onkologiai team




Rekonstrukcid es uj terapiak

Primer varrat, bOratilteteés, helyi és tavoli
lebenyek, szabadlebenyek

Szovetexpanderek
Elektrokemoterapia (ECT)

Kozmetikai és funkcionalis eredmeény
kiemelten fontos



Dermatopatoldgia-Gyulladasos bérbetegségek

Korom Irma

Tovdbbképz6 napok Szeged 2025
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A gyulladasos bdrbetegségek csoportjai

© specifikus dermatosisok
(atdpids dermatitis, psoriasis)
© cutan infekciok
© gyodgyszerexanthema
© secunder folyamatok (fekély)
© szisztémds betegségek bdrtiinetei



Mikor vegyink szovettant?

© klinikai diagndzis megerdsitése

© kihivas a diagnozis

© atypusos klinikai megjelenés

© differenciadl diagnosztikai probléma



Majd a szévettan megmondja....

DE
© a szoveti kép sokszor nem specifikus
© mintazat lathaté
(pl. spongioticus, psoriasiform, interface...)
© Kklinikai informacié nélkil ne varjunk ,végso diagnozist”
© |eiras, foto
© lefolyds
© ¢lézetes kezelések
© klinikai iranydiagnézis(ok)




Biopsia ideje és helye

Lesio kora
© vasculitis: 48-72 h
© DIF: <24h

Ne legyen secunder elvdltozads
Friss / jol kifejlett / reprezentativ

© hodlyagos betegség: uj elva
© psoriasis: tipusos, jol kife

tozads

ilett

© LE, morphea: régebben fenndllé
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Eczematous disorders
Psoriasis

Lichenoid disorders
(e.g. lichen planus)
Blistering disorders
Porokeratosis

Urticaria

Small vessel vasculitis
Connective tissue
diseases (e.g. lupus)
Insect bites
Granulomatous
conditions (e.g.
granuloma annulare)
Folliculocentric
conditions (e.g.
folliculitis)

Panniculitis (e.g.
erythema nodosum)
Medium/large vessel
vasculitis




Megfelels klinikai adadok BO"'b'OPSm

© |eirds

© diff.dg Biopsia fajtdja

© lefolyds © feltételezett dg alapjdn:

© kezelés 1 a bérben hol varhaté az eltérés
Megfeleld 1€zio kivdlasztdsa 1

© viszketd, vesicula: korai

Milyen minta/vizsgadlat sziikséges
© hdlyagos, LE, vasculitis: DIF
© infekcid: tenyésztés

© vasculitis: kifejlett
© psoriasis, LE, fibrotizalo: késai
o

kezeletlen y
1 © lymphoma: konzultdcid!
Biopsia helye 1
© |€zi6 progredidlo része
© ¢ép-koros hatdr Klinikopathologiai korrelacid, konzultacié!

https://www.racgp.org.au/afp/2017/may/skin-biopsy-in-the-diagnosis-of-inflammatory-skin nyoman



https://www.racgp.org.au/afp/2017/may/skin-biopsy-in-the-diagnosis-of-inflammatory-skin

Dermatopatoldgia - Daganatos
bérbetegségek

Varga Erika

Tovdbbképzé napok Szeged 2025.
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Szovettani diagnosztika

© in vivo konfokadlis mikroszképia
© ex vivo konfokadlis mikroszkapia

o k

asszikus morphologia

© speciadlis festések

pl: PAS, PASD: glycogen, nydk

© immunhistochemia

© molekularis pathologia




Spitz # spitzoid

Genetikai eltérések: meghatarozo szerep, morphologia segithet

Spitz tumorok

1. Spitz naevus

2. Atypusos Spitz tumour-AST
3. Spitz melanoma

Spitzoid melanoma malignum

© BRAFV600E / NRASQ61R
© spitzoid = nem Spitz genetikai eltérés



Spitz melanocytas elvdltozdsok

HE . e
TH Intermedier malignitas
o ALK,ROSL,NTRK ™ /malignus

© BRAFV60OE, NRAS Q61R

p16, MelanA, HMB45, Ki67 Tovabbi vizsgalatok

© FISH

© molekuldris genetikai
Benignus vizsgalat

© az elvdltozdsok t6bbsége o
© konzultacios kozpont

Bostjan Luzar, Budapest Dermpath 2025



Anglosarcoma

© idiopathids: idések, arc, hajas fejbor
© |lymphoedema talajdn: Stewart-Treves sy

© postirradiacids: emlétumor kezelése utan!



Szovettan + molekuldris patholdgia

© dermatofibrosarcoma protuberans

© ¢rias celluldris fibrosus histiocytoma



::‘-"'?"“ Orvosi Genetlkal
HUN-REN = -
Magyar Kutatasi Halozat

Szegedi
Tudomanyegyetem

Genodermatosisok klinikai formai és
diagnosztikaja a gyakorlatban

Dr. Nagy Nikoletta

SZTE AOK Orvosi Genetika Intézet, Szeged
HUN-REN Funkcionalis Klinikai Genetikai Kutatdcsoport, Szeged

B6rgydgyaszati Tovabbképz6é Napok
Szeged, 2025. oktdber 2-4.



Genetikai vizsgald mddszerek detektalasi spektrumanak
osszehasonlitasa

Aneuploidy Balanced SV CNV STR expansion SNV/indel Methylation
Karyotype v v =5-10Mb - - _
Genome wide CMA 4 - =50 kb - - _
OGM v v (v - -
FISH v v - - -
Sanger sequencing - - - - J _
Targeted
Fragment length v - - 7 - _
MLPA v - v - _ J
Panel - - v - vy _
MPS Exome sequencing / - (v) - / -
WGS J () v/ () /! _
LR-WGS v v v v v v

Brackets, detects in specific cases. CMA, chromosomal microarray; OGM, optical genome mapping; MLPA, multiplex ligation-dependent probe amplification; MPS, massively parallel
sequencing.

Eisfeldt, J., Ek, M., Nordenskjold, M. et al. Toward clinical
long-read genome sequencing for rare diseases.
Nat Genet (2025).



Albinizmus klinikai tunetek és genetikai hattér

Definicio

A melanin csokkenése vagy teljes hidnya
jellemez a bérben, a hajban és a szemekben.
A szindromas formakban mas, nem dermalis,
nem szemészeti tiinetek is kialakulhatnak.

Genetikai hattér

23  koroki gén

ismert

albinizmusban.
Autoszomalis recessziv vagy X-hez kotott

recessziv orokl6désmenet jellemzi.

» o)

e

.

l’ﬂ .

.

https://www.visioncenter.org/
conditions/albino-eyes/

Gén

TYR

OCA2

TYRP1

SLC45A2
(MATP)

SLC24A5

LRMDA
(C100rf11)

DCT
(TYRP2)

GPR143
(0A1)

Klinikai tipus

Okulokutan
albinizmus
1-es tipus

Okulokutan
albinizmus
2-es tipus

Okulokutan
albinizmus
3-es tipus

Okulokutdn
albinizmus
4-es tipus
Okulokutdn
albinizmus
6-es tipus
Okulokutan
albinizmus
7-es tipus
Okulokutan
albinizmus
8-es tipus

Okularis
albinizmus
1-es tipus

Okulokutan és okularis albinizmus

Az Osszes
eset hany %?

42%

28%

2.1%

11%

3%

<1%

<1%

7%

Szindromas albinizmus

. s Az Osszes
Gén Klinikai tipus eset hany %?
AP3B1
AP3D1

BLOC1S3
BLOC1S5 Hermansky-
BLOC1S6 Pudlak
DTNBP1 4%
HPS1 syndrome
HPS3
HPS4
HPS5
HPS6
Chediak-
LYST Higashi <1%
syndrome
MLPH Griscelli
MYO5A syndrome <1%
RAB27A

Thomas MG, Zippin J, Brooks BP.
Oculocutaneous Albinism and Ocular
Albinism Overview.

GeneReviews® 2023 Apr 13.



Albinizmusban érintett beteg genetikai hatterének vizsgalata

A tirozinaz (TYR) génen azonositott variansok

c.-301C>T c.1A>G ¢.575C>A c.1205G>A
p.M1V p.5192Y p.R402Q
Tiinetmentes apa - - ' .
CcT AA CA AA
Tiinetmentes anya : . . .
.. .. . TT AG CcC AA
Albinizmus tiineteit : . : .
mutaté gyermek cT AG CA AA

Klinikai
manifesztacio —

Egy ritka Kettd ritka Egy ritka patogén Egyritka  heterozigéta

patogén patogén  heterozigéta TYR  patogén [GAA]
homozigéta heterozigéta varians, heterozigéta  kockazati
TYRvarians TYRvaridns  heterozigéta TYRvarians  haplotipus

[CGAA]

kockazati

haplotipus

Nagy N, Abdolreza A, Pal M, Bokor BA, Barcsay-Veres A, Varga NA,
Medvecz M, Szabé V, Széll M. Oculocutaneous albinism type 1B
associated with allelic combination of a risk haplotype.

J Dermatol Sci. 2025 Jun;118(3):101-103.




A kockazati haplotipus azonositasanak klinikai jelentosége

Albinizmusban érintett betegek (n=1208)
genetikai vizsgdlata kapcsan kapott
leggyakoribb koroki gének eloszlasa

GPR143

unknown

SLC45A2

OCA2

(homozygous
haplotype)

Michaud V, Lasseaux E, Green DJ, Gerrard DT, Plaisant C; UK Biobank Eye and Vision
Consortium; Fitzgerald T, Birney E, Arveiler B, Black GC, Sergouniotis Pl. The contribution of
common regulatory and protein-coding TYR variants to the genetic architecture of albinism.
Nat Commun. 2022 Jul 8;13(1):3939.



A diagnosztikus algoritmus valtozasa albinizmusban

2 rare albinism-
related variants
(ACMG class 4/5)
in the same gene

1 rare albinism- 0 rare albinism-
related variant related variants
(ACMG class 4/5) (ACMG class 4/5)

rare variant
analysis

in TYR?

yes no

variant
analysis

common

in trans with heteroz TYR homoz TYR

c.[-301C;575C>A;1205G>A] c.[-301C;575C>A;1205G>A]
or or
c.[-301C;575C;1205G>A] ? c.[-301C;575C;1205G>A] ?

in trans?

phase
information

yes yes

genetic
diagnosis
confirmed

genetic diagnosis
not confirmed

genetic diagnosis confirmed

Sergouniotis Pl, Michaud V, Lasseaux E, Campbell C, Plaisant C, Javerzat S,
Birney E, Ramsden SC, Black GC, Arveiler B. A multilayered approach to
the analysis of genetic data from individuals with suspected albinism.

J Med Genet. 2023 Nov 27;60(12):1245-1249.
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Specialis megtontolasok

o °
e Bletkori sajatossagok 3 5“\. m

* Hely1 és szisztémas gyogyszerek alkalmazhatdsaga és dozirozasa t f
.

™
* Jellegzetes betegségek korcsoportok szerint @ @

* Jellegzetes lefolyas és tunettan ° o

™

* Kommunikaci6: orvos-beteg-szul6 ,,harmas”



Gyermekgyogyaszatt formulaciok: elvaras €s a jOvO

* Pontos adagolhatosag

* Legritkabb adagolas és legkisebb beadast mennyiség i
* Segédanyagok (benzil-alkohol, propilenglikol, laktéz, glutén)
* Alkoholmentesség

* Illat és szinanyag korlatozott alkalmazasa, {zhatas
* Megfelels stabilitas

* Igazodjon az életvitelhez

* Pontos és érthet6 gyogyszerinformaciod

Kolcsonhatas (ételek, enteralis tapszerek)

Korosztalyonként megtelel6 formulaciok

Gyermekbiztos zaras

Gazdasagos elballitas, forgalmazas



UJSZULOTT-ES CSECSEMOKOR

Ujszﬁléttkori, tranziens, benignus bérelvaltozasok
Erythaema toxicum neonatorum

Sebaceus hyperplasia

Milia, miliaria

Naevus simplex, haemangioma precursor 1éziok
Infantilis haemangioma

Dermalis melanocytosis

Atopias és seborrhoeas dermatitis



OVODAS-ES KISGYERMEKKOR,
KISISKOLASKOR

Infekciok

Viralis fert6zések: molluscum contagoisum, verruca plana, verruca vulgaris, varicella,
roseola infantum,

Bakterialis fert6zések: impetigo, egyéb gennykelté baktériumok altal okozott korképek
Mycoticus fertézések: tinea corportis, kerion Celst
Ekcematosus korképek

Exanthaemak (infekciozus-nem infekcidzus)



SERDULOKOR

Kroénikus gyulladasos bérbetegségek
Atopias dermatitis

Acne vulgaris

Psoriasis vulgaris

Alopecia areata

A kronikus borgyogyaszati betegségek pszichés vettiletei!



Vakcinacio jelentésége a
borgyogyaszatban

Fokuszban az immunmodulalo —immunszuppressziv kezelés

Kulcsar Andrea

Védooltas szakrendel

DEL-PESTI CENTRUMKORHAZ
‘G) ORSZAGOS HEMATOLOGIAI
ES INFEKTOLOGIAI INTEZET




OLTAS IDOZITESE: Eredményes és biztonsagos oltas a cél!
- Immunszuppressziv / Immunmodulalé kezelés el6tti feladat legyen!

- Kezelést halasztani/ felfliggeszteni oltas miatt NEM KELL

- Oltas NE a kezelés napjan

- Oltani kezelés mellett is lehet — szabalyok betartasa!




Immuszuppressziv kezelés mellett:

ELO gyengitett korokozé tartalmu oltds szabadon NEM ADHATO
- baranyhimlé (VZV)

- kanyaré-rubeola-mumpsz (MMR)

- sargalaz (YF)

Immunmodulalé kezelés mellett (IL-4,1L-13,IL-5,IgE inhibitor):

ELO gyengitett korokozé tartalmu oltds ADHATO
- baranyhimlé (VZV)

- kanyard-rubeola-mumpsz (MMR)
- sargalaz (YF) e H
;)\rt;:::::::m review and expert Delphi Consensus recommendation ) Crack s spdutm |

on the use of vaccines in patients receiving dupilumab: A position
paper of the American College of Allergy, Asthma and Immunology

Ann AllergyAsthmalmmunol133(2024)286-294



Dontés szempontjai

Megelozheto fertozés veszélye

- Jarvanyhelyzet, Herd immunitas
- Paciens oltottsaga

- Paciens szerostatusza

Oltas teoretikus / realis veszélye

- Alkalmazott szer hatasmechanizmusa

- Paciens immunstatusza

- Paciens oltottsaga, oltasi valaszkészsége




O
Szlirovizsgalatok IL-4, IL-5, anti IgE monoclonalis antitest alkalmazasa elé6tt

HBV szlrés nem kotelez6, de ha igen, akkor HBsAg,HBclgG,antiHBs
Parazitoldgiai sz(irés ( leginkabb benralizumab) ( dupilumab esetén haszna kérdéses)

TBC szlirés

11
mepolizumab — zoster RZV
dupilumab - keratitis non - infectiosus vagy ritkan HSV




0
VMB szlrovizsgalatok immunmodulalé kezelés elott:
TNFa, IL-17,I1L-12/23, JAK inhibitorok

HBsAg — antigén

Anti-HBclgG — ellenanyag, csak a virus jelenléte utan alakulhat ki
Anti-HBs * — oltas (>1985sziil) vagy fert6zés atvészelése utan
HAV IgG

Morbilli — rubeola — mumpsz IgG ( atvészeltségrél nem tud

VZV IgG ( ha baranyhimlé ellen oltott vagy atvészeltségrél nem tud)




Infekcidk atipusos bortiuinetekkel
gyermekkorban: gondoljunk ra!

Dr. Tajti Zsanett

SZTE SZAKK B6rgyogyaszati és Allergologiai Klinika
SZTE SZAKK Gyermekgyogyaszati Klinika
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HH Kivélé,
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Exanthema

* SzEGED *

 Gyermekkori exanthemak altalaban fert6zéses eredetliek
e A fert6zés okozta kititések 70 %-ban viralis eredetliek
 Hirtelen kezdet, tobb anatomiai régioban

* Diagnozis — differencialdiagnozis
 Morfolodgia, lokalizacio, életkor
« Kobzosségben, csaladon belll halmozdodas
e Bevezet( és tarsulod tiinetek
* Enanthema
 Veddboltasok
 @Qyogyszerelés




GYERMEKKORI VIRUSEXANTHEMAK

Vesiculosus virusexanthemak

Maculopapulosus virusexanthemak

Kéz-lab-szaj betegség: enterovirusok, coxackie,
hepatitis

Herpes (simplex) infectidk

Varicella

Egyéb

Specifikus virusinfekcio altal

Klasszikus exanthemak

1. Morbilli (kanyard)- paramyxovirus

3. Rubeola (rézsahiml6) — toga virus
4. Betegség — Filatov-Dukes (rubeola-skarlatinosa)
5. Erythema infectiosum: parvovarus B19
6. Exanthema subitum/Roseola infantum: HHV-6/7

Uj/atipusos/paraviralis exanthemak

Gianotti-Crosti szindroma
Purpuras-petechias keszty(-zokni szindroma (PPGSS)
Aszimmetrikus periflexuralis exanthema
Pityriasis rosea
Eruptiv pseudoangiomatosis
Mononucleosis szindréma

Nem specifikus virusinfekcio altal




A , klasszikusok”

bl TP

1. Betegség

2. Betegség

3. Betegség

4. Betegség

5. Betegség

6. Betegség

X Morbilli (kanyard) Skarlat Rubeola (rézsahimlg) Filatov-Dukes Erythema infectiosum Roseola infantum
S )&k betegség (rubeola- (exanthema subitum,
C ’ r
w skarlatinosa) yharom napos laz”)
S 1900 (Dukes) 1900 (Dukes) 1900 (Dukes) 1900 1905 (Cheinisse) 1910 (Dreyfus)
5 B Morbilli virus Streptococcus pyogenes Rubella virus ? Parvovirus B19 HHV-6, HHV-7
a3
o Fiil m6gott induld Nyak, hajlatok teriletérdl Erythemds maculo-papulosus * Enyhe tlinetek * Pillangd erythema arcon * Magas laz utan
% exanthema, ami a torzs indulé apré erythemas exanthema arcon, filek ¢ Az exanthemak * Végtagok teriiletén csipkés, megjelené maculo-
§ irdnyaba terjed papuldk (grizes tapintat) mogott, ami a torzsre, gyors elmuldsa girlandos rajzolat papulosus exanthemak
:g Koplik folt Perioralis pallor végtagokra terjed e Arthalgia 10 %
é Mdlnanyelv Forchheimer-jel

Theodor-Klatsch tiinet




UJ EXANTHEMAK, PARAVIRALIS EXANTHEMAK

e Tobb lehetséges korokozo altal hasonld
bértiinetet okozd korképek.

e A bdlrtinetek a virus altal kivaltott
immunreakcié kovetkezményei, tehat a
morfoldgia, és nem az etioldgia
hatarozza meg azokat, és altalaban tobb
héten at perzisztalnak.

« Uj nomenklatura szerint a paraviralis
exanthemak csoportja.

Klinikai szindroma

F6 koroki virus

Egyéb virusok

Papularis
acrodermatitis
(Gianotti-Crosti
szindroma)

Hepatitis B virus

EBV, COVID-19, szamos
egyeéb virus

Papularis-purpuras
kesztyl-zokni
szindroma

Parvovirus B19

EBV, CMV, szamos egyéb
virus

Pityriasis rosea HHV-7 HHV-6

Gyermekkori akut Ismeretlen Parvovirus B19, HHV-6,
periflexuralis HHV-7, EBV,

exanthema parainfluenza, adenovirus
Eruptiv Ismeretlen Parvovirus,

pseudoangiomatosis

enterovirusok, EBV




Virus szeroldgia jelentfsége

A szeroldgiai vizsgalatok id6nként nem megbizhatdak, kiilondsen
gyermekek, immunhianyos betegek, illetve atipusos tiinetek

N

Clinical Fever, Chills, Ra & fe nn é I |é Sa kO r.
Features g Arthvalgia
Immunkompromittalt betegek illetve a fert6zés akut periodusaban
Hematological e SONTOO WS sziikség lehet PCR modszerre.
Changes w'w" * (al) negativ PCR: ha a tlinetek megjelenésekor a viraemia mar lezajlott
Reticulocytes , oy s . . . . ;s s , , .
* (al) pozitiv PCR: a nukleinsav perzisztencia miatt elhizéddan, hdnapokig
Dot blot N
819 DNA R Py ’ oo r L3 L3 ”~” ’
B e PCR eredmény 6nmagaban nem diagnosztikus az akut fert6zés
kimutatasara.
Viremia laG
B18 Viveron & 06 igM Komplett mikrobioldgiai diagnosztika - szeroldgia, PCR, esetenként
Antibody Responses e,
e il o e e Western blott) sziikséges.
0 7 14 21 28 2 4 6
Days Months A moddszerek egyuttes alkalmazasa javitja a szenzitivitast.
* Immunkopromittalt betegek esetén a PCR mddszer hasznalata
Heegaard ED, Brown KE 2002. Human Parvovirus B19. Clin Microbiol Rev 15:. nél ku IOZ h etetle n.

e Ismételt szeroldgiai vizsgalat akut fert6zés gyanuja esetén a
szerokonverzio igazolasa céljabdl az els6 mintavételt kdvetéen min.
2 héttel kés6bb ajanlott.



Majomhimlo & HIV PrEP

(a venerologiai gyakorlat szemszogebol)

Dr. Tamasi Béla PhD

Szegedi Borgyogyaszati Tovabbkepzo Napok



Atipusos Kklinikum?

e atlagos lappangasi ido 6-13 nap

* korai/prodromalis tinetek: laz, izomfajdalom, gyengeség,
lymphadenopathia
e aktualis jarvanyban: enyhe vagy hianyzé prodroma

* prodromat kdvetden 1-2 nappal periteriakrol centripetalisan terjedd
leziok: papula = vesicula = pustula = pork
* minden bdortiunet megegyezd stadiumban (vs. baranyhimlo)
e 2-4 het alatt gyogyul
» aktualis jarvanyban: anogenitalisan indulo bortiinetek (proctitist is leirtak), ill.
aszinkron léziok (=baranyhimlo)

* DDx: varicella, herpes, sy Il., zoster, molluscum, kez-lab-szaj betegseg



VIPX nemzetkozi tUnettan

N Engl J Med 2022; 387:679-691
n=528, 16 orszagho
etkor: 38 ev, 98% MSM

s /7

atlag é

egyidejl STI: 29% (syphilis, gonorrhoea)

partnerek atlagos szama: 5/ 3 ho

Table 3. Diagnosis and Clinical Characteristics of Monkeypox in the Case Series.*

Characteristic

Suspected route of transmission — no. (%)
Sexual close contact
Nonsexual close contact
Other or unknown
Household contact
Contact with person known to have monkeypox — no. (%)
Reported clinical features — no. (%)
Rash or skin lesions
Fever
Lymphadenopathy
Pharyngitis
Headache

Lethargy or exhaustion

Myalgia

All Persons
(N=528)

Site of positive monkeypox viral PCR — no. (%)
Skin or anogenital lesion
Nose or throat swab
Blood
Urine
Semen
Site of skin lesions — no. (%)
Anogenital area
Face
Trunk or limbs
Palms or soles
Description of rash — no. /total no. with rash reported (%)
Vesiculopustular
Macular
Single ulcer
Multiple ulcers
Other

No rash

291/500 (58)
19/500 (4)
54/500 (11)
95/500 (19)
41/500 (8)

28




MPX vakcinacio

6

* rendelkezeésre all effektiv vakcina — elo, nem replikalodo feketehim

(Imvanex, USA: Jynneos)

* 80% hatekonysag
* vedettségben nincs kulonbség PLWHIV és HIV- kdzott

* oltandok kore orszagonkeént kulonbozo

* hazankban:
* posztexpozicios profilaxis, VAGY
* preexpozicios profilaxis
* MSM esetében, ha elmult 6 honapban 1x bakterialis ST
* MSMWHIV, ha promiszkual (?)




HIV PrepP

+ PrEP = Pre-Exposure Prophylaxis
+ HIV-negativ szemeélyek megel6z6 gyogyszeres vedelme HIV-expozicid
elOtt

+ Hatdanyag: tenofovir disoproxil fumarat + emtricitabin (TDF/FTC) vag
tenofovir alafenamid + emtricitabin (TAF/FTC)

+ Hatasmechanizmus: reverz transzkriptaz gatlas - megakadalyozza a
virus beepuléseéet

+ Uj hatoanyagok: cabotegravir (CAB) inj., lenacapavir inj.




Hogyan kell alkalmazni?

+ Napi szedés: TDF/FTC tabletta naponta egyszer (adekvat szoveti koncentracio
vegbelben 7 nap, htvelyben 21 nap mulva)

+ Eseményvezérelt séma (2-1-1, csak MSM esetéen validalt):
2 tbl 2-24 oraval szex elOtt
1 tbl 24 6raval az els6 adag utan

1 tbl Ujabb 24 oraval késdbb
» ElOtte: HIV- és STl szlres, vesefunkcio, hepatitis B és C statusz

+ Kontroll: 3 havonta HIV- és STl-sz(res, vesefunkcio ellendrzes min. evente



Allergén specifikus immunterapia

Dr. Belso NOdra
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Bevezetés az allergén specifikus immunterapiaba

AIT célja: immunoldgiail tolerancia kialakitasa,
tinetek csokkentése

Alkalmazasi teruletek:
allergias rhinitis
allergilas asthma bronchiale
é¢lelmiszerallergia
venom—-allergia

Formai:
SCIT: szubkutan immunterapia
SLIT: szublingvalis 1Immunterapia




AIT hatasmechanizmusa

Mechanizmus:

Treg sejtek aktivalddasa
Blokkold I1gG4 és IgA antitestek termelbdése

!

Immuntolerancia kialakulasa



Diagnosztikai alapok

* Prick teszt, allergénspecifikus IgE, molekularis diagnosztika

* Fontos: poliszenzitizacio vs. poliallergia elkilonitése



Specialis esetek és kombinalt terapiak

* Gyermekek: korai AIT ajanlott az ,atépias menetelés”
megakadalyozasara

* Rovarcsipés allergia:
e VIT hatékonysaga: >95% (darazs), 80—-90% (méh)
e Kiegészitd anti-IgE terapia: sulyos reakciok vagy rizikotényezdk
_eseten merlegelendé

* Etelallergia:
e QOralis immunterapia (OIT) — pl. Palforzia
 Omalizumab: javithatja a deszenzitizaciot, off-label

kombinaciok



Kezelési ajanlasok és biztonsag

* Kezelés idétartama:
e Ajanlott: 3 év (tartos hatas), 1 év utan értékelés sziikséges
* Egyénre szabott kezelés: kombinacios terapia csak indokolt
esetben
 Mellékhatasok:
* Lokalis reakciok gyakoriak SCIT/SLIT soran
e Sdlyos szisztémas reakciok ritkak, de kezelést
modosithatnak



Allergia tesztek in vitro, in vivo

Bata-Cs6rgo Zsuzsanna

SZTE SZAKK Bérgyogyadszati
és Allergoldgiai Klinika
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Miért kell kivalté okot azonositani?
A terdpia meghatdrozdsa miatt.
Terdpidk: 1. tiineti gydgyszeres: nem
2. oki: igen
elkeriilés, immunterdpia
Mikor kell immunterdpidt alkalmazni?

1. probléma nélkiil miikodik az
elkerdilés: nem

2. nem mikaodik az elkerdilés: igen

Kivizsgalas: anamnézisll!
in vitro tesztek
in vivo tesztek, provokacid




A specifikus IgE meghatdrozdasnak féleg eételallergidban van jelentésége,
elsésorban gyermekeknél, ahol az ordlis provokdcio fontos és akiknél valtozik
az allergids status, amit koévetni kell, de a pontos értékelése tovdbbi
kutatomunkat igényel. A basophil aktivdcios teszt és a bérproba, mint
lehetdség fontos, technikailag komplexebb, idéigényesebb.

Rhinitis/conjunctivitis/asthma: a bdrpréba feltehetden jobb, dltaldban
inhalativ allergének, elkeriilés lehetetlen, viszont deszenzitizdlni lehet és kell,
ezért fontos az allergén meghatdrozdsa, csak tiineti terdpiat adunk, sok
értelme nincs

terheléses vizsgalatok specidlis kozpontokban

Méh/dardzs: deszenzitizdldas el6tt mindkettét el kell végezni.




Komponens alapd IgE diagnosztika

mogyord allergének

Allergen
Arahl

Arah 2
Arah3

Arah4

Arah5
Arah 6

Arah7
Arah 8

Arah9

Arah 10
Arah 11
Arah 12
Arah 13
Arah 14
Arah 15
Arah 16

Arah 17

Biochemical name

Cupin (Vicillin-type, 7S globulin)
Conglutin (2S albumin)

Cupin (Legumin-type, 11S globulin,
Glycinin)

Considered an isoform of Ara h 3 and
renamed to Ara h 3.02

Profilin
Conglutin (2S albumin)

Conglutin (2S albumin)

Pathogenesis-related protein 10 (PR-10,
Bet v 1 homolog)

Nonspecific lipid-transfer protein type 1

Oleosin

Oleosin

Defensin

Defensin

Oleosin

Oleosin

Nonspecific lipid-transfer protein type 2

Nonspecific lipid-transfer protein type 1

Az eredményeket az allergén kiilonbozé
koncentracidival végzett
borteszteléssel, basophil
degranulacios teszttel és ordlis
terheléssel bizonyitottdk.

Spec IgE ételallergidkban

szenzitivitas: 75% to 100% 65 ALLERG
specificitds: 17% to 63%. OO
QO oo o P
O 4= B
Tg'd' 1) "\5
O v’ §
* SZEGED *

Adkinson NF Jr, Hamilton RG. Clinical History-Driven Diagnhosis of
Allergic Diseases: Utilizing in vitro IgE Testing. J Allergy Clin Immunol
Pract. 2015 3:871-6



Az allergén specifikus IgG: étel toleranciat indukadl

A specifikus IgE jelenléte nem mindig okoz allergids reakciot, a klinikai
tiinetek hidnya 6sszefiigg azzal, hogy ezekben az egyénekben hasonlé
specificitdsd IgG van.
A specifikus IgG az FcyRIIb receptoron keresztiil gatolja a
tdlérzékenységi reakciokat.
Az FcyRIIb receptor kifejezddése kiilonosen erés a gasztrointesztindlis
traktus masztocitdin.

Burton OT, Tamayo JM, Stranks AJ, Koleoglou KJ, Oettgen HC. : Allergen-specific IgG antibody signaling
through FcyRIIb promotes food tolerance. J Allergy Clin Immunol. 2018 Jan;141(1):189-201.

Ohsaki A, Venturelli N, Buccigrosso TM, Osganian SK, Lee J, Blumberg RS, Oyoshi MK.
Maternal IgG immune complexes induce food allergen-specific tolerance in offspring.
J Exp Med. 2018 Jan 2;215(1):91-113.




Kronikus spontdn urticaria

Pathomechanizmus:
MRGPRX?2 Type I autoimmun (autoallergias)
IIB tipus mastocyta ellenes >

autoimmunitas / .. . .
= LJE sajat antigénekkel
Anti-IgG az FceRI ellen // sgembéln !

FCSRI Sajat antigén: pl.:

:ﬁ::\ t96/Tgh oz Tg% >’ thyreoperoxiddz (TPO)
PAR2 Ihyrogl;:butlin, IL24,
TLR / \/ issue factor

FcgRIT
komplement receptorok

3,4,3a,ba
Anti-IgE (omalizumab,
legalizumab): csokkenti a szabad
Type ITIb betegek: autolég szérum teszt IgE szintet és a receptor
(ASST) +: aktivabb betegség, késdbb reagdl az szintet is, utobbi hatdsa késdébb
anti-IgE terdpidra, autoimmun komorbiditds jelentkezik



A gyogyszerallergidk diagnosztikaja

* Anamnézis
a klinikai tiinetek és a gydgyszeralkalmazads pontos
meghatdrozdsa

* LTT (szenzitivitds 58-78%, a specificitds:85-100%)
* Bazofil degranuldcids teszt (CD63+)

* Prick teszt

* Epikutan borteszt (patch-teszt)

* Intrakutan teszt

* Fénnyel kombindlt epikutdn bdrteszt (photo-patch teszt)
* Gyogyszerprovokacio/terhelés (DPT)

Allergy 2014. 69:420-437 International consensus on drug allergy (ICON)
Borgyogydszati és Venerologiai Szemle 2015.




Kontakt dermatitis

Epicutan allergia proba

A teszt célja annak kideritése, hogy me|¥ anyaggal vald kozvetlen érintkezés miatt
alakult ki az adott borgyulladas (kontakt dermatitis, ekcéma)

- standard vagy rutin skdla

- fogdszati skdla

- fodrdszati skdla

- illat anyag skala

- tartésitoszer skdla

- mlkorom skdla

- atopy patch teszt

- foto-patch teszt

- hozott anyagok tesztelése




Pénzes Andrea

Orvostovdbbképzd Szemle 2022.

Részletes anamnézis
. felvétele
A gyodgyszer L
helyettesithetd ¢
Nem javasolt a i ("
. J . igen Anamnézisben sulyos adverz
gyogyszerallergia ] . rreakcio szerepel?
kivizsgalasa L gyogyszelreakelo pel:
A gyogyszer ¢ nem
nem ~
helyettesithetd Melyik kockazati csoportba
¢ sorolhat6?
.
| Deszenzitizalas | /
[ Alacsony kockazat ]
Tiinetek Tiinetek Trinetek

1. nem allergias tiinetek

2. kizarolag pozitiv csaladi
anamnézis

1. viszketés exanthema nélkiil

2. késdi, benignus
maculopapulosus exanthema
3. régi esemény, IgE-medialt
reakcio nélkiil

1. kés

61 tipusu reakcidk

A 4

Amoxicillin felirhato a
betegnek:
250 mg vagy 500 mg

Amoxicillin gyogyszer-
provokacio feliigyelet mellett:
- 250 mg vagy 500 mg
VAGY
- dozis emelése 2-3 1épcsSben

Patch teszt &

Késdbi leolvasasu
intradermalis teszt

\

/

Eredmény

Nincs gyogyszer-
talérzékenység

Pozitiv

Bizonyitott

gyogyszer-
talérzékenység

Negativ

Deszenzitizalas |<—

A gyodgyszer
nem
helyettesithetd

A gyodgyszer
helyettesithetd

Kozepes kockazat ] l Magas kockazat
Tiinetek Tiinetek

1. csalankitités vagy egyéb
viszketd exanthema

2. IgE-medialt reakcid (de
nem anaphylaxias reakcio)

A 4

Prick teszt

Negativ Pozitiv

Intradermalis teszt |

Gyogyszerprovokacio

Nincs gyogyszer-
talérzékenység

1. magas kockazati reakcid
(pl. anaphylaxia)

2. tobb alkalommal zajlott
penicillin allergias reakcio

3. tobb béta-laktam
antibiotikumra is talérzékeny

A gyodgyszer
helyettesithetd

Bizonyitott

gyogyszer-
talérzékenység

A gybdgyszer
nem
helyettesithetd

A

Deszenzitizalas




Ekcémak — diagnozis és kezelés aktualitasai

Prof. Dr. Szegedi Andrea
Debreceni Egyetem
AOK és KK
B8rgydgyaszati Tanszék és Klinika




[ Ekcémak etiologiai felosztasa ]

!




Az atdpias dermatitis
betegségspektrum tagjai:

Egyéb ekcémak:

. Kronikus kéz ekzema (kivéve az igazolt allergids kontakt format)
. Krénikus szemhéj ekzema
. Eml6udvar ekzemaja

. Nummularis ekzema
Follicularis ekzema 1. Kontakt dermatitisek

Lichenoid ekzema ; ; 2. Seb.orrhoeas dermatitis. N
: : 3. Varicosus ekzema — stasis dermatitis
. Dyshidrosis
. Prurigo nodularis
. Lichen simplex chronicus
10. Asteatotikus ekzema
11. Terhességi ekzema
12. Id6skori idiopatias ekzema
13. Atdpias dermatitis

OO0 NOULLPEA WDNPR

Butler DC et al. Journal of Dermatological Treatment 2022.

3



Klasszikus formak esetén:

Kronikus lefolyas

Er6sen viszketd jelleg

Szaraz bor

Karakteres morfoldgiaju és eloszlasu tinetek

Atdpia a személyes vagy csaladi anamnézisben (asthma, allergias rhinitis, AD)

LSl N

Nem klasszikus formak esetén:

1. Krénikus lefolyas

2. Erdsen viszketd jelleg

3. Széaraz b6r mellett allnak fenn a tinetek

4. Egyéb ismert betegségeket és mas ekcéma formakat kizartunk (allergias
kontakt ekzema, egyéb ekzemak, immundeficiencia, psoriasis, lymphoma, cink

deficiencia)



Atdpias dermatitisben engedélyezett terapiak — 2025.

Topikalis terapiak
Barrier tamogatoék - emolliensek

Corticosteroidok

Calcineurin inhibitorok
« Tacrolimus és Pimecrolimus

PDEA4 inhibitorok: Crisaborol (USA),
Roflumilast (USA)

AhR agonista: Tapinarof (USA, FDA)

Lokalis JAK gatlok: Delgocitinib
(Japan), Ruxolitinib (USA, FDA)

Antimikrobialis és antiszeptikus
agensek

Antihisztaminok

Szisztémas gyogyszerek és biologiai terapiak
Corticosteroidok: Prednisolon

Calcineurin inhibitorok: Ciclosporin A

JAK inhibitorok

« Baricitinib (EU, UK, Japan, USA) — JAK1/2 inhibitor
* Upadacitinib (EU, UK, Japan, USA) — JAK1 inhibitor
« Abrocitinib (EU, UK, USA) — JAK1 inhibitor

Biologiai terapiak

* Dupilumab (EU, UK, USA, Japan) — anti IL-4Ra

« Tralokinumab (EU, USA) — anti IL-13

* Lebrikizumab (EU, USA) — anti IL-13

*  Nemolizumab (Japan, EU, USA, UK) —IL31 gatlé

Inozin monofoszfat dehidrogenaz inhibitor: Mycophenolat mofetil

Purin analégok: Azathioprin

Antimetabolitok: Methotrexat (MTX)

Interferon gamma, antibiotikumok

Jelenleg FDA/EMA altal jévahagyott az AD kezelésében

Indikacién tuli alkalmazas, jelenleg az FDA/EMA altal nem jévahagyott az AD kezelésében

Fényterapia, lézerek

Narrow band UVB

Excimer lézer

UVA/PUVA



Altalanos ajanlasok a szisztémas gyogyszerekhez

| Conventional systemic treatments Biologics ' B JAK-inhibitors | Rescue therapy
Ciclosporin = Methotrexate Azathioprine Dupilumab = Tralokinumab Abrocitinib Baricitinib Upadacitinib Systemic
B | corticosteroids
Recommendation [N * = 7 (A | A ) A | e T |
Dose for adults® licensed = off-label; off-label; licensed = 6 licensed for licensed for adults; licensed for adults; licensed > 12 general
16 years; commonly commonly months; adults; initially | dosage adults: 200 mg dosage adults: 4 years; unspecific
standard used dosage used dosage adults: 600 mg s.c. per day, reduction to mg per day, dosage adults: licence for
dosage adults: initial adults: 1-3 initially 600 day 1 100 mg per day reductionto 2mg | 15 or 30 mg per adults and
adults: 2.5-5 dose: 5-15 mg/kg perday | mgs.c.day 1 followed by | possible, depending on per day possible, day based on children for
mg/kg per mg/ per followed by 300 mg Q2W; treatment response; depending on individual steroid
day in two week; 300 mg Q2W | consider Q4W | age > 65: 100 mg per treatment patient responsive skin
single doses maximum dosing at day; the lowest response presentation; disease; dosage
dose: 25 mg/ week 16 in effective dose for age 2 65:15mg maximum: 1
week those maintenance should per day; the mg/kg per day
achieving be considered lowest effective
clear or dose for
almost clear maintenance
skin should be
. considered
Time to response 1-2
(weeks)? 1-2 8-12 8-12 4-6 4-8 1-2 1-2 1-2
Time to relapse
(weeks, based on <2 >12 >12 >8 >8 =2 <2 <2 <2
expert
experience)?
Mohlt:orlhg complete complete complete " not required " not required ' complete blood count, ' complete blood ' complete blood " not required
blood blood count, blood count, lipid profile, liver count, count, for short-term
count, renal and renal and liver profile lipid profile, liver lipid profile, liver treatment,
renal and liver profile, profile, profile profile consider blood
liver PIINP if TPMT activity if glucose and
profile, available, available, testing for
bibod screen for screen for adrenal gland
chronic chronic suppression
RIESURG infections infections with high
doses/longer-

https://www.guidelines.edf.one/uploads/attachments/clbm6nh6x07tw0d3qtyb1ukrt-0-atopic-eczema-gl-full-version-dec-2022.pdf;

| term treatment


https://www.guidelines.edf.one/uploads/attachments/clbm6nh6x07tw0d3qtyb1ukrt-0-atopic-eczema-gl-full-version-dec-2022.pdf

A terhességben alkalmazhato
oyogyszerek allergias
betegségekben

Mihalyi Lilla

SZTE SZAKK Borgyogyaszati
¢s Allergologiai Klinika

*| }IIINI“IIIIII Kivalo
‘ | Kutatéhely




Bevezetes

Az allergias betegségek gyakoriak reproduktiv kort ndknel
C¢l: az anya €s a magzat biztonsaganak megdrzése a
betegség kontrollja mellett
Kihivas: a gyogyszerek alkalmazasanak biztonsagossaga —
teratogen hatasok kertilése
Cost/benefit mérlegelése
PLLR 1ll. EMA szerint1 biztonsagi kategoriak
figyelembevétele




Atopias dermatitis kezelése terhességben (%5

ETFAD - European Task Force on Atopic Dermatitis
Els6é vonal: emolliensek, lokalis kortikoszteroidok (I1-I11.
csoport)

Lokalis kalcineurin-inhibitorok mérlegelhetok (pl.
takrolimusz)

Fenyterapia: UV-B biztonsagos, PUVA kontraindikalt



Atopias dermatitis kezelése terhességben (%5

Szisztémas terapia:
- ciklosporin A elsoként valasztando
- Indokolt esetben per os kortikoszteroid
- (azatioprin)

Kontraindikalt: methotrexat, mikofenolat-mofetil, JAK-gatlok



Urticaria, rhinitis allergica, anafilaxia

« Kroénikus urticaria
- elsO vonal a nem-szedalo 2. generacids antihisztamin
(loratadin, cetirizin)
- sulyos eset: omalizumab, ciklosporin mérlegelhetd

 Rhinitis allergica
- leukotrién-antagonistak biztonsagosak (montelukaszt)

 Anafilaxia: epinefrin azonnali adasa életmentd, elonye >
kockazat



Osszefoglalas

Az allergias betegsegek megfeleld kontrollja terhesség alatt
elengedhetetlen az anya és a magzat egészségének megdrzéséhez

Szamos gyogyszerrdl pontos informacio
Az 0jabb gyogyszerekrdl egyenlore kevesebb adat

Kezeletlen betegseg nagyobb rizikot jelent, mint a mérlegelt
gyogyszeres terapia

Egylittmiikodés borgyodgyasz, sziilész, haziorvos kozott



Igy kezelek én - acne

Torocsik Daniel

Debreceni Egyetem AOK
Borgyogyaszati Tanszek




B Keratinocitak @ Faggyusejtek

Baktérium g Makrofigok Az akne kialakulasa

(@) limfacitik @) Neutrofilek




GENETIKAI FAKTOROK + KORNYEZETI FAKTOROK
EMELKEDETT \
ANDROGEN TERMELES

\ KERATINOCITA s | s
1 o

FAGGYUSEJT HIPERKERATINIZACIO

Accumulation of apithellat
cells and keratin

indianwomenshea

EMELKEDETT SEBUM TERMELES
+ MEGVALTOZOTT LIPIDOSSZETETEL

MEGVALTOZOTT MIKROKORNYEZET

Rerain and sebum C. ACNES PROLIFERACIO

J

Propionibacterium acnes
profiferation

Mild inflamation



mérsékelt

sulyos

antiandrogén

komédaok papulopustulak nodularis Nodularis/cystikus
azelainsav | Helyi retinoid | Helyi retinoid | Belsé Bels6 isotretinoin
szalicilsav |+/-BPO és/vagy isotretinoin | + antiandrogén
belso ;i%)t/)iotikum + antibiotikum
antibiotikum -
+/- BPO éslvagy (+ steroid)
helyi retinoid
+/- BPO
+




mérsékelt sulyos

eS|
AR
w
‘ -
komédaok papulopustulak nodularis Nodularis/cystikus
azelainsav |Belso Bels6 Belso6 Bels6 isotretinoin
szalicilsay |isotretinoin isotr_etin_oin_ isotretinoin + antiandrogén
Helyi retinoid Helyi retinoid vagy + antibiotikum
+/- BPO éslvagy zimtlblotlkum + steroid
belsé és/vagy ( )
antibiotikum | helyi retinoid
+/- BPO +/- BPO
+
antiandrogén




Felndttkori acne

25 életév felett megjelend acne, mely elsésorban a néket érinti
1. perzisztald acne mely a serdiil6korbdl athuzddik a felnéttkorba (80%).

2. késé fellép acne: (late- onset acne) feln6ttkorban, rendszerint 21-25 év kozott jelentkezik (20%).
Gyakran észlelik olyan n6k esetében, akik pubertas 6ta fogamzasgatot szedtek, és a harmincas éveik elején
csaladtervezés miatt a gyodgyszert elhagytak.

Klinikai megjelenését, pathogenezisét tekintve kiilonbozik a serdiil6kori formatdl, jelent8s pszichoszocialis,
emocionalis hatdssal van az érintettekre

Prevalenciaja: 14-54 %

Etioldgia: genetikai, endokrinolégiai tényezék, immunrendszer Cutibacterium acnes altali krénikus
stimmulacidja, stressz, alvashidny, dohanyzas, napfény, kozmetikumok

FAGGYUSEJT

'

EMELKEDETT SEBUM TERMELES
+ MEGVALTOZOTT LIPIDOSSZETETEL




Igy kezelek én: psoriasis

Kui Rébert
Szegedi BOrgyogyaszati Tovabbképz6 Napok (2025.10.02-04.)

il

MTA
HH Kivélé,
Kutatohely




Mit kérdezek a betegtdl, hogyan tajéekozédom?

© jzlleti panaszok!

korabbi kezelések és azok eredményessége

0

© tarsbetegségek (kulonos tekintettel az immunbetegségekre,
daganatos betegségekre, kronikus fert6zésekre)

© rendszeres gyogyszerek

0

gyermekvallalasi szandék
© PASI, DLQI



Milyen kezelési célt tlzok ki?

APASI=90%
PASI<3

DLQI<3




Mikor adok lokalis kezelést els6 vonalban?

3= limitalt psoriasis esetén, mely kis testfelszint (max. néhany
tenyérnyi) érint és nem észlelhetd sulyos hyperkeratosis,

vagy szamottevd hajas fejbOr érintettség



Kalcipotriol/betametazon-dipropionat fix kombinacidja

* magas evidenciaszint( vizsgalatokkal igazolt klinikai hatékonysag

* biztonsagosabban alkalmazhato a helyi bératrofia kockazatanak
csokkenése miatt?!

* a plakkos psoriasis helyi kezelésében els6ként valasztando készitmény
* ken6cs/oleogél/hab aeroszol formula

* hab aeroszol formula: a hatéanyagok stabil, teljesen oldott,
szuperszaturalt formaban vannak jelen a b6ron, mely jobb
biohasznosulast, bérpenetraciot, igy magasabb klinikai hatékonysagot
eredményez?

Norsgaard et al 2014
’Lind et al 2016



Mikor adok fénykezelést (NB-UVB)?

*SzEGED *

3= viszonylag nagy testfeliletet érint6, psoriasis esetén,
amennyiben valamiért a systemas kezelések ellenjavalltak
(vagy a beteg nem szeretné)

%= nincs PsA

3= nincs szamottevo, életmindséget rontd hajas fejblr vagy
korom érintettség

3= nincs kifejezett infiltracié és/vagy hyperparakeratosis
(acitretin + NB-UVB ?)




Mikor adok és mikor nem adok acitretint?

3= IGEN

$=  nincs izlleti érintettség

3= limitalt, kifejezett hyperparakeratosissal jaro
Acitretin
10mg

psoriasis (fejbdr, palmoplantaris érintettség)
3= nem akarom immunszupprimalni a beteget
(pl. daganatos betegség)

3= NEM: fogamzoképes koru nébeteg esetén!
CHs CHs CHs

HsC s X L _COH
CH30 CHj



Mikor adok és mikor nem adok ciklosporint?

3= IGEN:
3= kiterjedt és/vagy életminGséget kifejezetten rontd (pl. hajas fejbér)
psoriasis esetén
3= nincs PsA

3= gyermekvallalasi szandék! cH,

CH
3= NEM: FIL 3
o N
\ HH o CH;

3= beszdkult vesefunctio e N o

| CHy /N\C
N i & CH,
3= hypertonia W 0

= PsA o
0'5 /CH3 e HN 5

= 4 CH, '3

3= daganatos betegség v \NT(L%

CHy CHy



Mikor adok és mikor nem adok metotrexatot?

3= IGEN
3= kiterjedt és/vagy az életminGséget ronté psoriasis, mely lok. kezeléssel
nem uralhatd vagy nem ésszer(i a hasznalata

™
%

arthritis psoriatica

3= NEM O  COOH
3= gyermekvallalasi szandék a kozeljovében (férfi és n6betegnél egyarant) ik H/I
NZ | j/\rlq COOH
3= jelent6sen emelkedett transzamindzok (felsé hatarérték kétszerese) | NAN @ CHs
2

3= chr. aethylismus

3= beszlikilt vesefunctio
$= leukocytopenia _
, , , Y, , n \\(RETHO,TREXAK '’
3= ha fennall a tuladagolas lehet6ségének veszélye e e -
Lase See attgc\ﬁ.
Z\gt.:'\\.ed direction -/



Mikor jon szoba a biologiai terapia?

kOzépsulyos/sulyos psoriasis
(PASI >10 vagy BSA>10% vagy DLQI>10)

: 1

standard szisztémas kezelés
PUVA, UVB 3 honap PAS|757
> :

acitretin

vagy ABSA>75% és
DLQI<5

l Nem

BIOLOGIAI TERAPIA

metotrexat

ciklosporin A

Forras: www.neak.gov.hu



Hogyan valasztok az els6 vonalbeli biologiai szerek kozul?

-

etanercept: -

infliximab: -

adalimumab: PsA és Pso egyuttes fennallasa
esetén (EU. kiemelt kat.!)

certolizumab: papiron masodvonalbeli szer,
kivéve n6betegnél gyermekvallalasi szandék
esetén (dokumentdlandé!) (El. kiemelt kat.!)

ustekinumab: ha nincs PsA (tételes elszamolasu

gyogyszer)

JZI\Iouse-lnunan

chumeric Fv

Human IgG1 Fc

Infliximab

Human IgG1 Fc

Adalimumab

JZHumam'zed Fv

Extracellular
| portion of
human
TNFR2

Human IgG1 Fc

Etanercept

@ \ _Humanized Fv Fab’
% \

Certolizumab pegol

Polvethylene
gycol

Noor et al 2022




Hogyan valasztok a masodvonalbeli biologiai szerek kozul?

3= kivalo hatékonysag mindkét utvonalon!

3= IL-17 gatlo (secukinumab, ixekizumab, bimekizumab)
$= axialis PsSA esetén ez a jo irany

3= 1L-23 gatld (guselkumab, risankizumab)
3= IBD (colitis ulcerosa, Crohn-betegség) tarsulasa esetén ez a j6 irany
3= ritkabb adagolas, l[assabb kilrulés

3= TRM sejtekre vald hatas (guselkumab) - betegségmaoddositd hatas?



Az SLE korszer( szemlélete

Dr. Kovacs Laszlo
Szegedi Tudomanyegyetem

Szent-Gyorgyi Albert Orvostudomanyi Kar és
Klinikai Kozpont

Reumatologiai €s Immunoldgiai Klinika

L&' SZEGEDI TUDOMANYEGYETEM
SZENT-GYORGYI ALBERT
ORVOSTUDOMANYI KAR




» Atlagos tulélés:

» 10 éves: 83-93%
» 15 éves: 76-80%
lalokok

lyos flare, infekcid

w/ Cardiovascularis, malignitas, ESRD

2017 Feb 84(1):e000792.

Clinical manifestations presented at least one time during the observational period

Clinical manifestations (ever)

n (%)

N available data

Lupus-specific fever
Lymphadenopathy
Malar rash

Discoid rash
Subacute cutaneous lupus
Livedo reticularis
Photosensitivity
Mucosal ulcers
Alopecia

Arthritis

Vasculitis cutaneous
Pleurisy

Pericarditis

Seizures

Psychosis

Nephrotic syndrome
Renal insufficiency*
Renal failuret

Raynaud's disease

706 (37.5)
610 (32.4)
961 (51)
384 (20.4)
103 (5.5)
528 (28.1)
1006 (53.4)
978 (51.9)
1044 (55.5)
1382 (73.5)
282 (15)
854 (45.4)
443 (23.6)
187 (9.9)
64 (3.4)
350 (18.8)
385 (20.4)
144 (7.7)

982 (52.2)

1884
1881
1884
1881
1882
1881
1884
1883
1882
1880
1883
1882
1879
1885
1885
1860
1883
1881

1881




HCQ (all patients unless contraindicated)

Adjunct treatment
for kidney GC PO/IV (consider pulse IV MP, then 0.3-0.5 mg/kg/day depending on Targets
protection* severity; taper to < 5 mg/day as quickly as possible)
3 months
s T R
Consider SGLT2i UPr
(if decreased eGFR) Low-dose CYC
6 months
VKA, heparin =50% reduction in
(if concomitant APS MMF/low-dose CYC + BELS MMF/AZA + BELS UPr to <3 gr/day
pimpaoy) 12 to 24 months
MMF + CNI (esp. VOC, TAC)? UPr <0.5-0.7 gr/day
Any of the above-
High-dose CYC *1 mentioned unless ‘?";gﬁmggs‘;m;‘
Assess adherence contraindicated"
to treatment RTX 1
Grade A Grade B Grade C Grade D : : : : s m2sa

EULAR recommendations for the management of
systemic lupus erythematosus: 2023 update
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B Long-Term Outcomes in Patients with SLE (N =8)
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2-es tipusu tunetek SLE-ben

» Kronikus fajdalom
Kronikus faradtsag
Alvaszavarok

Kognitiv diszfunkcio

Rossz életminéség




Osszefoglalas

» Adatvezerelt SLE kezelés és gondozas
» Prediktorok
» Sulyos lefolyas — erélyesebb kezelés
» Nagyobb kockazatok — fokozott figyelem, személyre szabott kezelés

® Relapsus kockazat

® BGvils terapias lehetésegek
» Személyre szabott (pathogenesis-vezérelt) kezelés???
® Javulo biztonsagossagi profil
» (Corticosteroid sporolas

® 2-es tipusu tlnetek




Paraneoplazias dermatomyositis jellemzoéi
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Dermatomyositis (DM)

Definicio:
e |diopathias inflammatorikus myopathia (IIM)
e Szimmetrikus proximalis izomgyengeség
e Jellegzetes cutan manifesztaciok (Heliotrope rash, Gottron-papulak, V-jel, Sal-
jel)
e Extracutan érintettség (tudg, iziletek) lehetséges

Paraneoplazias 6sszefliggés:
* Feln6ttkori DM: 15—25% malignitassal tarsul
* Malignitas leggyakrabban 3 éven belll a DM-diagnozishoz képest
* Leggyakoribb daganatok: ovarium, tudd, pancreas, gyomor, colorectalis,
lymphoma; Azsiai populacidban nasopharyngealis carcinoma

P> Onkolégiai vords zaszld: mindig gondolni kell a mdgottes malignitdsra.



Paraneoplazias dermatomyositis immunszerologiaja

Az anti-TIF-1a/y pozitiv DM betegek 42-75%-aban fordul el6 malignus folyamat.
Juvenilis DM 23-29%-dban fordul el6 anti-TIF-1a/y pozitivitds, malignitds nélkiil.

Az anti-NXP-2 pozitiv DM betegek 25-60%-aban fordul el6 malignus folyamat.

Anti-TIF1 DM Anti-NXP2 DM
= ] ‘ =
-

oo ‘ — Scalp rash — oo} Periorbital oedema and rash (hellotrope)

{ Shawd sign rash M
V sign rash
| —
Dysphagia | 4
T ‘7 - Increased risk of malignancy i

_n—-‘ 1 b #-
‘ Myositis and myalgia
Calcinosis

Peripheral oedema

Periorbital cedema and rash (heliotrope)

Poikiloderma
Dysphagia

Severe rash with:

| * Blistering and necrosts
1
[

* Pruritus
* Subcutaneous cedema
* Lipodystrophy

Highly increased risk of malignancy

Myositis

]

Lateral hip rash [

Gottron signs and papules - -

Cottron signs and papules

Fujimoto et al. Art Rheum (2012)
Fiorentino et al. Art Reum (2012)
Lundberg et al. Nat Rev Dis Primers (2021)



Paraneoplazias dermatomyositis: IMACS guideline 2023

* SZEGED *
IIM diagnosis
(within 3 years of symptom onset)
1
)
Juvenile-onset IIM Adult-onset IIM IBM
+ { i
Cancer screening not Cancer risk Cancer screening not
routinely required stratification based on routinely required
risk factors
j &
14 ¥
‘High risk’ factors ‘Intermediate risk’ factors ‘Low risk’ factors
IIM subtype | Dermatomyositis | CADM [ ASSD
_| Polymyositis [/ CTD-associated IIM
1 IMNM
MSA and L1 Anti-TIF1-y antibodies "I Anti-SAE1 antibodies [ Anti-SRP antibodies
MAA ] Anti-NXP2 antibodies | Anti-HMGCR antibodies [ Anti-Jo1 antibodies
| Anti-Mi2 antibodies [~ Non-Jo1 ASSD antibodies
| Anti-MDAS antibodies I MAA®
Clinical _1Age >40 years at |IM onset "1 Male sex [ Raynaud phenomenon
features .| Persistent high disease activity [ Inflammatory arthropathy
despite therapy [ Interstitial lung disease
' Dysphagia (moderate to severe)
"] Cutaneous necrosis
Total

Oldroyd et al. Nat Rev Rheumatol (2023)



Paraneoplazias dermatomyositis: IMACS guideline 2023

* SzEGED *

All patients with IIM, irrespective of cancer risk, should continue to participate in
country- or region-specific age- and sex-appropriate cancer screening programmes

22 ‘High risk’ factors ?
3

¢ !
Yes No
l {
>2 ‘int diate risk’ fact
High risk of lIM-related cancer st o i

l

Screening at time of diagnosis:
Basic and enhanced screening panels

Screening at follow up:
Basic screening panel at 1, 2 and
3 years after |IM onset

l

Consider additional screening:
18F-FDG PET-CT,
upper and lower Gl endoscopy

Basic screening panel

« Comprehensive history

» Comprehensive physical examination
« Complete blood count

« Serum liver function tests

« Serum ESR and/or plasma viscosity

e Serum CRP

« Serum protein electrophoresis

o Urinalysis

« Plain chest X-ray radiograph

or 1 'High risk’ factor?
A

1 4
Yes No
{
Moderate risk of Does not fulfil criteria for
lIM-related cancer high or moderate risk?

{
. . ‘ : : Standard risk of IM-related cancer
Screening at time of diagnosis:
Basic and enhanced screening panels Soreeiing at thvia/of diagriosts:

Screening at follow up: Basic screening panel
None Screening at follow up: None

Enhanced screening panel:

« CT scan of the neck, thorax, abdomen and pelvis
e Cervical screening®

 Mammography®

« Prostate-specific antigen® Screening for nasopharyngeal carcinoma:

* CA-125 « Consider nasoendoscopy at the time of diagnosis
« Pelvic or transvaginal ultrasonography for ovarian cancer of adult-onset IIM in geographical regions where

« Faecal occult blood® the risk of nasopharyngeal carcinoma is increased

Oldroyd et al. Nat Rev Rheumatol (2023)



Osszegzés

 Paraneoplaziara utald klinikum:
o >40 év életkor
o anti-TIF1ly és/vagy anti-NXP2 pozitivitas
o kifejezett periorbitalis oedema, cutan ulceracio, pruritus
o dysphagia
o perzisztalo betegség-aktivitas
* ElsO 3 évben részletes tumorkutatas (UH, RTG, CT, PET/CT)
az IMACS guideline alapjan: Oldroyd et al. Nat Rev Rheumatol (2023)

A DM aktivitas szoros kapcsolatban van az onkologiai statusszal



Vasculitisek
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Chapel Hill Consensus Conference (CHCC) 2012

p
- Medium vessel vasculitis rlmmune complex small vessel vasculitis
* Polyarteritis nodosa * Cryoglobulinaemic vasculitis
\\0 Kawasaki disease * |gA vasculitis (Henoch-Schénlein purpura)

e Hypocomplementemic urticarial
vasculitis (Anti-C1q vasculitis) y
&

4 I A

(Anti-GBM disease\l
N o4

J
| '/ANCA-associated small vessel vasculitis
Large vessel vasculitis * Microscopic polyangiitis
e Takayasu arteritis » Granulomatosis with polyangiitis
e Giant cell arteritis ) * Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis

Kitching et al. Nat Rev Dis Primers (2020)



Chapel Hill Consensus Conference (CHCC) p{okk:!

Definiciok pontositasa (nem diagnosztikai kritériumok).

Fokuszban a cutan vasculitisek:

1. szisztémas vasculitis cutan komponenssel
pl.: IgA vasculitis cutan manifesztacioja

2. cutan-limitalt / dominans
pl.: cutan limitalt IgA vasculitis

3. egy szervrendszeri vasculitis (,,single organ vasculitis”)
pl.: cutan polyarteritis nodosa

Sunderkotter et al. Art Rheumatol (2018)



A vasculitisek felosztasa, a bor érintettség alapjan

* SzEGED *

Skin involvement status

CHCC2012 Cutancous component of Skin-limited or
vasculitis category, name systemic vasculitis skin-dominant variant

Large vessel vasculitis

Takayasu arteritis No No

Giant cell arteritis Rare No
Medium vessel vasculitis

Polyarteritis nodosa Yes Yes

Kawasaki discase No No
Small vessel vasculitis

Microscopic polyangiitis Yes Yes

Granulomatosis with polyangiitis Yes Yes

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis Yes Yes

Anti-glomerular basement membrane disease No No

Cryoglobulinemic vasculitis Yes Yes

[gA vasculitis (Henoch-Schonlein) Yes Yes

Hypocomplementemic urticarial vasculitis (anti-Clq vasculitis) Yes Yes
Variable vessel vasculitis

Behget's disease Yes Yes

Cogan’s syndrome Rare No
Vasculitis associated with systemic disease

SLE, rheumatoid arthritis, sarcoidosis, etc. Yes Yes
Vasculitis associated with probable etiology

Drugs, infections, sepsis, autoimmune diseases, etc. Yes Yes
Cutaneous SOV (not included in CHCC2012)

IgM/1gG vasculitis No (not observed yet) Yes (as SOV)

Nodular vasculitis (erythema induratum of Bazin) No Yes (as SOV)

Erythema elevatum et diutinum No Yes (as SOV)

Hypergammaglobulinemic macular vasculitis No Yes (as SOV)

Normocomplementemic urticarial vasculitis No Yes (as SOV)

* CHCC2012 = 2012 revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculitides: SLE =
systemic lupus erythematosus; SOV = single-organ vasculitis. Sunderkotter et al. Art Rheumatol (2018)



ANCA-asszocialt vasculitisek

Eletkor
F6bb jellemzék

(CHCC definicio
alapjan)

ANCA pozitivitas

GPA

45-65 év

Necrotizald
granulomatosus
gyulladas,
els6sorban felsé
Iéguti érintettség,
necrotizalo
glomerulonephritis

(gyakori).

PR3-ANCA*: 65-75%
MPO-ANCA*: 20-30%
ANCA : 5%

MPA

55-75

Necrotizald
vasculitis,
granulomatosis
nélkil, pulmonalis
capillaritis,
necrotizalo
glomerulonephritis
(nagyon gyakori).

PR3-ANCA*: 20-30%
MPO-ANCA*: 55-65%
ANCA : 5-10%

EGPA

38-54

Eosinophil-gazdag
necrotizalo
granulomatosus
gyulladas, els6sorban
also léguti
érintettség, ANCA*
esetében gyakran
glomerulonephritis.
3 fazis: asthma,
eosinophilia,
vasculitis

PR3-ANCA*: <5%
MPO-ANCA*: 30-40%
ANCA": 55-65%

GPA: granulomatosis polyangiitissel, MPA: mikroszkdpikus polyangiitis, EGPA: eosinophil
granulomatosis polyangiitissel, PR3: poteinaz-3, MPO: myeloperoxidaz

a

Constitutional
symptoms
{: EGPA = GPA = MPA

>
Central nervous
system

=

GPA = MPA = EGPA )

&
Eyes
GPA >> MPA = EGPA
b J/

o
Nose and sinuses

GPA > EGPA >> MPA
o

Ve

( Ears and auditory

GPA > MPA = EGPA
NS -4

X

(Heart

EGPA > GPA = MPA
=4

~

Upper airways*®
i GPA = EGPA > MPA

> N2

( Kidneys

MPA > GPA >> EGPA
Sy

~

»
Muscle

EGPA > MPA = GPA
& /

~

-
Skin

Lungs®
EGPA > GPA > MPA
S

Gastrointestinal

tract
EGPA > GPA = MPA
-

.

Joints

GPA > MPA = EGPA
\

Peripheral nerves

EGPA > GPA > MPA
b _/

EGPA > MPA > GPA
\_

/

Kitching et al. Nat Rev Dis Primers (2020)



Osszegzés

* Infekcio felkutatasa (iniciald vagy exacerbald szerep)

 Potencialisan érintett belszervek feltérképezése

 ANCA-asszocialt vasculitiseknél ne csak az autoimmun szerolégiara
hagyatkozzunk

* A definitiv diagndzishoz a bérbiopszia nyujt segitséget, amelyet a

klinikai képpel korrelaltatva hatarozhatjuk meg a lehetséges entitast



Melanoma

Olah Judit



Paradigmavaltas a melanoma terapiaban I.

A sebészi kezelés radikalitasa csokkent

* Biztonsagi zona a szovettani parameéterekhez igazodva 0,5-2 cm-re
csokkent

* Orszemnyirokcsomd biopszia elvégzése meghatarozd a szisztémas
terapia idGbeni eléréséhez

» Radikalis blockdissectiok indikacioja rendkivili modon beszlkult

* Metastasectomia indikacidja beszlkult (cutan attétek sebészi
eltavolitasa is!)



Paradigmavaltas a melanoma terapiaban Il.

A szovettani és radioldgiai vizsgalatok mellett a molekularis genetikai
diagnosztika hatarozza meg a kezelési lehetoségeket

BRAF, CKIT mutacio meghatarozasa elengedhetetlen

Spitzoid melanomak esetén egyéb, ritka mutaciok elemzése is
szikséges (ALK-, ROS1-,NTRK1/2/3-, RET-fuzid)

Személyre szabott terapia



Paradigmavaltas a melanoma terapiaban Ill.

A szisztémas terapia egyre korabban lép be a kezelésbe

Metasztatikus melanoma kezelés személyre szabottan:

Immunonkoldgiai szerek (PD1- monoterapiak, kombinalt
kezelések)

Target terapiak (BRAF+MEK inhibitorok, imatinib)
Adjuvans kezelések
Neoadjuvans terapiak elétérbe keriilése

Kemoterapia csak kivételes esetben, harmadvonalbeli kezelésként jon
szoba



Paradigmavaltas a melanoma terapiaban V.

Kombinalt modalitasok egyre gyakrabban alkalmazottak a kezelésben

Sugarterapia egyre nagyobb szerepet kap, els6sorban az un.
sztereotaxias kezelések bevezetésével, f6leg agyi attétek esetén

Oligometasztatikus betegségben a sebészet helyett extracranialis
sztereotaxias besugarzas

Cutan attétek esetén elektrokemoterapia a szisztémas kezelés
mellett



/ /

atas

Multidiszciplinaris teamben valo el

 Mihamarabb onkodermatolégiai kozpontban sziikséges a beteget
ellatni!l

* Diagnosztizalo bérgyodgyasz felel6ssége oriasi!

 Jogszabaly irja el6 az onkoteam konzultaciot minden daganatos
beteg esetén, kivéve sirgdsségi mitétet (a primer tumor eltavolitas
nem tartozik a stirgdsségi m(itét kategoriaba!)

* A beteg érdeke, hogy a diagnosztikus és terapias lehet6ségek
mindegyikével rendelkezs intézetben legyen ellatva, mely a betegség
prognozisat is meghatarozhatja!
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A ham eredeti daganatok beosztasa
kiterjedés szerint

MULTIDISZCIPLINARIS

|
N LOKALISAN
KOZONSEGES . METASZTATIKUS
ﬁ ELOREHALADOTT
| l
A4 I \ v
Alacsony Magas Kornyezd strukturakra regionali , ,
riziké : riziké terijed S tavoll
|
|

':FAPASZTALT TEAD:I BCC: Irodalmi ritlkaséag
ALTAL KEZELENDO SCC: 2-5%




Klinikai rizikdétényezdk
(BCC, SCC: recidiva, SCC: attet,

halalozas)
RIZIKOTENYEZOK Alacsony Magas riziké
rizikéd
hatarok 761 definialt Rosszul
BASALTIOMA definialt
LAPHAMRAK , L . 1.
primer vagy recidlv primer recidivalod
immunszuppresszio - +
Radioterédpia /kr. - +
gyulladas
LAPHAMRAK | Gyors ndvekedés - +
Neuroldgiaili tunetek - +

NCCN. v1.2024



Riziké a lokalizacid és a méret
alapjan

Alacsony rizikéd Magas rizikéd Nagyon magas
(SCC)
Torzs, végtagok 1. Torzs, végtagok =2 cm (<4 cm) Barhol >4 cm
<2 cm 2. M zbébna, fejbdr, nyak, pretibialis (=1
cm)
labfej, anogenitalis -

e

Area H: periorbitalis, szemhéj, periauricularis,

halanték, fil, arc centralis része, ajak, orr.

NCCN. v1.2024



Szovettani rizikdotényezdk

(carcinosarcomatosus)

LAPHAMRAK Alacsony riziké Magas riziké Nagyon magas
riziké
differencialtsag Jo1l, kozepesen Rosszul differencialatlan
Szdovettani verrucosus, acantolitikus (adenoid), dezmoplasztikus
tipus: kerathoacantomatosu adenosquamdzus (mucin
S termeld), metaplazia

Mélységi invazid

<2 mm és nem terjed

2—0 mm

>6 mm és a subcutan

Perinenradalie

-

a subcutan (Clark IV-V) zslrszoveten
zslirszovetbe (Clark tulterjed
I-TII1)
Perineuralis Tumorsejtek a
terjedés - + dermisnél mélyebben
fekvé/ 20,1 mm

BASALIOMA = | Nodularis, Agressziv: infiltrativ, tdegek huvelyeben
Nyirake Magy szuperficialis mikronodularis,
g?ﬁggzinvézié morfeiform, +

basosquamosus, carcino-

sarcomatosus

differenciaciod

NCCN. v1.2024




A basalioma kezelése

LOKALISAN
ELOREHALADOTT

KOZONSEGES
Alacsony Magas
riziko Rizikd

Kornyezd& struktirakra

terjed

MULTIDISZCIPLINARIS ONKOTEAM

sebészet

Kryoterap
ia,
ITmiquimod
5-FU, PDT

Mikroszk.
Kontroll.
sebészet

sugartera

1. HHI

2. PD11

Sebészet és/vagy

sugarterapia

elektrokemoterapia

METASZTATIKUS

\4 v
regionali
S

tavoli

1. vonal: Vismodegib

2. vonal:

Cemiplimab

Perris K és mtsai.,

EJC,



A kutan laphamrak kezelése

KOZONSEGES
v v
Alacsony Magas
rizikd rizikd

LOKALISAN
ELOREHALADOTT

METASZTATIKUS

Kornyezd strukturakra
terjed

v \4

regionali
s

tavoli

MULTIDISZCIPLINARIS ONKOTEAM

sebeszet Mikroszk.

Kontroll.
sebészet

sugartera

pia

Sebészet és/vagy

sugarterapia

elektrokemoterapia

1. vonal:

Cemiplimab

2. vonal: EGFR-gatld + kemo/sugar

A.J. Stratigos et al.

EJC

(2020)



Ritka (ritkabb) bordaganatok
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A kutan daganatok gyakorisaga

Melanoma — 5%

Sarcoma +
egyéeb — 2%

SCC-18%

BCC - 75%

CL-
1%

Dermatofibrosarcoma
protuberans - DFSP (18%)
Merkel sejtes cc. (MCC)
Kaposi sarcoma (71%)




DFSP - Klinikai jellemzdk

* Leggyakoribb kutan sarcoma forma (fibroblast)

* Low-grade

 Megjelenés: 20-60 éves kor

e Férfi:N6=1

» Lokadlisan agressziv (keszty(ujjszer(i) novekedés

 Metasztazis

Ritka: 1-4%

75%-ban tidé

Viszceralis 3x gyakoribb mint nyirokcsomo

Riziké faktorok: rekurralé tumor vagy sarcomatosus hisztologia

YV VYV



DFSP — Vizsgalatok, terapia

» SzoOvettani vizsgalat — fibrosarcomatosus jelleg kizardsa/igazolasa
* Molekularis bioldgiai vizsgalat - t(17;22)(q22;q13) transzlokaciod igazolasa
* Terapia —sebészi eltavolitas
» Konvenciondlis: széles biztonsagi udvar (3-5 cm)
» Mikroszképosan kontrollalt sebészet
* SLNB — nem sziikséges (lymphaticus terjedés ritka)
e Képalkotd vizsgalatok
» Indikacié: met. gyanu, recidiv tumor, fibrosarcomatosus tumor
» Nycs és hasi UH, mellkas rtg

Saiag P et al: Diagnosis and treatment of dermatofibrosarcoma protuberans. European consensus-based
interdisciplinary guideline. Eur J Cancer. 2015 Nov;51(17):2604-8.



MCC —riziko faktorok (AEIOU)

AEIOU parameter No. Percentage
Asymptomatic 78/89 88
Expanding rapidly 57/91 63
Immune suppressed 15/193 7.8%
Age > 50y 175/195 90
UV exposed 136/168 81
Fair skin 191/195 98
Criteria met by MCC primary
lesions*
=3 55 89
=4 20 32
5 4 7

Heath M et al, ] Am Acad Dermatol. 2008 Mar;58(3):375-81



MCC — Vizsgalatok, terapia

* Szovettani vizsgalat — H&E és immunhisztologia
* Molekuldris biolégiai vizsgalat — MCV+/-
* SLNB — mint MM-ben
* Képalkoto vizsgalatok — mint MM-ben
» PET-CT vagy has/kismedence/mellkas CT
» Koponya MR
* Sebészi ellatas
» Excisio: 1-2 cm biztonsagi zona * adjuvans RT
> SLNB vagy FNA:
= Negativ: obszervacio vagy RT (magas rizikdju beteg esetén)
= Pozitiv: LND (ha tavoli metasztazis nincs)

NCCN Guideline Version 1.2017 — Merkel Cell Carcinoma



KS — Epidemiologia és terapia

* Obszervacié
(a betegek kb. 1/3-a 2 éves kovetés soran tlinetmentes maradt)
Alsé végtagi 6déma — kompresszid

KS Tipus Epidemioldgia Klinikai megjelenés Klinikai
viselkedés

Klasszikus ~ Mediterran vagy  40-70 év Alsé végtag, ritkan Indolens ¢ Lokalis kezelés
zsido férfiak nyh. vagy belszervi > Sebészi excisio
Afrikai Fekete afrikaiak  Kozépkoru Mpx, alsé végtag Progressziv > Radioterapia (15x2 Gy)
vagy nycs. » Cryoterapia, lézer
AIDS- MSM férfiak, 20-50 év Disszeminalt Agressziv » Intraléziondlis interferon, vinblastin, bleomycin
asszocialt iv. drogosok mucocutan/belszervi > Imiquimod
. e Szisztémas kezelés
latrogén Autoimmun bet.,  Barmely  Lokalizalt mucocutan Valtozé > K , . 151t li smalis d bici
transzplantacio életkor vagy disszeminalt emoterapia (pegylalt liposzomalis doxorubicin)

> Interferon



Immunterapiak borgyogyaszati
mellékhatasai

Onodi Katinka
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Immunterapia: folyamatosan bovuld indikacios kor

* 5ZEGED °

Tebentafusp
Pembrolizumab Pembrolizumab Pembrolizumab
Nivolumab Nivolumab Nivolumab

Pembrolizumab

Nivolumab + Atezolizumab Cemlp.llmab
Avelumab Cemiplimab Atezolizumab
o Avelumab Durvalumab
Ipilimumab . -
Ipilimumab Ipilimumab
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Pembrolizumab Pembrolizumab Pembrolizumab Pembrolizumab
Nivolumab Atezolizumab Nivolumab Nivolumab PD1-inhibitor
Cemiplimab Tislelizumab PD-1L-inhibitor
Dostarlimab Atezolizumab
Ipilimumab Anti-CTLA4-antitest
Tremelimumab Tebentafusp




Toxicity grade

Toxicity grade

2]

Toxicity grade

Immunkapcsolt mellékhatas: barmely szervrendszer barmikor

Anti-PD1/PD-1L

B 10 12 14 >i0

5 10 12 14 >30

Anti-CTLA4

DN

8 10 12 14 >30
Duration of treatment (weeks)

Colitis
£
ml Endokrinopatiak
L)
S
5]
ml Bormellékhatasok [

— Liver toxicity

Nephritis

—R

Tumor tipusa is befolyasolja

40 —

g
v}
9
2
@
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PD1/PD-L1

CARDIOVASCULAR

HAEMATOLOGICAL

MUSCOLOSKELETAL AND

RHEUMATIC

PULMONARY

NEPHROLOGICAL

ENDOCRINOLOGIC

CUTANEOUS

GASTROINTESTINAL



Immunkapcsolt cutan mellékhatasok: morfoldgia és gyakorisag

Dermatitis Maculopapulos vagy morbilliform exanthema 20-68%
Lichenoid dermatitis 15-45%
Psoriasiform dermatitis 3,8-55%
Ekzema
Neutrofil dermatosisok

Pruritus Pruritus bértlinettel vagy anélkul 13,2-47%

Pigmentacids eltérések Vitiligo 3-25%
Naevusok és egyéb pigmentalt 1ézidk regresszidja

Hdélyagos borbetegségek Bullosus pemphigoid (BP) 1-5%

Bullosus lichen

Lichen pemphigoides

Linearis IgA dermatosis

Holyagos gyoygszerreakcid

Sulyos cutan adverz
gyogyszerreakcidk (SCAR)
150 eset

Akut generalizalt exanthematosus pustulosis (AGEP), Stevens-Johnson/
Lyell szindroma (SJS/TEN)
Gyodgyszer hiperszenzitivitasi szindréma (DHS)

Egyéb

K6érom, haj és nyalkahartya-eltérések

Vasculitis, dermatomyositis, Sjogren, SCLE, sarcoidosis, urticaria

Prurigo simlex, prurigo nodularis, acneiform vagy papulopustulosus
rosacea




Immunkapcsolt cutan mellékhatasok: menedzsment

Ananmézis
&
Klinikai kép

Vizsgalatok

-

Fizikalis vizsgalat
Labor és képalkoto vizsgalatok

Egyéb okok kizarasa

Grade 1-hez hasonldan
BOrgyogyaszati szakvizsgalat
Biopszia (HIST, DIF)

Grade 1-hez hasonldan
BOrgyogyaszati szakvizsgalat
Biopszia (HIST, DIF)

Bértiinet
sulyossaga

)

Grade 1
BSA <10%

—

)

Grade 2

BSA 10-
30%

—

)

Grade 3-4
Sulyos
Grade 2

BSA >30%
—

Ellatasi séma

-
Immunterdapia folytatasa
Lokalis potens kortikoszteroid
\_
f A
Immunterdpia folytatasa
Lokalis potens kortikoszteroid
0,5-1 mg/tskg/nap per os szteroid
L Specifikus terdpiak

Immunterapia felfliggesztése
Hospitalizacio és egyéb tlineti kezelés
Per os vagy parenteralis szteroid

Specifikus terapiak

Szovettani
eredmény >30% -
ban valtoztatta
meg az elGzetes

klinikai diagnozist



Klinikai jelent6ség

0

0

Barmikor jelentkezhetnek
Egyéb immunkapcsolt mellékhatasok prognosztikai faktorai 72.3%-ban

Eletmindségre gyakorolt hatas: gyakori kitjulas, életet veszélyeztetd korképek
Jelzik a terapias valaszt: 6sszefligghetnek jobb tulélési arannyal

Malignus betegség progndzisa szempontjabol: szisztémas szteroid terapia nem

befolyasolja a teljes tulélést, immunterapia - felfiggesztés vagy leallitas




Nyirokédéma

Szolnoky Gy6z06
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Pressure (mmHg)
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A Starling-féle egyensuly Ujraértelmezése

Absorption?

Interstitial forces considered small & negligible
Pwo=11,=25mmHg
P,=7.7+1.9mmHg (human arm, heart level)

50-

Net force opposing P.
A in glycocalyx model
:'g Po=ton,=an,+P)
wos- | -
% v
Vv o
00—

Net force classically opposing P,
Py =(a1,=0n+FP)

Interstitial forces measured in human subcutis
P =-2.1+£22mmHaq. ;=15.7+2.8mmHg
P.,=6.3mmHg (classic Starling sum)

i P,=7.7+1.9 mmHg (human arm, heart level)

Levick JR, Michel CC, Cardiovasc Res 2010



Pathomechanizmus

Nyirokfolyadék- Nyirokrendszer
kinalat Szallité kapacitasa

A

\

Intersticialis folyadékgylilem T

\

Adipocyta proliferacio és kollagénrost lerakdodas az ECM-ban

Prevalencia: 4-6%

NO:Férfi=5:1




Intenziv terapias szakasz:
komplex 6démacsdkkenté terapia

» Az MLD-nek nincs is szerepe?
friss bizonyitekok vannak, hogy van ...

Franks PJ, Quéré |, Keeley V, Tilley A, Liebl M, Murray S, Burian EA, Moffatt CJ.
Quality of Life and Costs Within Decongestive Lymphatic Therapy in Patients with Leg Lymphedema:
A Multicountry, Open-Label, Prospective Study. Lymphat Res Biol. 2021 Oct;19(5):423-430.

Kaminska P, Gabriel M, Kostrzebski P Naglak M, Piskorz-Kryk K, Hazy A, Kleczewska M,
Majorczyk K, Pawlaczyk-Gabriel K. Comparative analysis of the effectiveness of the
comprehensive antioedema therapy versus multilayer bandaging in lower limbs
lymphoedema treatment. Postepy Dermatol Alergol. 2021;38:644-649.

Forner-Cordero |, Muioz-Langa J, DeMiguel-Jimeno JM, Rel-Monz6 P. Physical therapies
in the decongestive treatment of lymphedema: A randomized, non-inferiority controlled study.
Clin Rehabil. 2021 Sep 13

..., de nem ez a teljes igazsag: ,Does it mean that manual
lymphatic drainage is not Useful in lymphedema patients? Not at
all. As the effects of any therapy should be measured in an
integral way, volume is a quantitative and important parameter
of séverity but it does not reflect the whole effect of MLD."

Forner-Cordero | et al. Clin Rehabil 2021



Intenziv terapias szakasz:
komplex 6démacsdkkenté terapia

intermittalé pneumatikus gépi kompresszié (IPC)

* Sorba kapcsolt pneumatikus rekeszek (nyomas: 20-100 Hgmm) a nyirokerek

pulzacidjat utanzoé ritmussal (frekvencia: 5-20/min) kompresszids hatdst
fejtenek ki.

 Komplex kezelés kiegészitése, az MLD-t nem vdltja ki (??7?)

white light 1-1/12 hours after before PCT after PCT
image dye injection, no

PCT
M.B. Aldrich, D. Gross, J.R. Morrow és mtsai. Effect of pneumatic compression therapy on lymph movement in

lymphedema-affected extremities, as assessed by near-infrared fluorescence lymphatic imaging. Innov Opt Health Sci. 20177.



Intenziv terapias szakasz:
komplex 6démacsdkkenté terapia

kompresszios kezelés

e Bazis terapia
* El6tte kotelezd az artérias funkcid
ellen6rzése
* ABI< 0,5 -2 szigoruan ellenjavallt
* 0,5<ABI<0,8 = csokkentett nyomas

» Szakszer( alkalmazas és annak betanitasa
» \égtag mozgasanak a biztositasa
* Nyomas fokozatosan csokkenjen a centrum felé
* Egyenletes nyomas-eloszlas (egyenletes felhelyezés)
* Nyomas:
» felsé végtag: 20-30 Hgmm
e Alsé végtag: 40 Hgmm<

e Rugalmas padlyak: rovid megnyulasu (magas munkanyomas, alacsony
nyugalmi nyomas)



Modern kotszerek es mikodesuk

Kui Rébert
Szegedi BOrgyogyaszati Tovabbképz6 Napok (2025.10.02-04.)
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Az idealis kOtszer

* nedves sebgyogyulasi kornyezetet tart fenn
 afelesleges sebvaladékot elvezeti és magaban tartja
» védelmet nyujt a kilsé karos noxak ellen

* nem toxikus, nincs benne allergén, nem irrital

* nem esik szét, nem marad a sebben

e atraumatikusan eltavolithato

 ritkan kell cserélni

 alakithato, méretre vaghato

e koltséghatékony

Akhilleusz bek6t6zi Patroklosz sebeit, Szosziasz alkotasa, kb. Kr. e. 500—-490



Hab (foam) kotszerek

Mepilex °, Mdlnlycke Health Care




Abszorptiv kotszerek

alginatok hydrofiberek



Alginatok

Alginsav

Linearis polimer:

B-(1-4)-kotést D-mannuronsav (M) és

a-(1-4)-kotési L-guluronsav (G)

Fibers of alginate stabilized with calcium



Alginatok

Melgisorb Plus®, MéInlycke Health Care




Hydrofiber kotszerek I.

Hydrofiber® Technology at work

Hydrofibar® Technolegy Transforming into a gal on
befora application to a wound contact with exudate

Aquacel®, ConvaTec

Exufiber®, M6Inlycke Health Care




Hydrofiber kotszerek I1.

AQUACEL ©

DAL et
JIAV

8in.x8in./200m x 20om

Non Adhesive Hydrofiber™ Foam Dressing
For the Protection and Management of Exuding Wounds

Apasito no adhesivo de espuma y de Hydrofiber™

Para la Proteccion y el Manejo de Heridas Exudativas

P mousse de 'Hydrofiber™, non adhésif
Pour la protection et la prise en charge des plaies avec exsudat

Soft absorbent
FOAM pad

AQUACEL®
contact layer

Aquacel Foam®,
ConvaTec

Gentle Silicone
Adhesive




Ullkotszerek

Ok, t

t ha

3

Impregn

Jelonet®, Smith&Nephew

Cuticerin®, Smith&Nephew



Hydrotac®, Hartmann (géllel impregnalt habkotszer)

ek -

Hidroge

Hydrotac Transparent’®, Hartmann vqx

Suprasorb G gel®, /
Lohmann & Rauscher




Antimicrobialis kotszerek

* ezust

* jod

 klorhexidin

* polyhexamethyl-biguanide (PHMB)
* Orvosi meéz



Antimicrobialis kotszerek |.

Mepilex Ag®, M&Inlycke Health Care Actisorb Plus®, Systagenix Bactigras®, Smith&Nephew

e

Medihoney®, Derma Sciences

Silvercel”, Systagenix Inadine®, Systagenix




Antimicrobialis kotszerek Il.

Aquacel Ag®,
ConvaTec

A0)
AQUACEL

4in. x4 in./ 10cm x 10cm

Adhesive Silicone Hydrofiber™ Foam Dressing with Silver
For the Protection and Management of Exuding Wounds
Hydrafiber ™ Pad Contains 1.24% Sitver

Apdsito de espuma de Hydrofiber™ con platay #
Para fa Proteccién y ef Manejo de Heridas Exu
La afmohadiila de Hydrofiber ™ contiene 1.2%

Pansement mousse avec ions d'argent conten.
Paur la protection et |a prise en charge des pla
La compresse Hydrofiber™ contient 1.2% d'arge,

‘Lﬁj

Aquacel Ag Foam®, ConvaTec

Kendall AMD
Foam®, Covidien

Atrauman Ag® (Hartmann)



Hydrokolloidok

Duoderm®, ConvaTec

* keresztkotott polimer matrix

» zselatin, pektin, karboxi-metilcelluloz
* vizet vesz fel, elgélesedik

» okkluziv, |ényegében impermeabilis

Nuderm®, Systagenix



IS szivO-0Oblitd hatasu kotszerek

Specia

HydroClean Plus® (Hartmann) + PHMB!




Nedvszivo kotszerek

e feladatuk a
sebvaladék
megtartasa

Vliwaktiv®, Lohmann & Rauscher



Felejtstk el végre a mull-lapot!

Vliwasoft 10 x 10 cm
gyogyaszati segédeszkoz
Betegtajékoztatd
GYARTO: Lohmann & Rauscher GmbH
1S0-KOD: 0233060603 - Nedvszivé sebparnak, tébbrétegli, steril 10x10 cm-ig
Vliwasoft 10 x 10 cm 1 darab
KISZERELES: 1 darab
KIADHATOSAG: Key
FOGYASZTOI AR: 14Ft
ot
TTT-KOD: 310051519
s STATUSZ: A NEAK informéacidja szerint forgalomban van.
ui' TB TAMOGATAS Forras: https://www.lohmann-rauscher.com/
Normativ tdmogatas 11 Ft NOMIN 80% Normativ0233
Téritési dij 3Ft

www.pharmindex.hu



Tovabbfejlesztett nedvszivo kotszerek

Mextra® (Molnlycke Health Care)
Zetuvit Plus® (Hartmann)
Vliwazell Pro ° (Lohmann & Rauscher GmbH)



oo sejk.neak.gov.hu w & ﬁ'

» 3 Minden kényvjelzd

" SEJK®

Bejelentkezés forgalmazok részere » | Erfeleitette jelszavat? | Fehaszndi:| | ez | Belépés

% NYITOLAP Kedves ErdekI6d6!
Uldvézoljitk a SEJK honlapjan!
KATALOGUS

LETOLTES Ezen az oldalon a tarsadalombiztositas altal tamogatott gyogyaszati segédeszkozoket tartaimazo katalogust 18tja, melynek neve Online

il Segédeszkoz Jegyzek (SEJK), milkodtetdje pedig az Nemzeti Egészségbiztositasi Alapkezeld (NEAK)

KAPCSOLAT Az Online Segédeszkoz Jegyzék célia, hogy a tarsadalombiztositasi tamogatassal rendelhetd gyogyaszati segédeszkozok hasznaloit

= csaladiagjaikat, az ezeket az es: et rendeld orvosokat, asszisztenseiket, valamint dltaldnossagban a gyogyaszati segédeszkozok
irant érdekiddoket széles korl informdciohoz juttassa ezen k0zOk vonatkozdsaban, segitve iajékozottsagukat, megkonnyitve
munkajukat, mindennapjaikat. A SEJK-et emellett remélhetdleg hasznosnak taldlidk az egészségigyi szolgaltatok, a gyogyaszati
segédeszkozoket gyartok es forgalomba hozok, az eszkozoket kiszolgalo gyogyszertarak €s gyogyaszati segédeszkdz-szakuzletek
valamint az érintett szakmai szervezetek

A SEJK adattartalma
A SEJK a tamogatott gyogyaszati segédeszkozok teljes korére vonatkozoan tartalmazza az alabbi adatokat
termékinformaciok (leirds, hasznalati Utmutato, kép, video),
tamogatasi adatok (tamogatas 0sszege, kihordasi id6, kihordasi iddre felirhatd mennyiség, rendelhetdségi feltételek [indikacio
felirasi jogok]),
a forgalomba hozora vonatkozo adatok (forgalomba hozo neve, cime, elérhetdségei, a gyartd megnevezése),
az eszkozzel kapcsolatosan beérkezett felhasznaloi vélemények, és
keretszamlalo kalkuldtor (a késobbiekben bevezetendd HTL-alapu keretdsszeghez)

a tarsadalombiztositasi tamogatassal rendelhetd segédeszkozoket is tartalmazo — a NEAK altal milkodtetett —
publikus gyogyszer- és gyogyaszati segédeszkoz-torzsbdl (PUPHA) és a forgalomba hozok altal biztositott termekinformaciokbol all. A
SEJK a forgalomba hozok részere olyan feliiletet biztosit, amelyen keresztil feltolthetik az altaluk forgalmazott eszkozok adatait A
felioltott adatokat a NEAK munkatarsai ellendrzik és jovahagyds utan a SEJK adatbazisba tovabbitidk. A SEJK oldalai egyszeriien

kinyomtathatok
A SEJK-et a NEAK havi rendszerességgel frissiti, amennyiben a tamogatott segédeszkozok listdjaban barmilyen modositas torténik, igy @
példaul nevvaltoztatas, méretvaltoztatas, arcsokkentés, tdmogatasi adatok valtozasa, torlés, vagy Uj eszkoz tamogatasa

: 16d6! Bizunk benne, hogy a NEAK és a gyogyaszati segédeszkozoket forgalomba hozo vallalkozasok egyiites
munkajanak koszonhetden olyan felnasznalobarat katalogust sikerult Iétrehoznunk, melyben a tamogatott gyogyaszati segédeszkozokre
vonatkozo minden szikséges informaciot megtalal
A NEAK fejlesztd csapata mindent megtesz annak érdekében, hogy a SEJK a felhasznalok igényeit a lehetd legjobban kiszolgalja
Reméljiik, hogy rendszeriink az On tetszését is elnyeri. Eszrevételeit a sejk@neak.gov.hu e-mail cimre elkiildve jelezhetik felénk

Kellemes bongészest!
Nemzeli Egészsé ositasi Alapkez




25 neak.gov.hu/felso_menu/szakmai_ocldalak/gyogyszer_segedeszkoz_gyogyfurdo_tamogatas/egeszsegugyi_vallalkozasoknak/puphag/Vegleges_PUPHAG w o} ¥ @
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NEMZETI EGESZSEGBIZTOSITASI

. DEUTSCH ENGLISH | Keresés Q
ALAPKEZELO > S © i g

ROLUNK ¥ LAKOSSAGNAK v SZAKMANAK

Fooldal > Szakmanak > Gyogyszer / Gyogyaszati segédeszkoz / Gyo tamogatasok > Egészségigyi vallalkozasoknak
> Publikus Gyogyaszatisegédeszkoz-torzs (PUPHAG) > Végleges publikus gyogyaszatisegédeszkdz-torzs

GYOGYSZER / GYOGYASZATI SEGEDESZKOZ / Végleges publikus gyogyaszatisegédeszkoz-torzs
GYOGYFURDO TAMOGATASOK

Egészséglgyi szakembereknek

vallalkozasoknak )

Publikus Gyogyszertorzs (PUPHA)

Publikus Gyogyaszatisegédeszkoz-

torzs (PUPHAG)

Publikus gysetérzs — 2025. szeptember 1.

Archivum Kézzététel ideje: 2025. us 25.

Ervényesség kezdete: 2025. szeptember 1
PUPHAX webszerviz

Publikus gysetérzs — mdb formdtumban

Tarsadalombiztositasi tAmogatdssal rendelhetd és kiszolgalhatd gydgyédszati segédeszkdzdk —
teljes kdrének érvényes listdja

Publikus gysetérzs — Gj termékek

Gyartok, forgalomba hozok

Gyogyszertarak

(@o)

Publikus gysetérzs — t6rdlt termékek
Publikus gyset&rzs — valtozasok

Gyogyaszati segédeszkoz forgalmazok

GYOGYITO-MEGELGZO ELLATAS < : _ ; ; >
Publikus Gyogyszertérzs és GYSE egy allomanyban — mdb formatumban

SPECIALIS FINANSZIROZASU ELLATASOK

FINANSZIROZASIPROTOKOLLOK Publikus gysetérzs — 2025. augusztus 1.

SZAKMAI IRANYELVEK Kézzététel ideje: 2025. julius 23.

Ervényesség kezdete: 2025. augusztus 1.
VAROLISTA

Publikus gysetérzs — mdb formdtumban - .
KOZPONTI IMPLANTATUMREGISZTER 5 T . o . e ——— , _— =" Széchenyi Terv
Tarsadalombiztositasi tdmogatéssal rendelhetd és kiszolgélhaté gydgyédszati segédeszkdzdk Plusz Gao it -

teljes kdrének érvényes listaja




Feliras szigoritasa

* Habszivacsok, habok
e Kétrétegl habszivacs kotszer, steril, antimikrobialis

» Kiegészito feltételek, megjegyzések az indikacidhoz:

* masodlagos kotszer és fGszabalyként kotésrogzité nélkil. Amennyiben azonban a
kdtszer nem tapad, rendelhetd kotésrogzitbvel (filmkotszer vagy ontapadd pdlya vagy
ragtapasz vagy kotésrogzito)

 |d6beli korlatozas (azonos sebre): 2 hdnap

* Az eszkdz rendelésekor a sebrdl fotodokumentaciot kell késziteni, melyet az
egeszseglgyi dokumentacio részeként kell kezelni, megdbrizni. A fotodokumentaciot
ugy kell elkésziteni, hogy el6segitse az orvosi indikacio fennallasanak megallapitasat
és ellendrzését.

* Az eszkoz papiralapu vényen nem rendelhetd.



Osszefoglalds: a négy legfontosabb
sebkezelési alapelv

* Nedves sebkdrnyezet fenntartasa és epithelizacidé tamogatasa
* Valadékkontroll

* Infekciokontroll

e Atraumatikus kotéscsere



Az autoimmun holyagos betegségek

Bata-Csorgo Zsuzsanna
SZTE SZAKK Bérgydgydszati és Allergoldgiai Klinika

Szeged, Tovdbbképzés 2025. oktober 2-4

il s,




Autoimmun bullosus betegségek
diagnosztikaja
A betegek bdrében és a keringésben autoantitestek taldlhatok a
keratinocitdk és a bazdlis membrdan bizonyos fehérjéi ellen.
Vizsgdlati stratégia:
A beteg lézios (szovetében) borében az antigén-antitest
depozitumok kimutatdsa  direkt immunfluoreszcencia (DIF)

A beteg szérumdban vannak-e szévet-specifikus antitestek?
indirekt immunfluoreszcencia (IIF)
.Salt-split skin” modszer (szeparacio a lamina lucida teriiletén)

multiparametrikus ELISA

BPIBQ-N616A-4X, BP230, DS6G1, DSG3, envoplakin, type VIT collagen Western blot
Euroimmun, Germany N
DSG1, DS63, BP180, BP230, and type VIT collagen; MBL PF/PV }

monospecifikus ELISA
Diagnostic performance of the "MESACUP anti-Skin profile TEST". Eur J Dermatol. 2016; 26:56-63.
J Clin Lab Anal. 2018 PMID: 28948640 r 1

~ 160 kDa 130 kDa




Updated S2K guidelines on the management of pemphigus vulgaris and foliaceus
initiated by the european academy of dermatology and venereology (EADV)

Moderate to severe PV/PF

1st line treatment

* Rituximab two infusions of 1g two weeks apart, associated with systemic corticosteroids (prednisone 1 mg/
kg/day) with a progressive tapering in order to stop corticosteroids after 6 months

/
oF hatdsa
e Systemic corticosteroids oral prednisone 1 to 1.5 mg/kg/day alone or associated with an ViSZOHT
immunosupressive drug (azathioprine 1 to 2.5 mg/kg/d or mycophenolate mofetil 2g/d or mycophenolate .
sodium 1440 mg/d tunetmentes

infdzid utan.

Y

No disease control at week 3-4

* [nitially treated with rituximab and prednisone
— increase the prednisone dose up to 1.5
mg/kg/d
or — Intravenous corticosteroids pulses

* |nitially treated with systemic prednisone
(1.0 mg/kg/d) alone — increase the

prednisone dose to 1.5 mg/kg/d PLUS add

rituximab (2x1g)

or — add immunosupressant (azathioprine
1 to 2.5 mg/kg/d or mycophenolate mofetil
2g/d or mycophenolate sodium 1440 mg/d)

* [nitially treated with prednisone (1,5 mg/kg/d)
alone — add rituximab (2x1g)
or — add immunosupressant (azathioprine
1 to 2.5 mg/kg/d or mycophenolate mofetil
2g/d or mycophenolate sodium 1440 mg/d)

!

Disease control at week 3-4
Continue previous treatment

Maintance treatment at 6 months
* Rituximab 500 mg or 1g
e In patients in CR on/off
and
e |nitially presented with a severe pemphigus
and/or still have a high rate of anti-Dsg
antibodies at Month 3
e Rituximab 2g (two infusions of 1g two weeks
apart)
¢ |In patients without CR on/off therapy

Maintance treatment at 12 and 18 months
e Rituximab 500 mg at Month 12 and Month 18
e |n patients in CR on/off therapy
* |n particular in patients with still positive anti-
desmoglein antibodies

Acad Dermatol Venereol, Volume: 34, Issue: 9, Pages: 1900-1913, First published: 24 August 2020, DOI: (10.1111/jdv.16752)

A steroid nem megkeriilheté a
betegség elején, a Rituximab

késébb  érvényesil,




A steroid terapiaval kapcsolatos tudnivalok

A dozis individudlis kell legyen a betegségtdl és annak silyossdgatol, a kiilonb6zé steroidok farmakokinetikajatol,
potencidlis gyogyszerinterakcioktol és az egyén valaszkészségétol fiiggben.

A corticosteroid haszndlata nem megkeriilheté bizonyos betegségekben, fiiggetleniil a sok mellékhatastal.

Ha steroidot kell adni, akkor a terdpids dozist kell adni, révid ideig (Iokésterdpia), mintsem az ineffektiv dozist
elhdzédéan. Az inadekvat dozis a mellékhatdsokat generdlja jo terapias hatds nélkiil (steroidra nem reagdl? vagy
ineffektiv a dozis?)

A diagnozist fel kell allitani a steroid terdpia megkezdése eldtt.

Akut kezelés (1-3 nap), rovid idejii 3-4 hét.
Hosszas kezelés: honapok, évek.

Az egyéb betegségek felmérése és a steroid mellékhatasokhoz igazodoan azok terdpia modositdsa sziikséges, ha
steroidot adunk hosszabban mint az akut kezelés:
diabetes mellitus, hypertonia (viz-sdhaztartas), szivbetegség, cataracta és glaucoma, gyomorfekély, infekcio, osteoporosis

A mellékhatdsok dézisfiiggése: <5 mg/nap prednisone nem valészind
>5 mg/nap és <10 mg/nap betegfiiggd, figyelni kell
>10 mg/nap a mellékhatds rizikéja emelkedett

Ann.Rheum.Dis. 2016, 75: 952-957
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A kezelés abbahagyhatd-e?

Els6 vonal: szisztémas steroid (predniso(lo)ne 0.5 mg - 1.5 mg/kg/nap),ha 2
hét alatt nem [0l reagal emelni a dozist predniso(lo)ne 2 mg/kg-iq, kiegészitve
mas immunszuppressziv terapiaval, hogy az elhuzédé kezelést (> 4 hénap)
és a dézis fuggést a minimalis (>10 mg/day) terapias dézis feletti adaghoz
fluggést elkeriljiik.

Elsé vonalbeli adjuvans: Azathioprine (1-3 mg/kg/day). 50 mg /nap dézissal
kezdve, hogy az idiosyncrazias reakciot észrevegyuk, mely esetben azonnal le
kell allitani a gyogyszert, ha nincs probléma, akkor emelni lehet az adagot.
TPMT activitas mérése a terapia el6tt, amennyiben lehetseges.

Mycophenolate mofetil (2g/nap) or mycophenolic acid (1440 mg/nap).
Masodvonalban: Anti-CD20 monoclonalis antitest rituximab 2 x 1g i.v. (2 weeks
apart) vagy 4x375 mg/m2 (hetente)

Intravénas immunglobulin (IVIG, 2g/kg/hdénap)

Immunadsorpcio (2 ciklus 4 nap alatt, majd 4 hét mulva)

mbamide (500 mg i.v. bolus vagy per os 2 mg/kg/day)
Methotrexate (10-20 mgrret

Dapsone 100 mg/day vagy < 1.5 mg/kg/nap 0ozisig-

Steroid déziscsokkentés: nincs dj holyag

A predniso(lo)ne 25% -os csokkentése 2 hetente ( <20mg lassan!).
Ha <3 4j I€zié kialakul, vissza kell menni az el6z6 dozisra.
Relapsus esetén 2 Iépéssel vissza kell menni a steroid dézissal, ha ez 2 hét alatt nem
segit akkor a kezdeti dézisra kell visszamenni.

British Association of Dermatologists BJD, 2012




European

P Dermatology Pemphlgmd. lokalizdlt vs extenziv betegség

AL Helyi vagy szisztémds kezelés?
Dozis: 0.5-0.75 mg/kg (1.0 mg/kg)
Fokozatos csokkentés a tiinetekhez igazodva (15 nap vagy ennél kevesebb, ha nincs Gj

holyag)
British Association of Dermatologists BJD, 2012: 0.75-1 mg/kg sllyos
prednisone or prednisolone 0.5 mg/kg kozepesen sdlyos

0,3 mg/kg enyhe, lokalizalt
4 hétig, ha nincs (j 1ézio csokkentés, 1/3-val a dézisnak vagy 1/4-vel, 15 mg-ig, majd innen 2,5 mg-mal csokkenteni 10
mg-ig, majd havonta 1 mg-mal csokkenteni. Relapsus esetén az el6z6 dézisra visszamenni.

Kérdés: mikor hagyjuk abba a kezelést?




S2k guidelines (consensus statement) for diagnosis and therapy of dermatitis

herpetiformis initiated by the European Academy of Dermatology and Venereology
2021(EADV)

Clinical findings &
medical history
indicative for DH

DIF pos.,
serology pos.
or neg.

DIF & serology

- Histology neg

1
<2 DIF microscopy
3. Serology

- EMA or

- TG2 EIA

N
Consider differen-
tial diagnosis in
line with histology

DIF neg.-, AN
serology pos.

Diagnosis
of DH
confirmed

Assess Gli
condition,
check for

Consider minor
diagnostic
criteria

DH unlikely

Wﬂm
N
Treat with a
lifelong GFD
+/- dapsone / Minor diagnostic criteria
~_  — compatible with DH

Clinical
improvement?

- Consider to reduce or
stop dapsone
- Maintain a lifelong GFD

- Assess GFD adherence
- Increase dose of
dapsone if feasible

Acad Dermatol Venereol, Volume: 35, Issue: 6, Pages: 1251-1277, First published: 18 May 2021, DOI: (10.1111/jdv.17183)

A Review Comparing International Guidelines for the Management of

Bullous Pemphigoid, Pemphigoid Gestationis, Mucous Membrane

Pemphigoid, and Epidermolysis Bullosa Acquisita: minimdlis kiilonbségek,

elsésorban abbél adodnak, hogy mikor irtdk és a biztosité mit fizet. Am J Clin Dermatol. 2020 Aug;21(4):557-565. PMID: 32180161,




Neutrophil activation

Tissue damage/injury / Adhesion molecules
—_ Reactive oxygen l
metabolism
Lipid peroxidation ! Dapsone
APO) 1
IL-1B, TNF-a,
IL-6, and IL-8
production
«® o
® e 0
Different
Tissues \ sl e
ROS
production
- .. -
= PGs and LTs
production
Inhibition |_ Cell membrane Mitochondrion
Release/Induction ——— Nucleus

Methaemoglobin ellenérzése (norm:1,5%, 10-20% felett
tiinetek)

Gliikéz-6-foszfat dehidrogendz (G6PDH) Arch Pharmacol. 2022 PMID: 36125533




Rituximab

Kiméra monoklondlis antitest CD20 ellen,
depletdlja a normdlis és patholdgids B sejteket,
a plasma sejteket és a csontvel6i Gssejteket
nem.

Alkalmazdas  el6tt  hepatitis  szeroldgia,
Quantiferon teszt, infekcié kizdrdsa, rutin
labor

Infdzié sordn fellépd reakciok

Késdi neutropenia A vér neutrophil-sejteinek vizsgdlata sziikséges
minden kezelés elétt és rendszeresen, a kezelés megsziinése utdan 6
hdénapig, valamint fertézés jeleinek vagy tiineteinek esetén

Sllyos bdrreakcidkat, mint foxicus epidermalis necrolysist (Lyell-
szindréma) és Stevens-Johnsonszindrémdt jelentettek, amelyek koziil
néhdny haldlos kimenetel(i volt.

Az orvosnak fel kell mérnie a beteg vakcindciés stdtusat, és
amennyiben lehetséges, a rituximab kezelés megkezdése el6tt, az
aktudlis immunizdldsi el6irdsoknak megfeleléen, a betegnek minden
eléirt véddoltdst meg kell kapnia, az almazdsa elétt legaldbb 4 héttel
be kell fejezni. Ezért éI6 virust tartalmazé vakcindkkal torténd
védboltds a kezelés alatt vagy periférids B-sejt deplécid idején nem
ajanlott.

Terhesség, szoptatds: nem

A rituximab beaddsdval 6sszefiiggd, az infizié sordn fellépd reakcidk a
felszabadulé citokinek és/vagy mds kémiai medidtorok hatdsdval

lehetnek kapcsolatosak.

Leggyakoribb tiinetek az allergids-tipusd reakcick: fejféjc'(s viszketés,

torokirritdcid, kipirulds, bérkiiités, urticaria, hypertensio és a ldz.

Altaldban a be‘regek nagyobb hdnyadandl tapasztaltak infdziés reakciot
az elsg infdzié utdn, mint bdrmelyik kezelési ciklus mdsodik infizidja

utadn.

(Premedikdcié: paracetamol (1000mg), Solu-cortef (50 mg), Telfast

(180 mg)

Lazcsillapitot, antihisztamint, illetve esetenként oxigént, intravénds
sot vagy bronchustdgitékat és sziikség esetén gliikokortokoidokat
adtak. A tdlérzékenységi reakciok kezelésére szolgdlé szereknek - pl.
epinefrin (adrenalin), antihisztaminok és gliikokortikoidok - kéznél kell

lennilik, hogy azonnal alkalmazhaték legyenek.




Vasculopathiak
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Definiciok

* Vasculopathia = ér-betegség
Olyan kdrfolyamatok, amelyeknél karosodik az erek strukturdja vagy mikédeése.
Nem feltétlentil van jelen gyulladas az erek falaban.
= Az érlumen részleges vagy teljes obstrukcioja
= Perfuzios elégtelenség — ischaemia
= Esetenként endothel karosodas
= Gyulladas masodlagosan, minimalisan van jelen vagy hianyzé

e Okkluziés vasculopathia

= Erlumen részleges / teljes strukturalis vagy trombotikus obstrukcioja
=  Pontosabb etioldgia: nem jellemz6 a gyulladasos infiltratum



Definiciok

Livedo reticularis:

* Livid elszinez6dés( halo-szerl mintazat, amely a meglassult dermalis is subcutan
vénas aramlas miatt alakul ki

* Fizioldgias valasz hidegre (cutis marmorata), vazospazmus, kapillaris obstrukcid

Livedo racemosa: patologias valasz, maradandod, megtort halo-szerd mintazat
Retiform purpura: vasculitis (erythema), vasculopathia (necrosis)

Bolognia, Dermatology (2012)




Livedo reticularis patomechanizmusa

Zone of arterial
predominance

Zone of venous
predominance
]

Bolognia, Dermatology (2012)



Differencialdiagnosztika

Okkluazids vasculopathiak

- Calciphylaxis
- Sneddon syndroma
- Reaktiv angioendotheliomatosis

Erfal elvaltozasai

- Polycythaemia vera

- Sarlésejtes anaemia

- Thrombocytaemia

- Leukémias hyperleukocytosissal

Vorosvérsejt / thrombocyta okozta elzarodas

- Monoklonalis gammopathia
- l-es tipusu cryoglobulinaemia
- Kryofibrinogenaemia

Kéros fehérjék okozta érelzarodas

- Koleszterin embolizacid

- Infekciés embolizacié

- Tumor embolizacié

- Nicolau syndroma

- Heparin-indukalta nekrozis

- Thrombotikus thrombocytopenias purpura
- Disszeminalt intravascularis koagulacié

- Antifoszfolipid syndroma

- Orokletes / szerzett deficiencidk (Protein S, C)
- Livedoid vasculopathia

- Cutan polyarteritis nodosa

Embolizacio okozta érelzarodas

Koagulopathidkhoz tarsulo érelzarédas

Atfed6 korképek vasculitissel




Osszegzés

e Laesio morfolégidja, anamnézis, exacerbald / provokald faktorok
felkutatasa

* Részletes kivizsgalas nem csak a trombophilia, hanem az immun-
mechanizmusok iranyaba is

A diagnozishoz a bérbiopszia nyujt segitséget, amelyet a klinikummal
szikséges korrelaltatni

* Aklinikai evolucié miatt bizonyos esetekben nehéz meghatarozni az
iniciald patomechanizmust (inflammacio versus trombozis)



lgy kezelek én — ulcus cruris
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Tipusos sebek Atipusos sebek

Atipusos elhelyezkedés
Atipusos megjelenés
Atipusos okok
Atipusos fajdalom

A standard terapiaval szembeni
rezisztencia



http://160.114.105.127:7808/imagebase2/kereses/index.php?action=kepmutat&kep=52789&listaazon=1&elem=0
http://160.114.105.127:7808/imagebase2/kereses/index.php?action=kepmutat&kep=52789&listaazon=1&elem=0

Kérélettan

® Perzisztald kronikus gyulladas

®» Mikrobak szerepe (kolonizacio, kritikus
kolonizacio, fertGzés) és a biofilm jelenléte

® Flégtelen oxigén- és tapanyagellatas, 6déma
fenallasa



Diagnosztika és osztalyozasok

Vizsgalati mddszerek:

® Anamnézis, fizikalis vizsgalat
= Erfelmérés: ABI, kézi Doppler

» Képalkotas: color duplex ultrahang
Osztalyozasi rendszerek:

» CEAP (vénas)
» Rutherford (artérias)

» \Nagner (diabétesz lab szindroma)
» EPUAP/NPUAP (decubitus)



Kezelési alapelvek
Oki terapia:

» Kronikus vénas betegség: kompresszios kezelés vagy a vénas keringeés intervencios kezelése
» PAD: revaszkularizacid vagy egyéb artérias keringésjavitas artérias esetben
» DFU: off-loading, specialis cipé diabéteszes labnal

» Decubitus: a megelézésre fektetni a hangsulyt
Lokalis kezelés:
» Sebtoalett, debridement

» Klasszikus és modern kotszerek

» NPWT, graftok, sejtterapia (autolog vérterapia)



Prevencio és edukacioé

®» Beteg edukacio — onellendrzés, higiéné
» \egfeleld labbeli, nyomascsdkkentd eszkdzok
®» Kompresszios terapia fenntartasa

®» [letmddbeli tényezék: dohanyzas keriilése, diéta,
testsuly kontroll

®» Multidiszciplinaris team szerepe



IGY KEZELEK EN: ATOPIAS DERMATITIS
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Terapias utmutato 18 éves kor alatt

** er6s ajanlas ‘ ** Cyclosporin # ** Dupilumab ** Traloklnumab ** | _ebrikizumab * Azathioprin #

. . zathioprin
gyenge ajanlas | >= 16 év >= 6 honap >= 12 ev >=12¢v

# off label

LCS lokilis kortikoszteroid Sulyos
** 1c1tiNi ** 1fint ** 1tini
LONT lokélis ealcinentin inhibitor Baricitinib Abrocitinib Upadacitinib P ——
>=2¢v >=12¢v >=12¢v

K * NB-UVB ** Pszichologiai
ozepes Proaktiv Proaktiv * UVA konzultacio
* Nedves kotés
Enyhe
y Akut Reaktiv Akut
** Emolliensek ** Allergének kertilése ** Edukacios programok
BéZiSterépia Naponta, megfelel6 mennyiségben Amennyire csak lehetséges a

szenzibilizalt betegeknél EDF Guideline 2022.




A SZISZTEMAS KEZELES INDITASANAK/VALTASANAK
INDIKACIOJA

Ko6zepesen sulyos, vagy sualyos AD

Korabbi cyclosporin terapia dokumentaltan sikertelen volt

Az AD objektiv és szubjektiv sulyossaga:
* IGA=3 vagy
 EASI = 21,1 ¢és
* DLQI =10

Leallitas /valtas: 75%-o0s javulas nem érhet6 el 12 héten beliil

NM rendelet 2024



HOGYAN VALASSZUNK TERAPIAT?

A tunetek kiterjedése, sulyossaga, a fellangolasok gyakorisaga (EASI, oSCORAD)
A beteg életkora
Komorbiditasok (2-es tipusu betegségek, JAK-gatlok)

Betegségteher, életmindségre gyakorolt hatas (SCORAD, POEM, DLQI, CDLQI, PO-
SCORAD)

Hatékonysag (klinikai vizsgalatok és real world data)
Head-to-head vizsgalatok, 6sszehasonlité elemzések
a terapias valasz kialakulasanak ideje

Tolerancia, biztonsagossag (mellékhatasok)
Kontrollvizitek gyakorisaga, monitorizalas
Gyogyszer adagolasa (injekcid és per os adagolas)

Terapias egyuttmikodés



A CELERTEK KEZELES OTVOZESE AZ OSZTOTT
DONTESHOZATALLAL A MINIMALIS BETEGSEG AKTIVITAS
(MDA) ELERESE ERDEKEBEN

A beteget megkérdezziik arrol, hogy szamara az AD

Az orvos valaszt egy objektiv mérémaodszert, mely
mely tunete a legfontosabb?

felméri a beteg dltaldnos allapotat®

A klinikus a kivalasztja a kezelési célokat:
O Klinikus ltal mért eredmények

@ A beteg altali visszajelzés, amely figyelembe veszi, mi a
legfontosabb panasz a beteg szamara

A klinikusoknak, amikor lehetséges, magasabb kezelési célokat kell kitliznitik a
betegségkontroll és a betegek életmindségének optimalizalasa érdekében

aFrom itch, skin appearance/condition, sleep disturbance, mental health, skin pain, and impact on daily life; "EASI, SCORAD, or IGA and BSA

AD, atopic dermatitis; BSA, body surface area; EASI, Eczema Area Severity Index; IGA, Investigator's Global Assessment; MDA, minimal disease activity.

Silverberg J, et al. Poster #327 presented at the Revolutionizing Atopic Dermatitis (RAD) Conference; December 2022. Available at:
https://djbpnesxepydt.cloudfront.net/radv/December2022/Dec2022Posters/327_AD-CQP-MDA-Concept-and-Recs_Silverberg-et-al_Poster_1670622881445.pdf (Accessed September
2023).



https://djbpnesxepydt.cloudfront.net/radv/December2022/Dec2022Posters/327_AD-CQP-MDA-Concept-and-Recs_Silverberg-et-al_Poster_1670622881445.pdf

ELLENORZESI PONTOK

Diagnozis, sulyossag (IGA, EASI, SCORAD)

Allergologiar kivizsgalasok indikacidja (enyhe versus sulyos AD)
Emolliens kezelés (gyakorisag, hova alkalmazzak?) 5

Lokalis gyulladascsokkent6 kezelések-kortikoszteroidok ¢és kalcineurin-
inhibitorok (szteroidfébia versus tulzott szteroid hasznalat, hatiaserdsség, alkalmazasi

gyakorisag, helyes alkalmazas!)
Szisztémas kezelések (tradicionalis gyogyszerek, dupilumab, JAK-gatlok)

— Kivizsgalas a kezelés el6tt, monitorizalas, adagolas, hatékonysag megitélése, mellékhatasok
Szisztémas kezelés valtasa
Athidalé kezelések (intenziv lokalis terapia, szisztémas szteroid, cyclosporin)
Terapias egytittmiikodés

Betegedukacio és folyamatos kommunikacid, irasos kezelési terv
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Bevezetes

* Gyakori megbetegedes
« Akut urticaria
* Kronikus (indukalhato6 és spontan) urticaria

* Akut formaban rutin kivizsgalas nem indokolt, kivétel IgE
medialt reakc16 gyanja esetén

* Kronikus formaban limitalt kivizsgalas javasolt



Kronikus spontdn urticaria kezelése

Modern 2. generacids antihisztamin
Emelt dozisu antihisztamin (akar 4x)
Kiegészités omalizumabbal
Kiegészités ciklosporinnal



Omalizumab

Humanizalt anti-IgE monoklonalis antitest

12 év felett, sulyos, antihisztamin-rezisztens CSU esetén
300 mg sc injekci16 4 hetente (sziikség szerint 2 hetente)
Hatas: gyors tiinetcsokkenes, javulo eletmindség
Mell¢khatasok ritkak, fokent fejfajas, infekciok, 1zilet
panaszok



Egyeb terapias lehetoségek

Ciklosporin

Omalizumab biosimilar

Ligelizumab

Szisztémas kortikoszteroid kezelés rutinszeriien nem
javasolt! kivétel sulyos fellangolas vagy tarsulo arci
0déma esetében

H2 antihisztaminok, daspon, montelukaszt



