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Belszervi betegsegre utalo

reumatolégiai szindromak!
Arthritist, polyarthritist okozhat:

Virusbetegsegek (hepatitis B, HIV, etc.)

Infekciok: Streptococcus, Shigella, Yersinia, Salmonella, Chlamydia, Borrelia, Mycoplasma -
posztinfekcidzus arthitis formagjaban

Malignus tumorok, haemoblastosisok (ttdétumorok és leukaemia), paraneoplasias polyarthritis
formgaban

Pseudohypertrophias pulmonalis osteoarthropathiat (dobverdujj, oraiiveg-korom) okozhat
bronchiectasia, tuddtalyog, tudétumor, ezenkivil veleszlletett vitium, kronikus hepatitis, colitis
ulcerosa

Arthritis, polyarthritis gyakran elsb tlnete lehet a kovetkezd betegségeknek:

Crohn- betegség, Colitis ulcerosa
Krénikus pancreatitis, pancreas carcinoma
Whipple-kor
Biliaris cirrhosis
Boeck-sarcoidosis
Pitvari myxoma
Hyperlipidaemia, hyperchol esterinaemia
1 Szarvas F (szerk.) Belgydgyaszati diagnosztika



Szekunder koszvenyt okozhat, elsésorban nagyizuletekben:
*Polycytaemia
*Leukaemiak
*Veseelegtelenseg
*Olommérgezés

Periarthritis humeroscapularist, kéz-vall syndromat okozhat:
*Diabetes mellitus
*Hyperparathyreosis
*Stroke
*Myocardialis infarctus

A kézujjak Dupuytren-contracturajaval jarhat:
*Diabetes mellitus

Kézt6-alagut-syndromara hajlamosit:
*Terhesseg
*Diabetes
*Hypothyreosis
*Acromegalia
*Amyloidosis
°Mye|oma multiplex 1 Szarvas F (szerk.) Belgyogyaszati diagnosztika



Arthrosisra hagjlamosit:

Hypothyreosis

Acromegalia

Diabetes

Rheumatoid arthritishez hasonl 6 kézel valtozast okozhat:

Hypothyreosis
Diffuz skeletalis hyperostosis vagy hyperostosis vertebrarum:

|d6skori diabetesre vald hgjlammal egytt
Myopathia, polymyositis csatlakozhat:

Tumoros elvaltozasokhoz
Generalizalt osteoporosist okozhat:

Felszivodasi zavar

Gyomorresectio utani allapot

Kronikus majbetegség

Castratio, hypogonadismus

Hypercorticismus, Hyperparathyreosis, Hyperthyreosis
Renalis osteoarthropathiat okozhat:

V esedl égtelenség
Osteomal aciat okozhat: 1 Szarvas F (szerk.) Belgyogyaszati diagnosztika
Felszivodasi zavar






Reumatologia és tumorok

Tumor - paraneoplasia
Mozgasszervi korkép - tumor

Reumatoldgiai th. - carcinogenesis



Tumorok és musculoskeletalis szindromak

1. Paraneoplasias szindromak
(koral jelek!) — max. 2 ev

2. Tumorok reumatologial korkéepekben
(prevencio! Kezeles???) — 20 ev?”

1 Andras C, Csiki Z, Ponyi A et a. Rheumatol Int 2006, 28:376-382



Tumorok és musculoskeletalis szindromak

Direkt érintettseg
Megvaltozott immunologial surveillance
Adverz reakcio antitumor terapia soran

Paraneoplasia. hormonok, peptidek, auto- és
paracrin mediatorok, antitestek, cytotoxicus T-
lymphocytak®

1 Naschitz JE. Curr Opin Rheumatol 2001, 13:82-88



Paraneoplasztikus reumatologiai korképek!-

Arthropathiak ( HOA, tu.polyarthritis, RS3PE)
|zom rendellenessegek (necrotizalo myopathia)
Scleroderma, panniculitis, fasciitis,
erythema nodosum
Vasculitisek
Egyéb szindromak: APS
RSD
hyperostosis

cryoglobulinaemia

1 Naschitz JE. Curr Opin Rheumatol 2001, 13:82-88
2 Stummvoll GH, Graninger WB Acta Medica Austriaca 2002, 29:36-40






Paraneoplasztikus reumatologial korkepek

SIR — OR - Bradford Hill kritériumok

14 4 y

Problema: betegszam, val 0szinlség,
koincidencia

Fontos: azidult gyulladas
megfékezese!

VillaAR, Kraus A, Alarcon-Segovia D. Cancer and autoimmunity. Amsterdam,Elsevier 2000, 111-117



Tumor-gyanu: mit tegyunk a beteggel?

Ritka, korai jel |ehet: idoben felismerni!
Cost-benefit: vannak-e mas tu.jelek?
Tumormarkerek? Autoantitestek?

SS.  hypocomplementaemia-lymphoma?
keringd monoclonalis IgG?

Fokozott figyelem: RA, SS, SLE, PSS!

1 Solans-Laque R, Perez-Boccanegra C, Salud-Salvia et al. Lupus 2004, 13:159-164

2 Ramos-Casals M. Lupus 2004, 13:777-783
3 Brito-Zeron P, Ramos-Casals M, Nardi N et a. Medicine 2005, 84:90-97



Paraneoplasias reumatologial
korképek

Arthropathiak, arthritisek
Autoimmun korkepek
Vasculitisek
Csontbetegsegek

Hyperuricaemia

GheitaTA, Ezzat Y, Sayed Set a. Clin Rheumatol, 2010. (29) 181-188.



Paraneoplasias reumatologial
korképek

Paraneoplasia— etiologia: ismeretlen (akar
korabban is...)

L eggyakoribb: tudo cc., carcinoid, pajzsmirigy
rak, ovarium cc., hepatoma, pancreas cc.,
lymphoma, teratomak

Malignitas susp.: atipusos klinikal kep, terapia
refrakteritas

Ok — tumorsgjtek termekel, immunvalasz?



Paraneoplasias reumatologial
korképek

Ok? — humoralis faktorok: PTH-szert peptid
hypercalcaemia ; autoantitestek

megjelenese
Carcinoid: myopathia
Tudocc. - GH = - HOA
Paraneoplasia: 5-60 %, 60 ev felett
Klinikum: aszimmetrikus synovitis, myalgia,
|laz, fogyas, hypotonia, gyengeseg






Paraenoplasias reumatologial
korképek

Diagnosztika: kepalkotok, labor (Ca, P!)

Carcinoma polyarthritis: 1d0s — aszim-metrikus
- atu. kezelése utan javul (hat)

HOA: dobveroujjak, csuklok, bokak — rtg—
mellkasi kivizsgalas!

RS3PE szindroma: idos ferfi - kezek

Palmaris fasciitis, polyarthritis: val, kez

Erythema nodosum: 6 honapjal



Polymyositis - dermatomyositis

Skandinavia: 618 DM, 914 PM beteg’
Tu. SIR: 3.0-DM, 1.4 -PM
1 éven belul — Adenocc.!
Pozitiv asszociaciO: 1d0s, rapid kezdet,
bor vasculitis, 1az, fogyas?

Ok: Myositis-specifikus antigének
tulexpresszaltsaga tumorszovetben®

1 Hill ClI, Zhang Y, Sigurgeirsson et al. Lancet 2001, 357: 96-100
2 Fiorentino D, Callen J. Evidence-based dermatology 2nd ed. Blackwell, 2003
3 Levine SM. Curr Opin Rheumatol 2006, 18:820-824






Paraneoplasias reumatologial
korkepek

PM/DM: CAM! —id6s - bor — tudo!

L upus-szerd szindroma: polyserositis, Raynaud,
ANA-poz.

Scleroderma-szerll szindroma

Atipusos PMR: féloldali, We!, th.refrakter

Osteomal acia, hypercalcaemia

Eosinophil fasciitis: also végtagok!

Panniculitis, arthritis: bokak!

Hyperuricaemia, koszveny:cyt.th,sgjtlysis

GheitaTA, Ezzat Y, Sayed Set a. Clin Rheumatol, 2010. (29) 181-188.



Gyulladas — szekunder tumorok

Jobb a tulélés — hosszabb kezelés

Sjogren: lymphoproliferativ korkep (44x)
RA: lymphoproliferativ korkep (solid?)

SLE: lymphoproliferativ korkep
Scleroderma:  tudo-, bor-, nyelocso cc.
Dermatomyositis. ovarium, tido, gyomor cc.
RIZIKO: betegség aktivitasa, dohanyzas!



Immunszuppressziv — citotoxikus
kezeles - tumorok?

|dotartam, kumulativ dozis: mutagenitas, direkt
szoveti karosodas

CPH: akilao szer — dohanyzas — jobb az iv.
bolus kezeles!

MTX: lymphomak?EBV-poz. mellett”’NEM

Azatioprin: solid mellett 10x — lymphoma

CyA: NEM

Anti-TNF th.: kismértekben lymphoma???

NSAID: Colorectalis tu. riziko csokken!!



Tumoros RA beteg kezel ése
Specialis kerdesek:

- perioperativ kezeles

- Immunszuppresszio: Immunmedialt
tumorellenes valasz befolyasolasa?

- rakellenes immunterapia (checkpoint- gatlok
alkalmazasa)

- paliativ kezelés

ZogaaRJ, Goutsuliak K, Suarez-Almazor ME. Onkologia & Hematologia, 2017. 4. szam



Tumoros RA beteg kezelese

1.eset: 62 éves ffi — colon ascendens adenocc., met: nincs
15 éveismert RA: 7.5 mg prednizontMTX+HCQ

?? — Infectio, sebgyogyulas, verzes? Th: ex — relapszus?
COX-1 gatlas: tromboxan ~ verzes!

Féléletido 5x / aszpirin: 7-10 nappal elobb € kell hagyni
GCS: preoperative | , de perioperative: plusz GCS kell!
HCQ: folytathato

ortopediai mutottek— NINCS kdul.: infect., sebgyogy.
Jav.: a nem ortopédiai mutét el6tt és utan
SSz: infectio csOkkent — de a GFR is csokken(het)
LEF: NINCS kil.: sebgyogyulas, infectio - csipd TEP impl.
keves adat — szupprima hatjak atu.
Immun- valaszat



Tumoros RA beteg kezelese

2. eset: 56 éveffi—4 éeve RA: MTX+ etanercept - jo hatas

Pancreas cc. L. gerinc attétekkel - th. ledlitasa + palliativ

gemcitabinkezeles

2 honap mulva RA flare: ordlis prednizon th. — kevés!

??77?

Nincsenek specifikus gjanlasok aktiv tu. esetére

|mmunszuppressziv th. Kemoth. toxicitas ill.
tu.progresszio??

RA aulkezelése -
romlik a beteg életmindsege ( beteg felvilagositasa)
RA+ Tu. betegnél kemoth. mellett javulhat az arthritis
(foleg ciklosporin kezelés eseten) — , kis® szlinet!



Tumoros RA beteg kezel ése

RA + Tu: risk/benefit arany - prognozis, éetminéség,
a beteg elvarasai!

Egyes biologikumok | az immunmed. tu.ellenes valaszt

Korabban rak miatt kezelt, most recidivat nem mutatdé RA
betegnél biztonsagos az antireumatikus terapia

|mmuncheckpoint-gatiok: esetek felében: RA recidivavagy
IrAE jelentkezése

Cél: tunetek javulasa, szovodmenyek , életmindség!!

ZogdaRJ, Gousuliak K, Suarez-Almazor ME. Onkologia & Hematologia, 2017. 4. szam
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SNSA : Enteropathias arthritisek —
IBD — Crohn (CD), Colitis ulcerosa (UC)

Prevalencia: CD — CU: 50-100: 100 000 fo
Incidencia. CD - 0,5-11: 100 000 fo (no!)
UC - 0,5-20: 100 000 fo

egyeb bel-érintettseg - reaktiv arthritis,
intestinalis bypass-arthritis, coeliakia,
Whipple-kor

Géher P.: A reumatol 6gia tankonyve (szerk.: Podr Gy.) 2008, 232-35
Farkas E.: Klinikai reumatologia (szerk.: Gomor B.) 2005, 546-51
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Healthy Colon Ulcerative Colon




IBD — arthritis - Etiopathogenesis

1., Genetikas HLA B27 — de: negativ esetben
is (CD: HLA B62)

2., Infectio: baktériumok, virusok,
gazdaszervezet eredetu HSP-k

3., Fokozott bélfal permeabilitas. antigen-
antitest reakcio (genetika? Bakteridlis
endotoxinok?)

4., Immunologia: proinflammatorikus
cytokinek fokozott antigen prezentacio

Szantd S.: Magyar Reumatol 6gia, 2010.
Taurog, JD et a.: J Exp Med, 1994. 180 (6): 2359-64



Arthritis létrejotte

Genetika: patkanyok — HLA B27 — csiramentes
kornyezetben: @,

,CSaK” antigenek (Salmonella, etc.) — bel eredetl
makrofagok utjan

HLA B27 — antigén bemutatas — CD8+- aktivalodas
Bélbaktérium-feherjék és HLA B27- kozotti szekvencia
nomologia?

LA B27 nehézlanc dimer?

BD: NOD2/CARD15 - 16q12 — CD (20%)

Kuon W et al.: Rheum Dis Clin North Am, 2003. 29 (3): 595-611
Kollnberger S et a: J Immunol, 2004. 173 (3): 1699-1710






Arthritis létrejotte

SzOvetspecifikus homing

antigenspecifikus T-sgtek bélben és izlletekben
Koros T-sgt reaktivitas a bél-asszocialt limfoid
szOvetekben és a mesenterialis nyirokcsomokban - T-
sejtek sgjtfelszini adhézids molekulakat es kemokin
receptorokat expresszalnak

a synovium ereinek endotheljén:

rolling — adhézio (CD44, VLA-4, LFA-1)

Sami M et al.: JExp Med, 1995. 181 (1): 137-49
Sartor RB et al.: Curr Gastroenterol Rep, 2007. 9 (6): 497-507



Arthritis létrejotte
K0z6s immunologial esemenyek

TNF-adfa bélfaban — Sl izuletben

Th-17! (CD-ben)
- Differencidodas: |L-6, TGF-béta
- Fennmaradas: |1L-23

|L-23R polimorfizmus - STAT3

Seiderer J et al.: Inflamm Bowel Dis 2008. 14(4): 437-445
Rahman P et al. Arthritis Rheum 2008. 58 (4): 1020-25






Enteropathias arthritisek
Periférias arthritis
Axidlis érintettség
Mas gyulladasos el valtozasok

F:N arany: 1:1

Tobbnyire €lsok a beltunetek, de...

UC.: parallel vatoznak - tota colectomia utan
megszunhet az arthritis

Wollheim F A: Kelley’s Textbook of Rheumatology, 6th Edition, 2001.
Eds: Ruddy, Harris, Sledge, Budd, Sergent



Periférias arthritis
Prevalencia: 15-25 %, mas EIM-hoz tarsul
2 tipusa: - acut oligoarthritis (B27, B35)
(exsudativ, migralo, recidivalo,
CD: aktivitassal korreld - remisszio)
- tartos polyarthritis (B44, DR103)
(megel 6zheti a bel betegseget)

Labor, radiologia: aspecifikus
Szovettan: synovialis hyperplasia,
CD: granulomatosus synovitis

Orchard TR, Jewell, DP.: Research and Clinical Forums, 2000. 22 (2) 153-8



Axialis érintettség
1. Sacroileitis - bilateralis— onallo -
tranziens

2. Spondarthritis— SNSA: prevaencia:
5-26 % - F:N: 4:1
progresszio enyhébb
tarsulhat: EIM: enthesitis, pyoderma
gangrenosum, erythema nodosum,
aorta insufficientia, AV-block
Dg: labor — radiologia Diff.dg.!

Palm; O ¢t al.: J Rheumatol; 2002. 29.(3) 511-5




Medscapes www.medscape.com




Enteropathias arthritis - kezeles

Alapbetegseg kezelése! (foleg: perif.oligoartic.)
- NSAID: rovid tavuy, tuneti — bél permeabilitasat |
ulcerogén (COX-2 gatlok!)
Szteroid — szisztémas és lokalis
DMARD: sulphasdazin, MTX-CD: METEOR, MERIT
Anti-TNF-alfaterapia: CD: IFX, ADA
UC: IFX
Fizioterapia, gyogytornal
Sebészet — anastomosis?
Genterapia, diéta ?
Atzeni, F et a.: World J Gastroenterol, 2009. 15 (20): 2469-71
A Gasztroenteroldgiai Szakmai Kollégium maodszertani ganlasa. LAM, 2008. 18(1) 47-50



Enteropathias arthritis - kezelés

|FX: UC+CD: fistula zarodas, steroid
axialis és perif. érintettseg (ACCENT1)

ADA: CD -EIM (CARE)

ETA, CER, GOL: némi adat

|BD-20-30%: primer, 40%: sec.non-resp.

UST (anti-1L-12/23 P40 subunit): fazisl|.

ABA : hatastalan

RTX: UC - hatastalan, RA: IBD fejlodhet ki

TCZ: hatas G- IL-6: mucosa sérulés gyogy.

NAT: IBD-ben jo, arthritisben: ?77?

Arvikar S, Fischer MC: Curr Rev Musculoskelet Med, 2011. (4): 123-131






Erythema nodosum




Pyoderma gangrenosum

|IBD betegek: 1-10 %

PG betegek:35-50 % IBD!
UC-ban gyakoribb

|IBD aktivitasatol fuggetlen

Stenson W. In: Yamada T. et a (eds.): Textbook
of Gastroenterology, 2000



A derékfajas nem
mozgasszervi okai

Nagy Marianna foorvosnovel kazos munka



Mikor gondoljunk nem mozgasszerviokra?

Anamnezis
- nem tipusos el 6zmenyi adatok

- egyéb belszervi betegsegre utal o adatok
Fizikalis vizsgalat

- vertebralis tlnetek hianya

- koros belszervi status
Radiologial vizsgalat

- negativ lelet

- tunetekkel nem korrela o lelet



Felosztas

1., Heveny
derekfgast is okozo korkepek
|dult

2., Primaer szervi erintettség szerint
- belszervi
- urogenitalis
- vascularis
- retroperitonealis
- heurogen
- pszichogén



Heveny deréktfajast okozhat:

V esekoves roham, urogenitalis infectio
Pancreatitis, appendicitis
Kismedencei térszikito folyamatok - kompresszios
neuropathia
Retroperitonealis folyamatok — antalgias tartas
Vascularis okok:
aorta abd. aneurysma ruptura
aorta dissectio
a. renalis occlusio
venarenalis occlusio
vena cava inferior obstructio



Idult derékfajast okozhat:

Retroperitonealis okok: vese, pancreas, belso genitaliak
Bélbetegségek
Vascularis okok
Pszichogén okok

TU!




Belszervi eredetu, tarsulo
derékfajdalom:

epeholyag, gyomor (hatso fal)
chr.pancreatitis, pancreas tumor
enteritis, colitis, diverticulitis, appendicitis

sigma-, rectum tumorok



Retroperitonealis eredet:

V esebetegsegek
Abscessus. perirenals, psoas talyog

Tumorok: lymphoma, sarcoma, metastaticus
nyirokcsomok




Urologiai eredet:

- Vese eredetll fgjdalom:
egyoldali>kétoldali
vesetg ek Utogetesre erzekeny
holyag fele sugarozhat

Oka: vizeletpangas, vesetok feszulése, simaizomgorcs

V esekO, pyelonephritis, perirenalis abscessus
A. renalis embolia, occlusio
V. renalis thrombosis

- Hugyholyag-, ill. prostata folyamatok



Nogyogyaszati
megbetegedések:

L eilomyoma uteri — leggyakoribb
Descensus uteri tunetcsoport — € orehaladott
stadiumban
Gyulladasos kismedencel korkepek
VEZETO TUNET: HASI FAIDALOM
Kisero tunet lehet: derékfaas

(- Menstruatio)



DeBakey Typel DeBakey Typell DeBakey Type 1
Stanford Type A Stanford Type B




Vascularis eredet:

ACUT:
Aortadissectio
A. renalis acut occlusioja- embolia, aorta abd. dissectio
Aorta abdominalis aneurysma ruptura
CHRONICUS:
,Lumbalis angina’
Chr. nem specifikus derékfgjdalom

- Aorta abd. atherosclerosisa, hatso fali plakk - aa. lumbales, a.
sacralis media szgjadek szukulete

- Aorto-femoradlis obliteral 6 erbetegseg (L eriche-syndroma)

- V. cavainferior occlusio, obstructio —» epiduralis vénas
pangas —» gyOki compressio



Psychogen eredet:

Panaszok erossegevel nem korreldo fizikalis
tUnetek

Nem konzekvens

Objektiv tunetek hianya mellett terapia
rezisztens panaszok

Definialhato psyches zavar: anxietas,
neurasthenia, depressio, heurosis

Szuperpozicio, szimulacio, aggravacio



Diagnosztikus lépések:

- afgdadom lokalizacioja, jellege, lefolyasa, mertéke
- |az, fogyas, dtalanos tunetek
- anamnezisben: tu!
Fizikalis vizsgdlat: - belszervi-, neurologiai status
(rectalis digitalis vizsgalat!)
We, teljes vérkép, vizelet (Uledék!),
Vese-, mgfunkcio (AP!), PSA, széklet veér kimutatas
Képa koto vizsgalatok:
-RTG
- Ultrahang (hasi+kismedencei, Doppler)
- CT vizsgdlat (hasi+kismedencei)
- Csontscintigraphia

belgyogyaszat, sebészet, nOgyogyaszat, urologia



VAN AMIKOR NAGYON UTOS EGY
SZOVICC, DE VAN, HOGY CSAK
GYEREKCIPOBEN JAR.




Endocrin korképek

A







Hypothyreosis

Hialuronsav e€s mukoproteinek rakodnak le a szervekben
KotOGszoveti és bazalmembran depositumok

Hattarben: TSH emelkedés (primer hypothyreosis)
Arthropathia: nem gyulladasos viszkozus izuleti folyadék,

chondrocalcinosis

* Kalcium-pirofoszfat kristalyok "
* Charcot destrukcio
* Koszveny

* Epiphysealis dysplasia




Hypothyreosis

|zUleti panaszok a hypothyreosissal egy
 id8ben L |
|zUleti duzzanat ,folyadék, féjdalom,pir R e s

thess striking skin changes are due to
accumulations

Kétoldali (terdizulet) e s
Nincs korjelzo rtg

Gyermekekben késoi epiphysis zarodas es
Késbi csontmineralizacio

Csipofgdalom , CK emelkedes




Hypothyreosis

Arthritis hasonlit a korai RA-hoz, fajdalom, reggeli merevseg,
szimmetrikus eltérések a kis izuletekben, DE nem deformal

Myxoedemas arthropatia nagyizuleti (térd) duzzanat és merevseég
Synovialis vastagodas, szalaglazasag, haematoma, rtg normalis

Thyroid myopathia :, proximalis izomgyengeség (csipd flexorok)
polymyositis-like syndroma, izomrangasok, izommerevseg
pseudohypertrophia (Hoffmann syndroma), CPK emelkedés!
Carpal tunnel syndroma: 10%

Raynaud sy. is el6fordulhat

Myalgia

Pattané ujj






Hyperthyreosis

1%: thyrogen acropathia - kez és
|abujj ,, dobvero’
Periostitis, |agyreszduzzanat
Exophthalmus, pretibialis
myxoedema (!)
Periarthritis humeroscapularis
Myopathia




Hypertrophias arthropathia

(1)periostealis proliferatio a hosszu
csontok distalis vegén

(2) izuleti duzzanat, fajdalom és erzekenység

(3) ujjvegek duzzanata




Cushing szindroma

i

osteoporosis toréssel
Proximalis myopathia, izomgyengeseg
Csigolyakompresszio
(fiatal osteoporotikus torese)
Osteonecrosis - latrogen Cushingban
gyakori




Egyeb endokrin arthropathiak

Carcinoid: 10% csuklo es kézizul et
arthralgia, merevség juxtaarticularis
demineralizacio, erosiok

Subchondralis cystak

Ok: serotonin, bradykinin, hisztamin

Th: szerotonin szintézisblokkol o
(paraklor-fenilalanin)

Ectopias hormontermel 0 tumorok:

Arthropathiak, GH arthropathia




Endokrin korképek musculoskeletalis érintettsege

Hyperthyreosis:  OP, fractura!! — periarthritis — myalgia, prox.
Izomgyengeseg, hyperreflexia’
Terdpia: PTU == ANCA-asszocialt vasculitis 7?2

Hypothyreosis:  BMD no, fractura!! — arthralgia -
myalgia, prox. izomgyengeség,
alagut szindromak?
1 Smeek G, Karter Y, Aydin S: Clin J Physiol 2003, 46:181-86

2 Jacobs EM, Hartkamp A, Kaasjager HA: Neth J Med 2003, 61:296-299
3 Lakatos P: Calcif Tissue Int 2003, 73:205-209
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Endokrin korképek musculoskeletalis érintettsege

Acromegalia. BMD n0 — arthrosis, izlleti laxitas, DISH —
carpa tunnel sy., prox.izomgyengeseg'’

Hypercortisolismus: OP, osteonecrosis (foleg a
mellekvese CS) - (gyermekek!!) — izomatrophia,
|zomgyengeseg?

Hyperparathyreosis. csontfgdalom, OP — koszvény —
myalgia, prox. izomgyengeseg®
1 Vestergaard P, Mosekilde L: Osteoporosis Int 2004, 15:155-159

2 Karavitaki N, loannidisG, Giannakopoulos F et a.: Clin Endocrinol (Oxf) 2003, 58:302-308
3 Jacobs-Kosmin D, DeHoratius RJ: Curr Opin Rheumatol 2006, 17:64-69



Taroldsi betegségek
reumatoldgiai vonatkozdsai







Gaucher-kor

herediter familiaris lipidosis
autoszomalis recessziv

ok: - glukocerebrozidaz hianya
génlokusz: 1921

mutacio: L444P (82 %-ban!)
felhalmozodas. RES sgjtjelben



Gaucher-kor

* |.tipus. adult, kronikus, nem-neuronopathias
- hepatosplenomegalia, hypersplenia
- lymphadenopathia
* |l.tipus: infantilis, progressziv, neuronopathias
- hepatosplenomegalia
- opisthotonus, szemizom-benulas
* lll.tipus:. juvenilis, subacut neuronopathias
- elhuzddo forma
- vérzekenyseg, spontan toresek



Gaucher-kor

Mozgasszervi tunetek

polyarthralgia—, csontkrizis’ (pseudoosteomyélitis)

subacut polyarthritis

verellatas  pathologias toresek, diffuz OP

femur/humerus fe asepticus osteonecrosis

RTG: foltos calcificatio, corticalis megvastagodas
Erlenmeyer - deformitas












Gaucher Disease: Bone Manifestations

Avascular necrosis Erlenmeyer flask Bone Marrow
(AVN) deformity Infiltration




Gaucher-kor
Diagnézis

Gaucher-seitek a csontvelOben

csontvel0 MR

B-glukocerebrozidaz aktivitas|, savi P-az 1
hepatosplenomegalia

szemfenéki kep: cseresznyevoros macula
prenatalis dg. (amniocentesis, chorion-biopsia)






Gaucher-kor
Terapia

tlneti kezelés. biszfoszfonatok, endoprotézis
splenectomia
enzimpotlas. - infuzios kezel és (Debrecen,
Bp)

- per os jirmycin (Zavesca)
allogen csontvel 0 transzplantacio



, 0K esetben mar az is szamottevo eredmeény a
medicinaban, halegalabb az orvos €l etben
marad. ..

Ho-ho-hohoho...” ;
Dr. Bubo
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