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Kontakt dermatitis szekcio

Gergely Laszl6 Hunor dr.

A lokalis szteroid visszavonas szindroma”
(Semmelweis  Egyetem, Bér-,  Nemikoértani
Béronkologiai Klinika, Budapest)

és

Bevezetés: Az utdbbi idében a paciensek korében a
lokalis kortikoszteroid mellékhatasok miatti névekvd
aggodalmat észleliink. A leggyakrabban visszatéré téma
a lokalis szteroid fiiggéség (topical steroid addiction
-TSA) és a lokalis szteroid visszavonas (topical steroid
withdrawal -TSW). Ezek a fogalmak a bor lokalis
kortikoszeroidoktol vald fliggését, illetve elhagyas esetén,
elvonasi tlinetként a bdérallapot romlasat takarjak és
sokszor egymas szinoniméjaként hasznéljak. Esetenként
tovabbi elnevezések/korképek/fogalmak mint példaul a
»red skin szindroma” vagy a lokélis szteroid ké&rosodott/
fliggd arc (topical steroid damaged/dependent face -
TSDF) is megjelennek. A témakordkben a paciensek
foként a kozosségi média platformokon, online feliileteken
gyljtenck informaciokat. A TSA, TSW kiilonalld
korképként valo kezelése azonban a szakmai korokben
vitatott.

Beteganyag és modszer: El6adasunk soran bemutatjuk
a nemzetkozi szakirodalomban a témaval kapcsolatban
megjelent  kozlemények és  dsszefoglalé  cikkek
eredményeit.

Eredmények: Ismertetjiikk a TSA TSW meghatarozasat,
a kapcsolt tineteket és az &llapot feltételezett
mechanizmusait. Bemutatjuk a kozosségi médiaban
elérhetd, illetve a kifejezetten TSA, TSW-vel foglalkozo
betegcsoportok  oldalain  elérheté  informaciokat,
tajékoztatd anyagokat.

Kovetkeztetés: Az elérhetd tudomanyos tényeket
Osszefoglalva, objektiven értékelve foglalunk allast.

Mihalyi Lilla dr.

Az epicutan teszt
diagnosztikajaban
(SZTE, Borgyogyaszati és Allergologiai Klinika, Szeged)

szerepe a gyodgyszerallergiak

A mindennapi  gyakorlatban  szinte  napi
rendszerességgel észleliink olyan betegeket, akiknél
a bortiinetek hatterében gydgyszer indukalta reakcidok
szerepe merll fel. A gyogyszerallergia kivizsgalasa soran
anegativ LTT eredményt kdvetden, hospitalizaciod keretein
beliil a feltételezett immunreakcio tipusanak megfeleléen a
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boérpobak elvégzése a kdvetkez6 1épés. Amennyiben késoi,
T sejt medidltnak tiinik a reakcio, akkor epicutan tesztet
vagy késOi leolvasast intradermalis tesztet végziink. A
szerz0 ismerteti a nemzetkdzi szakirodalom attekintésével
az epicutan teszt kivitelezési modjait, indikaciodit és
értékelését, kilonods tekintettel az antibiotikumok,
non-szteroid gyulladasgatlok, véralvadasgatlok,
kontrasztanyagok eseteire. A gyégyszerallergias betegek
szamanak fokozatos novekedésével érezhetd, hogy egyre
nagyobb az igény a gydgyszerallergiak pontos tisztazasara
a tarsszakmak részérol is.

Sawhney Irina dr., Gaspéar Krisztian dr., Szegedi Andrea dr.
A PEG allergia és a COVID-19 vakcinak osszefiiggései,
kivizsgalasa.

(Debreceni Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kar,
Borgyogyaszati Tanszék és Borgyogyaszati Allergologiai
Nem Onall6 Tanszék, Debrecen)

Bevezetés: A polyetilén glikol (PEG) okozta azonnali
tulérzékenységi reakcié a leggyakoribb a makrogolokkal
szemben  kialakuldé  reakcidk  koOzott,  azonban
epidemiolégiai vizsgéalatok eredményei és az allergia
pathomechanizmusa, valamint esetleges keresztreakciok
lehetéségei nem ismertek.

Beteganyag ¢és modszer: A makrogolok hidrofil
polimerek, amelyek mindennapi termékekben 1is
megtalalhatoak (pl. élelmiszerek, kozmetikumok). Szamos
gyogyszer is tartalmaz PEG-et vagy a szerkezetileg
hasonlé poliszorbatokat.

Eredmények: Jelen ismereteink szerint a PEG
(mRNS vakcindkban) és a poliszorbat (vektor tipusu
vakcinakban) molekuldk oki szerepe allhat az oltasok
altal indukalt legsulyosabb adverz reakciok hatterében. A
felmeriil6 allergias reakciok meghatarozasa, a kdzepes és
a nagy kockazatl csoportba tartozo egyének kivizsgalasa
elésegitheti a vakcindk biztonsagosabb alkalmazasat,
illetve a jovOben az 01 oltasok megjelenésével a személyre
szabott oltéanyagok kivalasztasat is. A PEG és a
keresztreagald poliszorbat okozta azonnali tilérzékenységi
reakciokat ritkan ismerik fel a klinikai gyakorlatban, de
jelenlétiik bortesztekkel kimutathatok.

Kovetkeztetés: Az eléadasban a szerzok bemutatjak a
kivizsgalasi algoritmus 1épéseit (laboratoriumi és allergias
tesztek), valamint az eddigi eredményeket.
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Nagy Gabriella dr.

Hangszerek okozta kontakt dermatitisek
(Borsod-Abauj-Zemplén Megyei Kozponti Korhaz és
Egyetemi Oktatokorhaz, Borgyogyaszati Osztaly, Miskolc)

Bevezetés: A kiilonb6z6 hangszerek gyakran okoznak
kontakt dermatitiseket mind a hivatasos miivészek, mind
az amatér zenészek kozott, melyek kortdl, nemtdl és
képzettségtol fiiggetleniil kialakulhatnak, eléfordulasi
gyakorisagukat ezért nehéz megitélni.

Beteganyag és moddszer: A tiinetek altalaban nem
tul stlyosak, ezért a zenészek a betegséget legtobbszor
bagatellizaljak, a betegség aluldiagnosztizaltta, alulkezeltté
és kronikussa valik. A kontakt dermatitis a leggyakrabban
a vonos-, fafuvos- és rézfuvos zenészek kozott fordul
el6. A tlinetek lokalizacidja hangszerspecifikus (pl.:
»hegedls nyak”, ,.csellista mellkas”, ,,fuvolas all””). Egyes
borbetegségek, mint pl. az ekzema, az atopias dermatisis,
a psoriasis, a lichen vagy a hyperhidrosis a kontakt
dermatitis kialakulasat elgsegitik.

Eredmények: A rendszeres és altalaban intenziv
érintkezés a hangszer és a zenész boére kozott mind az
allergias, mind az irritativ kontakt dermatitis kialakulasanak
kedvez. A leggyakoribb allergének a vondsoknal a nikkel,
a krom, a kolofoénium és a propolisz, a fivosoknal a fémek,
az egzotikus fak és anad. A hangszer érintkezésének helyén
altalaban kronikus, lichenifikalt ekzema képe lathato, de
el6fordulhatnak ischaemias tiinetek, atrophia, ulceratio,
secunder bakterialis vagy recidiv herpesvirus infekcio is.
Jellegzetes a fuvosok kronikus cheilitise vagy a hurok
okozta ujjbegy dermatitis, paronychia és onycholysis.

Kovetkeztetés: A szerzé eléadasaban atfogd irodalmi
attekintést ad a témaban, tovabba felhivja a figyelmet
erre a specialis, allergologiai szempontbol alulbecsiilt
betegcsoportra, mivel a diagnosztika egyénre szabott
(egyedi epicutan tesztsorok) és a kivaltd agens elkeriilése
az ¢életmdod, a foglalkozas valtoztatasa nélkiil szinte
lehetetlen.

Németh Dominik dr., Temesvari Erzsébet dr., Ponyai
Gyorgyi dr.

Korai epicutan tesztreakciok:
jellemzé expozicidok
(Semmelweis Egyetem, Bér-nemikortani és Béronkologiai
Klinika, Budapest)

tipusos allergének,

Bevezetés: Az epicutan teszt soran észlelt korai reakciok
a kivalto allergének és az érintett betegek jellegzetes
anamnézise szempontjabol is nagy jelentdségiick.

Beteganyag és modszer: Eldadasunkban az epicutan
teszt soran korai reakciot mutaté betegek klinikai
jellegzetességeire tériink ki a Semmelweis Egyetem Boér-,
Nemikortani és Boéronkologiai Klinika Allergologiai
Munkacsoportjanak 14 éves periddusaban (2007-2020)
vizsgalt beteganyaganak segitségével. Az epicutan
tesztelések az eurdpai kdrnyezeti standard sor, valamint az
alapillatsor segitségével az aktualis metodikai eldirasokat
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kovetve torténtek.

Eredmények: Az eléadasban ismertetésre keriilnek a
tobbszazas nagysagrendii betegcsoportra jellemz6 adatok:
az curdpai kornyezeti rutinsor és az alapillatsor korai
reakciot kivalto allergénjei, a tipusos expozicios forrasok,
valamint az érintett betegek jellemzo kortorténeti elemei.

Kovetkeztetés: Az eldadas a korai reakciot mutatd
betegek adatainak feldolgozasa soran szerzett ismereteket,
tapasztalatainkat elemzi, melyek segitségével a klinikai
gyakorlat szempontjabol 0Osszegezziik, hogy milyen
anamnesztikus adatok és tlinetek esetén érdemes az
epicutan tesztet, a korai reakciokat fokuszba helyezve
elvégezni.

Solymosi Déra dr.2?, Pényai Gydrgyi dr.2

Oralis allergia szindroma: keresztreakciok Kklinikai
jelentésége — mire figyeljiink?

(Semmelweis Egyetem  Doktori Iskola, Klinikai
Orvostudomanyok Doktori Iskola, Budapest!; Semmelweis
Egyetem, Bor-, Nemikortani és Boronkologiai Klinika,
Budapest?)

Bevezetés: A pollen és étel allergének kozti
hasonlésagon alapuld keresztreakcid mar az 1940-
es évektol ismert, az oralis allergia szindroma (OAS)
elnevezést elészor 1987-ben hasznaltak olyan IgE-medialt
allergias reakciokra, melyeknél a szisztémassa valas eldtt
oropharyngealis tiinetek jelentkeztek. Az utobbi idében a
pathomechanizmusra jobban utald pollen-étel szindroma
(PFS, pollen food syndrome) elnevezéssel egyre
gyakrabban lehet talalkozni. Etelek &ltal okozott adverz
reakciok esetén felndtteknél az OAS joval gyakoribb, mint
a klasszikus ételallergia.

Beteganyag ¢és modszer: Vizsgalatunk a Bor-,
Nemikortani és  Boéronkologiai  Klinika  Kdzponti
Allergologia Szakambulancidjan zajlott. A vizsgalatba
olyan, 18 éven felilli betegek keriiltek bevalasztasra
(6sszesen 71 f6), akik konkrét élelmiszereket vagy

élelmiszercsoportokat  jeloltek meg a  perioralis
és oropharyngealis régioban jelentkezd  tlineteik
vonatkozasiban mint provokalé faktorok. A péciensek
allergologiai vizsgalatahoz fizikalis vizsgalat,

anamnézisfelvétel, sziikséges esetén tovabbi szakorvosi
konzultaciok, valamint specifikus szérum IgE vizsgalatok
tartoztak.

Eredmények: A vizsgalat soran Osszesen 71 beteg
adatait tekintettiik at, akiknél anamnézisiik, jellegzetes
panaszaik és allergolégiai vizsgalati eredményeik alapjan
végil OAS Kkerilt diagnosztizalasra. A betegcsoport
atlagéletkora 39 év volt. A panaszok legtobbszor
viszketéssel (szajnyalkahartya-/ajak-/torok-/nyelv-  ¢és
fiilviszketés), illetve dagadassal (szaj-/ajak-/torok-/
nyelvdagadas) jaré tiinetek voltak. Vizsgalatunkban
anaphylaxias reakcioig progredialdo OAS nem fordult eld.
A harom leggyakoribb keresztreakcionak a parlagfii-
dinnye, nyirfa-mogyor6, és a parlagfii-paradicsom
kombinaciok bizonyultak.
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Aleggyakoribb tiineteket kivalto konkrét ételek, tehat nem
ételcsoportok, a paradicsom, a dinnye, valamint egyenld
szaml emlitéssel a barack, mogyor6d ¢és petrezselyem
voltak.

Kovetkeztetés: Az ételek altal okozott adverz reakciok
esetén legtobbszor klasszikus  ételallergia  gyanuja
meriill fel. Olyan esetekben viszont, amikor a tiinetek
jellegzetesen oropharyngealis lokalizaciot mutatnak, és
az elfogyasztott, reakciot kivalto étel jellemzdéen nyers
gyliimolcs vagy z6ldség, gondolnunk kell az OAS-ra. Ezt az
entitast sziikséges elkiiloniteniink a klasszikus ételallergias
tiinetcsoportoktol, illetve a differencialdiagnozis esetén ki
kell zarnunk esetleges egyéb, kontakt kornyezeti allergének
(pl. kozmetikum Gsszetevok) provokald szerepét.

Ponyai Gyorgyi dr.

»Rising star” allergén: A kannabisz — kontakt és
inhalativ vonatkozasok

(Semmelweis Egyetem, Bér-nemikortani és Béronkologiai
Klinika, Budapest)

Bevezetés: A kannabisz orvosi, kozmetikai, illetve
»rekreacios” célu felhasznalasa is vilagszerte novekszik.
Az egyre valtozatosabb alkalmazas soran a termesztok,
fogyasztok, illetve munk4juk soran kannabisszal
érintkezOk valtozatos expoziciok (inhalativ, per os,

kontakt, stb.) révén szenzibilizalodhatnak.

Beteganyag és modszer: A kannabisz tulérzékenység
leggyakoribb jellemzdi, expoziciotol fiiggden, a rhinitis,
conjunctivitis, kohogés, asthmatikus tiinetek, valamint

bérpanaszok koziil a pruritus, irritativ - dermatitis,
kézekzema, periorbitalis oedema. Egyes allergénjei
gyakran fogyasztott, kozkedvelt z6ldségekkel,

gylimdlcsokkel (spendt, paradicsom, barack, alma, sz616,
banan) keresztreagalnak, akar sulyos reakciokat is okozva,

ezt ,kannabisz- gylimdlcs, zoldség szindromanak”
nevezzuk.
Eredmények: A kannabisz  szenzibilizaciora

egyarant veszélyeztetettek a ndvény részeit, kivonatait
valtozatos formakban fogyasztok, a legalis vagy illegalis
termesztésben részt vevOk, a blnildézési szervek
munkatarsai, valamint masodlagos talérzékenység
kialakulasa révén a fogyasztok kdrnyezetében 1évok (pl.
gyerekek).

Kovetkeztetés: Az orvosi célu, vagy biolizemanyagként
torténd alkalmazas miatt legalis termesztésben a kannabisz
varhatéan hamarosan igen jelentds agrikulturalis allergénné
valhat. lllegélis felhasznalasban az anamnézis felvételének
akadalyozottsaga neheziti az allergén(ek) azonositasat.
Az eléadas a kannabisz allergia lehetséges tiineteit, az
azonositott allergéneket és expozicids lehetdségeket
foglalja 0ssze.

Differencialdiagnozis és terapias eredmények a dermatolégiaban

Kuzmanovszki Daniella dr., T6th Béla dr., Szakonyi Jézsef
dr., Toth Veronika dr., Lérincz Kende dr., Hollo Péter dr.
Az onkologiaban alkalmazott target terapiak és
immunonkoldgiai szerek bért érinté mellékhatasai
(Semmelweis  Egyetem  Bér-,  Nemikortani
Béronkologiai Klinika, Budapest)

és

Az utdbbi évtizedben a metasztatikus daganatok
szisztémas kezelése dinamikus fejlédésen ment keresztiil.
A terapias palettan megjelend 0 célzott (target) kezelések
€s immunonkologiai szerek mellett a betegek életkilatasai
jelentds mértékben megndttek mind a progresszidmentes
tulélés, mind az Ossztulélés tekintetében, ugyanakkor
valtozatos mellékhatasspektrummal rendelkeznek.

Abort éré mellékhatasok nem ritkak, eléadasom attekintést
nyujt az 0j szisztémas onkologiai szerek lehetséges
bérmellékhatasairdl és a terapias lehetéségekrol.

Panczél Gitta dr., Balatoni Timea dr., Vereczkey 11dikd dr.
Multiplex keratoacanthomak sikeres acitretin kezelése
(Orszagos Onkologiai Intézet, Budapest)

Bevezetés: A keratoacanthoma egy gyakran
el6forduld boérdaganat, melynek biologiai viselkedése
kérdeses. Elkilonitése a laphdmraktél Kklinikai és
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szovettani differencialdiagnosztikai nehézségeket vet fel.
Altaldban szoliter, ritkan multiplex, eruptiv eléfordulas
megfigyelhetd, kiillonb6z6 genetikai szindromakhoz
kapcsolodhat. A szoliter daganatok terdpidja tobbnyire
sebészi, a multiplex forma kezelése kihivast jelent.
Beteganyag ¢és modszer: Az 58 éves férfi
anamnézisében minddssze COPD szerepel. 2006 ota
szamos alkalommal operaltak tobb budapesti korhazban,
els@sorban végtagokra lokalizaldédd bordaganatok miatt.
A szovettani diagndzisok keratoacantoma, eruptiv
keratoacanthoma, verrucosus laphamcarcinoma voltak.
2016. novemberben az alsé és felsé végtagokon hirtelen
megjelend bértumorok miatt utaltdk intézetiinkbe. Az
elvaltozasokat diagnosztikus, egyben terapias céllal
mitétileg eltavolitottuk, a hisztologia keratoacanthomat
irt le. Ezt kovetéen 2 évvel késébb, 2019. majusban
jelentkezett ismét a beteg a labszérakon és a jobb orrszarny
mellett észlelt, gyorsan ndvekvd borelvaltozasok miatt.
Sebészi kimetszésre sor, a hisztologia keratoacanthoma-
szerll novekedést mutatd laphamrakot irt le. 3 honappal
késébb az orrszarny melletti daganat recidivalt, illetve
a labszaron is ujabb elvaltozasok jelentek meg. Az
orrszarnyi recidiva eltavolitasa csak csonkold miitét aran
lett volna kivitelezheté. Szeptembertdl oralis acitretin
terapiat vezettiink be, 0,5 mg/tskg doézisban, melyet 2
hénap elteltével 1 mg/tskg-ra emeltiink. 2020. marciusra



2021.97/6. 287-322.

gyakorlatilag teljes remisszid kovetkezett be. Leépitést
kdvetden masnaponta 10 mg fenntarté dozisban folytattuk
kezelését. A gyogyszert teljesen elhagyni nem tudtuk, mert
4 honap terapias sziinet utan recidiva jelentkezett. A beteg
azota folyamatos alacsony dozisi acitretin kezelésben
részesiil, tlinetmentes.

Kovetkeztetés: A multiplex  és  recidivalo
keratoacanthoma klinikai és szdvettani diagndzisa
nehézséget okoz. A lokalis ellatdson tal szisztémas
kezelésben kemoterapia (methotrexat, cyclophosphamid,
fluorouracil), illetve szisztémas retinoid terapia jon szoba.
Esetinkben orialis acitretin kezeléssel tartos lokalis
kontrollt értlink el.

Csernus Adriana Evelin dr., Kiny6 Agnes dr., Hanyecz
Anita dr., Lengyel Zsuzsanna dr., Gyulai Rolland Péter dr.
Szisztémas JAK inhibitorokkal szerzett tapasztalataink
gyermekkori alopecia totalis kezelésében

(PTE KK Bo6r-, Nemikortani és Onkodermatologiai
Klinika, Pécs)

Akiterjedt tiinetekkel jard alopecia areata életmindségre
gyakorolt hatasa jelentds, rendkiviili pszichés terhet rd
mind az érintett betegek, mind hozzatartozoik részére. A
kozelmultban, a kronikus lefolyast, relabald-remittald

i4ja részletesebb
megismerésével a tradiciondlis, valtozo hatékonysagu,
illetve hosszll tdvon alkalmazva sulyos mellé¢khatasokkal
jard terapias lehet6ségek helyébe 1j terapias lehetéségek
léptek a betegség kezelésére. A jelenleg rendelkezésre
allo terapias lehetdségek koziil a JAK-inhibitorok
szisztémas alkalmazasa hosszutavon igéretes, hatékony és
biztonsagos, jol toleralhato terapias megoldast jelenthet a
sulyosan érintett betegek célzott kezelésében. Az eléadas
soran a klinikankon alopecia totalis kapcsan, szisztémas
JAK gatloval kezelt gyermekek terapias eredményeirdl
szamolunk be.

Szab6 Akos'?, Brodszky Valentin dr.2, Rencz Fanni dr.?
Melyik a legjobb bdér-specifikus életminéség kérdoiv?
DLQI, DLQI-R és Skindex-16 6sszehasonlité elemzés
(Racz Karoly Klinikai orvostudomanyok Doktori iskola,
Borgyogyaszat és venerologia program, Semmelweis
Egyetem, Budapest’; Budapesti Corvinus Egyetem,
Egészségligyi Kozgazdasagtan Tanszék, Budapest?)

Bevezetés: A BoOrgyogyaszati Eletminéség Index
(DLQI) ¢és a Skindex-16 a leggyakrabban hasznalt magyar
nyelven is elérhetd bor-specifikus életmindség kérddivek.
A DLQI-nak 2018-ban kutatoécsoportunk kifejlesztette egy
alternativ pontozasi valtozatat, a DLQI-R-t. A kérd6iveket
terapias iranyelvekben, betegregiszterekben, illetve a
napi gyakorlatban is hasznaljak, viszont jelenleg a mérési
tulajdonsagaikrol nem rendelkeziink kell informacidval. A
Kutatas célja a DLQI, a DLQI-R és a Skindex-16 kérddivek
mérési tulajdonsagainak szisztematikus Osszehasonlitd

290

elemzése borgyogyaszati betegek nagy mintajan.

Beteganyag ¢és modszer: Egy 2020 februarjaban (pre-
Covid) Magyarorszagon végzett online keresztmetszeti
kérdéives felmérésbol szarmazd 618 orvos altal
diagnosztizalt bérgyogyaszati beteg adatat elemeztiik. A
leggyakoribb diagnozisok a kovetkezok voltak: szemoles
23,1%, ekcéma 22,7%, koromgomba 18,3%, akne 13,4%
és pikkelysomor 13,2%. A kutatas soran dsszehasonlitottuk
aDLQI, a DLQI-R és a Skindex-16 padlé-¢s plafonhatasat,
az informativitasat, konvergencia- és ismert csoportok
szerinti érvényességét. Az elemzéseket a teljes mintan,
és tovabbi harom alcsoporton (krénikus gyulladasos
borbetegségek, fertézések és egyéb borbetegségek) is
elvégeztik.

Eredmények: A 618 beteg atlagéletkora 50,5+16,9 év
volt és a betegek 57,9%-a n6 volt. A DLQI, a DLQI-R ¢és
a Skindex-16 atlag 6sszpontszama a mintadban 3,76+5,03,
4,11£5,34 ¢és 29,36+26,62 volt. A DLQI vagy DLQI-R
kérdéiveken problémat nem jelzé betegek (0 pont),
64%-a szamolt be problémarol a Skindex-16-on, mig
forditva a Skindex-16 kérdéiven 0 pontos betegek 19%-
a problémat jeldlt a DLQI kérdéiven. Osszességében
a DLQI 3. (vasarolni, rendben tartani otthonat vagy
kertjét), 7. (dolgozni vagy tanulni), 8. (partnerrel vagy
kozeli baratokkal torténd kapcsolattartas) és 9. (szexualis
nehézségek) kérdéseire ,,Nem vonatkozik Onre” vélaszt
ado betegek 23-38%-a jelzett problémat az életmindség
megegyez0 teriiletét felméré Skindex-16  kérddiv
kérdésén. Az atlagos relativ informativitas a Skindex-16
esetében volt a legmagasabb (0,85), ezt kovette a DLQI-R
(0,66) és végezetil a DLQI (0,54). A DLQI jobban
meg tudta kiilonboztetni az ismert betegcsoportokat a
bértiinetekkel kapcsolatos életmindségesdkkenés alapjan,
mig a DLQI-R jobban teljesitett az onértékelt egészségi
allapot tekintetében.

Kovetkeztetés: A kutatas ramutatott, hogy a DLQI és a
Skindex-16 a borbetegségek eltérd aspektusait vizsgalja,
mindemellett kiilonbdzé valaszskalat is hasznaltak,
amelyek feleldések a mérési teljesitményiikben mutatkozo
kiilonbségekért. A Skindex-16 érzékenyebbnek tiinik az
enyhe ¢letmindségesokkenés mérésére, mint a DLQI/
DLQI-R. Eredményeink segitik a DLQI, a DLQI-R
és a Skindex-16 kozotti kiilonbségek megismerését,
és tamogatjak a megalapozott eszkozvalasztast ugy a
klinikumban, mint a kutatasokban.

Robert Lili dr., Banvolgyi Andrés dr., Hidvégi Bernadett dr.
A calciphylaxis klinikuma

(Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és Béronkologiai
Klinika, Budapest)

Bevezetés: A calciphylaxis (kalcifikalédd urémias
arteriolopathia) ritka elvaltozas, mely elsésorban kronikus
veseelégtelenségben I1ép fel hosszabb ideje tartd dializis
mellett(urémiasforma). Prevalencidjaezenbetegcsoportban
4%, mortalitasa igen magas (45-80%). Ritka esetben
nonurémias allapotokban is megfigyelhetjiik. Egyes



2021.97/6. 287-322.

szerzOk a calcinosisok k6zé soroljak, azonban az elébbivel
ellentétben a calciphylaxisnal nem passziv mészkivalas
torténik, hanem aktiv cellularis folyamatok vezetnek a
bor és a subcutis kis-és kdzepes ereinek meszesedéséhez,
trombozisahoz, nekrézisokhoz. Klinikailag purpurakkal
kisért fajdalmas, terapiarezisztens, nekrotikus fekélyek
jellemzik elsdsorban az alsé végtagon.

Beteganyag és modszer: Az eldadasban tudomanyos
Osszefoglalas utan esetekkel prezentaljuk a calciphylaxis
kezelése soran szerezett tapasztalatainkat.

Eredmények: Két esetben kalcium-csatorna blokkolo,
illetve kombinalt gydgyszeres kezelés mellett érdemi
javulas nem volt észlelhetd, egy beteg esetében natrium-
tioszulfat kezelés mellett jelentds regresszio volt elérhetd.

Kovetkeztetés: A calciphylaxis  kezelésében
els6 vonalban ajanlott a natrium-tioszulfat, mely
gyulladascsokkentd, keringésjavitd ¢s meszesedés gatld
tulajdonsaga révén regressziot indukalhat. Az altalunk
kezelt betegek esetében ugyancsak a natrium-tioszulfat
alkalmazasa bizonyult hatékonynak. Ezen ritka, de
sulyos korkép esetében a nekrotikus fekélyek kezelése
kihivast jelent, de kiemelt fontossagu, hiszen a nem
kielégitd periférias keringés és a csokkent szervezeti
védekezoképesség miatt fokozott a feliillfert6zodés és a
sulyos komplikaciok kialakulasanak veszélye.

Gyurita Beatrix, Morvané Kiss Andrea, Németh Csongor
dr., Gyulai Rolland dr., Lengyel Zsuzsanna dr.

Lokalisan elérehaladott és metasztatikus Kkutan
laphamkarcinémas betegek életminéség valtozasa
cemiplimab kezelés soran

(PTE KK Bér-Nemikortani és Onkodermatologiai Klinika,
Pécs)

A spinalioma vagy laphamkarcinéma a masodik
leggyakoribb rosszindulati bérdaganat, mely a bér
laphamsejtjeibdl indul ki, és a helyi szdveti terjedésen
kivil attétképzo potenciallal is bir. A beteg életmindségét
jelentésen rontja a kifekélyesedd, vérzo, valadékozo,
fajdalmat okozo tumor szovet, amely a beteg szocialis

Az immunterapia, hasonléan a melanomahoz, a
laphamrak kezelésében is 0j korszakot inditott el. A PD-1
gatlok csoportjaba tartozd cemiplimabot (Libtayo®)
2018-ban engedélyezték metasztatikus vagy lokalisan
elérehaladott cutan laphamsejtes carcinoma kezelésében.
Eldadasomban szeretném bemutatni a klinikdnkon
szerzett tapasztalatainkat cemiplimab kezeléssel azoknal
a betegeknél, akiknél a mitét vagy a sugarkezelés nem
volt kivitelezhetd, és ezért cemiplimab monoterapiaban
részesiiltek. A klinikailag detektalhatd valtozasokon kiviil,
melyet a képalkotd vizsgalatok és fotd dokumentacio
mutatnak, a betegek életmindségének a valtozasat is mértiik.

291

Banvolgyi Andras dr., Medvecz Marta dr., Sardy Miklds
dr., Lorincz Kende dr.

Hailey-Hailey betegség CO2 lézeres dermabrazios
kezelése

(Semmelweis  Egyetem,  Bor-,
Boronkologiai Klinika, Budapest)

Nemikortani  és

Bevezetés: A Hailey-Hailey betegség (familiaris
kronikus benignus pemphigus) egy ritka, autoszémalis
dominansan 6roklédé keratinocita adhézid zavarral
jard betegség, melyet az ATP2C1 gén mutécidja okoz.
A betegségben a hajlatokban, mint honalj, nyak ¢és
lagyékhajlat, jelentkeznek a gyulladt, erdziokkal és
szekunder feliilfertézéssel kisért tiinetek. A tiinetek a
mindennapi tevékenységeket és a parkapcsolati életet
hatranyosan érinthetik, az életmindséget jelentds mértékben
rontjak. A betegség kezelése nem megoldott, elsésorban
a provokalo faktorok keriilését (izzadas, héhatas, stressz,
infekcid) és a mar kialakult elvaltozasok tiinetei kezelését
jelenti. A terapiat elsGsorban lokalis kortikoszteroid és
dezinficiens készitmények jelentik, sulyosabb esetben
szisztémas antibiotikummal kombinalva, azonban tartos
vagy akar végleges tiinetmentesség gyakran nem érhetd el.
Esetkozlések, és alacsony esetszammal tortént vizsgalatok
szisztémas acitretin, dapson, lokalis botulinum toxin vagy
szén-dioxid 1ézeres dermabrazidval valo kezelést kovetden
szamoltak be tartos tiinetmentesség elérésérol.

Beteganyag és modszer: Egy 43 éves ndbeteg esetét
mutatjuk be, akinek elsdként 30 éve koraban jelentkeztek
a hajlatokat érint0 tiinetei. A klinikai kép, rutin szovettani
vizsgalat és negativ direkt immunfluoreszcens vizsgalat
alapjan Hailey-Hailey betegség diagnozis igazolédott. A
kiterjedt tiinetekre a lokalis kortikoszteroid és dezinficiens
terapia mellett szisztémas kortikoszeroid, dapson, acitretin
illetve botulinum-toxin injekcids kezelésben is részesiilt,
azonban tartds tiinetmentesség nem volt elérhetd.

Eredmények: A kifejezett és terapiarezisztens honalji
tiinetek miatt 2020. juliusaban ezen régidban, elészor
bal oldali axillaban alkalmaztunk szén-dioxid lézeres
dermabrazios kezelést. A bal axilla alsé és fels6 polusat két
Ulésben kezeltik szén-dioxid Iézeres dermabrazidval. A
kezelés ambulanter ellatas keretében tortént, hospitalizacid
nem volt sziikséges. A paciens a kezelés kévetkeztében
kialakult sebeket lokalis dezinficiens, szalicilsav tartalmi
hamosité kendccsel és szilikonnal impregnalt intelligens
kotszer terapiaval otthonaban konnyen tudta kezelni, a
kezelt teriiletek hetek alatt hipopigmentacioval gyogyultak.
A kezelt terilileteken recidiva nem volt észlelhetd annak
ellenére sem, hogy a betegség a tobbi hajlatban kifejezett
aktivitast mutatott. A kezelés ota eltelt egy év soran a
betegség a tobbi hajlatban ismétlddéen fellangolt, de
a kezelt bal axilla tertiletén recidiva nem jelentkezett.
A péciens jobb honaljanak dermabrazios ellatasa azota
megtortént, illetve tovabbi érintett régiok szén-dioxid
Iézeres kezelését tervezzik.

Kovetkeztetés: Esetlink bemutatja, hogy a szén-
dioxid dermabrazios kezelés egy biztonsagos, hatasos
terapias modalitas lehet még a stlyosan terapia rezisztens
esetekben is, mellyel tartos tiinetmentesség érheto el.
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Csordas Aniké dr.l, Tosaki Agnes dr., Korponai Judit?,
Toka-Farkas Tunde!, Janka Eszter Anna dr.!, Remenyik
Eva dr!

In vivo diagnosztika alkalmazasa a photodynamias
terapia hatékonysaganak lemérésére

Borgyogyaszati Klinika, Debreceni Egyetem, Debrecen?;
Debreceni Egyetem AOK, Debrecen?)

Bevezetés: Aprekarcinogénaktinikus/solariskeratosisal
(AK) jelentkezd betegek szama, mint vilagszerte, ugy
hazankban is n6. Az AK patogenezisében dontden az UV
fény karcinogén hatasanak van szerepe. Miutan a fény
az egész borteriiletet érinti (mezd karcinogenesis) nem
meglepd, hogy a stlyosan fénykarosodott béron klinikailag
sok esetben nehéz megitélni a 1ézidk szamat, elkiiloniteni
a lézionalis és nem 1ézionélis bérteriileteket. Eppen ezért a
teljes borfeliilet kezelésre is alkalmas filed (mezd) terapiak
(fotodinamias terapia (PDT), S5-fluorouracil, imiquimod)
a legalkalmasabbak az ilyen bdrtiinetek kezelésére. A
kezelések hatékonysaga, az ismétlések sziikségességének
lemérésére in vivo képalkotd technikédk optimalisak
lennének.

Beteganyag és modszer: Pilot vizsgalatunkban célul
tliztiik ki, hogy 6sszehasonlitsuk a klinikai konvencionalis
2D fotokat, Antera 3D image és optikai koherencia
tomografia (OCT) alkalmazhatésagat a PDT-vel kezelt
betegek kovetésében. Multiplex solaris keratosissal
rendelkez6 betegek érintett bérfeliiletér6l konvencionalis
és 3D foto késziilt, valamint kiilonboz6 teriiletekr6l OCT
felvétel. A képeket PDT kezelés elott és egy kezelés utan
képanalizald szoftverekkel (Imagel, Antera, VivoTools)
hasonlitottuk 6ssze, majd a kiilonb6z6 eszkdzokkel kapott
eredményeket korrelaltattuk.

Eredmények: A jelen eléadasban a tervezett
vizsgalat modszertani meghatarozasara végzett elézetes
vizsgalataink eredményeirdl szamolunk be.

Kovetkeztetés: Mar a bevezetd vizsgalat alapjan is
megallapithatod, hogy az in vivo képalkotd diagnosztika
hasznosnak igérkezik a mez6 karcinogenitassal érintett
betegek objektiv kovetésében, de a jelenlegi eszkdzokkel
és szoftverekkel meglehetsen iddigényes. A technologiai
fejlesztések egyre részletesebb képalkotast tesznek
lehetévé, melyek a mesterséges intelligencia elemzésbe
torténd bevonasaval igéretes segitséget fognak jelenteni a
jovo klinikusai szamara is.
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Csany Gergelydr.}?, Szalai Klaradr.?, Gergely L. Hunor dr.?,
Lérincz Kende Kalman dr®, Sardy Mikl6s dr.3, Csabai
Domonkos?, Marosan-Vilimszky Péter'2, Hatvani Jankadr.?,
Fuzesi Krisztian dr.*2, Gydngy Miklés dr.22
Multimodalis  optikai-ultrahang  képalkotas
borgyogyaszatban

(Dermus Kft.,, Budapest!, Pazmany Péter Katolikus
Egyetem, Informaciés Technologiai és Bionikai Kar,
Budapest?; Semmelweis Egyetem, Bér-, Nemikortani és
Boronkologiai Klinika, Budapest®)

a

Bevezetés: A magasfrekvencias ultrahang képalkotas
hasznos tobblet-informacioval szolgal a kiilonbozé
borelvaltozasok mélységi kiterjedésérdl, illetve a
borgyulladasos betegségek esetén a bér gyulladasanak
mértékérl. Az elmult években a Dermus Kft. és a
PPKE Informacios Technologiai és Bionikai Kar kutatoi
a SE Bor-, Nemikortani és Bdronkologiai Klinikaval
egylittmikodésben egy hordozhato, kompakt bérultrahang
eszkoz fejlesztésén illetve klinikai validalasan dolgoztak,
mely nemcsak ultrahangkép-informacioval, hanem
egyidejli, koregisztralt optikai és ultrahang képalkotassal
szolgal bérgydgyaszok szamara. A multimodalis optikai-
ultrahang képalkotas tobb felhasznalasi lehetdséget is
kinal. Ezek kozé tartozik a felvételek pontos célzasanak
és reprodukalhatosagdnak megvalodsitisa, melynek
jelentéségét az EFSUMB (European Federation of
Societies for Ultrasound in Medicine and Biology) 2020-
as ajanlasai is egyértelmlen alatamasztjak. Egy korabbi
cikkben (doi:10.1101/2021.06.28.21259325) bemutattuk a
kutatas eldzetes eredményeit, jelen eléadasban megosztjuk
a leglijabb tapasztalatokat.

Beteganyag és modszer: Az j fejlesztésii, hordozhato,
kompakt bérultrahang (Dermus SkinScanner)
eszkozzel egy klinikai tanulmany keretében kiilonb6zd
borelvaltozasokrol — melanoma, basalioma, keratosis,
naevus, haemangioma, dermatitis, psoriasis, morphea —
késziiltek egyidejii optikai (felszini) és ultrahang (mélységi)
felvételek. A felvételek kiértékelését a borgydgyasz
vizsgaldorvos, valamint két fiiggetlen szakorvos, egy
borgydgyasz és egy radiologus végezte. Az ultrahang-
felvételek egy referencia hordozhato bérultrahang-eszkoz
felvételeivel is 0sszehasonlitasra keriiltek.

Eredmények: A boér fobb rétegei egyértelmiien
detektalhatoak a Dermus SkinScanner ultrahang-képeken.
A kiértékelok kiemelték a Dermus SkinScanner eszkoz
képeinek jobban értelmezhetd kontrasztjat a referencia-
eszk6zhoz képest. Az eszk6z képes a borrak vastagsaganak
és kronikus bérgyulladas mértékének szamszersitésére,
igy alkalmas lehet a terapia tervezésre illetve kdvetésre.

Kovetkeztetés: A tanulmany soran validalt hordozhato
és kompakt eszkoz lehetéséget kinal a bdérelvaltozasok
ultrahang vizsgalatanak széles korli alkalmazasara. Az
egyidejii optikai (felszini) és ultrahang (mélységi) képalkotas
hasznos segitségként szolgalhat olyan teriileteken, mint
a kilonbozo boérelvaltozasok mitéti tervezése mélységi
kiterjedés alapjan, vagy az elvaltozasok alakulasanak idébeli
kovetése ugyanazon meghatarozott helyen (metszetben).
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Tudomanyos el6adasok

Szalai Kléara dr., Harsing Judit dr.!, Karpati Sarolta dr.,
Gergely Hunor dr., Gyongy Miklés dr.?, Csany Gergely
dr.?

A cutin melanoma malignum ultrahang morfolégiai
képének retrospectiv elemzése a szovettani lelet
tiikrében

(Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és Béronkologiai
Klinika, Budapest!, PPKE Bionika Kar, Budapest?)

Bevezetés: A melanoma malignum preoperativ
ultrahang vizsgalata a Breslow szerinti tumorterjedésben
T1 stadiumu folyamatoktol kezdddden szignifikanciaval
bir, mely a sebész szamara a biztonsagi zona
megvalasztasaban nyujt segitséget.

Retrospektiv elemzésiinkben arra kerestiink valaszt,
hogy a melanéma szdvettani és ultrahang morfologiai
képén milyen k6z6s pontok ismerhetdk fel, amely az UH
morfologiabol a dignitds mértékére tud felvilagositast
adni, kiilonos tekintettel a lymphocytak jelenlétére.

Beteganyag ¢és modszer: 187 beteg UH képét
pixelanalizist alkalmazva térképeztiik fel, melyek T1-T4
stadiumu tumort jeleztek.

E mellett a szkennelt szdvettani képeken hasonld
analizist végezve kerestiik az egyez6 pontokat, melyeket
mindkét esetben kiilonb6z6 szinli gorbékkel jeleztiink.

A szdvettani metszetrdl nyert pixelmintazatot az ultrahang
morfologiaval hasonlitottuk dssze.

Eredmények: Az elemzés soran hasonld jeleket

talaltunk a lymphocyta ,,savoknak™ megfelel6en.
A vastagabb elvaltozasokban, ahol a vertikalis novekedés
kifejezettebb volt az ultrahang kép echoszerkezete
mellett az esetek szignifikans részében a szdvettan
fokat tekintve. Az analizisb6l kapott eredmények
mellett retrospektiv elemeztik a szentinel nyirokcsomé
érintettségét is, melynél azt talaltuk, hogy a metasztatizalt
nyirokcsomodk esetében a primer folyamat ultrahang képe
echogenitasaban kiilonboz6tt a vastagsaga ellenére negativ
szentinel nyirokcsomot mutato esetektol.

Kovetkeztetés: Elemzésiinkbdl arra kdvetkeztettiink,
hogy a vastagabb melanomak preoperativ ultrahag
elemzése soran a belsé morfologiardl is nyilatkozni kell,
mert kozelitve a szdvettani képhez a paciensek tovabbi
tagingje mar célzottan szervezhetd, mely rdviditheti a
varakozasi 1d6t a sziikséges ellatashoz.

Gaspar Krisztian dr.?, Palatka Réka dr.?, Janka Eszter dr. 2,
Palatka Karoly dr.3, Szegedi Andrea dr.!

Gyulladasos bélbetegség gyakorisiga hidradenitis
suppurativaban

(Debreceni Egyetem AOK Bérgyoégyéaszati Tanszék,
Borgyogyaszati  Allergolégia  Tanszék, Debrecen?,
Debreceni  Egyetem AOK Borgyogyaszati Tanszék,
Debrecen?, Debreceni Egyetem AOK Belgyogyaszati
Intézet, Debrecen?)
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Bevezetés: A gyulladasos bélbetegségek (Crohn betegség
¢és colitis ulcerosa) prevalencidja emelkedett hidradenitis
suppurativaban (HS), valamint a bélrendszert érintd egy¢b
kronikus gyulladdsos hasi korképek (pl. microscopos
colitis, segmentalis colitis) egyidejli megjelenése is
Osszefliggésbe hozhatd a betegséggel, azonban az
eléfordulas gyakorisagarél nem allnak rendelkezésre
pontos adatok. Célul tliztiik ki a gyulladasos hasi korképek
(CIID) gyakorisaganak meghatarozasat HS betegeink
korében, tovabba ezen komorbiditast mutatd betegesoport
jellemzését. Erdeklédésiink fokuszaban allt, hogy létezik-¢
olyan non-invaziv eljaras, mely korai jelzdje lehet a
bélgyulladas jelenlétének HS betegekben.

Beteganyag ¢és modszer: Vizsgalatunkba 74 HS
betegek valasztottunk be. Részletes, a hasi panaszokra
is  kiterjedd6 anamnézis, borgyogyaszati  fizikalis
vizsgalat és beleegyezd nyilatkozat alairasat kdvetden
gasztoenterologiai kivizsgalas (széklet calprotectin teszt
¢és colonoscopia) mellett vérkép, C-reactive protein szint,
szérum NOD2 polimorfizmus, ASCA IgA és IgG szint
vizsgalatok torténtek. A betegeket két csoportba soroltuk
(csak HS el6fordulasa és HS+bélbetegség egyiittesen)
és Osszehasonlitottuk a klinikai és laboratoriumi
paramétereiket.

Eredmények: A CIID gyakorisaga HS-ben 28,4%
(21/74) volt. A HS+bélbeteg csoportban szignifikansan
alacsonyabb BMI szintet ¢és sulyosabb Hurley stadiumot
talaltunk a bélbetegségben nem szenvedd HS csoporthoz
képest. Tovabba a HS+bélbeteg csoportban szignifikansan
magasabb volt a széklet calprotectin teszt pozitivitasi
aranya ¢és a szérum ASCA IgG szint is. A dohanyzasi
szokasokat ¢és a NOD2 polimorfizmust illetdéen nem
talaltunk kiilonbséget a csoportok kozt. Az eredményekben
a széklet calprotectin teszt magas szenztivitasi és
specificitasi értéket mutatott.

Kovetkeztetés: Adataink alapjan lathatd, hogy a
CIID jelenléte alacsonyabb BMI szinttel és stlyosabb
betegségaktivitassal tarsul azon betegek esetében is,
akiknek nem voltak hasi panaszaik. Tovabba a széklet
calprotectin teszt hasznos eszkdze a HS-val tarsulo CIID
detektalasaban, mely hengsulyozza a borgyogyasz és
gasztroenterologus egyiittmikodésének fontossagat is.

GoOrog Anna dr., Sardy Miklés dr.

A dermatitis herpetiformis diagnosztikaja és kezelése
(Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és Boronkologiai
Klinika, Budapest)

A szerzok ajanlasokat fogalmaztak meg a dermatitis
herpetiformis (DH) korszeri  diagnosztikajarol és
kezelésérol az Europai Bor- és Nemigyogyaszati Akadémia
(EADV)tamogatasaval és az Europai Dermatologiai Forum
(EDF) egyiittmiikodésével 27 tagl interdiszciplinaris
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team bevonasaval. A szerzok az eléadasban ismertetik a
DH klinikai jellemz6it és patomechanizmusat, valamint
bemutatjak a korkép korszerli kivizsgalasi és kezelési
protokolljat az EADV 2021-ben megjelent bizonyiték és
konszenzus alapu (S2) iranyelvei tiikrében.

Kiny6 Agnes dr., Kadar Zsolt dr., Durkot Patricia dr.,
Olah Péter dr.%, Berki Timea dr.2, Gyulai Rolland dr.
Anti-Saccharomyces cerevisiae antitestek vizsgalata
hidradenitis suppurativaban

(Pécsi  Tudomanyegyetem Klinikai Kozpont Bor-,
Nemikortani és Onkodermatologiai Klinika, Pécs!, Pécsi
Tudomanyegyetem Klinikai Koézpont Immunologiai és
Biotechnoldgiai Intézet, Pécs?)

Bevezetés: Az  anti-Saccharomyces  cerevisiae
antitestek (ASCA) igen specifikus ¢és szenzitiv
biomarkerei a Crohn-betegségnek, az ASCA pozitivitas
korabbi betegségkezdettel, agresszivabb lefolyassal,
valamint gyakoribb sziikiiletképzddéssel vagy penetrald
betegségforma megjelenésével jar, és utdbbiak miatt
gyakrabban sziikséges mutéti megoldas is. Nemrég
kertilt felfedezésre, hogy az ASCA antitestek hidradenitis
suppurativaban (HS) is megjelennck, ¢és a betegség
sulyossagaval korrelalnak.

Beteganyag és mddszer: A prospektiv vizsgalatunkban
2018. oktober és 2020. december kozott 46 HS beteget
vizsgaltunk ASCA pozitvitas iranyaba (27 férfi és 19 no;
atlag életkor 41,0 év) és 24 egészséges kontrollt (9 férfi
¢és 15 no; atlag életkor 42,8 év). Gyulladasos bélbetegség
1 HS beteg esetében volt ismert. A HS betegcsoporton
belil a tiinetek lokalizacidja alapjan 4 kiilonbozd
csoportot kiilonitettiink el, a klasszikus HS mellett
megkiilonboztettiink glutealis, follikularis elrendezédésii
és frikcionalis csoportot.

Eredmények: Eredményeink alapjan elmondhato,
hogy az ASCA IgG és/vagy IgA antitestek szignifikansak
magasabb aranyban voltak jelen a glutealis, follikuldris és
frikcionalis csoportban, mint az egészséges kontrollokban
(56,5 vs. 29,1%; p=0.043), azonban a klasszikus
lokalizacioju betegeknél ez nem volt észlelhetd. Az ASCA
pozitivitas pozitiv korrelaciot mutatott a HS sulyossagaval
(Hurley klasszifikacio alapjan: 38.4%, 53.3% ¢s 66.6% volt
ASCA pozitiv a Hurley I, Hurley II és Hurley III stadiumu
betegek koziil; p=0,0073). A betegség szignifikansan
korabban kezdddott az ASCA pozitiv HS esetekben (27,1
vs 33,1; p=0,046). Nem talaltunk szignifikans kiillonbséget
az ASCA pozitivitas és a BMI, a csaladi anamnézis és a
dohéanyzas kozott.

Kovetkeztetés: Eredményeink alapjan kijelentheto,
hogy az ASCA antitestek szignifikdnsan emelkedett
szintje Osszefliggést mutat a betegség lokalizacigjaval,
és a jelenlétiik pozitiv korrelaciot mutat a betegség
sulyossagaval.
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Gergely Laszlé Hunor dr?, Szalai Klara dr.?, Sardy Miklos dr?,
Gyongy Miklos dr.23, Csany Gergely dr.23
A gyulladasos bérbetegségek ultrahangvizsgalatanak

jelentdsége
(Semmelweis  Egyetem, Bér-, Nemikoértani  és
Boronkologiai  Klinika, Budapest!, Pazmany Péter

Katolikus Egyetem, Informacios Technologiai és Bionikai
Kar, Budapest?, Dermus Kft., Budapest®)

Bevezetés: Az elmult években novekszik a bérultrahang
vizsgalataval foglalkoz6 publikaciok szama. Az ultrahang
eszk6zok megfizethetébbé és kompaktabba valasaval a
napi borgyogyaszati rutinban is novekedhet a szerepiik.
Toébb publikacidé igazolta, hogy a magas frekvenciaju
ultrahang (HFUS) szamos bérbetegség esetén alkalmazhato
eszkoz. A bor gyulladasos borbetegségei sokszor klinikai
vizsgalattal diagnosztizalhatoak, ugyanakkor az ultrahang
vizsgalat tovabbi értékes informéaciot szolgaltathat a
borfelszine alatt zajlo folyamatokrol.

Beteganyag és modszer: Bizonyos esetekben példaul
a sclerodermak vagy hidradenitis suppurativa soran, a
gyulladasos folyamat kiilonbozé epizodjainak fizikalis
vizsgalattal torténd értékelése és a megfeleld kezelés
kivalasztasa gyakran kihivast jelent. A bér ultrahang
vizsgalata ilyenkor értékes adatokat nyujthat a korképek
pontosabb kovetéséhez és a terapia beallitasahoz.

Eredmények: A téma aktualitasat alatamasztja,
hogy a European Federation of Societies for Ultrasound
in Medicine and Biology (EFSUMB) bér ultrahang
vizsgalatirol sz6l6 2020-as ajanlasaban kiilon kitér a bér
gyulladasos betegségeinek ultrahang vizsgalatara.

Kovetkeztetés: Eldadasunk célja, hogy a nemzetkozi
szakirodalmi  adatok, illetve sajat eredményeink
felhasznalasaval ismertessilk a psoriasis, az atopias
dermatitis, hidradenitis suppurativa és scleroderma bér
ultrahang vizsgalata soran észlelhet6 jellegzeteségeket és
ezek klinikai jelent6ségét.

Rencz Fanni dr.}, Szab6 Akos?, Brodszky Valentin dr.!
DLOQI-R: az elso 3 év tapasztalatai

(Budapesti Corvinus Egyetem, Egészségiigyi
Kozgazdasagtan Tanszék, Budapest!, Semmelweis
Egyetem, Racz Karoly Klinikai Orvostudomanyok Doktori
Iskola és Budapesti Corvinus Egyetem, Egészségiigyi
Ko6zgazdasagtan Tanszék, Budapest?)

Bevezetés: 2018-ban kutatdcsoportunk kidolgozta
a Borgyogyaszati Eletminéség Index (DLQI) alternativ
pontozasi rendszerét, a DLQI-R-t. Az 0j pontozas lehetdvé
teszi, hogy mérsékeljiik a ,,nem vonatkozik Onre” (NVO)
valaszok okozta torzitast a kérddiv kiértékelése soran.
Jelen kutatas célja Osszegylijteni az elmult harom év
hazai és nemzetkdzi tapasztalatait a DLQI-R pontozas
alkalmazasarol.

Beteganyag és moédszer: A 2018. jalius (DLQI-R
pontozas megjelenése) és 202 1. augusztus kozotti idészakra
folyoiratkeresést végeztiink a PubMed, Web of Science,
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CINAHL, PsycINFO ¢és Google Scholar adatbazisokban a
DLQI-R-t alkalmazé kozlemények azonositasa céljabol.
Eredmények: A DLQI-R pontozast 7 orszagban

(Egyesiilt ~ Allamok, Irorszdg, Hollandia, Ausztria,
Magyarorszag, India és Ausztralia) osszesen 14 eredeti
kozleményben, 13  fiiggetlen betegpopulacion, 8

kiilonb6zé diagnozisban alkalmaztak. Ezek koziil hat
psoriasis (n=4672), egy atopias dermatitis (n=764), egy
vitiligo (n=316), egy hidradenitis suppurativa (n=198),
egy pemphigus (n=108), egy morphea (n=101), egy
scabies (n=91) és egy mycosis fungoides (n=24) vizsgalat
volt. A DLQI-R pontszamot meghatirozdo NVO valaszt
megjelold betegek aranya kutatasonként, diagnézisonként
és orszagonként is nagy valtozatossagot mutatott
(20,7%-76,6%). A NVO valaszok szaménak lehetséges
befolyasolo tényezbi kozott azonositottak a kovetkezdket:
nem, életkor, iskolai végzettség, etnikum, csaladi allapot,
jovedelem és betegségsulyossag. Egy prospektiv vizsgalat
kimutatta, hogy a Covid-19 vilagjarvany miatti lezarasok
soran szignifikdnsan nétt a DLQI-n NVO vélaszt ado
psoriasisos betegek ardnya. Az egyes vizsgalatokban
a betegpopulaciok DLQI-R atlagpontszama 0,24-1,47
ponttal volt magasabb a DLQI atlagnal. A DLQI-R a
DLQI-val megegyezéen vagy annal kissé erésebben
korrelalt a betegségstulyossag mérészamokkal (PASI
és PGA psoriasisban, PO-SCORAD ¢és POEM atdpias
dermatitisben és a HS-PGA és modositott Sartorius-skala
hidradenitis suppurativaban). A DLQI-R jé konvergencia
érvényességet mutatott altalanos (EQ-5D, SF-12), bor-
(Skindex-16) és betegségspecifikus (VIS-22) életmindség
kérdéivekkel is. Két klinikai vizsgalat is megerésitette a
DLQI-R magas érzékenységét psoriasisban. A DLQI-R
informativitdsa psoriasis, pemphigus ¢és morphea
betegekben is dsszességben jobbnak bizonyult a DLQI-
nal.

Kovetkeztetés: A DLQI-R pontozas kidolgozasa ota
nemzetk6zi szinten is egyre nagyobb figyelem iranyul a
NVO vélaszok problémajara. Egyes kutatasokban a betegek
fele-kétharmada megjelélt legalabb egy NVO valaszt a
kérddiven, amely jelentds tartalmi érvényesség problémat
vet fel. A DLQI-R pontozas segit, hogy pontosabban
mérhessiik a bortiinetek okozta életmindségesokkenést.
A jovoben minél tobb diagnézisban javasolt a DLQI-R
mérési tulajdonsagainak Osszehasonlitd vizsgalata mas
¢letmindség kérdbivek teljesitményével.

Kemény Lajos Vince dr.2?, Fisher David dr.

Reduced MC4R signaling alters pain thresholds
associated with red hair

(Cutancous Biology Research Center, Department of
Dermatology and MGH Cancer Center, Massachusetts
General Hospital, Harvard Medical School, Boston,
Amerikai Egyesiilt Allamok?, Semmelweis Egyetem Bér-,
Nemikortani és Béronkoldgiai Klinika, Budapest?)

Bevezetés: Humans and mice with natural red hair have
elevated basal pain thresholds and an increased sensitivity
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to opioid analgesics.

Beteganyag ¢és moddszer: We combined multiple
genetic mouse models and pharmacologic approaches to
understand the mechanism of the altered pain thresholds.

Eredmények: We investigated the mechanisms
responsible for higher nociceptive thresholds in red-haired
mice resulting from a loss of melanocortin 1 receptor
(MCIR) function and found that the increased thresholds
are melanocyte-dependent but melanin-independent.
MCIR loss of function decreases melanocytic pro-
opiomelanocortin transcription and systemic melanocyte
stimulating hormone (MSH) levels in the plasma of
red-haired (Mclre/e) mice. Decreased peripheral alpha-
MSH de-represses the central opioid tone mediated
by the opioid receptor OPRMI, resulting in increased
nociceptive thresholds. We identified MC4R as the MSH-
responsive receptor that opposes OPRM1 signaling and
the periaqueductal grey area in the brainstem as a central
area of opioid/melanocortin antagonism.

Kovetkeztetés: This work highlights the physiologic
role of melanocytic MCIR and circulating melanocortins
in the regulation of nociception and provides a mechanistic
framework for altered opioid signaling and pain sensitivity
in red-haired individuals.

Banvélgyi Andras dr., Lérincz Kende dr., Meznerics Fanni
dr., Madarasz Maria dr., Tamasi Béla dr., T6th Béla dr.,
Kiss Norbert dr., Jobbagy Antal dr.

Szexualis uton terjedd fertézések eléfordulasi
gyakorisaganak valtozasa a COVID-19 jarvany elso
hullima soran

(Semmelweis  Egyetem,  Bor-,
Béronkoldgiai Klinika, Budapest)

Nemikortani  és

Bevezetés: A COVID-19 jarvany kovetkeztében
hozott szocidlis tavoltartasra vonatkozo intézkedések
befolyasolhatjak a lakossag szexualis viselkedését. A
lezaras kevesebb alkalmi szexualis egyiittléthez vezethet,
ugyanakkor az egészségligyi ellatashoz vald hozzaférés is
valtozhat. Az STI sziirések elérhetéségének csokkenése
kovetkeztében a nem diagnosztizalt oligoszimptomatikus
¢és aszimptomatikus fert6zések szama novekedhet, mely
hosszi tavi szovédmeények kialakulasahoz vezethet, mig az
akut tiinetekkel jaro fertdzések tovabbra is diagnosztizalasa
keriilnek. Ezen jelenség a fert6zés tiineteitdl fiiggden
eltéré tendencidkat eredményezhet a kiilonbozé STI -k
eléfordulasi gyakorisaganak valtozasaban a jarvany soran.
Vizsgalatunk célja meghatarozni az STI-k el6fordulasi
gyakorisaganak valtozasat a COVID-19 vilagjarvany elsé
hullama soran.

Beteganyag ¢s modszer: Vizsgalatunk soran a
Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és Béronkologiai
Klinika Orszagos STD Centrumaban 2020. januar 1. és
szeptember 30. kozott szifilisszel, chlamydiaval vagy
tekintettiik 4t a MedSolution (T-Systems Zrt.) elektronikus
betegnyilvantartd rendszer, valamint az STD Centrum
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papir alapt betegnyilvantartasa segitségével.

Eredmények: A vizsgalt periodusban — januar 1. és
szeptember 30. kozott — 2018-ban &sszesen 8020, 2019-
ben 8250, 2020-ban 7109 paciens jelent meg az STD
Centrum rendelésén. 2018-ban, marcius 28. és junius 18.
kozott 2490, 2019-ben 2394 pacienst latott el az STD
Centrum, 2020-ban a korlatozasok alatti idGszakban
52%-kal, szignifikansan (p <0,001) csdkkent a rendelésen
megjelentek szama az el6z6 évekhez képest, ez idd alatt
Osszesen 1154 beteg kertilt ellatasra. A szifilisz esetszama
2020-ban a marcius 28 és junius 18 kdzott, a korlatozasok
alatti idészakban (42 eset) mind a korlatozasokat
megel6z6 idészakhoz képest (85 eset), mind a korabbi
évek ezen iddszakahoz képest (2018-ban 57, 2019-ben
71 eset) csokkent, a korlatozasok feloldasat koveten
emelkedett (114 eset). A chlamydia esetében a syphilishez
hasonlé tendencia figyelheté meg, a korlatozasok alatti
idészakban (17 eset) mind a korlatozasokat megel6z6
idészakhoz képest (36 eset), mind a korabbi évek ezen
idészakahoz képest (2018-ban 20, 2019-ben 30 eset)
csokkent az esetszam, a korlatozasok feloldasat kovetéen
nétt az esetszam (39 eset). A gonorrhoeds esetek szamaban
érdemi valtozas nem figyelheté meg.

Kovetkeztetés: A szexualis viselkedés, valamint
a kockazatos viselkedésformak, a ,risky behavior”
a jarvanytol fliggetlenek, melyet a legtobbszor akut
tiinetekkel jelentkezé ,,indikator betegség”, a gonorrhea
valtozatlanul magas esetszama tamaszt ala a korlatozasok
alatt. A szlirések szamanak csokkenése miatt azonban a
tlinetszegény kdrképekben latszolagos esetszam csokkenés

figyelheté meg, melyet a korlatozasok feloldasat kovetd
ugrasszerii esetszam novekedés kovet.

Medvecz Marta dr.

Genodermatoézisok aktualitasai és a jové perspektivai
(Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és Boronkologiai
Klinika, Budapest)

Az orokletes bérgyogyaszati betegségek
(genodermato6zisok) tobb mint 300 fenotipusa ismert,
tobbségiikben ritka korképek (prevalencia <1:2.000).
Ellatasuk multidiszciplinaris elvek szerint szervezddik,
magas szintll komplexitast igényel diagnosztikajuk és
kezelésiik, hiszen a betegek ¢letmindsége nagyfokban
romlik, egyes formai letalisak.

Tobb, mint 500 gén variansai alakitjadk a
genodermatdzisokban szenvedd betegek bortiineteit.
Tobbségiikkben  ,,monogénes”,  klasszikus  Mendeli

szabalyok szerint 6roklodé korképek, emellett mozaik
formaik is ismertek. Egyes tipusai kongenitalis, masok
progressziven felépiilé fenotipussal jellemezhetéek. Az
orokletes borgyodgyaszati betegségek diagnosztikajaban
egyre nagyobb teret nyer az in. Uj generacios szekvenalas
technologidja ¢és a hierarchikus adatelemzés. A
genotipus-fenotipus  korrelacios adatok mennyiségének
robbanasszerli novekedése miatt reklasszifikaciojuk
gyakori. Az drokletes betegségek személyre szabott, fejlett
terdpias modalitasainak klinikai transzlaciéja napjainkra
elérhetd kozelségbe keriilt.

Betegbemutatasok

Kiraly-Szalkanovics Bernadett Agnes dr., Matkovics
Myrtill dr.1, Szamosujvari Judit dr.2, Rosdy Beata dr.?,
Harkanyi Zoltan dr., Balazs Gyorgy dr.}, Csoka Monika
dr.4, Varga Edit dr.5, Mohas Anna dr., Szalai Zsuzsanna dr.!
Lehet a divergal6 strabismus hatterében bérbetegség?
Masson tumor vagy agressziv diffiz haemangiomatosis
(Heim Pal Orszagos Gyermekgyodgyaszati Intézet,
Borgyogyaszati Osztaly, Budapest!; Heim P&l Orszagos
Gyermekgyogyaszati  Intézet, Neurologiai Osztaly,
Budapest?, Heim Pal Orszdgos Gyermekgyogyaszati
Intézet, Radiologiai Osztaly, Budapest’; Semmelweis

Egyetem II. szdmu Gyermekgyogyaszati Klinika,
Gyermekonkologiai  Osztaly, Budapest'; Semmelweis
Egyetem II. szdmu Gyermekgyogyaszati Klinika,

Gyermekradiologiai Osztaly, Budapest®)

Bevezetés: Az 1jsziilott donalt petesejtbol, in vitro
fertilizacidt kovetden, zavartalan terhességbdl sziiletett.
Ezt kovetden észlelték borén szamos haemangiomajat. Az
els6 orvoshoz fordulas 3 hetes korban tortént. Angiologus
utalta osztalyunkra 5 hetes ¢életkorban szisztémas
Propranolol por beallitasa céljabdl.
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Beteganyag ¢s mddszer: Ekkor mar szdmos felszinesen
és mélyen elhelyezkedd6 haemangiomat észleltiink,
valamint fizikalis vizsgélattal a jobb bulbus protrudalt,
felfelé és lateral felé tekintett, anisocoriaja és ptosisa volt.
Koponya UH ekkor ajobb insula mellett és a jobb plexusban
is cystosus, echodus képleteket irt le. Késdbbi koponya
MR vizsgélat az agyallomanyban és extracranialisan
szamos, valtozo méreti, élénk kontraszthalmozast mutatd
nodularis képletet irt le. Legmarkdnsabb a jobb oldali
maxillaris régidban az orbita felé boltosuld, a bulbus

srer

felszaporodas és perifocalis oedéma kisérte a képleteket.
Eredmények: Szdvettani mintavétel tortént, mely
részben capillaris haemangioménak, részben Masson
tipusu intravascularis endothel proliferacionak megfeleld
szovettani képet mutatott. Az emelt dozisu Propranolol
terapia mellett, 3 honapos életkorban teljes test MR
vizsgalat tortént, melyen az intracranialis gocok méret- €s
szambeli progresszidja mutatkozott, intracranialisan friss
vérzések jelentkeztek foleg a bal thalamusban. Gocok
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voltak kimutathatéak a tiidében, majban, csontokban is
testszerte.

Kovetkeztetés: A Semmelweis  Egyetem Il
Gyermekklinikan  Tumor ¢és  Oncoboardra  tortént
felterjesztést kovetden, interferon és MAC inhibitor adasat
javasoltak. Ezt kovetden a Il.szamt Gyermekklinikara
iranyitottuk, ahol a diffiz neonatalis haemangiomatosis
kapcsan megjelent nemzetkdzi szakirodalom dsszevetése
és 0Osszegzése alapjan kortikoszteroid és kemoterapia
(vincristin (VCR) és cyclophosphamid(CMP)) kombinalt
adasara keriilt sor. Egy ¢év alatt 0sszesen 4 alkalommal
kapott VCR és CMP kezelést, majd VCR monotherapiaban
eddig 20 alkalommal részesiilt szovodménymentesen.
A kezelés hatasara a haemangiomatosisra jellemzo
manifesztaciok valamennyi régioban jelentds regressziot
mutatnak.

Sandor Sarolta dr. *2, T6th Veronika dr., T6th Béla dr.?,
Hollo Péter dr., Sardy Miklés dr.?

A cutan metastasisok kombinalt lokalis és szisztémas
immunterapiaja

(Semmelweis  Egyetem, Bo6r-, Nemikortani  ¢és
Béronkologiai Klinika, Budapest; Heim Pal Orszagos
GyermekgyoOgyaszati Intézet, Budapest?)

Bevezetés: Az imiquimod EMA altal torzskonyvezett
indikacioi k6z¢é a condyloma acuminatum, superficialis
basalsejtes carcinomak, aktinikus keratosisok kezelése
tartozik.

A utobbi években egyre tobb nemzetkozi publikacio
szamol be a melanoma cutan metastasisanak illetve a
lentigo malignanak kezelésérol.

Beteganyag ¢és modszer: Esetbemutatasunkban a
lokalis imiquimod és szisztémas PD-1 immunterapidban
részesiilé paciensek eseteit foglaltuk dssze.

Eredmények: Kiterjesztve az indikacioinkat melanoma
malignum lokalis kezelésén tul a Merkel-sejtes carcinoma
cutan-subcutan attéteinek helyi kezelésére.

Kovetkeztetés: Eseteinket a malignus melanoma illetve
a Merkel-sejtes carcinoma cutan metastasisaival szembeni
lokalis immunvalasz, mint terapias target fontossaganak
hangstlyozasa céljabol mutatjuk be.

Kiraly Zsofia dr, Lorincz Kende dr, Kuroli Enikd dr.,
Medvecz Marta dr., Holl6 Péter dr., Marschalké Marta dr.,
Hidvégi Bernadett dr., Sardy Miklos dr.

IL-17 gatlé jotékony hatasa fényérzékeny I. tipusu
pityriasis rubra pilaris esetében

(Semmelweis Egyetem, AOK, Bér-, Nemikoértani és
Béronkologiai Klinika, Budapest)

Bevezetés: 57 éves férfibeteg fénylokalizacioban észlelt
bértiinetekkel jelentkezett Klinikankon. Korel6zményében
sem oralis, sem lokalis fényérzékenyitd szer nem
szerepelt. Klinikailag photocontact dermatitis és psoriasis
meriilt fel, pityriasis rubra pilaris sem volt kizarhatd. A
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szovettani vizsgalat para- és hyperkeratosist, acanthotikus
epidermist normal granularis réteggel, follicularis
keratosist ¢és a superficialis dermisben perivascularis
lymphoid beszlirédést mutatott, spongiosis nem volt jelen.
A szovettani kép pityriasis rubra pilaris (PRP) diagnézisat
tdmasztotta ala.

Beteganyag ¢és modszer: Minimalis erythema dozis
(MED) teszt csokkent értéket mutatott, jelezve az UVB
iranti érzékenységet. A teszt helyén uj 1€zi6 alakult ki, ebbdl
vett ismételt biopszia az elsével azonos képet mutatott.
A rutin laboratoriumi vizsgalatok érdemi eltérést nem
mutattak, CARD14 vizsgalat nem tortént. A bértiineteket
kivalto fertézéses gocot nem talaltunk.

Eredmények: Napi 25 mg kezdeti, majd napi 50 mg
acitretin és lokdlis kortikoszteroid terapia mellett a klinikai
kép erythrodermaba progredialt, koriilirt megkimélt
szigetek, jelentds palmoplantaris keratoderma és a kormok
sargasbarnas elszinez6dése mellett. Masodvonalban heti
15 mg (majd 20 és 25 mg/hét) subcutan methotrexat
kezelést inditottunk. A tiinetek regresssziot mutattak,
habar a 12 honapos kovetés soran a fenntartd dozis (20 mg/
hét) mellett a beteg allapota romlott, kiilonds tekintettel
a nyari honapokra. A térzson erythema gyratum repens-
szerl tiinetek jelentkeztek, ismételt biopszia ujra a PRP
diagnozisat tamasztotta ald. Malignus hattérbetegséget
nem talaltunk.

Ezt kovetden off-label ixekizumab kezelést kezdtiink
psoriasisban eléirt dozisban. A bértiinetek jelentds javulasa
mellett mellékhatast nem tapasztaltunk. Néhany honappal
késdbbi fényprovokacio nem hozott 1étre 4j tiineteket.

Kovetkeztetés: A fényérzékeny PRP és az
erythema gyratum repens-szeri PRP ritka entitasok. E
tulajdonsagokkal bird esetiink rezisztenciat mutatott a
hagyomanyos kezelésekre, mikdzben az ixekizumab
hatasosnak bizonyult. Legfrissebb adatok tamogatjak az
ixekizumab jotékony hatdsat PRP-ben az alapjan, hogy e
korképben a kezelés hatasara a fokozott dermalis IL-17A
expresszid csokken. A mi megfigyelésiink azt mutatja,
hogy az ixekizumab hatasos kezelés lehet a PRP ritka,
fényérzékeny valtozataban.

Szakonyi Jozsef dr.t, Szepesi Agota dr.2, Csomor Judit dr2,
Marschalko Marta dr.

Cutan lymphomak a hajas fejbéron

(Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és Béronkologiai
Klinika, Budapest®; Semmelweis Egyetem I. sz. Patolégiai
és Kisérleti Rakkutato Intézet, Budapest?)

Bevezetés: Vannak lokalizaciok, ahol a bérelvaltozasok
— féleg, ha nem jarnak kifejezett szubjektiv panasszal — ,
altalaban késobb, elérehaladottabb allapotban keriilnek
felismerésre. A hajas fejbor is ezen régiok kozé tartozik,
mivel az itt kialakulo 1éziokrdl altalaban tapintds utjan
vagy masok kozvetitésével szerziink tudomast. A skalp
a cutan lymphomak altal sem megkimélt teriilet, egyes
entitidsok szamara kifejezetten preferalt lokaliz&cio.

Beteganyag és modszer: Klinikankon észlelt esetekkel
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demonstraljuk a cutan lymphomak ezen régioban valo
nem is olyan ritka megjelenését.

Eredmények: A T-sejtes folyamatok koziil a mycosis
fungoides, ezen beliil is a rosszabb prognézist jelentd
folliculotrop varidans gyakran jelentkezik a fej-nyak
régioban. A hajvesztés akar bevezetd tlinete is lehet a
betegségnek. A jo progndzisi CD 4 poz. kis-kdzépnagy
T-sejtes lymphoproliferativ betegség, illetve a primer
cutan anaplazids nagysejtes lymphoma felbukkandsara
lehet szamitani a fejbor teriiletén. Az alacsony gradusu
B-sejtes lymphomak koziil a folliculus centrum lymphoma
a legnagyobb valdszintiséggel itt megjelend korkép, de a
primer cutan marginalis zona lymphomas esetek kozel
negyedében is érintett a fej-nyak régio.

Kovetkeztetés: A fejboron elhuzédoéan fennalld
gyulladasosnak imponald, vagy tumorszer( elvaltozasok
esetén cutan lymphoma lehetdségére is gondolni kell,
melynek megitélésére szovettani mintavétel javasolt.

Szakonyi Jozsef dr.t, Csomor Judit dr.2, Szepesi Agota dr?,
Marschalk6é Marta dr.
Lymphomatoid papulosis
lymphomikkal

(Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és Béronkologiai
Klinika, Budapest!; Semmelweis Egyetem I. sz. Patoldgiai
és Kisérleti Rakkutato Intézet, Budapest?)

tarsulasa cutan

Bevezetés: A lymphomatoid papulosis (LyP) egy
ritka (incidencia 1.2-1.9/1 000 000), indolens, rekurral6
lefolyasa  T-sejtes lymphoproliferativ. megbetegedés.
Barmely életkorban jelentkezhet, de leggyakrabban az 5.
évtizedben. Klinikai képére a féleg torzson, végtagokon
shubokban megjelend papuldk, nekrotizald csomok
jellemzoéek, melyek spontan, heg hatrahagyasaval
gyogyulnak. A folyamat prognézisa jo, abetegségspecifikus
halalozas 0%. Ugyanakkor az irodalmi adatok alapjan
a folyamat a betegek 4-25%-aban mas hematoldgiai
korképekkel (anaplazias nagysejtes lymphoma, Hodgkin-
koér, mycosis fungoides) tarsulhat.

Beteganyag ¢és modszer: Sajat beteganyagunkban
kerestik az  egyéb  cutan  lymphoproliferativ
megbetegedésekkel tarsult LyP-os eseteket.

Eredmények: 2016-2020 kozotti idészakban 7 LyP-
esetet diagnosztizaltunk, ezek koziil 1 esteben talaltunk
asszociaciot mycosis fungoides (MF) -szel. Az eset
érdekességét az adja, hogy mind a MF-es plakkbol, mind
a LyP-nak megfelel6 papulakbol ugyanazt a klont lehetett
detektalni TCR-gén atrendezédés vizsgalattal.

Kovetkeztetés: Eldadasunkkal a LyP-ban szenvedd
betegek kovetésének fontosségéra hivjuk fel a figyelmet,
javasolt a szOvettani mintavétel egy esetleges masodlagos
lymphoma kizarasara.
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Varga Anita dr.

»Nincsen hatds, mellékhatas nélkiil?!”- Egy PDI-
gatloval kezelt melanomas beteg esete

(SZTE Bérgyogyaszati €s Allergologiai Klinika, Szeged)

A primer melanoma eltavolitasat kdvetden 28 évvel
jelentkezett az axillaban egy core biopsziaval igazolt
inoperabilis nyirokcsomé metasztazis. Az onkoteam
dontésének megfelelden, a Std. I11.D betegnél, a protokoll
szerinti kivizsgalas és a staging vizsgalatok elvégzése
utan, PDI1-gatld kezelés indult. Az immunterapia
hatasara a metasztazis mar négy ciklus kezelés utan
parcialis  regressziot —mutatott. Ezzel egyidejiileg
azonban, a bérre, tiidére, pajzsmirigyre és kicsit késébb,
a majra lokalizalodé immun-kapcsolt mellékhatasok
jelentkeztek. A PD1-gatlot felfiiggesztettiik, és szamos
tarsszakma bevonasaval folytattuk a beteg kezelését. Az
immun-kapcsolt mellékhatasok az elhtizodd szteroid
kezelés hatasara szanalodtak, melanomas alapbetegsége
azbta is remisszidban van. Esetiink jol mutatja, hogy
mennyire fontos, hogy a daganatos betegek kezelését
multidiszciplinaris teamek végezzék.

Buknicz Tiinde dr.

Nyalkahartya pemphigoid bemutatasa két eset kapcsan
(SZTE AOK Bérgyogyaszati és Allergologiai Klinika,
Szeged)

Elézmények: A nyalkahartya pemphigoid (MMP)
egy autoimmun, subepithelialis holyagképzddéssel
jar6 betegség. Patomechanizmusa részleteiben még
nem teljesen ismert, a tiinetek kivaltasaban a bullosus
pemphigoid antigén 2 (BP Ag2, BP 180, X VII-es kollagén),
a BP Agl (BP 230, dystonin-e), a laminin 332, az a6p4
integrin, valamint a VIl-es kollagén ellen termelddott
antitestek jatszanak fontos szerepet. Leggyakrabban az
oralis és ocularis mucosan, ritkdbban a nasopharynx,
oesophagus, larynx teriiletén és az anogenitalis régidban
jelentkezik, kezeletlen esetben stlyos hegesedés alakul ki.

Az eset leirasa: A szerz6 két nyalkahartya
pemphigoidban szenvedd beteg esetét ismerteti. Mindkét
esetben a szemészeti panaszok jelentkeztek eldszor. Az
els6 esetben rapidan progrediald cicatrizalé ocularis
pemphigoid miatt kerlilt sor részletes borgyogyaszati
kivizsgalasra. Ennek soran a szajnyalkahartya er6ziokbol
vett mintaban subepidermalis hasadékképzddést lattunk,
direkt immunfluoreszcencias (DIF) vizsgalattal IgG-
vel linearis basalmembran reakciot észleltiink, a C3-mal
latott kép negativ volt. ELISA vizsgalattal a szérumban
az anti-desmoglein 1, anti-desmoglein 3 és anti-BP 180
antitesteket mutattunk ki.

A masodik betegnél a gingiva DIF vizsgalata lineéaris
IgA depoziciot igazolt, a szérum antitest meghatarozas
soran ELISA vizsgalattal az a6 integrin 3 epitopja (TPAC,
SVLP és SPDA) elleni antitest jelenlétét is igazoltuk.

Azesetmegbeszélése és tanulsagai: Mindkét esetiinknél
az okularis érintettség mellett szajnyalkahartya 1éziok is
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jelentkeztek. A diagnozis felallitasahoz elengedhetetlen
volt a szajnyalkahartydbol vett szOvettan és az
immunszeroldgiai vizsgalatok egyiittes értékelése. Ezek
alapjan mindkét betegiink ,,magas kockazati” csoportba
tartozott, igy azonnal szisztémas kezelést inditottunk, a
masodik betegnél szaruhartya-atiiltetésre is sor keriilt.

Kovetkeztetés: Az MMP-ben nagyon fontos a korai
diagnozis és a szisztémas terapia inditasa, mert a kezelés
ellenére is gyakori komplikdcié a sulyos hegesedés.
Ehhez feltétleniil sziikséges a szoros multidiszciplinaris
egylittmiikodés.

Szabo Lilla, Kapitany Anikd dr., Somogyi Orsolya, Gaspéar
Krisztian dr., Dajnoki Zsolt dr., Szegedi Andrea dr.
Antimikrobialis peptidek vizsgalata
dermatitiszben

(Borgyodgyaszati Klinika, Debreceni Egyetem, Debrecen)

atopias

Bevezetés: Az atopids dermatitisz (AD) kronikus,
immun-medidlt gyulladasos bdrbetegség, melynek
kialakulasaban fontos szerepet jatszanak az antimikrobialis
peptidek (AMP). Az irodalomban leirt eredmények alapjan
az AMP-k jelenléte az AD-ban ellentmondasos, ezért célul
tliztiik ki az expressziojuk vizsgalatat AD-ban.

Beteganyag és modszer: Kutatasunkban génszinten, RT-
gPCR-ral az alabbi antimikrobialis peptidek kifejez6dését
vizsgaltuk: LL-37/Cathelicidin, Human Beta Defensin
1-4, illtve az S100 Calmcium Binding ProteinA7, S100A8,
S100A9, Thymic Stromal Lymphopoietin (TSLP), Rnase5,
Rnase7, CCL20, Secretory leukocyte protease inhibitor
(SLPI), Peptidase inhibitor 3 (PI3), Lipocalin-2 (LCN2),
Adrenomedullin (ADM) és Lizozim, mig fehérjeszinten
immunhisztokémiai mddszerrel az SI00A8, LCN2, LL-
37 és hBD-2 AMP-k jelenlétét detektaltuk. A kisérleteket
9 sulyos AD-ban szenvedd beteg 1€zids (AD-L)és nem
1ézids (AD-NL) bérmintain végeztiik, kontrollként 9 db
egészséges egyéntdl szarmazo faggyumirigyben szegény
bérmintat hasznaltunk.

Eredmények: Eredményeink szerint AD-L bdrben
az S100A7, S100AS8, S100A9, LCN2, hBD2 ¢és hBD4
AMP-k szignifikdnsan nagyobb mennyiségben fejezddnek
ki, mint a AD-NL és kontroll bormintakban. Ezzel
szemben az Rnase5, Rnase7, ADM ¢és hBD-1 expresszidja

szignifikdnsan csokkent az AD-L bdérrégioban az
egészséges szaraz borhoz képest.
Kovetkeztetés: Kutatasunk alapjan tehat némely

AMP bar szignifikdnsan magasabb expressziot mutat
AD-L borben, mint a kontroll mintakban, mennyiségiik
jelentésen kisebb a psoriasisban illetve rosaceaban
masok altal leirt mennyiségektél. Véleményiink szerint
ennek fontos szerepe van az AD pathogenezisében és
tovabbi vizsgalatok sziikségesek az AMP expresszid,
Staphylococcus kolonizacid és a barrier karosodas kdzott
fennalld dsszefliggések feltarasara.
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Varvolgyi Tunde dr.

Gyongyszemek a debreceni Borgyogyaszati Klinika
eseteibol

(Debreceni Egyetem Altalanos Orvostudomanyi Kar
Borgyogyaszati Tanszék, Debrecen)

A borgyogyaszati korképek koziil egyes betegségek
gyakrabban fordulnak elé gyermekkorban, valamint a
megjelenésiik és a lokalizaciojuk is eltéré lehet, mint
felnéttkorban. Ez részben adodhat a csecsemd-, és
gyermekbdr anatomiai és funkcionalis kiilonbségeibdl:
vizben gazdagabb a boériik, vékonyabb, sériilékenyebb a
hamrétegiik, holyagos reakciokra hajlamosabbak, a tobb
testredé sajatos mili6t kolesondz, az immunrendszer
fokozatosan fejlédik ki. Ezen kiviil a genetikai betegségek
jelentds része gyermekkorban manifesztalodik, valamint
egyes joindulati daganatok is gyakrabban fordulhatnak
el a gyermek populacidoban. A gyermekek bérgydgyaszati
vizsgalata soran ezért a differencial diagnozisok széles
palettajat szamitasba kell venniink.

Szakonyi Jozsef dr. Hidvégi Bernadett dr.,, Marschalko
Méarta dr.

Nomen est omen, azaz tinea inkognitoban
(Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikrotani és Boronkologiai
Klinika, Budapest)

Bevezetés: Amikor 1806-ban a francia borgyogyasz
Jean-Luis-Marc Alibert - a betegség pathologiajarol mit
sem sejtve - leirta a mycosis fungoides-t a névvalasztasban
(,,gombaszeri  gombdassag”)  valészinlleg az a
hasonlatossag vezette, amit a vélhetleg tumoros stadiumu
MF-ben szenvedd beteg tumorai és valamely pofeteg-
szeri gombafaj kozott az alak, szin és allag alapjan
felfedezni valt. Talan nem is sejtette, hogy az elnevezés
okozta konfuziot még fokozza az a hasonlosag, amely
fonalas gombak okozta borbetegségek (tinea) és a cutan
Tsejtes lymphomak kozé tartozo mycosis fungoides plakk
stadiuma kozott lehetséges.

Beteganyag és modszer: Egy 65 éves, remisszioban
1év6 cutan T-sejtes lymphoma (Sézary-szindroma) miatt
kovetett nébetegiinkdn megjelent polyciclikus bortiinetek
¢és egy erythrodermas, 80 éves, szintén Sézary szindroma
miatt kemoterapias kezelésben részesiilé férfibetegen
rapidan kialakult annularis plakkok bemutatasaval
demonstraljuk a cutan  T-sejtes  lymphomaban
szenvedd betegeken kialakuld tinea corporis jelentette
differencialdiagnosztikai kihivast.

Eredmények: A gombavizsgalat és az atimycoticus
kezelés hatékonysaga igazolta betegeink esetében, hogy
novum bértiineteik superficialis mycosisnak felelnek meg.

Kovetkeztetés: Az annularis vagy polyciklikus
alakzat, finom hamlas, viszketés, nOvekedés mind a
dermatophytonok okozta feliiletes borfertézésre, mind
acutan T-sejtes lamphomak leggyakoribb képviseldje,
a mycosis fungoides plakk stddiumédra jellemzd. igy
differencialdiagnosztikai elkiilonitésiik problémat
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jelenthet mind az elsé boértiinetek diagnosztizalasakor,
mind gondozott betegeknél megjelend 1Uj bortiinetek
esetén.

Haromszéki Béla dr.

Erythrokeratoderma variabilis esete egy tinédzser
fiunal
(Heim Pal
Budapest)

Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet,

Bevezetés: Az erythrokeratoderma variabilis a GJB3
létrjové gap junction diszfunkcio altal eredményezett
keratinizaciés zavar. A vildgon eddig 200 korlli eset
keriilt leirasra, altalaban AD 6roklédést mutat. Az eltérés
leggyakrabban mar az 1. életév vége elétt manifesztalodik,
kisgyermekkorban leggyakrabban a visszatérd jelleggel
jelentkez6 erythemads, szabalytalan alaku, tobbé-kevésbé
szimmetrikusan elhelyezkedd, sokszor kiterjedt plakkok
formajaban. A tlinetek jellemzden érintik a tenyereket,
talpakat, azonban az arc és fejbdr tipusosan megkimélt.
Alakjuk kifejezetten variabilis, lehet circiner, annuldaris,
gyralt, a betegség elnevezésének megfeleld modon. Az
erythemas tiinetek gyermekkorban dominalnak, a felnott
¢élet soran vagy az erythemas, vagy a keratotikus tiinet
dominanciaja jellemz0O, egyént6l fliggéen, néha pedig
csak az egyik jellegli tiinet lathatd. Gyakran a masodik
évtizedben spontan javuld tendencia indul be, azonban
szamos esetben sziikség van a gondozasra, kezelésre.

Beteganyag és modszer: Tinédzser fiu jelentkezett
haziorvosi rendeldben kisgyermekkora oOta ismert,
testszerte ¢€szlelhetd Kkiterjedt, visszatéréen erythemads,
¢és keratotikus jellegli maradvanytiineteket hatrahagyo
szabalytalan alakt plakkok miatt. Korhazunkba a kiterjedt
és aktiv tiinetek kezelésére érkezett,

Eredmények: Az elsd vizsgalatakor vilagossa
valt, hogy a beutaldo iranydiagnézis helyett inkabb
keratinizacios zavar irdnydban érdemes gondolkodni. A
tiinetek disztribtciodja és jellege alapjan egyértelmiien az
EKYV egyik esete all fenn a betegnél. A genetikai vizsgalat
folyamatban van, csaladi anamnézisében ismertek
édesanyja hasonl¢ tlinetei, melyek szintén kisgyermekkor
ota fennallnak.

Kovetkeztetés: Felisméréséhez kulcs a testszerte,
kivéve az arcon ¢és fejboron észlelt szabalytalan, sokszor
nagyelemi, polimorf erythemas és keratotikus plakkok
egyiittes fennallasa, a gyanit a genetikai vizsgalat
erdsiti meg. Helyes diagnozis felallitasa esetén nemcsak
egy biztos pontot adhatunk a sokszor évek ota orvostol
orvosig vandorlo betegnek, csaladnak, hanem a gyakran
sulyos kozmetikai és igy pszichoszocialis problémakat
is okozo tiineteket is enyhithetjiik, a megfeleld kezelés
kivalasztasaval, ¢és részletes, folyamatos beteg-
edukacioval.
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Toréesik Daniel dr., Remenyik Eva dr., Szegedi Andrea dr.
Interstitialis granulomatosus dermatitis
(Bérgyogyaszati Tanszék, Altaldnos Orvostudomanyi Kar,
Debrecen, Debrecen)

Bevezetés: 68 éves ndbeteglink esetét kivanjuk
bemutatni, akinek a kezdeti klinikai tiinetei és a szovettani
vizsgalat egyarant granuloma annulare-t vetett fel.
Csaknem teljes tlinetmentességet kovetden, a testszerte,
hirtelen jelentkez6é helyenként 6sszefolyd enyhén hamlo
erythema azonban diagnosztikai kihivas elé allitott minket.

Bancsok Tamés dr., Gyulai Rolland dr., Hanyecz Anita dr.
A szifilisz differencidldiagnosztikai kihivasai

(PTE KK Bo6r-, Nemikortani és Onkodermatologiai
Klinika, Pécs)

A szerzOk egy 29 éves férfi beteg esetét dolgozzak
fel, aki tobb honapja tartd testszerte megjelend
erythaemas maculopapulosus bértiinetek, fajdalmas
szajnyalkahartya és glansra lokalizalodd ulcusok,
dysuria, scleroconjunctivitis, fajdalmas palmoplantaris
hyperkeratoticus  papuldk, aszimmetrikus, —migralo
jellegli oligoarthritis, rekurrald lazas allapot és alopecia
parvimaculata miatt keriilt hospitalizaciora.

Tekintettel a klinikai tiinetekre elsdsorban szekunder
szifilisz és reaktiv arthritis diagnozisa meriilt fel, azonban
az eziranyl vizsgalatok negativ eredménnyel zarultak.
Tovabbi kivizsgalasa soran autoimmun szerologiai
vizsgalat (kifejezetten emelkedett anti ds-DNS, ANA
értékek) és fenti klinikai tlinetek alapjan szisztémas
autoimmun betegség diagnozisa kertilt felallitasra.

Az eset bemutatasaval a szerzok a szifilisz €s SLE
differencialdiagnosztikai kihivasaira szeretnék felhivni a
figyelmet.

Fodor Annamaria dr., Beke Dora dr.t, Matkovics Myrtill dr.?,
Tari Zsdfia drt, Vass Viktoria dr.?, Szalai Zsuzsanna dr.
Psoriasis pustulosa eseteink

(Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet
Boérgyogyaszati Osztaly, Budapest!, Heim Pal Orszagos
Gyermekgyogyaszati  Intézet  Patologiai  Osztaly,
Budapest?)

Bevezetés: A generalizalt psoriasis pustulosa (GPP)
gyermekkorban rendkiviil ritka. El6fordulasa 12 év alatti
fingyermekeknél 14j4
és kornyezeti faktorok egyarant kozrejatszanak. A
boértiinetek mellett sulyos szisztémas szovodmények
jelentkezhetnek. Korszdvettani szempontbdl a psoriasisra
jellemzo elvaltozasok mellett jellegzetesek a Kogoj-
féle spongiform pustulak. A leggyakrabban alkalmazott
szisztémas elsdvonalbeli terapiak az acitretin, cyclosporin,
methothrexate, amig masodvonalban Ujabban biologiai
terapiak is megjelentek.
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Beteganyag és modszer: Az elmult években harom GPP
esetet észleltiink. Mindannyian 12 év alatti fingyermekek.
Egyarant kronikusan fennallo, kiterjedt, erythemas,
annularis, infiltralt, helyenként pustulakat tartalmazo
plakkok megjelenése miatt jelentkeztek. Laboratoriumi
vizsgalatokat és szovettani mintavételt végeztink. A
szteroid externak alkalmazasa mellett a progresszio
mértékétdl fliggden szisztémas terapiat is alkalmaztunk.

Eredmények: Kiterjedt laboratoriumi vizsgalatokkal
érdemi eltérések egyik gyermeknél sem voltak igazolhatok.
A szbvettani vizsgalat eredménye a klinikummal
Osszevetve minden esetben GPP diagnozisat erdsitette
meg, a klinikum alapjan egyarant az annularis altipusba
sorolhatok voltak. Intenziv lokalis szteroidkezelés mellett
érdemi javulast nem tapasztaltunk egyik esetben sem.
Az elsd gyermeknél acitretin kezelést, majd narrow-
band UV-B fototerapiat alkalmaztunk. A masodik
gyermeknél terapiarezisztencia miatt ustekinumab terapiat
inditottunk. Mindkét esetben kifejezett tiineti regressziot
sikerllt elérniink. A harmadik gyermeknél a vizsgalatok
komplettalasat kovetden elsévonalbeli kezelés beallitasat
tervezzik.

Kovetkeztetés: Gyermekkorban az egyébként ritkan
eléforduld6 GPP annularis altipusaval talalkozunk
leggyakrabban. A szakirodalomban szdmos esetben
nyilatkoztak az els6évonalbeli terapiak hatasossagardl,
emellett az tjabb, psoriasisban alkalmazott bioldgiai
terapiakkal is sikeriilt remissziot elérni, az elsGvonalbeli
terapiakra rezisztens esetekben is. Az ustekinumab
felndttek esetén GPP kezelésére alkalmazott terapiaként
hatasosnak bizonyult, am paradox modon tobb esetben
egyéb alapbetegségre adott terapiaként GPP-t indukalt.
A szakirodalomban eddig négy esetben szamoltak
be gyermekkori GPP ustekinumabbal tortént sikeres
kezelésérol. Habar egyértelmii protokoll jelenleg nem
all rendelkezésre, de GPP-ben az elsévonalbeli terapiak
hatéastalansaga esetén gyermekeknél is érdemes a psoriasis
gyakori formaiban alkalmazott biolégiai terapidk felé
fordulnunk, mivel az eddig kozolt esetekben tobb
alkalommal sikerilt remissziot elérni.

Bakos Noémi dr., Molnar Andrea dr.

Darazscsipésbél E. Coli septicaemia
(Jasz-Nagykun-Szolnok Megyei Hetényi Géza Korhaz-
Rendeldintézet, Szolnok)

Bevezetés: A méh- ¢€s darazscsipés hazankban
igen gyakori az év melegebb honapjaiban. A csipés
hatasara a helyi gyulladdsos reakcid mellett 3-4%-
ban alakulhatnak ki allergias tiinetek, akar anafilaxias
shock. Ritkan eléfordulhat nyirok- vagy érgyulladas,
valamint az irodalomban leirtak mar darazscsipést kovetd
veseelégtelenséget, hemolizist, miokardialis infarktust is.

Beteganyag és modszer: S. I. 61 éves férfibeteg
2021 szeptemberében kb. 50 darazscsipést szenvedett
néhany perc alatt, amely utan nem alakult ki allergias
reakcid. 7 nap elteltével jelentkezett a beteg a Siirgdsségi
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Betegellato Osztalyon fokozodo rossz kozérzet, zavartsag
miatt. A Borgyogyaszati Osztalyra masnap vettiik fel
rossz altalanos allapotban. Felvételekor az addig oralis
antidiabetikumokkal — egyensulyban tartott diabetes
mellitus egyensulyanak felborulasat, hiperglikémiat,
hyponatrémiat,  stlyos  veseelégtelenségre  utald
vesefunkcids értékeket, a vérképben leukocitézist és
neutrofiliat lattunk. Az obszervacid alatt 1az jelentkezett,
igy hemokultarara mintat vettiink.

Eredmények: A gyulladasos laborparaméterek és
a fertézésre utald altalanos allapot miatt parenteralis
ceftriaxon terapiat alkalmaztunk. A hemokultura vizsgalat
E. coli fertézést igazolt. A szeptikussa vald allapot miatt
parenteralis Tienam kezelésre valtottunk.

Kovetkeztetés: A dardzscsipés ritka, de veszélyes
szovodménye lehet a metabolikus haztartas felborulasa,
illetve szepszis, amelyre gondolni kell, ha a beteg napokkal
az expozicid utan tiineteket észlel. Esetiinkben a csipések
extrém szama kiilonosen érdekes, hiszen allergias reakciot
nem valtott ki, de kdrokozé juthatott a véraramba.

Banki Dorottya dr.}, Gydrbiré Csilla dr., Gal Andrea dr.?,
Vass Viktoria dr.?, Szalai Zsuzsanna dr.*

Az orron jelentkezé bortiinetek differencial-
diagnosztikaja

(Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet,
Borgyogyaszati Osztaly, Budapest!; Heim Pal Orszagos
Gyermekgyogyaszati  Intézet, Pathologiai  Osztaly,
Budapest?)

Bevezetés: Az elmult években szamos orron jelentkezd,
differencialdiagnosztikai ~ problémat okozd  esettel
talalkoztunk a Heim Pal OGYEI-ben. Ezeken a példakon
keresztiil szeretnénk szemléltetni, milyen sokféle, gyakran
hasonlo és nehezen elkiilonithetd bortiinet jelentkezhet az
arc egyik legfontosabb szervén, az orron.

Beteganyag ¢és modszer: Az eléadasban bemutatott
esetek mind a Heim Pal OGYEI-ben fordultak eld az
elmult kb. 8 évben. Altalunk készitett felvételeken
keresztiil, morfologiajuk szerint csoportositva mutatjuk be
a betegségeket.

Eredmények: Elénk, livid-erythemas papulaként,
plakként jelentkezhet a haemangioma, melynek az orron
jelentkezd, porcot is torzitdé formaja a Cyrano orr. A
hacangioma kezdeti stddiumat csecsemdkorban egyéb
vascularis elvaltozasoktol fontos elkiiloniteni, mint példaul
a naevus simplextdl . Erythemas papulak, papulopustulak,
comedok képében jelentkezik kamaszkorban az acne,
mely fiatalabb életkorban acne infantum, csecsemdkorban
acne neonatorum képében jelentkezhet. Szintén erythemas
papulak, pustulak képében, am comedok nélkiil jelentkezik
azorrteriiletén arosacea, amelynek csecsemd, gyermekkori
eléfordulasa igen ritka, ezért felismerése jelentds. Az
orr koriil monomorf aszimptomatikus papulak esetén
perioralis/periorificialis dermatitisre kell gondolnunk,
erythemas, enyhén pigmentalt papuldk, csomoék esetén
angiofibroma diagnozisanak kell felmeriilni. Erythemas,
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kissé hamlo felszind, éles szélii bortiinetként jelentkezhet
korabbi terapidkra nem reagald boértiinet esetén tinea
incognito lehetdségére is gondolni kell.
Sargas szinii bortiinetek esetén el kell kiiloniteni a juvenilis
xanthogranulomat, a mastocytomat, a naevus sebaceust.
Sargasbarna elvaltozasok koziil a benignus cephalicus
histiocytosis jelentkezhet ebben a lokalizacidban.
Infiltralt, kissé hamlo felszinli plakkok esetén mycosis
fungoides lehetségére is gondolnunk kell, mert bar ritkan,
de gyermekkorban is eléfordulhat cutan lymphoma.
Kovetkeztetés: Az orron jelentkezd, nehezen
differencialhato, ill. klinikailag nem egyértelmii tiinetek
esetében komplex feladat annak az eldontése, hogy
mikor torténjen a szovettani mintavétel, fenti eseteink
némelyikében enélkiil nem jutottunk volna a megfeleld
diagndzishoz. A tipusos klinikai jegyek hianya esetén,
ill. terapiarezisztencia esetén fontos szem el6tt tartani, és
mérlegelni a beavatkozas sziikségességét, hiszen ebben a
lokalizacioban az orrporc is igen sériilékeny, valamint az
arcon torzité heg kialakulasat is meg kell el6zni.

Szebényi Jalia dr., Hanyecz Anita dr.!, Gydmorei Csaba
dr.2, Gyulai Rolland dr.

Cellulitis differencial diagnosztikai
betegiink kapcsan

(PTE Bo6r-, Nemikortani és Onkodermatologiai Klinika,
Pécs'; PTE KK Patholdgiai Intézet, Pécs?)

kihivasai egy

Elbadasunkban egy 58 éves ndbeteg esetét mutatjuk
be, akinél intermittald lazas allapot, emelkedett
majfunkcios értékek, iziileti fajdalom illetve deréktajékra
¢és combok proximalis részére lokalizalt nagy kiterjedésii
besziirt erythema, klinikailag cellulitis képében jelentkezd
boértiinetek voltak lathatoak. Az elvégzett vizsgalatok
— autoimmun, virus szerologia, tumorkutatds, egyéb
infekciéo iranyt vizsgalatok — negativ eredménnyel
zarultak. Szovettani vizsgalat soran atipusos formaban
jelentkezé neutrofil dermatosis lehetdsége meriilt fel.
Kombinalt antibiotikum, illetve NSAID terapia hatasara a
beteg bortiinetei regredialtak, szteroid igénye nem volt.
Az eset bemutatasaval a szokatlan klinikai megjelenésii
neutrofil dermatosisokra szeretnénk felhivni a figyelmet,
mivel felismerésiik, értékelésiik differencialdiagnosztikai
kihivast jelenthet a gyakorlo bérgydgyasz szamara.

Praksch Déra dr.t, Hanyecz Anita dr.}, Kovacs Andras dr.?,
Gydmorei Csaba dr.?, Gyulai Rolland dr.!

Fej-nyak régioban jelentkezé nagy Kkiterjedésii fekély
differencialdiagnosztikai és terapias kihivasai

(PTE KK Bo6r-, Nemikortani és Onkodermatologiai
Klinika, Pécs!; PTE KK Patholdgiai Intézet, Pécs?)

A szerzOk egy 31¢éves férfibeteg esetét ismertetik, aki
a nyak, a vall teriiletén jelentkezd masszivan valadékozo,
nagyméretli, kornyezé szoveteket destruald, jobb fiilet
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megcsonkitd fekélyek miatt jelentkezett. Anamnézisében
10 éve ismert gyulladasos bélbetegség, mely miatt
érdemi kezelés a compliance hidnya miatt nem tortént.
A szokatlan lokalizacioju fekélyek hatterében elsGsorban
cutan Crohn, TBC illetve IBD-hez tarsulé neutrophil
dermatosis lehetdsége meriilt fel. A szdvettani vizsgalat
ez utdbbit erdsitette meg. A szisztémas metilprednisolon
és lokalis tacrolimus, hamositdé kezelés mellett érdemi
javulas sem a bortiinetekben, sem a gastrointestinalis
tiinetek aktivitdsaban nem volt észlelhetd. Tekintettel a
terapia-refrakter voltara, TNFa-gatlo terapia bevezetése
mellett dontottiink, melynek hatasara rapid javulas, teljes
hamosodas kovetkezett be.

A szerzOk az esetbemutatassal ritka lokalizacioban
jelentkezé fekély differencialdiagnosztikai és terapias
lehetéségeire szeretnék felhivni a figyelmet.

Péalla Sara dr., Anker Palma dr., Plazar Dora dr.t, Farkas
Klara dr., Marschalké Péter dr.2, Bene Judit dr.?, Hadzsiev
Kinga dr.?, Mar¢ti Zoltan dr.#, Kalmar Tibor dr.#, Szalai
Zsuzsanna dr.®, Medvecz Marta dr.!

NF1 és pseudoachondroplasia - két autoszomalis
dominans korkép egyediilall6 koincidenciaja

(Boér-, Nemikortani és  Bdronkologiai  Klinika,
Semmelweis  Egyetem,  Budapest?; Orthopédiai
Osztaly, Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati

Intézet, Budapest?; Klinikai Kézpont Orvosi Genetikai
Intézet, Pécsi Tudomanyegyetem, Pécs’; Genetikai
Diagnosztikai ~ Laboratorium,  Gyermekgyogyaszati
Klinika és Gyermekegészségiigyi Kozpont, Szegedi
Tudomanyegyetem, Szeged!; Borgyogyaszati Osztaly,
Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet,
Budapest®)

Bevezetés: Az 1l-es tipusu neurofibromatézis (NF1,
OMIM: 162200) a dermatologiai gyakorlatban az egyik
leggyakrabban  eléforduld  autoszomalis  domindns
oroklodésmenetii korkép, prevalencidja 1:3000, az NF1
(Neurofibromin 1) gén patogén mutacioja okozza.

A pseudoachondroplasia (PSACH, OMIM: 177170)
egy ugyancsak autoszomalis dominansan 06roklédo,
a skeletalis dysplasiak kodzé sorolhatd szindréma.
Prevalencigja 1-9:100.000, a COMP gén patogén mutacidja
kdvetkeztében jelenik meg.

Beteganyag ¢és modszer: Jelen Osszefoglaloban egy
NF1 és PSACH szindrémakkal diagnosztizalt gyermeket
¢és csaladjat mutatjuk be.

Eredmények: A nyolcéves lanygyermek fenotipusa a
neurofibromatézis €s a skeletalis dysplasia jegyeit mutatta,
rhizomelias testalkatot, alacsonyndvést figyelhettiink meg.
A gyermek Klinikai tlinetei dermatoldgiai szempontbdl
megfeleltek az NF1 diagnosztikus kritériumainak: bérén
hatnal tébb, 5 mm-nél nagyobb café-au-lait maculat,
valamint axillaris és inguinalis frecklinget lattunk.
A gyermek édesanyja ismert NF1 beteg, ¢desapja a
pseudoachondroplasia klinikai jegyeit mutatta.
Molekularis genetikai analizist végeztink az NF1 és
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COMP géneken, mely soran két patogén varianst is
azonositottunk heterozigéta formaban. Az NF1 génben
egy eddig ismeretlen c.1479 1480delCTinsG varianst
detektaltunk a gyermek és az édesanya esetében. A varians
kereteltolodassal ¢és korai stop kodon képzddésével jar
(p.LeuCysfsTer3). A COMP génen egy ismert patogén
varianst azonositottunk (c.1319G>A, p.Gly440Glu) a
gyermek ¢és az édesapa tekintetében, mely a betegek
pseudoachondroplasiara jellemz6 klinikai tiineteit okozta.
Kovetkeztetés: A csaladban két, genetikai vizsgalattal is
alatamasztott, autoszomalis dominans szindréma jelenlétét
igazoltunk. Ismereteink szerint ez az els6, irodalomban
leirt eset, melyben 1-es tipusii neurofibromatézis ¢és
pseudoachondroplasia egyiittesen fordulnak elé.
Az Innovécios és Technoldgiai Minisztérium NKFIH [FK 131916,
2019] Nemzeti,
finanszirozott szakmai tamogatasaval késziilt.

Kutatasi, Fejlesztési és Innovéacidés Alapbol

Soltész Lilla dr.}, Szegedi Andrea dr.2, Tordcesik Daniel dr:*
Egyszeriien bonyolult - iziileti fijjdalommal jaro sulyos
aknés beteg isotretinoin kezelése

(Debreceni Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kar,
Borgyogyaszati Tanszék, Debrecen?; Debreceni Egyetem,
Altaldnos Orvostudomanyi Kar, Bérgyogyaszati Tanszék,
Borgyogyészati Allergoldgiai Tanszék, Debrecen?)

Esetbemutatasunkkal egy 17 éves fiu gyerek esetét
mutatjuk be, akinek az inditott isotretinoin terapia mellett
aknés tlinetei rohamosan stlyosbodtak, mozgasaban
is jelentésen korlatozo iziileti fajdalmai jelentkeztek.
Az elbadasban a kezelés soran fellépd diagnosztikai és
terapias kihivasokat kivanjuk ismertetni.

Ferge Petra Agnes dr!, Matkovics Myrtill dr., Kiraly-
Szalkanovics Bernadett Agnes dr!, Ponyi Andrea dr2,
Constantin Tamas dr.2, Szalai Zsuzsanna Zsdfia dr.*

Acne fulminans vagy valami mas? — Wegener
granulomatosis eset gyermekkorban
(Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet,

Gyermekbérgyogyaszati osztaly, Budapest!; II. szamu
Gyermekgyogyaszati Klinika, Rheumatologia részleg,
Budapest?)

Bevezetés: A 14 éves betegiinknek acnenak tiing
bértiinetek miatt teriileti borgyogyasz kolléga izoretinoin
kezelést inditott. Atmenetileg javulas utan allapota
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fokozatosan romlott, emiatt keriilt az osztalyunkra.
A szokatlan megjelenés és terdpiarezisztencia miatt
szovettani mintavétel mellett dontottiink, ezutan per
os kortikoszteroidot inditottunk, melyet 13 napig
kapott. Laboratériumi eredményeiben c-ANCA ¢és
PR-3 pozitivitas igazolodott. Fiilfajdalom és rendszeres
orrvérzés miatt fiil-orr-gégészeti vizsgalat soran az altalunk
felvetett diagnoézist nem erdsitette meg. Fokozatosan
bontakoztak ki a betegségre jellemzd tipusos tiinetek: az
emelkedd kreatinin értékek, proteinuria nélkiil, I. foku
veseelégtelenség képében, majd kifejezett kohogés indult,
ezért a bizonytalan rontgen felvétel utan mellkasi CT
vizsgalat mellett dontottliink, ami nodularis eltéréseket irt
le. Orrvaladékabol rizikotényezoként tobbszori ismétléssel
kezelésre mérsékelten reagald MRSA tenyészett ki. Az elsé
szovettani lelet alapjan az igen sulyos, fekélyképzodéssel
jaré abscendald gyulladas miatt acne fulminans meriilt
fel, de a terapiarezisztencia miatt valamint a diagnozis
pontositasara ismételt szovettani mintavételre keriilt sor,
melybdl az addigra megérkezd laboratoriumi leletekkel
egyiitt egyértelmiien fekélyképzodés ¢és vasculitis is
igazolddott, ami a Wegener granulomatosis diagnoézisat
megerdsitette.

Onkohematologiai gondozasbavétel tortént:
parenterdlis cyclophosfamid és 16kés kortikoszteroid
kezelés indult, bortiinetei latvanyosan javultak, de
nem keriilt még teljes remisszioba. Pulmonologiai
manifesztacioja szanalodott, illetve a veseelégtelensége
is gyogyult, azonban atmenetileg nephrolithiasisa
jelentkezett. A teljes remisszio elérése érdekében rituximab
inditasa van folyamatban (engedélyre var).

Kovetkeztetés: A  Wegener granulomatosis egy
aggressziv.  ANCA-asszocialt, immunkomplex medialt
granulomatosus vasculitis, mely a bdr szovetén
kiviil szamtalan szervet megtamadhat, fontos a teljes
gyogyulashoz a rizikotényezok feltarasa és figyelembe
vétele a kezelés soran. A korai diagnézis elengedhetetlen a
helyes kezelés megvalasztasahoz — féleg gyermekkorban a
késébbi szovédmények elkeriilése érdekében.

A diagnozis korai felallitasa kiilonleges kihivas,
gyakran a beteg életébe keriilhet a késlekedés. A
tarsszakmak konziliumai nem minden esetben segitenek
ebben a betegség ritka eléfordulasa miatt. Fontos, hogy a
gyanu esetén a bérgyogyasz kovetkezetesen ragaszkodjon
az elképzeléséhez a siker érdekében.
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Onkodermatologia

Balatoni Timea dr., Panczél Gitta dr., Liszkay Gabriella dr.
COVID-19 és a melanoma: 1 év tapasztalatai az
Orszagos Onkologiai Intézetben
(Orszagos  Onkologiai  Intézet
Budapest)

Dermatoonkologia,

Bevezetés: A COVID-19 vilagjarvany amellett, hogy
emberek millidinak halalat okozta vilagszerte az elmult
alig tobb mint 1 évben, szdmos egyéb indirekt negativ
kovekezményt von maga utan, melyek koziil kiilonos
jelent6ségli az alapbetegség és a gyogyszeres terapiak miatt
egyarant rizikocsoportnak szamitd daganatos betegséggel
kiizd6k problémaja.

Beteganyag és modszer: Vizsgalatunkban 2020
marcius-2021 marcius kdzotti idészakban centrumunkban
kezelt elérehaladott melandémaban szenvedd betegek
korlefolyasat elemeztiik intézeti adatbazisunk alapjan.
Rogzitettik a COVID-19 fertézés tényét, illetve a
vakcinacid adatait.

Eredmények: Fenti id6szakban 382 beteg részesiilt
centrumunkban melanoma miatt szisztémas kezelésben,
immunterapiat 181, célzott biologiai terapiat 141,
kemoterapiat 60 beteg kapott. Kezelés alatt 4llo betegeink
koziil 24-en fert6zédtek meg a SARS-CoV-2 virussal a
terapia soran.

Az ,,1. hullamban” minddssze egy kezelt betegiinket,
2020 november-decemberben 6 beteget, majd 2021
februar-aprilisban 18 terapia alatt 4116 betegiinket érintett a
koronavirusfert6zés.

Betegeink median életkora 60 év volt, kdzilik hatan
IIT-as stadiumban, 18-an IV-es stadiumban részesiiltek
kezelésben, immunterapiat 14 beteg, célzott kezelést és
kemoterapiat 5 illetve 4 beteg kapott, 1 esetben pedig
nem tudtuk elkezdeni a terapiat a fulminans lefolyasu
coronavirus fertézés miatt.

A COVID fertézésben szenvedd betegeink koziil 7
esetben ( 29%) okozta a beteg halalat a virusinfekcio,
atlagosan 11.8 nap alatt. Post-covid szindromaban 1
betegiink, perzisztald6 PCR pozitivitdisban 2 betegiink
szenved.

Védodoltast egy beteg sem tudott komplettalni a
fertézodés elott, egyszeri oltast 3 betegiink kapott, az
infekcid lefolyasa mindharom esetben tlinetmentesnek
vagy enyhének bizonyult.

Kovetkeztetés: Elérehaladott daganatban szenvedd
betegeink kozott a SARS-CoV-2 virusinfekeio halalozasa
jelentésen meghaladta a korcsoport-aranyos népesség
esetén tapasztalt halalozast. Bar a vizsgalt idészakban csak
betegeink kis csoportja részesiilhetett oltasban, koriikben
halaleset vagy sulyos lefolyast infekcido nem fordult eld.
Fentiek a vaccinacio jelentdségére is felhivjak a figyelmet,
amelynek kilénds fontossaga van daganatos betegek
esetén.
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Kovacs Nora Kata dr.2, Mihalyi Lilla drZ, Ocsai Henriette dr..,
Varga Anita dr.}, Varga Erika dr.t, Korom Irma dr.t, Kemény
Lajos dr.l, Bata-Csorgé Zsuzsanna drt, Olah Judit dr?,
Baltas Eszter dr.

Melanoma malignum PD-1 gitlé kezelése soran észlelt
bullosus pemphigoid két esetiink kapcsan

(SZTE Bérgyogyaszati és Allergologiai Klinika, Szeged];
SZTE Onkoterapias Klinika, Szeged2)

Bevezetés: A PD1-gatlo kezelés teljesen 0 korszakot
nyitott a daganatok kezelésében. A javulo talélési
adatok mellett a nemkivant hatasok egy teljesen 1j
spektrumaval, az in. immun-kapcsolt mellékhatasokkal
kellett megismerkedni, melyek felismerése ¢s kezelése
kihivast jelent. Az immunkapcsolt mellékhatasok
gyakran érintik a bort. Irodalmi adatok alapjan bullosus
pemphigoid ritkan fordul eld.

Beteganyag és modszer: Két 78 éves, Ill-as
stddiumu melanomaban szenvedd férfibeteg PD1-gatld
immunterapidja soran észleltiik autoimmun holyagos
boérbetegség kialakulasat. Az egyik beteg teljes
tumorreszekciot kovetden egy évig kapott adjuvans
nivolumab kezelést. Az immunterapia leallitasat
kovetden 2 honappal testszerte és a végtagokon heves
borviszketés jelentkezett. Késobb apro erdziokat,
majd szamtalan, feszes falil holyagot észlelt. A masik
betegiink a fejtetdn elhelyezkedd, szatellita attétet ado,
irrezekabilis melanoma miatt részesiilt pembrolizumab
kezelésben. A PD1-gatld kezelés 12. hdnapjaban
erythema, kés6bb feszes falu bullak és er6zidk jelentek
meg testszerte.

Eredmények: Mindkét betegnél egy éves PD1-gatlo
kezelést kovetden jelentkezett a bullosus betegség. A
felmeriilt klinikai gyanut szdvettani vizsgalat igazolta.
Szisztémas szteroid kezelés hatasara a betegek
tlinetmentessé valtak.

Kovetkeztetés: PD1-gatldo kezelés soran bullosus
pemphigoid megjelenésére 6-12 honap elteltével lehet
szamitani. Kezdddhet intenziv és egyre fokozodo
borviszketéssel. Az esetek hdromnegyed részében az
immunterapia ledllitisdhoz vezet. Megjelenése és a
daganatos betegseég prognozisa kozotti Osszefliggést
illetden az irodalom nem egységes.

Forgacs Gabor dr., Prekopp Péter dr., Székely LaszIo6 dr.?,
Kristof Emese dr?, Lérincz Kende Kdalman dr®, Gyorke
Tamés dr.2, Holl6 Péter dr.2, Taméas L&szI6 dr.

A sentinel nyirokcsomok szerepe a fej-nyaki
régiéban elhelyezkedé nagyon magas kockazatu bor
laphamrakok eseteiben

(Semmelweis egyetem  Fiil-Orr-Gégészeti  és  Fej-
Nyaksebészeti Klinika, Budapest!, Semmelweis Egyetem
Orvosi Képalkot6 Klinika, Nuklearis Medicina Tanszék,
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Budapest?, Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és
Boronkologiai Klinika, Budapest3)

A bor laphamrakja, a masodik leggyakoribb malignus

borelvaltozas a basalsejtes carcinoma utan. A koran
felismert elvaltozasok az esetek donté tobbségében, a
megfeleld biztonsagi széllel torténd sebészi kimetszéssel
kezelhetéek. Egyes elérehaladott esetekben (3-5%)
azonban a diagnozis felallitasakor mar regiondlis
nyirokcsomé attét van jelen, amely az 5 éves talélés
esélyét jelentésen csokkenti, igy a kezelés optimalizalasa
szempontjabol fontos a potencidlisan metasztatikus
terjedéssel rendelkezo elvaltozasok azonositasa.
Bizonyos kockazati tényezok jelenléte esetén (pl. primer
tumor atméré > 4cm; tumorvastagsag > 6 mm, csonter6zid
jelenléte, immunszuprimalt allapot) az attétképz6dés
kockazata jelentdsen megnd. Az ilyen tulajdonsagu
elvaltozassal bird pacienseket soroljuk a nagyon magas
kockazatli csoportba.

A sentinel nyirokcsomo eltavolitas emlddaganatokban,
melanoma malignum és szajiiregi daganatok eseteiben
a prognozis, illetve a tovabbi kezelés meghatarozasara
céljabol széles kdrben elfogadott és alkalmazott eljaras.
Ezzel szemben a bér kiindulasti laphamrakoknal, a
sentinel nyirokcsomé(k) eltavolitdas elonyeivel és
alkalmazhatdsagaval kapcsolatban eltéré véleményeket
fogalmaznak meg.

Kézleményink sordn a nemzetkdzi irodalmat
attekintve Osszefoglaljuk a nagyon magas kockazati bér
laphdmrakok sentinel nyirokcsomd eltavolitasaval elért
eddigi kutatasok eredményeit, illetve esetleiras kapcsan
mutatjuk be a metddust.

Lente L&szI6, Emri Gabriella dr.

Anti-PD-1  kezelés hatékonysiaga metasztatikus
melanomaban: tapasztalatok a Debreceni Egyetem
Klinikai Kozpont Bérgyogyaszati Klinikan

(Debreceni Egyetem Klinikai Kdzpont Bérgyodgyaszati
Klinika, Debrecen)

Bevezetés: A hatékony tumor ellenes immunvalasz {6
kozvetitdi a citotoxikus T-limfocitak. A T-sejtek aktivacidja
un. immunellendrzépontok  kifejezodéséhez  vezet
azok felszinén, melyek az immunrendszer természetes
fékei, védenek az autoimmunreakcidok kialakuldsa és
a gyulladds okozta tulzott szdveti karosodas ellen.
Expresszidjuk az immunsejtek felszinén azonban gatolja
a daganatellenes immunitast is. Az Gn. biologiai terapiak
gatoljak ezeket az immunellen6rz6 pontokat, ami a tumor-
ellenes immunvalasz felerdsodés¢hez, a daganatsejtek
elimindlasahoz vagy legalabbis az attétek ndvekedésének
megallasahoz tud vezetni. Az immunellendrzépont-
gatld anti-CTLA4 monoklonalis antitest (ipilimumab)
bevezetése az A&ttétes melanoma kezelésben &ttorést
jelentett, mert a melanoma a kemoterapiara kevesebb,
mint 10%-ban reagal, és a hatas is tdbbnyire csak
honapokig tart, de az ipilimumab kezelkéssel a betegek
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20-25%-anal hosszan (<10 évig) fennmaradd remisszio
figyelheté meg. A kovetkezé nagy eldrelépést a szintén
immunellenérzépont-gatldo  anti-PD-1 ~ monoklonalis
antitest (nivolumab, pembrolizumab) kezelés bevezetése
jelentette, ami az ipilimumabhoz képest még nagyobb
hatékonysagot bizonyitott (1-éves, 2-éves, illetve 3-éves
teljes talélés 66-73%, 58-60%, illetve 45% volt), igy ez valt
napjainkra az elsonek valasztando szerré az immunterapiak
koziil metasztatikus melanoma kezelésében.

Beteganyag ¢és modszer: A recidivamentes tulélés
adatokat szeretnénk a szakirodalomban kdzolt adatokhoz
hasonlitani.

Eredmények: Vizsgalni kivanjuk a talélést esetlegesen
befolyasold prognosztikai tényezdket (demografiai adatok,
melanoma klinikopatologiai jellemzok, laborleletek),
valamint a betegek apolasa soran felmeriilé 0j kihivasokat
(mellékhatasok, tumor progresszio, pszeudoprogresszio).
Kovetkeztetés: A kutatas célkitlizése, hogy az nti-PD-1
kezelés hatékonysagat klinikai vizsgalaton kiviil, a ,,valds
¢letben,, , a Debreceni Egyetem Borgyogyaszati Klinikan
kezelt betegeknél vizsgalja.

Csanyi 1ldik6 dr.!, Ocsai Henriette dr.!, Varga Anita dr.,
Manczinger Méaté dr., Papp Benjamin Tamas dr.t, Kemény
Lajos dr.t, Olah Judit dr.*?, Baltas Eszter dr.

Akralis melanomak Kklinikopatoldgiai jellemzése és
prognosztikai faktorai

(SZTE SZAKK Borgyogyaszati és Allergologiai Klinika,
Szegedl; SZTE SZAKK Onkoterapias Klinika, Szeged2)

Bevezetés: Az akralis melanomak a kutan melanomak
azon ritka alcsoportjat képezik, melyek a tenyér-talp
borébol vagy a korom alatti teriiletrél indulnak ki. Irodalmi
adatokbol ugy tiinik, hogy ezen altipus prognosztikailag
és az onkologiai kezelésekre adott valaszban is eltérést
mutat a tobbi kutan melanomahoz képest, melyet a késoi
felismerés mellett a genetikai hattér magyarazhat. Erdekes
kérdés, hogy az alcsoporton beliil a tenyéri-talpi és a
szubungualis melanomak kdz6tt van-e tovabbi szignifikans
kuldnbség.

Beteganyag és modszer: Vizsgalatunk soran az 1976 és
2019 kozotti idészakban az SZTE AOK Bérgyogyaszati és
Allergoldgiai Klinikan akralis melanomaval diagnosztizalt
betegeink adatait elemeztiik, kiilonds tekintettel a
daganatos betegség klinikopatologiai jellemzdire, a
talélésre és a prognosztikai faktorokra. Célkitiizésiink
volt tovabba, hogy az akralis melanoma csoporton
beliil dsszehasonlitsuk a tenyéri-talpi és a szubungualis
melanomakat, feltarjunk esetleges kiilonbségeket.

Eredmények: A vizsgalt id6szak alatt Osszesen 5432
kutan melanomat diagnosztizaltunk. Az akralis csoportba
a betegek kevesebb, mint 4%-a tartozott, az 5- és 10-éves
teljes tulélés 60 és 40% volt. A tenyéri-talpi (n=151) ¢és
a korom alatti (n=32) melanomak kozott szignifikans
kiilonbséget a betegek atlagos életkora, a nemek kozti
megoszlas, valamint a daganat Breslow-féle atlagos
tumorvastagsaga ¢és a lokalizacio tekintetében nem
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talaltunk. Megallapitottuk, hogy mindkét csoportban
atlagosan 1,5 év telik el, amig a beteg orvoshoz fordul
elvaltozasaval. A tenyéri-talpi és a szubungualis kiindulast
alcsoportok  tulélésére és prognosztikai faktoraira
vonatkoz6 vizsgalat részletes eredményei az eldadas soran
kertilnek ismertetésre.

Kovetkeztetés: Az acralis melanomak
klinikopathologiai jellemzdinek, prognosztikai faktorainak
és a tulélési adatainak vonatkozasdban vizsgalatunk
megerdsitette a kaukazusi betegcsoportban leirt irodalmi
adatokat. A tenyéri-talpi és a szubungualis kiindulasu
melanomék kozOtt a vizsgélt paraméterekben voltak
eltérések, de szignifikans kiilonbséget nem talaltunk.

Vattay Dorottya dr., Balatoni Timea dr., Panczél Gitta dr.,
Liszkay Gabriella dr.

Cemiplimab kezelés attétes cutan laphamcarcinomaban
(Orszéagos Onkologiai Intézet, Budapest)

Bevezetés: Az attétes, illetve lokalisan elorehaladott
laphamcarcinoma szisztémas terapiajaként a kozelmultban
a kemoterapia mellett hazankban is elérhetévé valt a PD-1
gatld cemiplimab immunterapia.

Eredmények: 84 éves férfibetegiinknél 2019 juliusban
retroauricularisan porcot infiltraldé laphamcarcinomat,
majd oktoberben recidivat tavolitottak el. 2020 marciusban
statuszrogzitd CT a parotist infiltralo recidiva mellett nyaki
nyirokcsomod-propagaciot is leirt. Totalis parotidectomia,
nyaki blockdissectio, és postoperativ irradiatio tortént.
Ezt kdvetden 2020 augusztusban a daganat a hegvonalban
ismét kitijult, majd eltavolitasra keriilt. Novemberi fizikalis
vizsgélatakor a nyak bal oldalan, a bal allszogletben
és az antihelixnek megfeleléen tovabbi progressziot
észleltiink. Statuszrogzité CT a hilusokban is patoldgias
nyirokcsomokat véleményezett.

Onco-Team cemiplimab terapiat javasolt, melyet
decemberben megkezdtiink. A 2. ciklus immunterapiat
megelézéen  az  ismert  metasztazisok  jelentds
novekedését észleltiik. A 3. ciklusra valo felvételekor a
bal mandibulaszdglet alatti subcutan metastasis jelentds
méretcsokkenését figyeltiik meg, a kisebb gocok csaknem
kompletten regredialtak. A 12. heti CT mind a fej-nyaki
régioban, mind mediastinohilarisan nagyfoku regressziot
igazolt. Azonban a tiidoben megjelend kétoldali savszerti
denzitasemelkedések hatterében autoimmun pneumonitis
mellett lezajlott COVID-19-fertdzés meriilt fel. Ismételt
SARS-CoV-2 PCR teszt negativ eredményt adott, IgG-
antitest szerologia pozitivnak bizonyult. A 4. ciklus
immunterapiat megel6zo fizikalis vizsgalat soran csaknem
komplett remissziot észleltiink. A 2021. marciusi, 16. Heti
kontroll CT a metastasisok tekintetében tovabbi regressziot
mutatott. A beteget késobb dyspnoe miatt a teriileti
pulmonoloégian hospitalizaltak, tiinetei hatterében post-
COVID tiinetegyiittest véleményeztek. A majusi kontroll
CT a tiiddben kovetett gyulladdsos eltérések tekintetében
parcialis regressziot igazolt, a metasztazisok residuumai
stationernek bizonyultak. A komplett remissziora és a
kialakult gyulladasos tiinetekre valo tekintettel a kezelés
felfliggesztése mellett dontéttiink.
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Kovetkeztetés: Betegiink esetében az agressziv,
gyorsan recidivald, sugarrezisztens daganat 4 ciklus
cemiplimab kezelést kovetden komplett remisszioba keriilt.
Jol megfigyelhetd volt az immunterapia mellett jelentkezd
pseudoprogressio. Az eset komplexitasat fokozza, hogy
beteglink az aktiv immunterapia kozben COVID-19-
fertdzésen esett at. Hospitalizaciot igénylé poszt-COVID
tiinetei hatterében az immunterdpia immunmodulans
hatasa is feltételezhetd.

Janka Eszter Annadr.t, Varvolgyi Tiinde dr.}, Sipos Zoltan?,
Sods Alexandra?, Hegyi Péter dr.2, Kiss Szabolcs dr.2,
Dembrovszky Fanni dr?, Solymar Margit dr?2, Emri
Gabriella dr.!

A szérum S100B és LDH prediktiv szerepének
értékelése melanomaban: meta-analizis

(Debreceni Egyetem AOK Bérgyogyaszati Tanszék,
Debrecen?, PTE AOK Transzlaciés Medicina Intézet,
Pécs?)

Bevezetés: Egy szérummarkernek lehet diagnosztikai
(a betegségkitijulas valoszinliségét jelzd) és prognosztikai
(egy elkovetkezd betegségprogresszio/halalozas
valdszintiségét jelz6) prediktiv értéke. A szérum LDH
ismert prognosztikai marker IV. stadiumt melanoméban,
amit az érvényben 1évd stddiumbeosztds is figyelembe
vesz. A szérum S100B-t a napi gyakorlatban a tiinetmentes,
de magas attétrizikoji betegek kovetésére, valamint
terapia monitorozasra hasznaljuk, bar a mai napig nincs
erre vonatkozd egyértelmii ajanlas. Az eddig leko6zolt
egyetlen meta-analizis az S100B (stadiumtol fliggetlen)
prognosztikai szerepét vizsgalta. A relative egyszerd,
konnyen ismételhetd vizsgalati lehetdség miatt egy jol
megvalasztott szérummarker nagy klinikai haszonnal bir.

Beteganyag és modszer: Vizsgalatunkban célul tiiztiik
ki, hogy meta-analizis modszerrel Osszehasonlitsuk a
szérum S100B és LDH diagnosztikai és prognosztikai
értekét a melanomas betegeknél. A metasztatikus és
nem-metasztatikus betegséget elkiilonité (diagnosztikai
prediktiv) érték (AUROC) vizsgalataira 6 publikaciot
talaltunk alkalmasnak a meta-analizisbe torténd bevonasra,
Osszesen 1033 beteg adata keriilt elemzésre. A halalozasi
kockazatot jelzé (prognosztikai prediktiv) értek (HR)
vizsgalata soran tiz modellt tudtunk bevonni a meta-
analizisbe, 0sszesen 1987 beteg adata keriilt elemzésre.
Az 1-éves és 2-¢ves talélési adatok elemzésére 4 modell,
Osszesen 1940 eset keriilt bevonasra.

Eredmények: A meta-analizis alatdmasztotta, hogy
a szérum S100B valid marker az attétes és nem Aattétes
melanomas esetek elkiilonitésére, a szérum LDH ebbdl a
szemponthol kevésbé alkalmas marker.

Kovetkeztetés: Tovabba, eredményeink alapjan mind

az emelkedett szérum S100B-, mind az emelkedett LDH-
szint a haldlozas magas kockazatat jelzi metasztatikus
melanomas  betegeknél, ¢és  egymastol  fliggetlen
prognosztikai tényezok.
A kutatast az OTKA K120206 és a GINOP-2.3.2-15-2016-00005
szamt projektek tamogattak. A projektaz Eurdpai Unid tamogatasaval,
az Eurdpai Regionalis Fejlesztési Alap tarsfinanszirozasaval valosult
meg.
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Kispal Mihaly dr., Czirbesz Kata dr., Baranyai Fanni dr.,
Panczél Gitta dr., Vattay Dorottya dr., Balatoni Timea dr.,
Liszkay Gabriella dr.

Cutan és subcutan metastasisok elektrokemoterapias
ellatasa két eset kapcsan

(Orszagos Onkoldgiai Intézet Onkodermatologiai Osztaly,
Budapest)

Bevezetés: Az  elektrokemoterapia  segitségével
lokalisan tudjuk kezelni a cutan és subcutan attéteket,
ezzel kiegészitve a kiilonboz0 szisztémas terapiakat
metasztatikus melanoma illetve egyéb tumorok esetében. A
terapia alkalmazasaval mintegy 80%-ban remisszi6 érhetd
el. Az alabbi két esetben id6s betegek cutan és subcutan
attéteit kezeltiik sikeresen elektrokemoterapiaval.

Esetismertetés: 82 ¢éves ndébeteg arcardl 2017-ben
Clark V. Breslow 10mm-es melanoma eltavolitas. A beteg
Braf negativ. Jobb arcfélen koriilbeliil 1 cm-es conflualo
a bor felszinébdl eldemelkedd exophyticus melanoma
metastasisok jelentek meg, az orr lateralis részétol
egészen a fiiltdig terjedéen. Keytruda immunterapiat,
majd lokalis progresszié miatt Mustophoran kemoterapiat
kapott. Képalkotd vizsgalatok tovabbi lokalis progressziot
igazoltak a jobb arcfélen, ami miatt elektrokemoterapias
kezelésben részesiilt. Nyolc héttel késobbi képalkotd
vizsgalatokon és fizikalis vizsgalat soran is kifejezett
regressziot észleltlink, a tapinthaté gocok helyén mar csak
necrotikus, porkkel fedett ulcusok voltak lathatok. Jelenleg
terdpiara nincs szlkség.

89 éves ndbeteg jobb labszarrol 2017-ben Clark III.
Breslow 3,72 mm-es melanoma eltavolitas. A beteg jobb
laban szamos tomott, borsdonyi subcutan nodust és a jobb
labszar medialis oldalan egy didnyi, exulceralt, nedvedzo
subcutan metastasist észleltiink. Lokalis progresszio
miatt intraarterialis végtagi kemoterapiat és a jobb
labszar palliativ irradiatiojat végeztiik, a beteg parcialis
remisszidba kerult. Az intraarterialis kemoterapiat a
beteg romld vesefunkcids értékei miatt leallitottuk, ezt
kovetéen obszervaltuk. Novum pulmonalis disseminatio
és lokalis progresszi6 miatt célzott Braf-MEK gatlo
kezelést kezdtink, a pulmoban [év6 metastasisok
kompletten regredialtak. A jobb labon az ismert cutan
metastaticus gocok progresszidja miatt a célzott kezelést
felfiiggesztettiik. A jobb alsd végtagi cutan metastasisok
regressziot észleltiink, a tomott borsonyi subcutan
nodusok mérete jelentésen csokkent, par goc szinte
teljesen regredialt, helyiikon hegszovet talalhaté. Az
exulceralt nedvedz6 metastasis mérete szintén csokkent,
helyén necroticus, porkkel fedett ulcust észleltiink. A beteg
jelenleg terapiat nem igényel.

Kovetkeztetés: A szisztémas terapiak
eredményességéhez  lokalis  terapias  modalitasok,
tobbek kozott az elektrokemoterapia is hozzajarulhat,
mint ahogy azt a két ismertetett idés beteg esetében az
elektrokemoterapias kezelést kovetden tapasztaltuk.
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Sardy Miklés dr.*?, Sandor Sarolta dr.**, Téth Veronika dr.,
Téth Béla dr.k, Holl6 Péter dr.t

Malignus boértumorok lokalis kezelése

(Semmelweis Egyetem, AOK, Bér-, Nemikortani
és Béronkologiai  Klinika, Budapest!, Klinik fiir
Dermatologie und Allergologie, Klinikum der Universitét
Miinchen, Miinchen, Németorszag?, Heim Pal Orszagos
Gyermekgyogyaszati Intézet, Budapest®)

Bevezetés: A malignus bdrdaganatok kezelésében
elsésorban a hagyomanyos sebészi modszerek jonnek
sz6ba, kiilondsen primer tumorok esetében. Azonban néha
mas kezelést kell valasszunk, pl. inoperabilis daganat, igen
rossz altalanos allapot vagy a beteg hianyzo beleegyezése
miatt. Ebben az 6sszefoglalo eldadasban azokrol a terapias
alternativakrol lesz szo6, amelyek primer cutan malignus
tumorok vagy attétek lokalis kezelésére alkalmasak
lehetnek, pl. PDT, imiquimod krém, fluorouracil kendcs,
chemosurgery, elektrokemoterapia.

Beteganyag ¢és modszer: Részben sajat, részben
irodalmi esetek bemutatasa

Eredmények: Sokszor hatékonyak az alternativak is.

Kovetkeztetés: A hagyomanyos kezelési modszereken
kiviil szamos kurativ és palliativ modszer hasznalhato
eredményesen.

Gyimesi Aliz dr.t, Hanyecz Anita dr.t, Gyémdrei Csaba dr.2,
Gyulai Rolland dr. *
Szokatlan  Kklinikai
paraneoplasia esete
(PTE KK BOr-, Nemikoértani és Onkodermatologiai
Klinika, Pécs1, PTE KK Pathologiai Intézet, Pécs2)

megjelenésii  korai cutan

Bevezetés: A 49 éves nébeteget 2008-ban kezd6do,
testszerte jelentkezd, aprd elemi, részben follicularis
eloszlasu erythemas papuldk miatt észleltiik.

Beteganyag és modszer: Tobb alkalommal tortént
szovettani mintavétel, melyek mindegyike eosinofil
infiltracioval ~ kisért ~ granulomatosus  dermatitist
véleményezett. Az évek soran tortént részletes kivizsgalas
— autoimmun-, virusszerologia, képalkotd vizsgalatok/
tumorkutatds, hematologiai szakvizsgalat, illetve egyéb
infekcid/tuberculosis  iranyu  vizsgalatok negativ
eredménnyel zarultak. 2019-ben novumként jelentkezd
B-tlinetek hatterében hematolégian anaplésias nagysejtes
lymphoma diagndzisa kerilt felallitasra.

Eredmények: Kombinalt citosztatikus kezelés hatasara
boértlinetek regressziot mutattak, azonban késébbiekben
tobbé-kevésbé hematoldgiai malignitds aktivitasaval
parhuzamosan cutan tiinetekben is exacerbacio jelentkezett.
Mindezek alapjan diagnoézisként a malignus alapbetegség
korai cutan paraneoplasigjat véleményeztiik, melyek az
alkalmazott szisztémas valamint lokalis kortikoszteroid
terapia hatdsara javulast mutattak.

Kovetkeztetés: Esetiinkkel a szokatlan forméban
jelentkezd paraneoplasids bortiinetekre szeretnénk felhivni
a figyelmet, melyek akar évekkel is megelézhetik a

sy
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Baranyai Fanni dr., Janvary Zsolt Levente dr., Nadudvari
Néra dr., Hunyadi Karen dr., Kispal Mihaly Tamas dr.,
Liszkay Gabriella dr.

Melanoma célzott gyogyszeres kezelése
progredialé agyi metasztazis lokalis terapiaja
(Orszagos Onkologiai Intézet, Budapest)

mellett

Bevezetés: A BRAF V600 mutaciot hordozo
metasztatikus melanomas betegeknél a BRAF-MEK gatlo
kombinacios kezelés szignifikansan megnoveli a tilélést.
A terapias valasz azonban meglehet6sen heterogén, ezért
kiegészitd terapias modalitasok alkalmazasa is indokolt
lehet. A kozponti idegrendszeri melanoma attéteknél a
sztereotaxias sugarsebészeti eljarasok hozzajarulhatnak a
gyogyszeres terapia eredményességéhez

Eredmények: A 67 éves nobetegnél 2015-ben a jobb
comb lateralis felszinér6l Clark IV, Breslow 3,44 mm-
es nodularis melanoma eltavolitasa tortént. 2016-ban
a jobb inguinalis régidban nyirokcsomd metasztazis
jelentkezett. Ezt kdvetéen CT vizsgalat kétoldali multiplex
pulmonalis metasztazist is leirt. BRAF pozitivitas alapjan
Tafinlar-Mekinist terapiat kezdtiink. A 12. héten elvégzett
restaging CT parcialis remissziot irt le. A Tafinlart Grade
3-as kreatin-kindz emelkedés miatt az 5. ciklus 6ta 75%-
ra csokkentett dozisban adtuk. 2018-ban koponya MR
vizsgalat bal frontalis szoliter agyi metasztazist igazolt.
Idegsebészeti konzilium javaslatara 1x18 Gy sztereotaxias
pontbesugarzas tortént. Az Onco-team a kombinalt célzott
kezelés folytatdsa mellett dontott. Kontroll képalkotd
vizsgalatai stabil parcialis remissziot igazoltak. 2020-ban
koponya MR az ismert cerebralis metasztazis ndvekedését
abrazolta, ezt kdovetden ujabb 1x16 Gy sztereotaxias
reirradiacioé tortént, azonban a metasztatikus goc tovabbi
progressziodja igazolodott két honappal a besugarzas utan,
ezért mutéti eltavolitasra keriilt. Betegiink jelenleg is
célzott gydgyszeres terapiaban részesiil, a legutols6 2021.
juniusi kontroll CT vizsgalat komplett remissziot igazolt.

Kovetkeztetés: Beteglink 48 honappal a cerebralis
progressziot kovetden komplett remisszio allapotaban

crer

cerebralis lokalis ellatasnak is koszonhetben.

Véanyai Beatrix dr!, Yi-Che Chang Chien dr?, Emri
Gabriella dr.t, Juhasz Istvan dr.!

Basosquamosus carcinoma (?)

(Bérgyogyaszati Klinika, Debrecen!, Patologia Intézet,
Debrecen?)

Bevezetés: A basosquamosus carcinoma (BSC)
szovettani képében fellelhetok mind a basalioma (BCC),
mind a laphamkarcinoma (SCC) jellegzetes sejtjei.
Besorolas szerint a BSC egy ritka BCC altipus, mely
esetenként rossz prognoézissal tarsul.

Beteganyag ¢s modszer: Klinikankon 85 éves koraban,
jO altalanos allapotban jelentkezett a nébeteg teljes orrat,
bal orcajat érintd, CT alapjan az orrcsonton és az orbita
medialis falan mar csontdestrukciot okozo tumorral. 2014
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ota szamos alkalommal operaltak az orr bérét, melyek
szovettani eredményei kdzott volt sebaceous carcinoma
(2014), SCC (2017), folliculocentrikus BCC (2019).
2020-ban az orr bal oldalarol kimetszett tumor szovettana
BSC volt, non in toto eltavolitassal. Ismételt miitéttel sem
sikeriilt tumormentes sebszéleket biztositani, a masodik
szovettani vizsgalat is a BSC diagnozist erdsitette
meg. A fent jelzett klinikai és radiologiai statusz miatt
jelentkezett klinikankon. Vismodegib kezelést kezdtiink,
de progresszié miatt 3 honap utan ezt felfiiggesztettiik.
Ismételt szovettani mintavétel tortént tobb helyrdl, ezek
egyikében SCC részletei mutatkoztak.

Eredmények: Palliativ sugarterapiaban részesiilt,
majd anti-PD-1 (cemiplimab) kezelést kezdtiink, mellyel
sikerlilt a kivant hatast - jelentés mértékli regressziot
elérni.

Kovetkeztetés: A BSC hisztogenezise nem tisztazott.
Jelen esetben kollizios tumor lehetdsége is felmeriil. A
PD-1 gatlo kezelés fontos szerepet tolt be az elérehaladott
non-melanoma bérdaganatos esetek kezelésében.

Lengyel Zsuzsanna dr., Németh Csongor dr., Kadar Zsolt dr.,
Gyulai Rolland dr.

PD-1 inhibitor Kkezeléssel szerzett tapasztalataink
elérehaladott/metasztatikus cutan
laphamkarcinomaban- egy centrum tapasztalata

(PTE Bor-, Nemikortani és Onkodermatologiai Klinika,
Pécs)

Bevezetés: A helyileg eldrehaladott (lacSCC) és/
vagy metasztatikus cutan laphamcarcinoma (mcSCC)
kezelésében az elmult két évben két PD-1 inhibitor
keriilt  torzskonyvezésre a  vilagon (cemiplimab,
pembrolizumab). Ebben a betegcsoportban eddig magas
hatékonysagot mutatd kezelés nem volt elérhetd, tovabb
nehezitette a terapia valasztast a betegek magas életkora
¢s tarsbetegségeik. Az immun ellendrzépont gatlo (PD-1)
kezeléssel a betegek kozel felénél valamilyen foku terapias
valasz kialakulasa varhato.

Beteganyag ¢és modszer: A szerz6k a Pécsi
Tudomanyegyetem Boér-, Nemikortani és Onkoderma-
tologiai Klinikan az elmtlt masfél évben eldérehaladott és/
vagy metasztatikus laphamcarcinoma miatt PD-1 gatld
kezelésben részesiilo betegek adatait dolgoztak fel. Tizenhét
betegnél tortént kérvény benyujtasa, ebbdl négy esetben a
kezelés nem kezdddott el nagyfoku allapotromlas miatt.
Vizsgalatunkban 13 f6 adatait elemeztiik (8 metasztatikus,
5 lokalisan elérehaladott). Kozel minden esetben (12/13)
értékelhetd terapias valaszt detektaltunk. A terapia
hatékonysaga, a terapias valaszig megjelend idén kiviil,
vizsgalatuk a betegek életmindségét, a kezelés mellett
jelentkezé mellékhatasokat és a fajdalom valtozasat.

Eredmények: Eredményeink alapjan, a nemzetkozi
adatokkal 6sszhangban, elmondhatjuk, hogy a betegeinknél
pozitiv terapias valasz hamar kialakult, mellékhatas
kevés volt és az ¢letmindségben jelentds allapot javulas
volt észlelhetd. A szerzok fontosnak tartjadk minden eset
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onkoteamen torténd megyvitatast és ahol a sebészi rezekcio
nem in toto lehetdsége meriil fel, valamint sugarterapia
nem jon szoba a PD-1 gatlo valasztasa jo terapias lehetoség
napjainkban.

Liszkay Gabriella dr.t, Czirbesz Kata dr.!, Matrai Zoltan
dr?,

Jani Néra dr.3, Bencze Eszter dr.?, Kenessey Istvan dr.4®
Aprimer tumor BRAF és NRAS mutaciojanak prediktiv

és prognosztikai értéke a sentinel nyirokcsomoé
statusszal osszefiiggésben; 159 beteg retrospektiv
vizsgalata

(Orszagos Onkologiai Intézet Dermatoonkologiai Osztaly,
Budapest!, Orszagos Onkologiai Intézet Daganatsebészeti
Kozpont Emlb-lagyrész  Daganatsebészeti  Osztaly,
Budapest?, Orszagos Onkologiai Intézet Daganatpatologiai
Kozpont Sebészeti és Molekularis Patologiai Osztaly,
Budapest’, Orszagos Onkologiai Intézet Nemzeti
Rakregiszter ¢és Biostatisztikai Kozpont, Budapest?,
Semmelweis Egyetem II. szamu Pathologia, Budapest®)

Bevezetés: Az Orszem nyirokcsomd (SLN) statusz
a melanoma egyik legfontosabb prognosztikai faktora.
Tanulmanyunkban a primer tumor BRAF és NRAS
tényezok mellett a sentinel nyirokcsomo statusszal,
valamint a taléléssel dsszefliggésben.

Beteganyag és mddszer: Retrospektiv vizsgalatunkban
159 beteg életkorat, nemét, a primer tumor lokalizacidjat,

igjat, szovettani tipusat, a
tumorban ¢észlelt mitdzisszamot, lymphovascularis ¢és
perineuralis invazidt, a tumort infiltrdld lymphocytak
jelenlétét, regresszids jeleket, valamint a BRAF és NRAS
mutaciot vetettiik 6ssze a sentinel nyirokcsomo statusszal,
valamint a kiillonb6z6 tulélési paraméterekkel.

Eredmények: A vizsgalt klinikopatologiai faktorok
koziil tobbvaltozos analizissel egyediil a tumorvastagsag
novelte a SLN-pozitivitas kockazatat (p=0,0025). A primer
tumor BRAF és NRAS mutécidja nem bizonyult az SLN
statusz prediktoranak. Mig az NRAS mutans alcsoport
progressziomentes ¢és tdvoli metasztazismentes tulélése a
legkedvezotlenebb volt, 6sszehasonlitva a BRAF pozitiv és
a kettés vad tumorokéval. NRAS mutans melanomakban a
sentinel nyirokcsomo pozitivitas ritkabb volt, mint a masik
két csoportban. A sentinel nyirokcsomo statusz mellett a
primer tumor NRAS mutécidja a progresszid fliggetlen
prognosztikai tényezdjének bizonyult.

Kovetkeztetés: Elemzésiink alapjan megallapithatjuk,
hogy az NRAS mutans alcsoport, negativ SLN statusz
ellenére is szorosabb obszervaciot igényel, a magasabb
aranyban el6forduld progresszio korai felismerése
céljabol.
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Rézsa Petra dr., Agoston Déra dr.t, Szederkényi Edit dr.2,
Varga Anita dr.!, Ocsai Henriette dr., Baltas Eszter dr.,
Kemény Lajos dr.}, Olah Judit dr.3, Kis Erika dr.

Multiplex nem-melanoma  bértumorok sikeres
elektrokemoterapias  kezelése  vesetranszplantalt
betegben

(Szent-Gyorgyi Albert Klinikai Kozpont Bérgydgyaszati
és Allergologiai Klinika, Szeged!, Szent-Gyorgyi Albert
Klinikai Koézpont Sebészeti Klinika, Szeged?, Szent-
Gyorgyi Albert Klinikai Kézpont Onkoterapias Klinika,
Szeged®)

Bevezetés: A hosszGtdvon immunszuppressziv
kezelésben részesiild betegekben a rosszindulatd
bérelvaltozasok kialakulasanak rizikoja magasabb, mint
az atlagpopulacioban. Ezek a bérdaganatok nagy szamban
jelentkezhetnek, gyors ndvekedés, aggressziv viselkedés
jellemzd rajuk. Sebészi kimetszést kdvetden gyakrabban
fordul el6 lokalis recidiva, és/vagy tavoli disszeminacio.
A multiplex tumorok kezelése kihivast jelent, kiilondsen a
fej-nyak régidban.

Beteganyag és modszer: A szegedi Sebészeti Klinika
egy 70 éves férfi beteget referalt a Borgyogyaszati
és Allergologiai Klinikdara multiplex, a fej-nyak
régidban (n=11) és a tdrzson (n=4) elhelyezkedd,
hameredetli tumorainak ellatdsa céljabol. A betegnél
2012-ben végeztek vesetranszplantaciot, ezt kdvetden
folyamatos immunszuppressziv —terapiaban részesiilt.
A kréonikusan immunszupprimalt beter6l kordbban
basalioma, aktinikus keratosis, laphdmcarcinoma sebészi
eltavolitasa tortént (n=27). Az onkoteam dontése alapjan
a jelenlegi nem-melanoma bordaganatok (n=15) ellatasara
elektrokemoterapias kezelést végeztink.

Eredmények: A beavatkozast a jelenlegi standard
protokollnak  megfeleléen,  altatdsban, intravénas
Bleomycin adasa mellett végeztiik el. A kezelt tertletek
teljes remisszidban vannak két évvel egy kezelés utan, az
idékozben jelentkezé novumok miatt (n=14) Gjabb ECT
kezelést végeztiink.

Kovetkeztetés: szervtanszplantacion  atesett,
¢lethosszig  tartdé  immunszuppressziv — terdpidban
részestilo betegek egy kiillondsen magas rizikoju csoport
a hameredetti tumorok kialakuldsanak szempontjabol. A
terapids lehetdségeink kozott van a topikalis kemoterapia,
fotodinamias kezelés, krioterapia, sebészi -eltavolitas,
sugarkezelés. Elektrokemoterapiaval szamos tumor
kezelheté egyszerre, tovabba kiemelendd a magas
objektiv tumorvalasz (OR=96%), a jo mellékhatasprofil,
az ismételhetdség, illetve a kedvezd esztétikai eredmény.

A
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Imrédi Eleondra dr., Kuzmanovszki Daniella dr., Harsing
Judit dr., Szakonyi Jézsef dr., Hollé Péter dr.
Borfiiggeléktumorok  Klasszifikacioja
modalitasai

(Semmelweis  Egyetem,  Boér-,
Béronkologiai Klinika, Budapest)

és terapias

Nemikortani  és

Bevezetés: A borfiiggelék tumorok eléfordulasa
irodalmi raritisnak szamit, bar az elmult évtizedben
emelkedd tendencidt mutatnak, incidencidjuk mintegy
0,1:100.000 tehet6. Négy o struktirabol szarmazhatnak,
igy a szOrtiiszokbol, a faggyumirigyekbol, az apokrin
illetve az ekkrin mirigyekbdl. Sporadikus, illetve
genetikai szindromak részeként jelenhetnek meg, a Birt-
Hogg-Dubé-, Muir-Torre-, Cowden-, Brooke-Spiegler-
szindromak részjelenségeként manifesztalodhatnak.

Beteganyag és modszer: A borfiiggelék tumorokat két
f6 csoportra oszthatjuk, a verejtékmirigy tumorokra és

a faggyumirigy tumorokra, melyeken beliil tovabbi két
csoport kiilonithetd el, a benignus és a malignus tumorok.

Eredmények: Abenignus tumorok kezelésében a sebészi
excizio és a CO2-laserrel valo eltavolitas az elsddleges,
mig nem metasztatikus malignus tumoroknal a megfeleld
biztonsagi szegéllyel torténd miitét, sentinel nyirokcsomod
biopsia jon szdba, pozitiv szovettani eredmény esetén
blokkdissectioval. Az irradiato a bdrfiiggeléktumorok
kezelésében is kiemelt jelentdségl, kurativ és palliativ
szereppel bir. Szisztémas terapidk (immun-checkpoint
inhibitor, célzott terapia, chemoterapia) metasztatikus
esetekben jonnek szoba.

Kovetkeztetés: A borfiiggeléktumorok metasztatikus
esetei rendkiviil ritkan fordulnak eld, ezért az irodalomban
eset ismertetéseket kozdlnek. A jovoben 1j molekularis
célpontok felfedezésével innovativ terapias algoritmusok
kerilnek célkeresztbe.

Gyermekborgyogyaszat

Belsé Nora dr., Csoma Zsanett dr.

Az  allergolégiai  kivizsgalds menete  atépias
gyermekeknél
(Szent-Gyorgyi  Albert  Altalanos  Orvostudomanyi

Kar, Szegedi Tudomanyegyetem, Boérgyodgyaszati és
Allergologiai Klinika, Szeged)

Bevezetés: Az atopias dermatitis (AD) kronikus,
recidivalo, multifaktoridlis gyulladdsos borbetegség,
melyre a sériilt borbarrier és az atopids hattér jellemzo.
Szamos kiilsé tényezd vezethet az atdpids tiinetek
fellangolasahoz. Az irritansok, inhalativ allergének, ételek,
mikrobialis fertdzések, kontakt allergének, izzadtsag és a
vakaras hatasara gyakran exacerbalodnak a gyulladdsos
bortiinetek. Kisgyermekeknél gyakori a tej, tojas és
foldimogyoré allergia, a nagyobb gyerekeknél inkabb a
kornyezeti allergénekre torténd szenzitizacid jellemzd,
leggyakrabban a hazipor atka, allati szérok, vagy pollenek
szerepelnek kivalté okként.

Beteganyag ¢és modszer: A betegek nagy részében az
OsszIgE szint emelkedett, a specifikus IgE pozitivitasok
meghatarozésa indokolt lehet. A speclgE és Prick tesztek
az ¢ételallergidk kimutatdsaban alacsony specificitassal
birnak ¢és a prediktiv értékiik alacsony, ennek igazolasara
a kettds vak étel provokacié elvégzése javasolt. In vivo
tesztek kdzil az inhalativ agensekre végzett Prick teszt
kiilonosen fontos, mert az AD betegeknél a bortiinetek
sulyossdga ¢és a hazipor atkdra torténd szenzibilizacio
kozott magas korrelacid mutathatd ki. Az epikutan
probékkal a kdrnyezeti kontakt allergének sztirhetok.

Eredmények: Nagy segitséget jelent a ma mar
csak kiilfoldon alkalmazott atopy patch teszt, melynek
specificitdsa az 6sszes teszt koziil a legmagasabb, elvégzése
kiilonosen fontos lenne, mert a gyulladt béron keresztiili

310

allergias szenzitizacié ndveli az asthma és allergias rhinitis
kialakulasanak rizikojat.

Kovetkeztetés: A klinikai gyakorlatban AD esetén
nem végziink rutinszeriien allergologiai kivizsgalast, de
a prognozis, a szenzitizacié megitélése, a differencialis
diagnézis és a terapias terv felallitasa szempontjabol
indokolt esetekben javasolt a fent emlitett vizsgalatok
elvégzése, az egyéni €s csaladi anamnézis ismeretében.

Veres Klara dr.!, Medvecz Marta dr.?, Szalai Zsuzsanna
Zsdfia drt

Szegmentalis neurofibromatosis: De mégis melyik
tipus?

(Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet, Buda-
pest!, Semmelweis Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi
Kar Bér-, Nemikortani és Béronkologiai Klinika, Budapest?)

Bevezetés: Napjainkban a gyors ttemben fejlodé
genetikai vizsgalatok segitséget nyudjtanak a betegségek
hatterének feltérképezésére, megértésére, ami a korabbi
ismereteink pontositasat, a klasszifikaciok atalakulasat
eredményezheti. Ez a valtozas a neurofibromatosisok
klasszikus beosztasat is érinti: a neurofibromatosisok 5.
tipusa, azaz a szegmentalis neurofibromatosis helyett
Professzor Dr. Rudolf Happle bevezette az 1-es és 2-es
tipust szegmentalis mozaikossag fogalmat.

Beteganyag és modszer: A szerzOk egy 10 éves
leanygyermek esetét ismertetik, akinek testszerte
jelentkezé tejeskavé foltok és neurofibromak mellett
az egész jobb felsd végtagot érintden, szegmentalis
elrendez6désben kifejezett deformitast okozo plexiform
neurofibromaja alakult ki. A genetikai vizsgalat 1-es
tipust neurofibromatosist igazolt, a kifejezett szegmentalis
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manifesztacio hatterében 2-es tipusi szegmentalis
mozaikossag feltételezhetd.
Eredmények: 1-es tipusii neurofibromatosisban,

a tipusos tejeskavé (Café au Lait) foltok, valamint a
kisebb cutan és subcutan neurofibromak mellett az
érintettek nagyjabol Ys-énél az élet folyaman plexiform
neurofibromak is megjelennek. Ezek a test barmelyik
részén kifejlédhetnek, méretiik ¢és szamuk a kor
elérehaladtaval folyamatosan ndhet, gyakran a teriilet
deformitasat, illetve vitdlis szervek komprimalasat
okozva. A késébbiekben ezekbdl akar neurosarcoma vagy
malignus periférias ideghiivelyi tumorok is kifejlédhetnek,
ezért a neurofibromatosis diagnézis felallitdsa utan
elengedhetetlen az egész életen at tartd bérgyogyaszati,
illetve multidiszciplinaris gondozas.

Kovetkeztetés: Az életminéséget  jelentsen
befolyasold, novekvé méretli plexiform neurofibromak
kezelése régota megoldatlan kihivas. Eddig kizérolag
sebészeti beavatkozasokkal Ilehetett kezelni, amely
szamos operéacioval és csak részleges eredményekkel jart.
Az elbadasban emlitésre keriil az inoperabilis, kiterjedt
plexiform neurofibromak esetében alkalmazhato legujabb,
célzott terapias lehetdség is.

Szalai Zsuzsanna dr.

A jovo terapias kihivasai a gyermekbérgyogyaszatban
(Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet,
Budapest)

Bevezetés: A jovo gyermekbdrgyodgyasza szamara
fantasztikus lehetdségeket biztosit majd az a terapias
arzenal, amelyet tobbek kozott a biologiai terapia
forradalma jelent. Pontosan ez fogja a fejtorést is okozni
a kovetkezd orvosgeneraci6 szamara, folyamatos
mérlegelést ¢és odafigyelést kivanva. Az idésebb
generacié még élvezhette azt az orvos-beteg kapcsolat
adta id6igényes személyes kontaktusok varazsat, amely
ma kihaloban van, ugyanakkor kevésbé fog szembesiilni
azokkal a szomort pillanatokkal, amikor azt kellett
mondanunk a betegnek, hogy sajnos ebben, vagy abban
a betegségben sajnos a lehetdségeink korlatozottak, vagy
széttartuk a keziinket azzal, hogy egyaltalan nem tudunk
segiteni. A fiatal kollégaimat arra biztatom, hogy probaljak
meg a hagyomanyos betegkontaktusok varazsat megdérizni,
ebben a felgyorsult vilagban is Orizzék meg azokat az
értékeket, amelyeket elddeinktdl tanultunk, ugyanakkor
¢élvezzék azokat a lehetéségeket, amelyeket a tudomanyos
eredmények alapjan mar elérnek.

Beteganyag ¢és modszer: A ritka genetikai eredetli
megbetegedésektdl a gyakori szerzett formakon at a
pathobiologiai folyamatok és a hattérben all6 okok
megeértésének lehetliink szemtanti. A személyre szabott
terapiaké a jovo. Az j szisztémas terapiak soksziniisége
mellett a lokalis kezelések is megujulnak. Példaul a
mikrobidlis folyamatok nyomonkdvetése miatt a lokalis
pre-, pro-, ¢s postbiotikus készitményeket alkalmazhatunk
egyre tobb készitményben.
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Eredmények: A  kronikus betegségek esetében
szamtalan 0j gyermekekre adaptalt guideline Iatott
napvilagot, melyeknek a naprakész kovetése fontos
feladat. Ezek kozé tartozik tobbek kozott az atopias
dermatitis patomechanizmusanak Uj megkozelitése, a
felnéttkori és gyermekkori atopias dermatitis kezelésének
kiilonbségei, ennek kiilonds jelentdsége a lokalis terapia
kivitelezésében, vagy példaul a lichen sclerosus et
atrophicus, a mozaik verrucak kezelési algoritmusanak
ujdonsagai, kezelési lehetdségei.

Régebb ota alkalmazott terapidk, mint példaul az
infantilis capillaris hemangioma kezelésében szerzett
tapasztalatok felelevenitése azért sziikséges, mert még
napjainkban is igen gyakran fordul el6, hogy egy csecsemd
a szisztémas terapia beallitasara késén ( idon tul) kertil
ambulanciankra, amikor a hatékony kezelés megkezdésére
mar nincsen lehetdség.

Kovetkeztetés: Az eldadasban egy-egy példaval
illusztralva keriil sor a fentiek ismertetésére.

» Korabban mar ismert szisztémas szerek alkalmazasa
eddig nem ismert indikéaciéban

« Uj szisztémas szerek alkalmazasa korabban mas terapias
lehetéségekkel kezelt esetekben

* Korabban jol ismert korokozok ,,ij szerepkorben”

* A mindent tud6 orvos megvaltozott imazsa, a személyes
betegvizsgalat nélkiilozhetetlen varazsa

Tajti Zsanett dr.!, Gal Péter dr.2, Csoma Zsanett Renata dr.
Gyermekintenziv Osztalyon kezelt kritikus allapoti
borgyogyaszati eseteink

(Borgyogyaszati  és  Allergologiai  Klinika, Szegedi
Tudomanyegyetem, Szent-Gyorgyi Albert Altaldnos
Orvostudomanyi Kar, Szeged, Szeged!; Gyermek-

gyogyaszati Klinika és Gyermekegészségiigyi Kdzpont,
Szent-Gyorgyi Albert Altalanos Orvostudomanyi Kar,
Szeged, Szeged?)

Bevezetés: A Gyermekintenziv Osztalyon kezelt
betegeknél a terapia alapja a létfontossagu szervek
mikddésének stabilizalasa, ritkdn keriil elsédleges
fokuszba a kiiltakaro. Eldadasunkban négy kritikus
allapoti gyermek esetét kivanjuk bemutatni, akiknél
a stlyos betegségiik oka, vagy éppen kovetkezménye,
érdekes boérgyogyaszati diagnozist rejtett.

Beteganyag és modszer: Els6 betegiinknél sziiletésekor
diagnosztizalasra keriilt sulyos ichtyosisa. A tarsult
kifejezett taplalaszavar, somaticus retardacio, anaemia €s
immunhiany miatt tobb alkalommal intenziv osztalyos
kezelésre szorult. A komplex tiinetegyiittes hatterében
genetikailag kimutatott, ritka betegség igazolddott.
Masodik betegiink 14 évesen kerlilt siirgdsséggel
észlelésre gravis anaemia (mérhetetlen Hgl és Htk érték),
progredidlé tudatzavar és akut hasi panaszok miatt.
Ismeretlen ideje fennalld, hypoxias eredetlinek tarthato
stlyos szivelégtelensége kovetkezményeként hydropshoz
hasonlitd, testszerte észlelhetd sulyos odémaképzodés,
a harmadik terckben folyadékfelhalmozodas latszddott,
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melynek hatterében extrém foka pediculosis lehetdsége
meriilt fel. Harmadik betegiinknél szeptikus allapot,
hideg sokk, artérias keringési elégtelenség eredményezte
a rapidan progredialé purpura fulminansnak megfeleld
bortiineteket. A negyedik pacines esetében acut lymphoid
leukaemia kezelése kapcsan kialakult pancitopaenia
talajan alakult ki disszeminalt gombafertézés, majd az
orrnyerget és a kemény szajpadot stlyosan destrualo,
necrotikus laesio.

Kovetkeztetés: Szamos korkép esetében a sikeres
kezeléshez eclengedhetetlen a gyermekgyodgyasz, a
boérgydgyasz és az intenziv terapids szakorvosok kozotti
szoros egyuttmiikodés. Eseteinkkel fel szeretnénk
hivni a figyelmet arra, hogy az intenziv terapia soran
talalkozhatunk olyan betegségekkel, melyek idében
torténd borgyogyaszati kezelése a beteg gyogyuldsa
szempontjabol kulcsfontossagl, kronikus gondozasuk
pedig elengedhetetlen a jobb ¢életmindség biztositasa
érdekében.

Becker Krisztina dr.!, Veres Klara dr.2, Medvecz Marta dr.!
Kutan mozaicizmus egy eset kapcsan

(Semmelweis Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kar
Bor-, Nemikortani és Béronkoldgiai Klinika, Budapest?,
Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet,
Budapest?)

A mozaicizmus egy genetikailag homogén zigotaban
két vagy tobb kiilonboz6 sejtpopulacio megjelenése.
A béron megjelend tiinetek ezt az allapotot tiikrozik.
Genetikai oka mutacio, mely lehet struktiralis vagy
funkcionalis. A bdron a jellegzetes mintazattal ismerhetd
fel, archetipusa a Blaschko altal elsdként leirt forma, de
ismert sakktabla, filloid, kdzépvonalat nem tartd nagy
foltos és lateralizalt forma is.

Esetiink egy klinikailag tipusos hypomelanosis Ito,
melynek kapcsan attekintjiik e korképcsoport spektrumat,
felosztasat és az ismert vagy ma még ismeretlen génhez
kapcsolhato, mozaiknak tekintett korképeket.
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Csoma Zsanett Renéata dr.

Hétkoznapi gyakorlat és protokoll: mit adjunk és mit
ne adjunk a gyermeknek?

(Szegedi Tudomanyegyetem Szent-Gyorgyi Albert
Orvostudomanyi Kar, Bérgyogyaszati és Allergologiai
Klinika, Szeged)

A kronikus betegségek kezelésében jelentds, mindmaig
megoldatlan problémat jelent a betegek alacsony terapias
egylittmikodése, adherencidja. Az  Egészségiigyi
Vilagszervezet véleménye alapjan az adherenciara iranyuld
beavatkozasok hatékonysaganak novelése nagyobb
hatassal lehet a népesség egészségére, mint az egyes
gyogyszeres kezelések javitasa. A nem megfeleld terapias
egyiittmiikddés hatterében szamos ok allhat: a betegség
természetére, lefolyasara vonatkozo pontos informaciok
hianya, a készitmény magas ara, til sokfajta készitmény
egyidejli alkalmazasa, nagy testfelillet kezelésének
sziikségessége, nem megfeleld hataserdsségli készitmény
alkalmazasa, mellékhatasok jelentkezése, vagy csupan a
potencialis mellékhatasoktol valo irracionalis félelem.

A gyermekbdrgyogyaszati gyakorlatban el6fordulo
kronikus betegségek kozé tartozik az atopias ekcéma,
az acne vulgaris és a psoriasis; kezelésiik és gondozasuk
gyakran tobb éves egyiittes munkat és egylitt-gondolkodast
igényel a paciensek, a sziilok és az egészségiigyi személyzet
részErdl. A helyes, klinikai evidenciakon alapulo terapias
elvek alkalmazasa elengedhetetlen, azonban a paciensek
megfeleld terapias egyiittmikodése nélkiil a betegek,
betegségek kezelése és gondozasa kivitelezhetetlen: az
igazan jo terapia az, amit a beteg elfogad és megfeleléen
alkalmaz.

Az elmult évek, évtizedek klinikai kutatasai alapjan
az atopias ekcéma, a psoriasis, az acne vulgaris kezelési
arzenalja szamos uj készitménnyel boviilt és boviil majd
varhatoéan. A korképek pathomechanizmusanak egyre
pontosabb feltarasa lehetové teszi a betegségek egyes
altipusainak pontos definialasat és a szisztémas kezelést
igényl6 betegek korai azonositasat. Az 1j, célzott terapias
modozatok megvaltoztatjdk a hagyomanyos kezelési
algoritmust, lehetové teszik a terapia individualizalasat
¢és optimalizalasat. Az 0j hatékony, kedvezé mellékhatas
profillal rendelkezé készitmények beteg-preferencia
szerinti kivalasztasa és alkalmazasa az adherencia jelentds
foku javulasat is eredményezheti egyben.
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Autoimmun betegségek

Kirdly Zséfia drt, Szepesi Agota dr.2, Sebestyén Anna dr.2,
Kuroli Eniké dr*, Rencz Fanni dr.2, Toth Béla dr.1, Szako-
nyi Jozsef dr.t, Hidvégi Bernadett dr.!

PD-1, PD-L1 immunhisztokémiai kimutatasa cutan lu-
pus erythematosusban

(Semmelweis Egyetem Boér-, Nemikortani és Boronkolo-
giai Klinika, Budapest!, Semmelweis Egyetem 1. sz. Pato-
16giai és Kisérleti Rakkutato Intézet, Budapest?, Budapesti
Corvinus Egyetem, Egészségiligyi Kozgazdasagtan Tan-
sz€k, Budapest3)

Bevezetés: A PD-1/PD-L1 szabalyozast szisztémas lu-
pus erythematosusban (SLE) vizsgaltdk, cutan lupus eryt-
hematosusban (CLE) szerepére vonatkozo6 adatokrol nincs
tudomasunk. Tébb esetkozlés szol PD-1/PD-L1-gatlo ke-
zelés soran subacut cutan lupus erythematosus (SCLE) ki-
alakulasarol. Emiatt felmeriil annak a lehetdsége, hogy a
PD-1/PD-L1 tengely szabalyozasa alapvetden koros CLE-
ben. Vizsgaltuk ezért a keratinocytak (KC) és a gyullada-
sos infiltratum PD-1 és PD-L1 expressziojat CLE-s bor-
mintakban.

Beteganyag és modszer: 7 beteg 8 bérbiopszias min-
tajat vizsgaltuk: 2 PD-1-gatld kezelés (1 nivolumab, 1
pembrolizumab) utan kialakult SCLE, 2 SCLE (nem ka-
pott PD-1-gatlét), 2 discoid lupus erythematosus (DLE), 1
toxikus epidermalis necrolysis (TEN)-szerti SLE, ez eset-
ben 2 mintat vettiink: a folyamat induldsakor és a ham-
levalas megjelenésekor. A mintdkat immunhisztokémiai
modszerrel vizsgaltuk az alabbi markerekkel: CD3, CD4,
CD8, Granzym B, PD-1, PD-L1, CD123, CD163. Az
egyes formak leir6 dsszehasonlitasa mellett, a teljes beteg-
csoportban (7 beteg) Spearman korrelacioval elemeztiik a
gyulladasos sejtes infiltratum és a KC markerei kozti eset-
leges kapcsolatot.

Eredmények: DLE-ben a KC 5%-a mutatott PD-L1
festddést, SCLE-ben a KC 80%-ban, PD-1 gatlé provo-
kalt SCLE-ben a KC 40-50 %-ban festédtek. TEN-szerti
lupus 1. mintdjaban KC 30%-a, a 2. mintaban a KC 70%-a
festodott. A KC PD-L1 festédése tekintetében jelentdsen
elkiiloniilt a DLE (2 beteg) ¢s az SCLE/SLE-TEN-szerti
lupus (5 beteg) csoport. A PD-1-gatlo provokalt esetekben
kisebb mértéki volt a KC PD-L1 festddés mint a spontan
csoportban.

Az interface dermatitis kiilonbozé fokozatait mutato
CLE bérmintakban szignifikans, erés pozitiv korrelaciot
mutattunk ki az epidermalis CD3 és az epidermalis PD-1
festddés kozott, ugyanakkor szignifikans negativ korrela-
ci6t talaltunk az epidermalis CD3 festédés és a KC PD-L1
festddés kozott. Az epidermalis PD-1 festédés ¢s KC PD-
L1 kozott erds negativ, bar nem szignifikdns kapcsolatot
talaltunk.
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Kovetkeztetés: Az egyes CLE forméak kozt eltérése-
ket lattunk a KC PD-L1 expresszidban, a legalacsonyabb
értékeket DLE-ben taldltuk. Az altalunk vizsgalt lupus
erythematodeses betegcsoportban a KC PD-L1 expresszio
negativan korrelalt az epidermalis T-sejtek szamaval és az
epidermalis PD-1 pozitiv lymphocytakkal. Elképzelhetd,
hogy a lymphocytak alacsonyabb PD-1 expresszidja, na-
gyobb mértékii gyulladast, és nagyobb keratinocyta PD-
L1 kifejezédést indukal. A lymphocytak nagyobb PD-1
kifejez6dése esetén feltételezhetd, hogy kisebb lesz az
autoimmun folyamat mértéke, igy kisebb mértéka kerati-
nocyta PD-L1 expressziét okoz. Ugyanakkor a periférias
tolerancia fenntartasaban résztvevd PD-L1-et hordoz6 KC
ellenregulalhatja a lymphocytak effektor funkcioit. Az im-
munhisztokémiai vizsgalat egy pillanatfelvételét mutatja
egy komplex immunregulacios folyamatnak.

HidvégiBernadettdr.t, SzakonyiJozsefdr.,, Kuroli Enikd dr.?,
Kopécsy Orsolya dr.!, Bakd Krisztina dr., Gérég Anna
dr., Pényai Gyorgyi dr.%, Vincze Krisztina dr.2, Sardy Mik-
16s dr.*

Scleroderma/dermatomyositis overlap differencialdi-
agnosztikai problémak

(Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikoértani és Béronkolo-
giai Klinika, Budapest!, Semmelweis Egyetem Pulmono-
16giai Klinika, Budapest?

Bevezetés: A 38 éves ndbeteg kb. egy éve észleli te-
nyéren talpon indulé kezdetben rhagadiform eczemanak
megfeleld bortiineteit. A borfolyamat testszerte intenziv
viszketés és periférias eosinophilia mellett progredialt, a
klinikai kép alapjan kontakt dermatitis, pityriasis rubra pi-
laris, és dermatomyositis meriilt fel.

Beteganyag és modszer: Izomenzimek normal tarto-
manyban voltak. Immunszeroldgiai vizsgalatokban ANA
pozitivitas, myositis blott negativ volt. A bértiinetek (Gott-
ron papula, szereld kéz) dermatomyositisbe beilleszthet6-
ek voltak.

Eredmények: Arc odemdja, tomottsége mellett a bal
kéz II ujjan necrosis alakult ki, testszerte hypo-hyperpig-
mentacio jelentkezett, immunszerologiaban SSA és PM/
SCL autoantitest pozitivitas volt. A digitalis fekély és PM/
SCL autoantitest scleroderma/dermatomyositis overlap
lehetdségét vetette fel. A progrediald boértiinetek mellett
mellkasi dyscomfort, 1égzési nehézség jelentkezett, mell-
kas HRCT interstitialis tiidobetegséget igazolt.

Kovetkeztetés: A szerzék a valtozatos klinikai tiinet-
egylittes differencialdiagnosztikai nehézségeit elemzik.
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Vanyai Beatrix dr.!, Yi-Che Chang Chien dr.2, Szabd Imre
Lérinc dr*, Péter Zoltan dr.}, Varvolgyi Tunde dr.t, Emri
Gabriella dr.*

PD-1 gatlé indukalt bullosus pemphigoid — kihivasok
egy eset kapcsan

(Debreceni Egyetem Bérgydgyaszati Klinika, Debrecen?;
Debreceni Egyetem Patologia Intézet, Debrecen?)

Bevezetés: Irodalmi adatok alapjan melanomas bete-
geknél anti-PD-1 kezelés alatt jelentkezd immun-medialt
mellékhatas esetén jobb klinikai valasz varhato, ugyan-
akkor a daganatos alapbetegség progredialhat az immun-
terapia megszakitasa és az ilyen esetben alkalmazando
immunszuppressziv terapia miatt.

Beteganyag ¢s modszer: 65 éves férfibetegnél multip-
lex subcutan attét miatt pembrolizumab kezelést alkalmaz-
tunk, mellyel parcialis remissziot tudtunk elérni. Masfél
évvel a kezelés elinditasat kovetden bullosus pemphigoid

(BP) alakult ki, igy a PD-1 gatlot leallitottuk és helyi, il-
letve szisztémas szteroidot alkalmaztunk atmenetileg. Egy
évig stabil onkologiai statusz allt fenn pembrolizumab te-
rapia nélkiil. A subcutan attétek méretndvekedése miatt az
anti-PD-1 kezelést ujrainditottuk, és ez a BP recidivajahoz
vezetett. Az onkologiai kezelést felfliggesztettiik. Hamaro-
san szamos cutan attét jelentkezett, zosteriform elrendezd-
désben, a korabbi BP holyagok helyén.

Eredmények: A pembrolizumab kis d6zist szteroid vé-
delemben torténd visszaadasaval az attétek jelentds reg-
ressziojat sikerult elérniink a BP fellangolasa nélkiil.

Kovetkeztetés: Kollagén XVII (BP180) expresszid
kimutathat6 invaziv melanomasejtekben, igy a tumorelle-
nes immunvalasz magyarazhatja az anti-BP180 antitestek
megjelenését a betegeknél. Mindenesetre, melanomaban
a BP ritka, mint parancoplazias borjelenség, viszont jol
ismert immun-medialt mellékhatas PD-1 gatlo kezelés
kapcsan. A HLA-DQB1*03:01 allél, melyet betegiink is
hordoz, nagyobb gyakorisagli melanomaban és rossz prog-

Kisérletes eloadasok

nozissal tarsul, ugyanakkor hajlamosit a BP kialakulasara.
Tordesik Daniel drt, Peter Seiringer dr.?, Kilian Eyerich
dr?

A faggyumirigy in vivo génexpressziés profiljanak
meghatirozasa spatial transcriptomics médszerrel
(Debreceni Egyetem, Altalanos Orvostudoméanyi Kar,
Boérgyogyaszati Tanszék, Debrecen?, Zentrum Allergie und
Umwelt (ZAUM) Technische Universitit und Helmholtz
Zentrum Miinchen, Miinchen, Németorszag?, Dermato-
logy Unit, Karolinska Institutet, Stockholm, Svédorszag?)

Bevezetés: A faggyumirigy in vivo génexpressziojanak
vizsgalata ezidaig korlatozottan volt csak lehetséges egy-
egy tetszdlegesen kivalasztott gén szintjén.

Beteganyag ¢és modszer: Jelen munkankban az Gn
»spatial transcriptomics” mddszerrel, in vivo azonositot-
tuk azokat a genetikai programokat, melyek fiziologias
koriilmények kozott aktivak a faggyusejtekben.

Eredmények: Tovabbi, betegség specifikus vizsgalata-
inkban pedig megallapitottuk, hogy a faggyusejtek mind
a zsiranyagcseréjiiket, mind pedig gyulladasos valaszukat
betegségspecifikusan képesek atprogramozni.

Kemény Lajos Vince dr.!?, Robinson Kathleen dr.t,
Hermann Andrea Lujza?, Fisher David dr.!

A D-vitamin-hidny fokozza az UV sugarzas okozta en-
dorfin addikciot és az opiat-fiiggéséget

(Cutaneous Biology Research Center, Department of Der-
matology and Cancer Center, Massachusetts General Hos-
pital, Harvard Medical School, Boston, Amerikai Egyesiilt
Allamok!, Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és
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Béronkoldgiai Klinika, Budapest?)

Bevezetés: Az ultraibolya sugarzas (UVR) szamos bio-
logiai hatast gyakorol a bdrre, amelyek koziil sok karos
(pl. DNS genomialis mutacio, makromolekularis térhalo-
sodas), mig masok adaptivak vagy akar nélkiilozhetetlenek
is lehetnek (D-vitamin szintézis, melanin indukcio). Jarva-
nyligyi adatok azt sugalljak, hogy létezik a napot keresd
addiktiv emberi magatartas, melyet preklinikai vizsgalatok
szerint az UVR altal kivaltott B-endorfin bdrben torténd
szintézise kozvetitheti. Mivel az UVR-fiiggé fotolizis a
legtobb allat szamara elengedhetetlen lépés a D-vitamin
szintézisében, az olyan adaptaciok, mint a vilagos borszin
és a gyenge barnulasi képesség, elonydket jelentettek a
magas szélességi korokben €16 populaciok szamara. Az
UV-indukalta B-endorfinrol ismert, hogy ,,napkeresé” ad-
diktiv hatasokat fejt ki, ezaltal indirekt eldsegitheti a D-vi-
tamin szintézist, illetve a D-vitamin hiany megel6zését.

Hipotézisiink szerint létezik egy evolicidsan hasznos
feedback mechanizmus, melyben a D-vitamin hiany fo-
kozza az UVR-keresd, illetve opiat-fiiggdséget okozo ma-
gatartasokat a D-vitamin szint fokozasa céljabol, azonban
a normalizalddott D-vitamin szint gatolja a tovabbiakban
mar nem elény6s UVR keresé magatartast.

Beteganyag és modszer: Kutatasainkhoz D-vitamin-hi-
anyos és D-vitamin-receptor knockout egereket hasznal-
tunk, melyeket farmakologiai kisérletekkel egészitettiink
ki a D-vitamin szignallizacio és UVR indukalta endorfin,
valamint opioid jelutak vizsgalata céljabol. Tovabba két
epidemioldgiai vizsgalatot végeztlink.

Eredmények: Kisérleteinkben kimutattuk, hogy a D-vita-
min-hiany fokozta az UVR-kozvetitett jutalmazasi visel-
kedést. Hasonléan az UVR/endorphin valaszhoz, a D-vi-
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tamin hidnya fokozta az exogén modon beadott morfiumra
adott jutalmazasi valaszokat is. A D-vitamin hianyos ege-
rek sulyosabb elvonasi tiineteket szenvedtek az opioid-ke-
zelés abbahagyasa utan. A D-vitamin szint helyreallitasa
csokkentette a megndvekedett opioid jutalmat és csok-
kentette az elvonasi tiinetek sulyossagat. A D-vitamin két
centralis agyrégioban, a ventralis tegmentalis régioban és
a nucleus accumbensben befolyasolta a dopamin szintézé-
sét, valamint az opiat valasz erdsségét.

Emberekben két epidemiologiai vizsgalatot végeztiink,
melyek szerint az enyhe és stlyos D-vitamin-hiany ara-
nyosan magasabb opioid fajdalomcsillapité hasznalattal
korrelal, 6sszhangban azzal a modellel, amelyben a D-vi-
tamin hianya mddosithatja mind az UV/endorfin, mind az
exogén, UVR-t6l fiiggetlen opidthatasokat.

Kovetkeztetés: Eredményeink szerint 1étezhet egy evo-
ltcidsan hasznos feedback szabalyozas, melyben a csok-
kent D-vitamin szint fokozott UVR keresé magatartassal
korrigalja magat. Azonban ez a folyamat hozzajarulhat a
gyogyszeres opiatfiiggéséghez, amely azonban az UV-in-
dukalt endorfinnal ellentétben nem jar D-vitamin szinté-
zissel, ami a fiiggdségek gyorsabb kialakulasahoz vezethet
D-vitamin-hiany esetén.

Farkas Klara dr.!, Bozsanyi Szabolcs dr.!, Plazar Dora
dr.!, Zakarias Sara dr., Anker Palma dr., Fésiis Luca dr?,
Lihacova llze dr.?, Lihachev Alexey dr.2, Lange Marta dr.?,
Aranyi Tamés dr.34 Wikonkal Norbert dr., Kiss Norbert
dr.t, Medvecz Marta dr.*

Autofluoreszcencia képalkotas alkalmaziasa pseudo-
xanthoma elasticum altal érintett betegek bérelvalto-
zasainak in vivo vizsgalatara

(Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és Béronkolo-
giai Klinika, Budapest'; Latvijas Universitate, Biofotoni-
kai Laboratdrium, Riga, Lettorszag?; Természettudomanyi
Kutatokdzpont Enzimologiai Intézet, Budapest®; Semmel-
weis Egyetem Biokémia Tanszék, Budapest*)

Bevezetés: A pseudoxanthoma elasticum (PXE, OMIM

264800) autoszomalis recessziv moédon 6roklédd, mul-
tiszisztémas kotdszoveti betegség. A korkép hatterében az
ABCC6 gén mutacioi allnak, melynek hatasara a betegek
vérének pirofoszfat szintje alacsonyabb, mely fontos an-
timineralizacios faktor. Ennek kovetkeztében a PXE be-
tegek boérében, a szem Bruch membranjaban és az erek
falaban az elasztikus rostok mineralizalodnak és fragmen-
talodnak. A tlinetek kozott meghatarozok a borelvaltoza-
sok, melyek gyakran els6 diagnosztikus jelek lehetnek. Ezt
kovetden szemészeti szovodmények és kardiovaszkularis
rendellenességek is jelentkezhetnek.
Kutatdomunkank soran célunk 1j, objektiv in vivo diag-
nosztikai mddszer alkalmazasa volt PXE betegek borsta-
tuszanak felmérésének vizsgalatara, a boreltérések vizua-
lizalasa és sulyossaguk meghatarozasa.

Beteganyag és modszer: 5 bevont PXE beteg borsta-
tuszat dermatoszkopidval ¢és in vivo autofluoreszcencia
(AF) és diffuz reflektancia (DR) alapt multispektralis
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LED képalkoté maodszerrel mértiik fel. A kapott képek
kvantitativ kiértékeléséhez Imagel szoftvert hasznaltunk.

Eredmények: A multispektralis LED képalkotdé mod-
szerrel és a dermatoszkoppal a PXE bértiineteire jellem-
70 sajatos mintazatot jelenitettiink meg. Az 0j képalkotd
modszerrel a 405 nm gerjesztési hullamhosszon a PXE al-
tal érintett borléziok magas AF jel intenzitast adtak. Az AF
képek még azon PXE altal érintett bortertileteken is kont-
rasztosan jelennek meg, ahol a jellegzetes dermoszkopos
minta nem volt lathato. Az érintett bértertileteken szignifi-
kansan magasabb atlagos AF intenzitast, és szignifikansan
magasabb minimalis és maximalis AF értéket talaltunk az
¢ép borteriilethez viszonyitva. A 660 és 940 nm-en késziilt
DR képeken nem talaltunk szignifikans kiilonbséget.

Kovetkeztetés: Az AF képalkotds egy biztonsagos,
gyors és koltséghatékony in vivo moédszer lehet PXE diag-
nosztikajaban, mely lehetévé teszi a dermoszkopos jellem-
z0k nagyobb kontrasztban torténd megjelenitését. Emellett
a technika lehetéséget biztosit a PXE betegek bérérintett-
ség sulyossaganak kvantifikalasara. A jovében az AF ké-
palkotas elésegitheti a korai diagnozist, és felhasznalhato
lehet ) terapias lehetéségek hatékonysaganak objektiv
nyomonkovetéseére is.

Szadai Leticia dr.!, Erika Velasquez*, Szeitz Beata®, Nata-
lia Pinto de Almeida®®, Gilberto Domont®, Lazaro Hiram
Betancourt?, Jeovanis Gil?, Marko-Varga Matilda®, Os-
kolas Henriett?, Janosi Agnes Judit dr.t, Maria del Carmen
Boyano-Adanez %, Kemény Lajos dr.**?, Bo Baldetorp?,
Johan Malm*, Horvatovich Péter’, Szasz A. Marcell dr.38,
Németh Istvan Balazs dr.! T,Marko-Varga Gyérgy dr.>%% +
A melanoma malignum prediktiv fehérjéinek vizsgala-
ta

(SZAOKK Bérgyogyaszati és Allergologiai Klinika, Sze-
ged, Magyarorszag®, Lundi Egyetem Klinikai Tudoma-
nyok Tanszéke, Onkoldgiai Osztaly, Lund, Svédorszag?,
Semmelweis Egyetem, Belgyogyaszati ¢s Onkoldgiai Kli-
nika, Budapest, Magyarorszag®, Lundi Egyetem Transz-
lacios Medicina Tanszék, Klinikai Kémia Szekcid, Skane
Egyetemi Korhaz, Malmo, Svédorszag®, Lundi Egyetem,
Klinikai Fehérjetudomany és Képalkotas, Biomedikai
Centrum, Orvosbiologiai Mérndki Tanszék, Lund, Svéd-
orszag®, Vegytani Tanszék, Kozponti Egyetem, Rio de
Janeiro, Brazilia®, Analitikai Biokémiai Tanszék, Termé-
szettudomanyi és Miiszaki Kar, Groningeni Egyetem, Hol-
landia’, Semmelweis Egyetem, Bioinformatikai Tanszék,
Budapest, Magyarorszag?, Kémiai Genomikai Kutato Inté-
zet, Biotechnologiai Tanszék, Yonsei Egyetem, Szoul, Ko-
reai Koztarsasag®, Sebészeti Tanszék, Tokioi Orvosi Egye-
tem, Tokio, Japan'®, Rendszerbioldgiai Tanszék, Orvos- és
Egészségtudomanyi Kar, Alcala de Henaresi Egyetem,
Madrid, Spanyolorszag!, Szegedi Tudomanyegyetem,
HCEMM-USZ Skin Research Group, Magyarorszag'?)

Bevezetés: A melanoma malignum magas attétképzo
potenciallal rendelkezé tumor. A mutagenitasa ¢s magas
szdveti plaszticitasa miatt kevés az a prognosztikai és pre-
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diktiv faktor, amely a diagnosztikaban ¢és a terapiaban is
személyre szabott informaciot adhat. A formalinnal fixalt,
paraffinba agyazott (FFPE) melanoma szdvetmintak pro-
teomikai vizsgalata 0j lehetdségeket adott a betegség vi-
selkedésének megismerésére és tovabbi prediktiv és prog-
nosztikai értékkel bird fehérjék felderitésére.

Beteganyag ¢s mddszer: Pilot vizsgalatunkba 77 disz-
szeminalt melanomds beteget vontunk be, akiknek 90
FFPE mintajabol egyarant hisztopatologiai vizsgalat, és
proteomikai alapt kimutatés is tortént. A szovettani min-
takat a betegek onkologiai kezelése eldtt nyertiik, lehetd-
séget adva a terdpiara adott valasz prediktiv fehérjéinek
feltérképezésére is.

A betegeket a kezelés szerint stratifikaltuk (kinaz -,
immun checkpoint blokkol6), illetve az azokra adott vala-
szok szerint 4 csoportba soroltuk, amelyek fehérjeprofilja
szignifikansan eltérd volt az egyes fehérjékre és jelutakra
nézve.

Eredmények: Az immunterapiat kapott rossz progno-
zisu csoportnal a VEGFA — VEGFR2 tutvonal és az ahhoz
kothetd fehérjék kifejezodése (Benjamini-Hochberg teszt,
Cox regresszios teszt 0<0,05; p <0,05) dominalt, mig az
immunterapiat kapott, de jo valaszkészségli csoportban
az immunmodulacids és az extracellularis matrix folya-
matok fokozott miikodése mutatott erésebb kifejezédést
(Benjamini-Hochberg teszt, Cox regresszios teszt 0<0,05;
p <0,05).

Tovabba, hat eltéré proteomikai profillal rendelkezd
klasztert is talaltunk, amely csoportok szignifikans klini-
kopathologiai eltéréseket is mutattak.

Kovetkeztetés: Eredményeink alapjan a melanoma vi-

selkedését és a terapiara adott valaszat befolyasolé prog-
nosztikai és prediktiv értékli fehérjéket és jelutakat azo-
nositottunk, eldsegitve késdbbiekben a személyre szabott
kezelést. )
Az Innovécj(')s ¢és Technologiai Minisztérium UNKP-21-3-SZTE-102
kodszamu Uj Nemzeti Kivalosag Programjanak a Nemzeti Kutatasi,
Fejlesztési és Innnovacios alapbol finanszirozott szakmai tamogata-
séval késziilt.

Erdé Franciska dr', Horvath Szabina dr.2, Kemény Agnes
dr3, Varga-Medveczky Zsdfiat, Kocsis Dorottyal, Molnar
Rozsal, Farkas Daniel*, Naszlady Marton Bese!, Pongor
Csaba dr.4, Gyulai Rolland dr.?
Kémiailag indukalt pszoriazisos bérok permeabilita-
sanak és felszini tulajdonsagainak vizsgalata vad tipu-
st és gémodositott (TRPA1 és TRPV1 KO) egereken
diffiizios mikrochipben és mikroszképosan
(Pazmany Péter Katolikus Egyetem, Informacios Tech-
noldgiai és Bionikai Kar, Budapest!, Pécsi Tudomany-
egyetem, BOr- Nemikortani és Onkodermatologiai Kli-
nika, Pécs?, Pécsi Tudomanyegyetem, Farmakologiai és
Farmakoterapiai Intézet, Pécs’, Pazmany Péter Katolikus
Egyetem, Informacios Technologiai és Bionikai Kar, Esz-
tergom*)

Bevezetés: A pszoridzisos dermatitisz kivaltasara
és modellezésére széleskorben alkalmazzdk a topikali-
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san adott Aldarat (5% imiquimod) egereken. A modszer
elénye, hogy a pszoriazisos tiinetegylittes hamar (néhany
napon beliil) kialakul, viszont sokszor a szisztémas gyul-
ladés tunetei is megjelennek. A modell hasznalhat6sagat
tobb iranybol tanulmanyoztak, a jelen kisérletsorozatban
az Aldara kezelés hatdsdra 1étrejové abszorpcids barri-
er-karosodas vizsgalatara helyeztiik a hangsulyt. A kisérle-
teinkben vad tipust és Transient Receptor Potential Anky-
rin 1 (TRPAL) és Vanilloid 1 (TRPV1) kation csatorna KO
egereket hasonlitottunk 9ssze. Korabbi vizsgalatok kimu-
tattak (Kemény és munkatarsai, 2018), hogy a TRPA1 hi-
anya vagy gatlasa az Aldara indukalta pszoriaziform gyul-
ladas romlasahoz vezet. Ugyanez nem volt megfigyelhetd
a TRPV1 KO éllatok esetében.

Beteganyag és modszer: Modszer-eredmények Vizs-
galatainkat ,,skin-on-a-chip” mikrofluidikai cellakban
(Lukécs és mtsai 2019, Bajza és mtsai 2020) végeztiik ex
vivo borpreparatumokon. Vad tipusti (C57BL/6J), TRPA1
valamint TRPV1 KO allatok hatborét kezeltiik vazelinnel,
vagy 5% imiquimod tartalmu Aldaraval. A boroket 24 il-
letve 96 6ra mulva kimetszettiik és permeabilitasukat érté-
keltiik. A dermalis barrier allapotat 2%-os koffein tartalmu
krémmel teszteltlk.

Eredmények: Eredményeink alapjan megallapithato,
hogy mind a vadtipusu, mind pedig a genetikusan modo-
sitott egértorzsek esetében a vazelines bérok permeabili-
tasa szignifikansan alacsonyabb volt, mint a pszoriazisos
boroké. A 24 oras és a 96 oras bérmintak kdzott azonban
nem volt szamottevo kiilonbség. A 3 tdrzs dsszehasonlita-
sdban sem talaltunk Iényeges eltérést a koffein abszorbcio-
jara vonatkozdan. A permedbilitasi kisérleteinket pasztazé
elektronmikroszkopiaval egészitjiik ki, melyhez forma-
linban fixalt és alkohol sorban dehidralt, majd vakuum-
ban szaritott borpreparatumokat hasznalunk. Kisérleteink
eredményeirdl a Nagygyiilésen tudunk beszamolni.

Kovetkeztetés: Vizsgalataink alapjan elmondhato,
hogy a pszoriazisos modellben a bérok permeabilitasa az
Aldara kezelést kovetd 24 orara jelentésen megemelkedett,
viszont - bar a betegség tiinetei 96 éra mulva stilyosbodtak
- a permeabilitas nem fokozodott, inkabb minimalis csok-
kenést mutatott. Eredményeink hatterében a pszoridzis ki-
fejlédése soran megvastagodo stratum corneum csdkkend
ateresztOképessége allhat, ami az altalunk hasznalt hidrofil
modellanyag (koffein) porusokon keresztiili abszorpcidjat
a tovabbiakban gatolhatja.



2021.97/6. 287-322.

Ladanyi Andrea dr.}, Balatoni Timea dr.t, Mohos Anita dr.?,
Papp Eszter dr., Liszkay Gabriella dr., Olah Judit dr.?,
Varga Anita dr.3, Lengyel Zsuzsanna dr.%, Emri Gabriella
dr®, Dudas Jozsef dr.5, Ferrone Soldano dr.’

A HLA-I-expresszio prediktiv értéke és valtozasa ipili-
mumabbal kezelt melanémas betegekben

(Orszagos Onkologiai Intézet, Budapest!, Semmelweis
Egyetem, Budapest?, Szegedi Tudoméanyegyetem, Sze-
ged?, Pécsi Tudomanyegyetem, Pécs*, Debreceni Egyetem,
Debrecen®, Medical University of Innsbruck, Innsbruck,
Ausztria®, Harvard Medical School, Boston, Amerikai
Egyeslt Allamok”)

Bevezetés: Az immunellenérz6 pontokat célzo el-
lenanyagok tartos klinikai valaszt idéznek elé a kezelt
elérehaladott daganatos betegek egy részében, a betegek
tobbsége azonban nem reagal a kezelésre, vagy a kez-
deti kedvezo reakciot kovetden rezisztencia alakul ki. A
primer és szerzett rezisztencia kialakulasaért felelés me-
chanizmusok még kevéssé ismertek. Minthogy a HLA-I
molekulak kulcsfontossaguak a citotoxikus T-limfocitak
antigénfelismerésében, vizsgalatunk célja a tumorsejtek
HLA-1-expresszidja potencialis biomarkerként val alkal-
mazhatosaganak feltarasa volt metasztatikus melanomas
betegek ipilimumabterapidra adott valaszanak és tulélé-
sének megjoslasaban. Emellett longitudinalis vizsgalatot
is végeztliink néhany beteg kezelés eldtt és azt kovetden
operalt attéteinek dsszehasonlitasaval.

Beteganyag ¢s mddszer: Kezelés el6tti sebészi tumor-
mintakban (30 betegbdl 50 nyirokcsomo- és 35 bor-, ill.
szubkutan attét) immunhisztokémiai modszerrel tanulma-
nyoztuk a tumorsejtek HLA-I-expresszidjanak Osszefiig-
gését a betegség kimenetelével, valamint egyes immun-
sejttipusok (CD4+, CD8+, CD45RO+, FOXP3+, PD-1+)
tudinalis vizsgalatahoz hat beteg 29 metasztazisa (18 keze-
1és elotti, 11 kezelés utani) allt rendelkezésre.

Eredmények: A melanomasejtek HLA-I-expresszidja a
nyirokcsomoattétekben szignifikans korrelaciot mutatott a
CD8+, CD45RO+ és PD-1+ limfocitak denzitasaval, va-
lamint a terapias valasszal €s a tuléléssel; a bor/sc. attétek
vizsgalatakor nem talaltunk hasonld osszefliggéseket. Az
ipilimumabkezelés megkezdése el6tt operalt attétekhez vi-
szonyitva szignifikdnsan alacsonyabb HLA-I-expresszios
szintet detektaltunk a terapia utan operalt metasztazisok-
ban. Betegenként vizsgalva az eltéréseket, a csokkenés a
kezelésre nem reagalé betegek progredialo attéteiben volt
megfigyelhetd. Bar a korlatozott esetszam nem tette lehe-
tové a betegenkénti statisztikai elemzést, megjegyzendo,
hogy a HLA-I-expresszid csokkenése a két legrosszabb
prognozisu beteg esetén volt a legmarkansabb.

Kovetkeztetés: Vizsgalataink alapjan a nyirokcsomoat-
tétekben a daganatsejtek HLA-1-expresszidja potencialis
biomarker az ipilimumabterapia hatdsanak megjoslasara
melanomas betegekben. Eredményeink szerint a tumor-
sejtek HLA-I-expressziojanak osszefiiggése a betegség
kimenetelével (hasonléan az immunsejt-infiltracidé pre-
diktiv értékével kapcsolatos korabbi megfigyelésiinkhdz)
a tanulmanyozott attétek lokalizacidja szerint eltérd lehet.
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Vizsgalataink eredménye tovabba felhivja a figyelmet a
csokkent HLA-I-expresszid szerepére az immunellendr-
zOpont-gatlok, illetve egyéb, T-sejt-alapti immunterapiak
alkalmazasakor megfigyelhetd rezisztencia lehetséges me-

chanizmusaként.
Tamogatas: NKFIH ANN 128524, K105132

Anker Palmadr.?, Kiss Norbertdr., Plazar Déradr.}, Zaka-
rids Sara dr.t, Kovacs Arpad Ferenc dr.?, Lengyel Anna dr.2,
Pinti Eva dr.?, Fekete Gyorgy dr.2, Wikonkal Norbert dr.,
Medvecz Marta dr.

A Fabry betegség borgyogyaszati manifesztacioinak
spektruma

(Semmelweis Egyetem, Bor-, Nemikortani és Boronko-
l6giai Klinika, Budapest!, Semmelweis Egyetem, II. sz.
Gyermekklinika, Budapest?)

Bevezetés: A Fabry betegség egy multiszisztémas ta-
rolasi betegség, melyet az a-galaktozidaz enzim defektusa
okoz. Jellemz6 bortiinete az angiokeratoma corporis diffu-
sum universale, emellett gyakori a verejtékezés zavara,
pseudoacromegalia, lymphoedema ¢és teleangiectasiak.
Jelen munkéankban célunk a Fabry betegség bortiineteinek
vizsgalata ¢s dermatoszkopos (DSC) jellemz6éik meghata-
rozasa volt.

Beteganyag ¢és modszer: A II. sz. Gyermekklinikaval
egylittmikddve 18 genetikai vizsgalattal megerdsitett Fab-
ry beteget vizsgaltunk. A borstatusznal figyelembe vettiik
az angiokeratomak (AK) kiterjedését, eloszlasat, szamat,
a bor nivdjabol vald kiemelkedését, valamint a hyperkera-
tosis meglétét vagy hidnyat. Véletlenszertien kivalasztott
AK-ra suspect laesiokrol DSC fotodokumentacid tortént,
melyeken értékeltiik az erek struktirajat, az egy-egy 1ézi-
on beliil el6fordulo strukturdk komplexitasat, a szineket és
a fehér fatyolozottsag meglétét.

Eredmények: A Fabry betegség manifesztacioit tekintve
AK minden vizsgalt betegen jel volt, azonban betegenként
nagy klinikai variabilitas volt észlelhetd. Tiz beteg esetén
az AK atipusos eloszlasban, sporadikusan voltak jelen. Eb-
bdl nyolc beteg esetén az AK csak igen kis szamban (n<5),
két beteg esetén nagyobb szamban (n>5) voltak jelen. To-
vabbi nyolc betegnél észleltiink nagy szamu, csoportosan
elhelyezked6 AK-at a tipusos flirddnadrag-eloszlasban.
Koziiliik két beteg esetén macularis AK voltak jellemzdek,
mig hat beteg esetén a kezdeti, macularis laesidkon kiviil
nagy szamban el6fordultak papularis, verrucosus felszinii
AK. A DSC jellemzdk koziil lacundris értagulatok fordul-
tak eld a vizsgalt 1ézidk 62%-ban, a 1ézidk 32%-ban vol-
tak glomerularis és 34%-ban linearis-irregularis lefutasu
erek. A 1éziok 56%-aban sotét lila, 28%-aban élénk piros
szin volt a jellemz0, a vizsgalt AK 16%-aban mindkét szin
megfigyelhetd volt. Az elvaltozasok 32%-4ban fordultak
elé vords strukturamentes teriiletek és 31%-ukban volt
jelen fehér fatyolozottsag. Hemangiomakat valamennyi
feln6tt koru beteglinknél talaltunk. A hypohydrosis (n=9)
¢és hyperhidrosis (n=5) is gyakori tiinetnek szamitottak. 13
beteg esetén taldltunk teleangiectasidkat és 11 betegilink-
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ben, koztiik harom kiskoruiban varicositas-szerii attiing vé-
nas rajzolat abrazolodott. 12 betegiinknél figyeltiink meg
pseudoacromegaloid vonasokat, két fiatal koru betegben
ez synophrisszal tarsult.

Kovetkeztetés:  Osszefoglalasképpen, betegcsopor-
tunkban a bértiinetek igen nagy valtozatossagot mutattak,
azonban az egyén szintjén jellemzéen monomorf megjele-
néstiek voltak. A sporadikusan eléfordulo AK komplexebb
képet mutattak és jellemzden a torzson, végtagokon for-
dultak eld. A cluster-ekben elhelyezkedd 1ézidk a tipusos
fiirdénadrag lokalizacioban voltak jellemzoek, ez esetben
a DSC kép monomorf volt. Incipiens AK esetén az AK-at
jellemz6 fehér fatyolozottsag nem volt megfigyelhetd.

(FK 131916 ;EFOP-3.6.3-VEKOP-16-2017-00009)

Fésiis Luca dr.*, Kiss Norbert dr.}, Nastassia Navasiolava?,
Plazar Déra dr.!, Farkas Klara dr.!, Zakarids Sara dr.,
Rébert Lili dr.t, Wikonkal Norbert dr.t, Martin Ludovic dr.?,
Medvecz Mérta dr.

A szisztémas érintettség és a bor morfologia kapcsola-
tanak vizsgalata pseudoxanthoma elasticamban, nem-
linearis mikroszkdpia segitségével

(Semmelweis Egyetem, Bor-, Nemikoértani és Boronko-
l6giai Klinika, Budapest', PXE Reference Center, Angers
University Hospital, Angers, Franciaorszag?)

Bevezetés: A pseudoxanthoma elasticum (PXE
(OMIM 264800)) egy autoszomalis recessziv 6roklodést
kotoszoveti betegség, melyet tobbségében az ABCC6 gén
mutacioja okoz. Ennek kovetkeztében ectopias calcifika-
ci6 kovetkezik be az elasztikus rostokat tartalmazoé szove-
tekben, f6ként a borben, retinaban, illetve az erek falaban,
melyek sulyos szemészeti és kardiovaszkularis szovédmé-
nyekhez vezethetnek. Jelen vizsgalatunkban a szisztémas
érintettség mértékének Osszefiiggését vizsgaltuk a cutan
mikroszkopia (NLM) segitségével.

Beteganyag és modszer: 25 PXE-vel diagnosztizalt be-
teget vizsgaltunk. A betegeknél részletes borgyogyaszati,
szemészeti, valamint kardiovaszkularis statuszfelmérés
tortént. A biopszias mintak szovettani blokkjabol 20 um-
es nativ metszeteken ex vivo NLM vizsgalatot végez-
tink. Az NLM madszerek kozll a kétfoton abszorpcios
fluoreszcenciat (TPEF) alkalmaztuk az endogen fluoro-
forok — elasztin, calcifikacié — gerjesztésére, mig a nem
centroszimmetrikus kollagén vizualizalasa masodharmo-
nikus keltéssel (SHG) tortént. A 2D mozaik képeket egy
~ 20 MHz ismétlési frekvenciaju, sub-ps Ti:zafir 1ézerrel
végeztiik, 800 nm-es kdzéphullamhosszon. A felvett két-
csatornas képeken a calcifikalt teriiletek (CA) manualis
kijelolését végeztiik, majd thresholdolas alkalmazasaval
meghataroztuk a calcifikacié denzitasat (CD). Az igy ka-
pott CA és CD értékekbdl egy calcifikacids score-t (CS)
szamoltunk. Az elasztikus rostok szamanak és hosszanak
meghatarozasa az ImageJ software segitségével tortént. A
statisztikai analiziseket Statistica 13.5 software-rel végez-
tiik, p<0.05) értéket vettiik a szignifikancia alapjaul.
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Eredmények: CA korrelalt az érintett tipusos borte-
riilletek szamaval (r=0.44, p=0.026), az aorta calcifikacid
(r=-0.44, p=0.027) és a periférias atherosclerosis (r=0.4,
p=0.02) mértékével. Szignifikans kiillonbségeket talal-
tunk CA és CD mértékében a kiilonb6z6 mértéki vasz-
kularis érintettségli beteg kozott, valamint CA mértékeé-
ben a kiilonb6z6 mértékli szemészeti Erintettségli beteg
kozott p=0.04). Szignifikansan magasabb CA-t talaltunk
azon betegeknél, ahol redundans bérredék kertiltek le-
irasra (p=0.024). Szignifikansan magasabb CD-t talal-
tunk gyulladasos bértiinek (p=0.031), valamint carotis
interna hypoplasia (p=0.045) megléte esetén is. Szignifi-
kans asszociacio volt a magasabb CA ¢érték és a macula
atrofia megléte (f=-0.44, p=0.032), gyulladasos bortiine-
tek (B=0.40, p=0.047), valamint a késdi kezdet (f=-0.48,
p=0.017) kozott.

Kovetkeztetés: A PXE-ben kialakul6 sulyos komplika-
ciok miatt fontos a korai diagnosis és multidiszciplinaris
gondozas. NLM segitségével a bor calcifikacio jellegze-
tességei jol felmérheték. Eredményeink alapjan az igy
meghatarozott CA és CD paraméterek a sulyosabb szemé-
szeti és vaszkularis érintettség indikatorai lehetnek.

Varga-Medveczky Zsdfia*, Kocsis Dorottya?, Klang Victo-
ria?, Somogyi Zoltan®, Révész Zsolt*, Erdé Franciska*
Allati és human ex vivo bérmintik biofizikai tulajdon-
sagainak oOsszehasonlité értékelése -a fagyasztas, az
életkor és a beszerzési forras hatasai

(Pazmany Péter Katolikus Egyetem, Informacios Techno-
logiai és Bionikai Kar, Budapest!, University of Vienna,
Faculty of Pharmacy, Bécs, Ausztria?, Budapesti Szent
Istvan Egyetem, Allatorvostudomanyi Kar, Budapest®, Ré-
vész Plasztika, Budapest?)

Bevezetés: Az egyes hatdanyagok bejuttatasanak egyik
egyszeri és hatékony maddja a transzdermalis gyogyszer-
bevitel, amihez szlikséges a dermalis barrier karakterizaci-
Iése. Erre a célra egyre tobb in vitro modellt fejlesztenek
a harom R szabaly (reduction, replacement, refinement)
el6irasai miatt (Tarnoki-Zach, 2021).

Beteganyag és modszer: Kisérleteink soran frissen ki-
metszett és fagyasztott allati (NMRI egér, Wistar patkany,
sertés), valamint human bdérmintak biofizikai tulajdon-
sagait vizsgaltuk. A vizsgalatokhoz ragcsalok, egyetemi
tenyészteleprdl, valamint piacrél szarmazod sertések bo-
rét, valamint plasztikai ton eltavolitott human hasi bért
hasznaltunk fel. Osszehasonlitottuk a kiilonboz6 fajok
mintainak hidrataltasagat, permittivitasat, felszini pH-jat,
valamint a transzepidermalis vizvesztésének (TEWL)
mértékeét.

Eredmények: A fagyasztott mintdk hidrataltsagaban,
valamint permittivitisaban szamottevé kiilonbséget nem
tapasztaltunk, a felszini pH mérés soran enyhén savas bor-
felszint tapasztaltunk a fagyasztds eredményeként a ser-
tésbor kivételével. TEWL mérés soran a piacrol szarmazo
sertésbor barrierfunkcidjanak erés karosodasat figyeltiik
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meg. A friss mintak esetében a fagyasztott mintak ered-
ményeihez hasonlo értékeket mértiink. Tovabba vizsgaltuk
a bér biofizikai tulajdonsagainak 6regedés hatdsara beko-
vetkez6 valtozasat fiatal és idés patkanyok fagyasztott és
mechanikailag érzékenyitett hasi bérmintain, ahol az id6s
allatok esetében a permittivitas és a hidrataltsag mérté-
kének csokkenését tapasztaltuk. A biofizikai paraméterek
vizsgalata mellett pasztazd elektronmikroszképos és két-
foton mikroszkopias kisérleteket végeztiink.
Kovetkeztetés: Vizsgalati eredményeink alapjan el-
mondhato, hogy a fagyasztas szamottevéen nem befolya-
solta a mintdk permittivitasat, felszini pH-jat, valamint
hidrataltsaganak mértékét. A sertés mintadkon végzett
TEWL mérések alapjan megallapithaté, hogy a mintak
nem megfeleld el6kezelése a dermalis barriert jelentGsen
karosithatja (sertés bort csak ellenérzott egyetemi tenyész-
teleprol tanacsos beszerezni a penetracios kisérletekhez).

Dull Katalin dr.}, Poliska Szilard dr.2, Fazekas Fruzsinat,
Kovacs Déra dr., Dedk David?, Szegedi Andrea dr.}, Zou-
boulis Christos dr.%, Tordcesik Daniel dr*

A miR-146a a GNG?7 indirekt szabalyozasaval ossze-
kapcsolja a faggyusejtek gyulladasos valaszat a sejtp-
roliferacidval és a lipid termeléssel

(Debreceni Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kar,
Borgyogyaszati Tanszék, Debrecen?, Debreceni Egyetem,
Altalanos Orvostudoményi Kar, Biokémiai és Molekularis
Bioldgiai Intézet, Debrecen?, Departments of Dermato-
logy, Venereology, Allergology and Immunology, Dessau
Medical Center, Dessau, Németorszag®)

Bevezetés: A Toll Like Receptor 2 és 4 (TLR 2 és 4)
utvonalak jelent6sége a faggyusejtek gyulladasos valasza-
ban alapvet6 fontossagl. Kisérleteink soran megallapitot-
tuk, hogy TLR-1/2, és TLR-4 aktivaciot kovetden egyarant
a legmarkansabban felszabalyozodast mutatd mikroRNS a
miR-146a.

Beteganyag és modszer: A miR-146a, SZ95 faggyusej-
tekbe torténd transzfektilasa a sejtproliferacié fokozo-
dasat eredményezte, mig az IL-8 citokin termelddésének
csokkentésével a sejtek kemoattraktans szerepe csokkent.

Eredmények: Tovabbi vizsgalataink, mely soran a
miR-146a gatlasat kdvetden végeztiink teljes transzkrip-
tom analizist, megallapitottuk, hogy a G protein gamma
subunit 7 (GNG7) ellentétesen szabalyozodott a miR-146a
szintjével, ami megfigyelhet6 volt szdvettani mintadkban
is. Mig az egészséges faggyumirigyben a miR-146a ala-
csony szinten, a GNG7 pedig emelkedetten fejezédott ki,
addig aknés mintak faggytimirigyében a miR-146a szintje
volt emelkedett, a GNG7 szintje pedig lecsokkent. Gatolva
a GNGT7 szintjét a faggyusejtekben a sejtproliferacié mér-
téke lecsokkent, mig a lipidtartalom megndtt.

Kovetkeztetés: Eredményeik alapjan a miR146a fagy-
gyusejtekben nem pusztan az immunvalasz szabalyozasa-
ért lehet felelds, de a GNG7 szabalyozasan keresztiil fon-
tos szerepet tolthet be a TLR utvonalon aktivalodott sejtek
proliferaciojanak és lipidtermelésének dsszehangolasaban
is.
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Fazekas Fruzsinal, Tordesik Ddniel dr.*, Kovacs Dora dr.?,
Gregus Andrea?, Dull Katalin dr., Poliska Szilard dr.?,
Szegedi Andrea dr.t, Zouboulis Christos dr.?

Az Epidermal Growth Factor befolyasolja az SZ95
faggyusejtek gyulladasat

(Debreceni Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kar,
Boérgyogyaszati Tanszék, Debrecen’, Biokémiai és Mo-
lekularis Biologiai Intézet, Debrecen?, Departments of
Dermatology, Venereology, Allergology and Immunology,
Dessau Medical Center, Dessau, Németorszag?)

Bevezetés: A faggyusejtek tenyésztése soran, a tapfo-
lyadék Epidermal Growth Factor (EGF)- ral val6 potlasa
csaknem valamennyi kdzleményben megjelenik.

Beteganyag és modszer: Kisérleteinkkel ravilagitot-
tunk arra, hogy az EGF jelenléte ugyanakkor jelentdsen
befolyasolja a faggyusejtek alapszinten is meglevé gyul-
ladasat, tovabba valaszat, fiziologiasan is jelenlevd lipid
természetli stimulusokkal szemben.

Eredmények: Eredményeink tGlmutatnak alap fagy-
gylu-immunbiologiai megfigyeléseken, felvetve a kisérle-
tek rendszerszintli megtervezésének sziikségességét.

Kemény Agnes dr.!, Horvath Szabina?, Konkoly Janos!,
Kecskés Angélal, Kormos Viktoria!, Pintér Erikal, Gyulai
Rolland dr.?

A TRPAL1 receptor expresszidjanak vizsgalata Kkerati-
nocita és melanocita sejtvonalakon

(Pécsi Tudomanyegyetem Farmakologiai és Farmakotera-
piai Intézet, Pécs?, Pécsi Tudomanyegyetem Bér-, Nemi-
kortani és Onkodermatoldgiai Intézet, Pécs?)

Bevezetés: A pikkelysomor (psoriasis) egy kronikus,
immunmedialt gyulladasos bérmegbetegedés, melynek ki-
alakulasaban genetikai és kornyezeti tényezOk is szerepet
jatszanak. A betegség leggyakrabban alkalmazott allatki-
sérletes modellje az imiquimoddal kivaltott psoriasiform
dermatitisz. A Tranziens Receptor Potencial Ankyrin 1
(TRPA1) nem szelektiv kation csatorna a bor kiilonféle
sejttipusain expresszalodik és bizonyitott szerepe van a
bér gyulladasos folyamataiban. Munkacsoportunk korabbi
eredményei kimutattak, hogy a TRPA1 protektiv szerep-
pel bir a pikkelysomor allatkisérletes modelljében. Jelen
kisérletiink célja volt megvizsgalni a TRPA1 ioncsatorna
expresszidjanak valtozasat keratinocita és melanocita sejt-
vonalakon kiilonbdz6 kezelések hatasara.

Beteganyag ¢s modszer: Két napos C57BL/6, TRPA1
vad és knock out allatok borébdl primer keratinocita és
melanocita sejteket izolaltunk majd tenyésztettiink, vala-
mint rendelkezésiinkre allt HaCaT és B16 sejtvonal is. A
sejteket imiquimod és TNF-alfa stimulacionak tettiik ki,
tobb idépontban mintat vettiink a feliiliszobol és megmér-
Luminex technikaval. Ezen kiviil a sejteken RNAscope
technikaval detektaltuk a Trpal mRNS expressziojanak
véltozésat.

Eredmények: Az IMQ ¢és TNF-alfa kezelések hatasa-
ra fokozddott a TRPAL receptor jelenléte HaCaT sejteken
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valamint primer keratinocitdkon, de nem talaltunk TRPA 1
expressziot melanocita sejtvonalban. Az IL-6 gyulladasos
citokin termelése fokozodott IMQ és HC030031 TRPA1
antagonista kettds kezelés hatdsara a primer keratinocita
sejtekben.

Kovetkeztetés: Korabbi vizsgalataink kimutattak, hogy
a TRPA1 receptorok gyulladascsokkent6 hatast kozvetite-
nek az imiquimoddal kivaltott pszoriazis-szerii borgyulla-
dasban. Mostani vizsgalataink feltarjak ennek egy lehetsé-
ges mechanizmusat, mivel a TRPA1 receptor gatlasa soran
fokozodik az IL-6 citokin termelése keratinocitakban.

Munkéankat tamogatta NKFIH K-18-128210, KA-t a Bolyai Janos
Kutatasi Osztondij tamogatta.

National Research, Development and Innovation Office of Hunga-
ry—NKFIH [FK 131916, 2019 (Semmelweis University, M.M.)
UNKP-20-4-II-SE-7 (K.N.)

UNKP-21-4-1I-SE-10 (K.N.)

EFOP-3.6.3-VEKOP-16-2017-00009 (F.K.)

Flink Lili Borbala?, Boz6 Renatadr.2?, Kemény Lajos dr.222,
Bata-Csorgd Zsuzsanna dr*?®

Gyulladasos biomarkerek vizsgalata pikkelysémorben
(Szegedi Tudomanyegyetem, Szent-Gyorgyi Albert Or-
vostudomanyi Kar, Bérgyogyaszati és Allergologiai Klini-
ka, Szeged!, Szegedi Tudomanyegyetem, HCEMM-USZ
Bérgyogyaszati Kutatocsoport, Szeged?, Eotvos Lorand
Kutatasi Halozat, MTA-SZTE Dermatologiai Kutatocso-
port, Szeged?)

Bevezetés: A pikkelysomor egy kronikus, multifaktori-

alis, gyulladasos bérbetegség, és vannak olyan jelek, ame-
lyek szisztémas gyulladasra utalnak.
Kutatasunk célja annak a kérdésnek a megvizsgalasa volt,
hogy a pikkelysomorben szenvedd betegek szérumaban
kimutathatdéak-e¢ szisztémas gyulladasos markerek, ¢és
hogy ezek a markerek Osszefiiggnek-e a bérben bekdvet-
kez6 valtozasokkal.

Beteganyag és modszer: Vizsgalatainkhoz vér és bor-
mintakat gyQjtottiink egészséges onkéntesektdl és kiilon-
b6z6 sulyossagu pikkelysomords betegektdl, akik a min-
tavétel idejében kiilonbozo szisztémas kezelés alatt alltak,
vagy semmilyen kezelést nem kaptak. A szérum periosz-
tin, fibronektin, survivin, VEGF és uPar szinteket szend-
vics enzimhez kotott immunszorbens (ELISA) vizsgalat-
tal mértiik, a periosztin kifejez6dését immunfluoreszcens
technikaval vizsgaltuk a bérmintakon. A kapott adatokat
a kontrollhoz normalizaltuk és atlag + standard atlag hiba
formajaban adtuk meg, valamint kétmintas t-probaval ele-
meztiik. Az eredményeket statisztikailag szignifikansnak
tekintettlik p <0,05 esetében.

Eredmények: Nem figyeltiink meg szignifikans kii-
l6nbséget a pikkelysomords betegek VEGF és uPar
szérumszintjében az egészséges kontrollokhoz képest, a
survivin mennyiségi meghatarozasa folyamatban van. A
kiilonbozo kezelések meglététdl és hianyatol fliggetleniil
a pikkelysomords betegeknél szignifikansan emelkedett
szérum periosztint mértiink, mig szignifikansan megnove-
kedett szérum fibronektin szintet csak a szisztémas terapi-
aban részesiilé betegeknél figyeltiink meg. A nemek nem
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befolyasoltak a betegekben mért emelkedett periosztin és
fibronektin szinteket. A szérum periosztin és a fibronektin
szintjének 0sszehasonlitasa a sulyos és enyhe betegségben
szenvedo kezeletlen betegek k6zott nem mutatott szignifi-
kans kilonbséget a két csoport kdzott. A periosztin kifeje-
z0désében a bérben nem volt kiilonbség a pikkelysomords
betegek és az egészséges donorok kdzott.

Kovetkeztetés: Eredményeink azt mutatjak, hogy a pe-
riosztin ¢s a fibronektin a betegséggel kapcsolatos marke-
rek a pikkelysomdorben, azonban nem fiiggenek a betegség
sulyossagatol és aktivitasatol.

RomhényiDdéra’, Szabd Kornéliadr.>?, Kemény Lajosdr.>22,
Sebestyén Endre dr.4, Groma Gergely dr.*2

Periférialis idegi elvaltozasok vizsgalata pikkelysomor-
ben transzkriptom elemzéssel: molekularis mechaniz-
musoktdl uj terapias célpontokig

(SZTE-AOK Bérgyodgyaszati és Allergologiai Klinika,
Szeged!, Eotvos Lorand Kutatasi Halozat, MTA-SZTE
Kutatasi Csoport, Szeged?, Magyar Molekularis Medici-
na Kivalosagi Kozpont - Szegedi Tudomanyegyetem Bér
Kutatocsoport, Szeged®, Semmelweis Egyetem, I. sz. Pato-
logiai és Kisérleti Rakkutato Intézet, Budapest?)

Bevezetés: Szamos adat utal arra, hogy a bor perifé-
rids idegrendszerének elvaltozasai szerepet jatszanak a
pikkelysomoros 1éziok kialakitasaban és fenntartdsaban
neurogén gyulladasos folyamatokon keresztiil. A periféri-
alis axonok miikodéséhez nagy mennyiségben sziikséges
helyileg szintetizalt fehérje, amelyek axonalisan transz-
portalt mRNS-ekbdl transzlalédnak.

Beteganyag és modszer: Munkank soran egységesen
ujra elemeztiink egy kozel 300 egyén mRNS szekvenala-
sat tartalmazo pikkelysomords adatbazist, amelyben ideg-
rendszeri elvaltozasokra utalé expresszids kiilonbségeket
kerestink.

Eredmények: Tiinetmentes mintakban 347, mig 1ézi6s
borteriiletekrdl szarmazo mintakban 885 kiilonb6z6 gén
altal kodolt olyan RNS-t azonositottunk, amelyek exp-
resszioja az egészséges mintaktol eltér és funkcidjuk az
idegrendszer fejlodéséhez kothetd. Szamos, az axonalis
guidance jelatviteli ttvonalat aktivalo szekretalt ligandu-
mot azonositottunk, beleértve az RTN4/NOGO és a NTN,
PDGF, SEMA, SLIT alcsalad tagjait, melyek eltéré modon
fejezddnek ki a tiinetmentes és 1ézios bérben is. Ezen feliil
a BMP7, EGF, GDF7, LINGOL1 ¢s a WNTS5A kifejez6dése
a 1ézios borben rendellenes, a tiinetmentesben nem valto-
zik. Szamos az axonogenezishez kapcsolddo és az egész-
ségestol eltéré modon kifejez6dd gént is azonositottunk.

Kovetkeztetés: Elemzésiink arra utal, hogy a neuri-
togenézis mér a tlinetmentes terileteken is negativ mo-
don érintett, mely a 1ézios teriileteken tovabb fokozodik.
Ezek az abnormalis biologiai folyamatok legalabb részben
magyarazatul szolgalhatnak a 1ézi6s borteriileteket érin-
td korabban leirt koros idegszalképzddésére. Ezenfeliil
azonositottunk szamos potencialis neurogén gyulladasos
mediatort (CGKP, NGF-t, SP és VIP) érintd eltérést is,
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valamint a betegséggel még kapcsolatba nem hozott ion-
csatornakat, igy mechano-érzékeny ioncsatornakat, mint
a PIEZO2, TMEM63C, KCNA2, KCNK2, KCNK10 és
a BK csatorna alegységei, valamint a TRP csatornacsalad
tagjait. A leirt valtozasok nem csak a betegség tiineteinek
kialakulasaban jatszhatnak fontos szerepet, de 0 terapias
célpontként is szolgalhatnak a jovében.

PirosEvaAnnadr.?, Cseprekal Orsolyadr.?, GorogAnnadr.?,
HidvégiBernadettdr.!, MedveczMartadr., Szabd Zsdfiadr?,
Vasarhelyi Barna dr.%, Olajos Ferenc®, Barabds Eszter dr.?,
Galajda Noémi, Miheller Pl dr.4, Holl6 Péter dr.
Anti-SARS-CoV2 mRNS vakcinak utani szerokonver-
zi6 alakuldsanak vizsgalata biolégiai terapia alatt allo
kozépsilyos-siilyos pikkelysomoros paciensek korében
(Semmelweis Egyetem, Bor-, Nemikortani és Boronkolo-
giai Klinika, Budapest!, Semmelweis Egyetem, Transzp-
lantaciés és Sebészeti Klinika, Budapest?, Semmelweis
Egyetem, Laboratoriumi Medicina Intézet, Budapest’,
Semmelweis Egyetem, 1. Sz. Sebészeti és Intervencios
Gasztroenterologiai Klinika, Budapest*)

Bevezetés: A COVID-19 betegség elleni védekezés
legbiztosabb modszere a vakcinacid, melynek immunszup-
primaltak korében kiemelt jelentdsége van. Az immun-
szuppressziv kezelések, mint példaul a biologiai terapiak
befolyasolhatjak az oltasok utan bekdvetkezé immunva-
lasz kialakulasat. Jelenleg nem tisztazott, hogy a pikkely-
somor kezelésében széles korben hasznélatos szisztémas
biologiai terapiak hatassal vannak-e az anti-SARS-CoV2
vakcinak utani szerokonverzio kialakulasara.

Célul tiiztiik ki az antitesttermelés (szerokonverzio) vizs-
galatat anti-SARS-CoV2 mRNS vakcinédk utan szisztémas
biologiai terapia alatt allo kozépsulyos-stlyos pikkely-
somords paciensek korében egészséges, nem pikkely-
somoros kontroll csoporthoz hasonlitva. Az oltas utani
mellékhatasok gyakorisagat irodalomban fellelhetd nagy
beteganyagon nyert valo életbeli adatokhoz hasonlitottuk.

Beteganyag és modszer: 102 bioldgiai terapia alatt allo
kozépsulyos-stlyos pikkelysdomords paciens €s 55 egész-
séges onkeéntes vett részt a vizsgalatban. A pikkelysomoros
paciensek kiilonb6z6 bioldgiai terapias kezelésben része-
stiltek: 57 6 (55.88%) tumor nekrozis faktor (TNF), 28
6 (27.45%) interleukin (IL)-12/23, 16 £6 (15.68%) IL-17
és 1 16 (0.99%) 1L-23 gatld kezelésekben. Tiz-huszonegy
nappal a BNT162b2 vagy mRNA-1273 oltasok masodik
dozisa utan SARS-CoV-2 tiiskefehérje (spike protein) elle-
nes antitest termelés vizsgalata tértént mindegyik csoport-
ban.

Eredmények: A tiiskefehérje ellenes antitestterme-
lés mértekében szignifikans eltérés nem mutatkozott a
pikkelysomords paciensek és a kontroll csoport kozott
[1681 U/ml (IQR: 600.0; 4844.0) vs. 1984 U/ml (1000,0;
3136.0), p=0,82]. A leggyakoribb mellékhatasok a beadas
helyén jelentkez6 fajdalom, faradtsag, fejfajas és hidegra-
zas, melyek gyakorisagaban az els és masodik vakcina
dozis kozott nem észleltiink kiilonbséget (23,5%, 13,7%,
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5,9%, 8,8%). Ezen mellékhatasok ritkabban fordultak eld
jelen vizsgalatunkban biologiai terapian 1évé paciensek
ko6zo6tt, mint az irodalomban fellelhetd valo életbeli ada-
tokban (66,5%, 47,8%, 40,4%, 22,7%).

Kovetkeztetés: Az mRNS vakcindk masodik dozisa
utan a biologiai terapiak alatt allo kozépsulyos-stlyos pik-
kelysémords paciensek korében egészséges kontrollokkal
Osszehasonlitva, megfeleld védettség alakult ki SARS-
CoV2 virus ellen a spike protein szint mérés alapjan. A
biologiai terapian 1évo paciensek korében felmeriil a vak-
cinacié mellékhatasainak ritkabb eléfordulasa. Tovabbi
vizsgalatok sziikségesek az immunvalasz tartossaganak
vizsgélatara.

Kelemen Evelyn®2, Danis Judit dr.>34, Adam Eva dr., Sagi
Stella Marta?, Kemény Lajos dr.*** Bata-Csorgd Zsuzsan-
na dr.*3, Széll Marta dr.2®

Az IL-23 szerepe a keratinocitak immunvalaszaban
(Szegedi Tudoméanyegyetem AOK, Bérgyogyaszati-és Al-
lergologiai Klinika, Szeged!, Szegedi Tudomanyegyetem
AOK, Orvosi Genetikai Intézet, Szeged?, MTA- Szegedi
Tudomanyegyetem Dermatologiai Kutatocsoport, Eotvos
Lorand Kutatasi Halozat, Szeged®*, HCEMM- Szegedi Tu-
domanyegyetem, Skin Research Group, Szeged?)

Bevezetés: A keratinocitak olyan nem professzionalis
immunsejtek, melyek aktiv résztvevéi a természetes im-
munvalasznak, de modosithatjak a szerzett immunvalasz
lefolyasat is. Ezen folyamatok kontrollalatlanna vélasa
olyan gyulladasos betegségekhez vezet, mint példaul a
lakossag 2%-at érint6 pikkelysomor. Az IL-23 egy hete-
rodimer struktaraju citokin, mely emelkedett expressziot
mutat pikkelysémorben, és ezzel fokozza a betegségben
kialakul6 gyulladast. Ez a citokin az utobbi években a pik-
kelysémor terapiak egyik legfontosabb célpontjava valt.
A pikkelysémor patogenezisében nagy szerepet jatszanak
a sejtek abnormalis litemi{i osztodasa miatt jelenlévo ci-
toplazmatikus szabad nukelinsavak.

Beteganyag és modszer: Célunk annak feltérképezé-
se, hogy a szabad nukleinsavak milyen hatassal vannak a
hamsejtek immunvalaszara, kiilonos tekintettel az altaluk
termelt IL-23-ra. A gyulladasos folyamatok indukalasahoz
normal human keratinocitakat (NHEK) transzfektaltunk
szintetikus dsDNS analog poly(dA:dT)-vel és dsRNS ana-
log poly(1:C)-vel, valamint tovabbi kezeléseket végeztiink
pikkelysomor-specifikus  citokinekkel (TNFa, IL-17A,
IL-12). Eredményeink szerint a nukleinsav analogok és
citokin kezelések egyarant emelkedett IL-23A mRNS exp-
resszidt okoztak, de kiilonb6z6 mértékben és kiilonbozo
kinetikaval. Annak tisztdzasara, hogy a szabad nuklein-
savak mely receptorokon és utvonalakon keresztiil fejtik
ki hatasukat az IL-23 mRNS expresszigjara, szamos nuk-
leinsav receptort csendesitettiink (TLR3, RIG-I, IFIHI,
cGAS) és a jelatviteli utvonalak felderitésére (MAP-kinaz,
STAT és NF-«kB) specifikus gatldszereket alkalmaztunk.
Ezt kovetéen qPCR modszerrel vizsgaltuk az IL-23A
MRNS expresszidjanak valtozasait.
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Eredmények: Vizsgalatainkban az IL-23 mRNS exp-
ressziot a vizsgalt nukleinsav receptorok koziil a TLR3
csendesitése, a gatolt utvonalak kozil pedig a MAP-ki-
nazok ¢és az NF-«B molekula gatlasa befolyasolta legna-
gyobb mértékben.

Kovetkeztetés: Eredményeink arra utalnak, hogy a
szabad nukleinsavak specifikus receptorokon és jelatviteli
utakon keresztiil szabalyozzak a hdmsejtek 1L-23 termelé-
sét, ¢és annak fokozasan keresztiil is hozzajarulnak a pik-
kelysomoros gyulladas kialakulasahoz.

Tamogatas: UNKP-21-3-SZTE-95, NKFIH-K 128736

Somogyi Orsolya, Kapitany Aniké dr., Szabd Lilla, Gaspar
Krisztian dr., Dajnoki Zsolt dr., Szegedi Andrea dr.
Permeabilitasi barrier vizsgalata Hidradenitis suppu-
rativaban

Debreceni Egyetm, Borgyogyaszati Klinika, Debrecen

Bevezetés: A hidradenitisz szuppurativa (HS) egy
nedves borrégiora lokalizalédé immunmedialt gyullada-
sos borbetegség, mely pathomechanizmusaban a Th1/17
citokin kornyezet mar jol karakterizalt. Kutatocsoportunk
korabbi eredményei alapjan ismeretes, hogy a keratinoci-
taknak fontos szerepe van a betegség elsd stadiumanak ki-
alakitasaban, viszont a betegségre jellemz6 permeabilitasi
barrierkarosodast még senki nem vizsgalta, annak ellené-
re, hogy mas régiospecifikus bérbetegségekben, mint ro-
zé4cedban és atdpias dermatitiszben mar jol ismert ennek a
szerepe. Célunk a HS 1ézionalis (HS L) €s a klinikai tiine-
tet nem mutatd, nonlézionalis bér (HS NL) permeabilitasi
barrierének részletes vizsgalata, ¢s egészséges nedves bor-
rel valo dsszehasonlitasa kiilonbozé molekularis biologiai
madszerekkel.

Beteganyag és modszer: Kutatdsunkban az emlitett
harom mintacsoportot génszinten RT-qPCR-ral és fehér-
jeszinten immunhisztokémiai médszerrel vizsgaltuk. Osz-
szehasonlitottuk a stratum corneum komponensek koziil a
cornified envelop (CE) képzdédésben (FLG, LOR, KRT1,
KRT10, LCE1F, SPRR2A, TGMS5), a deszkvamacidban
(KLKS, KLK7, KLK14), és a dezmoszomak (DSGI,
DSCI1, PKPI1, CDSN) kialakitasaban szerepet jatszo mo-
lekulak kifejezodését parhuzamosan a tight junction (TJ)
(OCLN, CLDNI1, CLDN23) és a barrier alarmin (KRT6A,
KRT16) molekulakkal.

Eredmények: A CE képzddésében résztvevd vizsgalt
molekuldk expresszidja hasonld volt a hdrom mintacso-
portban, tovabba, a TJ molekuldk esetében nem taldltunk
szignifikdns eltérést. A dezmoszoma komponensek ki-
fejez6dése viszont szignifikansan magasabb volt a HS L
bérrégidban az egészséges nedves ¢s a HS NL csoporthoz
képest.

Kovetkeztetés: Eredményeink alapjan ugy tinik, hogy
a HS-t, mint follikularis betegséget, a permeabilitasi barri-
er karosodasa kevésbé jellemzi, ellentétben a rozaceaval,
melyben a permeabilitasi barrier kdrosodasa feltételezhe-
tden iniciald tényezo a betegség kialakulasaban.
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KoszoruKamilladr.?, HajduKrisztinadr.2%,Borza Jaliadr.?,
Bodai Katalin dr.45, Szabd Akos?, Batd Alex?, Beretzky Zsu-
zsanna®, Blaga Kincsd dr*, Gergely LaszI6 Hunor dr.%, Ko-
vacs Aniko dr.t, Pényai Gyorgyi dr.}, Szegedi Andrea dr.2%,
Brodszky Valentin dr.6, Rencz Fanni dr.5, Sardy Miklés dr. *
Az atopias dermatitis betegségterhe

(Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikoértani és Béronkolo-
giai Klinika, Budapest!; Debreceni Egyetem, Bérgyogya-
szati Klinika, Debrecen?; Debreceni Egyetem, Borgyo-
gyaszati Allergologiai Tanszék, Debrecen®; Petz Aladar
Egyetemi Oktato Korhaz, Gy6r?; Szent Marton Jardbeteg
Kozpont, Pannonhalma’; Budapesti Corvinus Egyetem,
Egészségiigyi Kozgazdasagtan Tanszék, Budapest®)

Bevezetés: Az atopias dermatitis (AD) jelentds ter-
het jelent egyéni és tarsadalmi szinten egyarant, azonban
ennek mértékérdl nem allnak rendelkezésre pontos hazai
adatok. Vizsgalatunk célja az volt, hogy felmérjiik a hazai
feln6tt AD-s betegek életmindségét, azonositsuk az élet-
mindség-csokkenés legfébb okait és megvizsgaljuk, ho-
gyan befolyasolta mindezt a COVID 19 pandémia.

Beteganyag és modszer: Egy multicentrikus, kereszt-
metszeti kérdbives felmérést végeztink 2018 és 2021
kozott, osszesen 218 résztvevovel (125 f6 a pandémia
el6tt, 93 a pandémia alatt keriilt bevalasztasra). Az életmi-
néséget altalanos (EQ-5D-5L, EQ VAS) és borspecifikus
(Skindex-16, DLQI) mércékkel vizsgaltuk, a sulyossagot
az objektiv SCORAD, EASI és IGA skalak segitségével
rogzitettik.

Eredmények: A résztvevok a viszketés, fajjdalom/rossz
kozérzet, altalanos tevékenységek elvégzése, szégyenér-
zet, szorongas ¢és depresszid kapcsan jelezték a legtobb
problémat. A pandémia eldtti DLQI, Skindex-16 és EQ-
5D-5L pontok atlaga 13,6, 56,4 és 0,83 volt, mig a pandé-
mia alatti atlagok 13,3, 57,4 és 0,82 voltak. Az életmin6-
ség eredmények nem tértek el szignifikansan a két csoport
kozt, Osszességében azonban a pandémia kezdete utan
szignifikansan gyakoribba valtak a fajdalommal, tarsas
interakciokkal kapcsolatos problémak és a betegség fenn-
maradasa, kitjulasa miatti szorongas.

Kovetkeztetés: Az AD-s betegek életmindség-csokke-
nése valamennyi mércével megfigyelhetd volt és a pandé-
mia kezdete 6ta néhany teriileten még kifejezettebbé valt.
A sulyossagi skalak hasznalatanak kiegészitése egy bor-
specifikus életmindség mércével tdmogathatja a gyakorlo
borgyogyaszt a betegek fizikai és mentalis egészségének
pontosabb megismerésében, valamint terapias dontések
meghozatalaban és a kezelés hatasossaganak kovetéseben.
Tanulmanyunk eredményei ravilagitanak az életmind-
ség mérésének fontossagara; a mindennapi gyakorlatban
validalt, kdnnyen kitolthetd borspecifikus kérddivek (pl.
DLQI, Skindex-16) alkalmazésa javasolt.
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A velosanc sejtek szerepe, palyaja és feladata a borben

The role, carrier and mission of neural crest cells in the skin

SCHNEIDER IMRE DR.
Pécsi Tudomanyegyetem Altaldnos Orvoskar Bér-, Nemikortani és Onkodermatologiai Klinika,
Pécs

OSSZEFOGLALAS

Az ektodermabdl kifejlédé veldsdanc (neural crest) dtmeneti
struktura, amely eltiinik ahogy a veldsancot alkoto sejtek
elvonulnak, hogy az egész embryot elarasszak. Az epidermis
a felszini ektodermabdl fejlodik ki a 4-ik embryondlis
héten. Az embryo hosszaban kraniélis, vagalis, trunkalis és
szakralis velésanc sejt szakaszokra oszthato és az ezekbdl
kiaramlo veldsanc sejtekbdl szdamos szévet: peripherids
idegrendszer, kranialis porc- és csontrészek, stb. jonnek
létre. A velosanc sejtek a velocsé bazdlis membranjat
lebontva vandorolnak ventromedidlis és dorzolateralis
iranyba az extracellularis matrixon dat. A veldcsosejtek
kiilonbozo  sejt adhézios molekulat, integrint és tobb
proteazét hasznalnak. E sejtek invaziv képességét az
aquaporin-1 is befolydsolja. A velosanc sejtekbdl képzodo
érzo idegek az epidermisben és fiiggelék képleteiben, az
autonom idegrostok a dermishen talalhaték. Az epidermis
melanocytdi részben a veldsanc sejtekbol, részben a
periferids idegek Schwann sejtjeibol erednek. A bor idegei
neuropeptideket valasztanak el és hozzajarulnak a bérnek
neuro-immuno-endokrin szervvé valo alakulasahoz.
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SUMMARY

The neuro crest arising from the ectoderm is a transient
structure and disappears as the neurocrest cells leave
these places to invade the whole embryo. The epidermis
develops from the ectoderm in the fourth embryonal
weeks. The embryos consist of cranial-,vagal-, truncal
and sacral segments and the neuro crest cells migrate
from these places to form various structures, including
the peripheral nerve system, the craniofacial bones and
cartilages, etc. The neuro crest cells degrade the basal
membrane of neural tube and thereafter migrate through
the extracellular matrix in ventromedial and dorsolateral
direction. Neural crest cells use various cell adhesion
molecules and different proteaes. The invasive capacity
of these cells is influenced by aquaporin-1 , too. . The
sensory nerves developig from the neuro- crest cells can
be found in the epidermis and its appendicular organ, the
dermal autonomic nerves in the dermis. The epidermal
melanocytes develop partly from the neural crest cells,
partly from the Schwann cells of the sensory nerves. The
cutaneous nerves produce and secrete neuropeptides thus
contributing to the development of the skin into a neuro-
immuno-endocrin organ.
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A veldsanc sejtek, (vagy neural crest cells,
tovabbiakban: VS-sejt) multipotens és Onmagukat
megujitani képes Ossejt-szerti elemek, amelyek a fejlodés
soran a veldcsé dorzalis részében helyezkednek el és
innen indulnak el vandorttra.

A VS-sejtek fejlodésével kapcsolatban alapvetd, hogy
a csiralemezek és a bor fejlodését érintd informaciok
korabban is csaknem mind a gerincesek (szarnyasok,
ill. emlésok egér, patkany, béka, stb.) experimentalis
fejlodési adataibdl szarmaztak. Az embryonalis életkor a
megfeleld csiralemezbdl differencialodo szervrendszerek
kialakulasanak az ideje.

Az embryonalis iddszakban a tdbbszords sejtvonal,
valamint a fejlédés korai szakdban a jovobeli anterior-
posterior sejttengely jon Iétre. A korai sejt sorsdontések a
pre-implantaciés embryoban harom vonal képzdédéséhez
vezetnek: epiblast (=primitiv ectoderma), primitiv
endoderma és trophektoderma (1).

A gasztrulaciéo soran a bor két nagy embryonalis
eleme: a jovobeni ektoderma és a mesoderma egymas
mellett alakulnak ki. A mesodermabol nemcsak a
dermis kotdszdvete alakul, hanem alapvetden fontos az
epidermalis struktura, mint pl. emlésdkben a szortiiszok,
haj follikulusok (HF) elkiiloniilése. Mindamellett az irha
alapvetden fontos az epiderma fenntartasaban is (2).

A velosanc sejtek fejlodése

A kiilsé csiralemezb6l (ektoderma) szarmazo
szoveteket az jellemzi, hogy kozvetitésiikkel keriil a
szervezet kapcsolatba a kilvilaggal. Az ektodermanak
két része van: bor ektoderma és idegi ektoderma. A bér
ektodermabol szarmaznak: pl. az epidermis ¢és fiiggelékei,
a bor mirigyeinek végkamrait kiviilrdl kosarszertien
korbevevd simaizom sejtek; a szaruhartya, valamint
a kotohartya hamja, stb. Az idegi ektoderma részei: a
vel6lemez, ill. veldcsd, a plakodok és a ducléc.

Az embryonalis fejlédés keretében  jelenik meg
a vel6lemez kozepén a veldbarazda és két szélén a
velésancok, ill. az epidermis telepei. A vel6barazda
Osszezarddasabol alakul ki a vel6csd, amelynek a felsd
szakaszan, az epidermis alatt izolaltan, egymas mellett
jonnek létre a veldsanc sejtek. A veldlemez, majd a
velébarazda mellett alakul ki a vel6cso, a gerinchur (1.
dbra) és a VS-sejtek innen kezdenek vandorolni. E sejtek
tomeges migraciot mutatnak és elarasztjak az embrydt. A
mas jelatvivé mechanizmusok iranyitjak.

Az epidermis a felszini ektodermabol fejlédik ki a 4-ik
embryonalis héten, amikor a velécso elvalik a felette 1€vo
ektodermatol és ezzel jelzi a neurulacido befejodését (1.
abra).

A magzati ¢let kb. 4-ik hetében az epidermis
csak glikogénben gazdag sejtekb6l all. Jollehet az
embryogenezis elsd néhany honapja utdn az epidermis
Ot rétegbdl all, az elsé néhany hét utan a bazalis réteg
kob alaku sejtekbol tevédik Gssze, amelyek a kialakuld
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dermis, ill. mesenchyma tetején iilnek. A 21-ik héten a
peridermanak, vagy pedig peritrichiumnak nevezett tiiskés,
nem elszarusodé kuboidalis sejtek fejlddnek ki a bazalis
réteg felett. A keratinizacio, ill. deszkvamacié valtakozo
fazisain at a periderma egy fehér, viaszos szubsztanciat, a
vernix caseosat hozza létre. A vernix caseosa legnagyobb
részét képezik az epitrichialis sejtek. Ennek a feladata az,
hogy a sziilocsatornan athaladé magzatot megvédje az
amnion folyadéktol és a bakterialis fert6zéstdl valamint
a kornyezeti inzultusok ellen védelmet nyuajtson. A 11-
ik héttél kezdve a bazalis réteg a str. germinativumba
megy at, majd a 20-ik héten ez is el kezd osztddni, hogy
négy felszinesebb réteget alakitson ki: str. spinosum, str.
granulosum, str. lucidum, str. corneum rétegeket.
AVS-sejtek nagyobb tavolsagra vandorolnak és szamos
szovet kialakulasahoz jarulnak hozza. Ez a gerinesekben
eléforduld atmeneti sejt populacio, amely az embryonalis
fejlédés alatt a formaldodo veldesé dorzalis részére
lokalizalédik. Az epithelialisb6l a mesenchymalisba
torténd  atmenet (EMT= Epithelial-to-Mesenchymal
Transition) utan (3) a VS-sejtek a kiterjedt migraciot
kovetden az embryo kiillonbdzo részein telepszenck meg,
hogy kiilonb6z6 strukturak, pl.: a periférias idegrendszer-,
kraniofacialis csont és porc-, simaizom sejtek- ¢és a
bor pigment sejtjeit hozzak létre (4). A VS-sejtek a
gasztrulacio és a neurulacié idején képzddnek veldlemez
és a nem-neuralis ektoderma kozott, amelyek atmeneti
multipotens progenitor sejtcsoportot alkotva kiilonbozé
sejtvonalakat hoznak létre (5). Ezeknek a sejteknek
Ossejt sajatsaguk van, mivel képesek az Oonmegujulasra
¢és amellett multipotensek. A veldsanc a veldlemezben az
ektoderma, neuroepithelium és az alatta 1évé mesoderma
altal termelt BMP, Wnt, retinsav és Notch jelzések pontos
kombinacidja révén képzddik (6). Ezek a jelzések egyiitt
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egy sor transzkripcids faktor kifejezodését aktivaljak,
amelyeket Snail/Slug, Foxd3 és SoxE gének kddolnak és
amelyek a veldsanc teriiletet koriilirjak (7).

A VS-sejtek vandorlasa

A VS-sejtek migracidja egy kiterjedt folyamat, amely
az EMT- vel kezdddik és ennek soran az epithelialis
sejtek kozotti kapesolat eltiinik és ezt megel6zi a bazalis
extracellularis matrix invazidja (3). A velocsé és az
ektoderma kozott helyezkednek el a migracio eldtti VS-
sejtek, ill. a vandorlas alatt all6 VS-sejtek (2. dbra), (5).

____ Migracio el6tti
NC-sejtek

Migralo =

B

Velbesd — .

Gerinchar

2. abra.

Velésanc fejlédés gerinces embryoban

Az indukciot kovetden a NC-sejtek az EMC-allomanyon
haladva at egy sor migracids tulajdonsagot mutatnak, igy
pl. egy lemezszerii tomeges migraciot a kranialis regidban,
vagy lancszerii migraciot a torzsi szakaszon (8). Az VS-
sejtek csoportjai az embryo hosszaban egymas alatt
talalhatok (kranialis, vagalis, torzsi és szakralis csoportok)
(3. dbra).

A kranialis vel6csébol fejlédnek ki a facialis csont-, és
porc részek, a kranialis érz6 ganglionok és melanocytak,
a velBesd vagalis szakaszabol szarmaznak a kardialis-,
autonom-, valamint bélrendszer ganglionok, a trunkalis
részbél alakulnak ki a hatsé gyoki ganglionok, szimpatikus
ganglionok és mellékvese vel6allomany. A szakralis
NC -sejtekbdl erednek a bélrendszeri és szimpatikus
ganglionok (3.dbra).

Asejtek aveldcso dorzalis részérdl levalnak és a velesd
tobbi sejtjétol elkiiloniilnek azaltal, hogy az epitelialis,
cadherin-alapt sejt adhézidkat felszamoljak és az egész
embryo terliletén messzire eljutnak (7). A veldsanc sejtek
a vandorlasuk soran részben ventromedialisan, részben
dorsolateralisan haladnak, az elébbiekb6l a gasztro-
intesztinalis idegkdteg-, a hatsé gyoki ganglionok-,
mellékvese veld allomany-, valamint a szimpatikus
ganglionok fejlédnek ki. A dorsolateralis palyat befuto
sejtekbdl alakulnak ki a hdm melanocytai (4. dbra).

A VS-sejtek bizonyos valtozatokkal élnek a migracio
soran. Sok informacid volt nyerhetd az egér modellekbdl,
de a VS-sejt migracioval kapcsolatos legtobb tanulmany a
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3. abra.

Az egyes velGsanc szegmentek és azok szervi
szarmazékai

csirke, Xenopus és zebrahal embryobdl szdrmazik. Szamos
eredmény azt sugallja, hogy intrinsic faktorok ellendrzik a
VS-sejtek vandorlasat azaltal, hogy a gén expresszidra (pl.
Snail2, Sox9, Sox10, Pax3 transzkripcids faktorok) fejtik
ki hatasukat. Az extracelluldris mili6 kézzelfoghatéan
sok informéciot nytjt azaltal, hogy vezeti az EMT-t és a
migracids vonuldst. A sok, kiilonbozé fokban megdrzott
proteint tartalmazé ECM-rél kordbban azt gondoltak,
hogy csupan strukturalis tdmaszként szerepel a sejtek,
ill, szovetek szdmara. Ma mar kezdjik felismerni,
hogy mennyire Osszetett az ECM szerepe a VS-sejtek
migracidjaban. Mindazonéaltal a VS- sejtek kdlcsondsen
hatnak egymasra (8).

A veldeso és az ektoderma bazalis része egy specializalodott
matrix proteinnel, bazalis membrannal van korbevéve,
amely laminin-bél, és mas ECM proteinbél: fibronectin,

./.
-

® Ga dlis id O Sympathicus ganglionok A Mellékvese veldallomany
* Hatsé gydki ganglionok
4, dbra.
A kiilonboz6 veldsanc sejtek migracios palyajanak
vazlata
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collagen I-, collagen 1V-bél all (9, 10). A VS-sejteknek le
kell bontaniok a vel6csé dorzalis részén és az ektoderma
alatt 1évd ECM-ben gazdag bazalis membrant, hogy
megkonnyitsék az EMT-t. Az emlitett bazéalis membranban
részben a VS-sejtek altal kifejezett protedazék teszik
lehetévé, hogy a NC-sejtek a mesenchymaba (fej), vagy
a szomitakba (torzs) jussanak el, ahol az ECM sokkal
Osszetettebb.

A VS-sejteknek a vel6cs6bol  torténd  réteges
levalasaban és migracidjukban két potedze csoport jatszik
kulcsszerepet: a MMP-0k (=Matrix Metalloproteaz) és az
ADAMS (=A Disintegrin and Metalloproteinases). A csirke
hatso agyban és torzsben az MMP9 szerepével kapcsolatos
tanulmany kideritette, hogy ezt a VS-sejtek termelik és
az EMT és vandorlas alatt fejtik ki hatasukat a laminin
csokkenésével osszefliggésben (11). Az MMP2 és MMP9
koaktivatora, az MMP16 ugyancsak 1ényeges a csirkében
mint knockdown—gatolt migracioban a VS-sejtek
szabalyszerli vandorlasaban, de ezt meg lehet menteni
recombinans MMP16-tal. Az MMP16 taltermelése a
fokozott laminin lebontés és az N-cadherin vesztés révén
elésegitette az EMT-t (12). A proteazék egyiitt is tudnak
hatni, hogy megerdsitsék a VS-sejt vandorlast. Az VS-sejt
vandorlashoz néhany mas proteaze is sziikséges, még ha
kivaltképpen a hasitasi szubsztratok, vagy mechanizmusok
meghatarozasra varnak. Kiilonb6zo szekretalt MMP-
ok kifejez6dését nemcsak a VS-sejtekben figyelték
meg, hanem azokban a szdvetekben is, amelyeken ezen
a sejtek atvonultak. MMP2 fejez6dott ki a vel6esdben
és az ektoderma bazélis membranban az EMT alatt és a
cranialis, ill. torzsi VS-sejtek is szekretaljak ezt (13,14).
Ujabban a VS-sejt migracioban betdltott szerepiik miatt
az MMP-ok keriiltek a figyelem el6terébe. Az MMP17-
rél kimutattak, hogy egérben a migracio-eldtti és alatti
VS-sejtekben vannak kifejezédve (15). Az MMP14
tultermelése idéeltti migraciohoz vezetett és az MMP14-
ol specifikusan kimutattak, hogy ezt mas MMP-kel egyiitt
igénylik a VS-sejtek (16).

A VS-sejtek részét képezik annak az ektodermalis
eredetli endokrin rendszernek, amely a szervezetben
szétszortan helyezkedik el és amelyet Pearse A.G.
1974-ben APUD sejt, APUD (Amine Precursor Uptake
and Decarboxylase) rendszer néven irt le (17). Ezek a
sejtek a hypothalamusban, az adenohypophysisben, a
pajzsmirigyben (C sejtek), amellékvese veldallomanyaban,
a bor melanocytaiban, stb. fordulnak eld. Az ezekbdl
kiindulé daganatok az APUDOMA-k (korabban carcinoid
tumor néven is nevezték). Ujabban ezeket neuroendokrin
tumornak nevezziik (18). Az APUD rendszer sejtjei
catecholaminokat,  serotonint  somatostatint,  stb.-t
vélasztanak el.

A VS-sejtek az extracellularis matrixban

Ahogy a VS-sejtek a veldcsovet elhagyva migracidba
kezdenek, az egész embryo teriiletén egy dinamikus ECM
kornyezettel talalkoznak. Tobb izoforméaval bir6 szamtalan
ECM protein jelolodik ki a vandorlasi utvonalak mentén
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egy fejlodésileg meg6rzott modon (16). A VS-sejtek
motilitasara valo tekintettel az ECM-ot gyakran permissiv
(er6s sejt adhézidt timogatd) és non-permissive (gyenge
sejt-adhéziot timogatd) csoportra osztjak (16).

A permissiv. ECM-molekulakhoz tartoznak: fibronec-
tin, lamininek és néhany kollagen rost forma (16). Az
ECM proteineket a kdrnyez6 sejtek termelik, a VS-sejtek
megtermelik a sajat permissive jellegli szubsztratjaikat:
foleg fibronectint, amely a sajat vandorlasukat konnyiti
meg (19).

A gétlé ECM komponensek, proteoglikanok: aggrecan
és versican azokban a zonakban fejez6dnek ki, ahonnan
a migralé VS-sejtek ki vannak zarva. Ujabban mutattak
ki a Xenopusban, hogy a versican egy gatld jellegi
proteoglikan (20).

Az ECM egy olyan allomany, amelyben a VS-sejtek
vandorolnak és végil elésegitik, vagy akadalyozzak a
migraciotazaltal, hogy szabalyozzak az aktin cytoskeletont.
Hogy az ECM allomanyt és a vandorlasi folyamatot
tamogassak, a VS-sejtek egy sor adhéziés molekulat
fejeznek ki, amelyek a cytoskeletont az ECM-(integrin)
-, vagy a szomszédos sejtekhez (cadherinek) rogzitik.
A fokdlis adhéziés komplexeknek nevezett specializalt
integrint  tartalmazd  komplexusok  nagymértékben
dinamikus struktardk, amelyek a cytoskeletont az
intracellularis adaptor proteinek révén megkotik, hogy egy
mechanikai kapcsolatot hozzanak 1étre az extracellularis
kornyezetben (21). Amig a fokalis adhéziok a cytoskeletont
az ECM-hoz kipanyvazzak, addig ezek a szomszédsagban
1év6 jelatviteli komponenseket, ideértve a tyrosine kinase
receptorokat és a kis G-protein szabalyozokat (GTP-
asek és guanin nukleotid csere faktorok) eltavolitjak (21).
Mig a sejt-matrix adhézidt az integrinek teszik lehetdve,
a sejt-sejt adhézids jelatvitelt a cadherinek kozvetitik a
cateninekkel egyiitt, amelyek hatékonyan kotik Ossze a
cytoskeletont az adherens sejtek kozott (22).

Az integrinek transmemran proteinek, amelyek o
és P alcsoportokbdl allanak, és mint heterodimérek
extracellularisan  kapcsolodnak az  ECM-hez  és
intracelluldrisan a cytoskeletonhoz ¢és igy kapocsként
szerepelnek a sejt szamara. Ligandokhoz, mint a
fibronectin-, kollagének-, és lamininhez koétédve az
intracelluldris és extracelullaris faktorok révén reverzibilis
modon megvaltozhatnak szerkezeti valtozasokat hozva
létre az integrinekben (23). Az integrinekrél kimutattak,
hogy mas sejtadhézids, vagy jelatviteli molekulak funkcidit
segitik elé és ezzel utalnak ezek integrator szerepére.
Kimutattak, hogy a szolubilis factor endothelin-3 a [l
integrineket aktivalja, hogy erésitse a fokalis adhézidkat és
a lamellipodiumok novekedését és stablizaciojat inditsak
el (40). A VS-sejtek kiilonb6z6 integrineket fejeznek ki. A
mai napig az a5 és Bl alcsoportokat azonositottak, mint a
VS-sejt megdrzott szabalyozoit.

Mig a VVS-sejtek révén bizonyos integrinek sziikségesek
a sejt-matrix adhézidhoz és migracidhoz, a legtobb
sejtfelszinenexpresszaltintegrinnem lényeges médon aktiv
(24). Az integrinek bonyolultan kétddnek mas sejtfelszini
molekuldkhoz és a specifikus ECM ligandok altali integrin
aktivalédas nemcsak a cytoskeletalis szervezddéshez és
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motilitashoz sziikséges, de a sejtosztddashoz, taléléshez
és a transzkripcios szabalyozashoz (25). Ezenkivil sok
novekedési receptor igényel integrin aktivalast a megfeleld
ligand révén, hogy miikodhessen (24, 25).

Amig az ECM direkt modon tudja aktivalni a
transmembran receptorokat, hogy intracellularis valaszokat
keltsen, szubsztratként is tud miikodni, hogy befogja
¢és bemutassa a szolubilis chemokineket, amelyek a VS-
fontosak. Szamos diffuzibilis jelr6l mutattak ki, hogy
iranyitjak a VS-sejt migraciot. Pl. a szolubilis stromalis
sejt-szarmazéku faktor (SDF-1) a chemokin receptor a
CXCR4-en hat, hogy vonzza a torzsi (26, 27), a kranidlis
VS-sejteket (28). Emellett néhany ndvekedési faktor, -
ideértve pl. a glidlis sejt-eredeti neurotrophikus factor
(GDNF)-t (29) a vaszkularis endothel eredetli ndvekedési
faktor (VEGF)-t (30), a platelet derived growth factor
(PDGF)-t (31)-, a fibroblast growth factorok (FGFs)-t (32),
valamint a brain derived neurotrophic factor- (BDNF) - t
(33) lényeges szerepet tolt be a VS-sejt migréacidban
és a talélésben. Ujabban felismerték, hogy két VS-sejt
phenotypus van: ,,vezérsejtek”, amelyek a sejtaram ¢lén
haladnak és ,,kdvetd elemek”, amelyek ezutan vandorolnak
(34). A sejtek aramlasa soran el6fordul, hogy az eliilsé
elemek tulsagosan elérehaladtak €s a sejtek kdzott torési
szakasz alakult ki. Ez azt sugallja, hogy az aramlas szoros
kontrollt igényel. Megfigyeltek (35), hogy az aramlas
korai szakdban a DAN (=Different screening-selected gene
aberrant in neuroblastoma), egy BMP inhibitor fejezddik
ki a dorzalis vel6cs6hoz kdzeli paraxialis mesodermaban
és antero-posterior iranyba terjed ki a hatsé agyban a
szerzOk arra a kovetkeztetésre jutottak, hogy a DAN egy
uj faktor, amely kontroll nélkiil gatolja az VS-sejtek €s a
a BMP jelatvitel gatldsaval. A VS-sejtek tobb, igen
invaziv raknak, pl. a melanomanak a prekurzorai. In vitro
megfigyelték, hogy a melanoma sejtek elkeriilik a DAN-
ban gazdag regiokat (35).

Ujabb megfigyelés, hogy az AQPI szabalyozza a
VS-sejt aramlasat és befolyasolja az invaziv képességet.
Megallapitast nyert, hogy az AQPI mRNS és protein
mind magas szintet képviselnek a vezérlé VS-sejtekben
vonatkozasu folyamatok magukba foglaljak: a sejt &ramlas
modositasat, az ECM- leépiilését és a sejt-irdnyitasi
receptorok ko-lokaliz&ciojat.

A chemokinek és novekedési faktorok mellett a
proteazok, ideértve a MMP-okat és az ADAMS-okat,
az extracelullaris térben szekretalodnak. Ezenkivill a
tobbszords adhézios molekuldk és membran receptorok
proteolitikus feldolgozas ala keriilnek, hogy felszabaditsak
a peptideket, amelyek lokalisan hatnak az ECM-ban ¢és
mas sejteken a migracio tAmogatasa céljabdl. Kimutattak,
hogy a cadherinek direkt médon vannak kapcsolatban
a proteoglikanokkal és proteoglikan receptorokkal és
valészintinek tinik, hogy az ECM arra is hathat, hogy
lokalisan kocentralja az elveszitett cadherin részecskéket,
mivel ezek azzal a képességgel birnak, hogy a szomszédos
VS-sejtekre hassanak.

Az ECM lehet6vé teszi, hogy egy bizonyos tavolsagra
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kozvetitse a diffuzibilis jeleket, mechanikai erdket
kozvetit a fejlédé embrydban. A korai embyronalis
¢letben a szovet megkeményedés, merevsége nem
egyenletes modon a sejtslirliség, a sejt adhézid, az ECM
Osszetétel és a matrix adhézio eredményeképpen alakul
ki (37). Tobb tanulmany mutatta ki az ECM szerepét
az alapallomany megkeményedése és az elaszticitasa
kialakitasaban. Altalaban a cytoskeletonnak az ECM-hez
val6 kipanyvazodasa kozvetiti ezeket a valtozasokat.
Jelent6s fontossagu a konvektiv szoveti aramléas az
embryoban amely a mindeniitt jelenlévé sejt motilitasnak
felel meg (38). Az ECM-nak kiilonb6z6 feladata van
szabalyozasaban. A VS-
sejteknek el6szor a dorzalis vel6csd bazalis membranjat
kell kikeriilniok az ECM proteineket a leépitd proteazék
elvalasztasaval. Az ADAM-ok és az MMP-ok egy pozitiv
feed-back hurkot képeznek a transmembran adhézids
molekuldk hasitasa, pl. cadherinek révén, amely tovabb
aktivalja a proteinazokat és lényegesek a VS-sejtek
vandorlasa szempontjabdl. A NC-sejtek a permissiv-, és
gatlé ECM molekulak: aggrecan-, versican-ok altal hatarolt
folyosok mentén haladnak. Ismert tény ugyanakkor,
hogy a biologiaban mindeniitt ,,korridorszert” kollektiv
sejtaramlas fordul el (8).

A VS-sejtek kutan vonatkozasai

A bor idegei. A veldcsobdl elvandorolt VS-sejtek
részben (ventro)medialisan haladnak ¢és ezekbdl az
elemekbdl alakulnak ki a gasztrointesztinalis rendszer
ganglionjai-, a hatsé gydki-, szimpatikus ganglionok
és mellékvese veldallomanya. A (dorzo) laterdlisan, a
boérben haladd NC-sejtekbdl képzddnek a melanocytak,
amelyek célszerve az epidermis, ill. szortiiszOk. Tehat
ezekbdl a sejtekbol képzddnek a ham melanocytai. A bér
idegei is VS-sejt eredetiiek. A bor érzé idegei részben
kutdn  szabad, termindlis idegvégzddések, részben
korpuszkularis véegzddések (pl. Merkel sejtek). A terminalis
idegvégzodések a hamban mutathatok ki vékony, de még a
Schwann sejtek elemeit tartalmazo rostokként (C-rostok),
amelyekben neuropeptidek (GRP, VIP, PACAP,
stb.) talalhatok (39). Az érzé rostok az epidermist, a
szortliszoket, verejtékmirigyeket idegzik be. Az érzo rostok
mellett jelentds szerepet jatszanak a dermisre korlatoz6dod
autonom idegrendszer rostjai, amelyek a vér-, és nyirok
ereket, arterio-venozus anasztomozisokat, m. arrector
pili izmokat, faggyu-, verejték mirigyeket és szortiiszket
innervaljak. Mind az epidermalis érzé idegrostok,
mind az autonom idegrendszer rostjai neuropeptideket
szekretalnak és ezek, valamint a neurotrofikus faktorok a
bort neuroimmunoendokrin szervvé alakitjak.

Melanocytdk. A bérben 1év6 pigment sejtek vagy a
veldcsobol elidult és dorzolateralis palyajuk soran a hamba
keriilt NC-sejtekb6l szarmaznak, vagy a bort beidegzd
idegekbdl levald Schwann sejtekbdl alakulnak ki. Tobb
faktor mellett a Sox10, FoxD3, Mitf és Pax3 a melanocyta
specifikaciot ellendrzé genetikai haldzatnak a részei.

A melanocyta képzédés mogott meghuzodo
folyamatok, a multipotens VS-sejtek, a pontos sejtvonal
progenitorok és a melanocytak kozotti folyamatok
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ismerete fontos a hyperpigmentacio és a melanomat érint6
korképek megismerésében.

A multipotens VS-sejtek  progenitorai  szamos
szovetnek  (hatso  gyoki ganglionok, mellékvese
vel6allomany, szimpatikus ganglionok, stb.) morfologiai
¢és értelemszertien élettani alapjat képezik. Részleteiben
arnyalja a képet, hogy mind a melanocytdk, mind az
epidermisben ¢és a dermisben 1évd idegek cytokineket
termelnek és receptorokkal rendelkeznek.

A VS-sejtek alapvetd szerepet jatszanak a szervezet,
a bor sejtes elemeinek Iétrejottében és milkddésében.
Jelentéségiiket kihangsulyozza az a tény, hogy a VS
sejteket negyedik csirarétegnek nevezziik. A veldcso
adott szakaszardl vald levalas, a VS-sejteknek az ECM-
on at torténd vandorlasa és a célszervvé torténd valtozasa
jelentés biologiai folyamat. Igy pl. a C-rost jellegii érz6,
valamint az autonom idegerostok termelte neuropeptidek
jelentds hatassal vannak a kornyezetiikre és igy alakul ki az
endokrin-, és immunrendszert + a melanocytakat magaba
foglal6 kutan neuroimmun-endokrin rendszer (NIER).
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A velosanc sejtek klinikai és (dermato) pathologiai jelentosége.
Blaschko vonalak és dermatozisok. Neurocristopathiak

The clinical and (dermato) pathological significance of neural crest
cells. Blaschko lines and dermatoses. Neurocristopathies
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OSSZEFOGLALAS

A velosanc sejtek az embryondlis élet soran a vandorlasuk
keretében a szervezetben mindenhova eljutnak. E sejtek
szarmazeékainak, a melanoblastok, melanocytik elsé hul-
lama a dorso-lateralis vandorlas keretében az epidermisbe
és a szortiiszokbe keriilnek. Szamos jelatviteli molekula és
protedzok szerepelnek az extracelluléris matrixon at torté-
no melanocyta vandorlas soran. A melanocytak aramlasa-
nak ideiglenes megakadasa soran jelennek meg a mongol
foltok, ill. a végleges akadaly esetében az Ota-, ill. Ito ne-
vusok. Diagnosztikai jelentoségiik van a kutan mozaiciz-
muson alapul6 Blaschko vonalaknak, amelyek talajan az
exogen tényezok hatasara jelenhetnek meg a blaschkitisek.
A blaschkolinear acquired inflammatory skin eruption
(BLAISE) egy szerzett gyulladasos folyamat, amelynek
egyik variansa a lichen striatus, a mésik a blaschkitis. A
blaschkolinearis dermatdzisok nevoid alapon jelenhetnek
meg. A velésanc sejtek koros fejlodése a szervezet mas szo-
veteit is érinté pathologias tiineteket, a harom csoportba
oszthato és kb. 50 korképpel biré neurocristopathia (NCP)
formakat mutathatnak. A kiilonbozo jellegii pigmentaciok
alakzata, valamint a pathologids tiinetek ismerete a klini-
kus szamara diagnosztikai szempontbdl fontos.

Kulcsszavak:
mongol folt — Blaschko vonal —
blaschkitis — neurocristopathia

SUMMARY

In the course of their migration the neural crest cells
reach all parts of the developing embryo. The first wave
of the derivatives of these cells the melanoblasts and
melanocytes harbour in the epidermis and hair follicles
during the dorsolateral migration. A number of signal
molecules and proteases play an important role in the
course of melanocyte migration through the extracellular
matrix. The Mongolian spots appear as a consequence
of the transient inhibition of melanocyte migration and
in the case of final obstruction the Ota-, or. Ito nevuses.
The Blaschko lines based on cutaneous mosaicism are of
great diagnostic importance and on the ground of these
lines the blaschkitises can appear under the exogenous
factors. The blaschkolinear acquired inflammatory skin
eruption (BLAISE) is an acquired inflammatory process.
One of its variants is the lichen striatus and the other is
the blaschkitis. The blaschkolinear dermatoses can appear
usually as a nevoid disease. The pathological development
of the neural crest cells can induce pathological processes
in other tissues of the body as well, which may appear
in the form of the so-called neurocristopathies including
approximately fifty manifestations. The knowledge of the
different pigmentation forms as well as the pathological
symptoms of neurocristopathies is of great importance
for the clinican from a diagnostic point of view.

Key words:
mongoloid spot — Blaschko lines —

blaschkitises — neurocristopathies
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Ismert, hogy a vel6csé zarodasat kovetéen annak
dorzalis oldalan, kortirt helyen helyezkednek el a neural
crest sejtek, veldsanc sejtek (tovabbiakban VS-sejt). Ezek
megujulasra képes multipotens elemek, amelyeknek dssejt
tulajdonsaguk van. Ezekbdl a sejtekbdl fejlodnek ki pl.
a fej csontos és porcos részei, a mandibula, a fogazat, az
idegrendszer, a sziv egyes részei ¢s ezek befolyasoljak a bér
szinét is. Az experimentalis modell kisérletes tanulmanyok
alapjan ismert, hogy az embryo hosszanti keresztmetszeti
képén a VS-sejtek kranialis, vagalis, trunkalis és szakralis
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részekre tagolodnak, amelyekbdl mas és mas szovet
formak jonnek Iétre.

Az ektoderma alatt a veldcsé dorzalis részén egy
kiilon teriileten hiizodnak meg a részben a migracid
el6tti-, részben a migrald- sejtek. A VS-sejtek az ECM
(extracelliularis  matrix)-on  kiilonbozé  jelatviteli
mehanizmusok kiséretében haladnak a célszerv felé.
Azeddigiadatok szerintaVS-sejtek mind ventromedialisan,
mint dorzolateralisan csoportos jelleggel vandorolnak (1.
dbra). A migracidjuk soran szamos behatas érhetik ezeket
a sejteket és ezeknek megfelelden szamos (kutan) tiinet
jelenhet meg.

Az alabbiakban tobb, a veldsanc sejtek vandorlasaval
kapcsolatba hozhaté bértiinetet targyalunk, amelyek a
gyakorlatban diagnosztikai problémakat vethetnek fel:

2. palya NC sejtjei dorsolateralisan haladnak

az epidermis és a dermomyotom kozbtt

Epidermis

___ Velbeso

__Dermomyoto

__ Sklerotom

—  Gerinchur

1. pilya NC sejtjei ventralisan hatolnak 4t
az eliilsé sklerotomon
1. &bra
A vel6sanc sejtek vandorlasa a csirke embryo torzsében

Mongol folt

A mongol folt mar a sziiletéskor megfigyelhetd; ez
a leggyakoribb anyajegy, €s ennek a f6 lokalizacidja a
lumbalis és szakrokoccigealis régio. A sotét szinli, a borre
és a nyalkhartyakra lokalizalodd benignus bortiinetet
dermalis melanocytozisnak nevezzilkk; a tlneteket
jellemzi az, hogy a dermisben dendritikus melanocytak
vannak (1). A mongol folt, az Ota nevus, Ito nevus foltos
jellegli dermalis melaocytozisok, amelyek specifikus
elhelyezkedésiik alapjan egymastol elkiilonithetdek.
A Dbortlinetek vagy egyediil alloak, vagy tobbszorosek
és a borfelszin kevesebb mint 5%-at foglalhatjak el.
Megjelenésiikben részben makulozus, részben kerek, vagy
ovalis alaktiak. Az atmérdjiik néhany cm-t6l tobb mint 20
cm-ig terjedhet. A pigmentaciojuk a legintenzivebb az egy
éves €letkorban ¢és ezt kovetéen kezdenek halvanyulni.
Ritkan lathatok a 6 éves életkoron tul. A bdrtiinetek
mindkét nemet érinthetik. A leggyakrabban jelennek meg
az azsiai és afrikai népcsoportok tagjain.

m

334

Mikroszkdposan a dermalis melanocytak egyébként a
magzat 3 honaposkorabanjelennek meg és makroszkoposan
7 hénapos korban lathatok. A melanocytak a VS-sejtekbol
szarmazé melanoblasztokbol szarmaznak, amelyek
dorzolateralisan vandorolnak az ektoderma és mesoderma
kozott, hogy elérjenek az epidermisbe és a szortiiszokbe.
A 20. hét utan nem lathatok mar melanocytak a dermisben.
Ez részben a vandorlasnak, részben a makrofagok altali
clearancenak tudhaté be (2). Ezekben a mechanizmusokban
bekovetkezd zavarok képezik a mongol folt megjelenését.

A mongol folt benignus jellege mellett meg kell
emliteni, hogy ez velesziletett anyagcsere zavarral és
neurocristopathiaval tarsulhat (1. lejjebb). A velesziiletett
anyagcsere zavarok egy szimpla gén defektusbol
szarmaznak, amelyek leggyakrabban egy enzimfunkciot
érintenek. Ez a defektus egy specifikus anyagcsere palya
pusztulasahoz vezet, amely a fehérjék, szénhidratok
és zsirok szintézisében, vagy katabolizmusaban koros
eltéréseket eredményez. A mongol folttal jar6 szisztémas
betegségek leggyakoribb formaja:

-Hurlersyndroma(dysmorphia,corneaelhomalyosodas,
multiplex  dysostosis, HSM (=hepatosplenomegalia),
mentalis retardacio, szivbetegség és csecsemdkori halal,
ill. kutan tiinetként: mongol folt, rugalmatlan, szaraz és
vastag bor, végtagok hypertrichozisa, csoportos borszinii
papulak).

- A GM1 gangliosidosisnak része lehet a Mongol folt,
amelynek bdrtiineteire jellemzdek:

Mongol folt,duzzadtarc, macroglossia, angiokeratomak
¢és teleangicktaziak. (Az 1. tipusi GMIlgangliosidosis a
csecsemokorba eléfordulod, alig ismert és kevéssé megértett
lysosomalis tarolasi betegség. Klinikailag a haton és hason
elszortan nem éles széld, persisztaldo és/vagy ,.terjedd”
jellegti kiterjedt, kék szinli kutan pigmentacio figyelhetd
meg (3). Meg kell emliteni, hogy a mongol foltok a
végtagokon ¢s a torzson is eléfordulhatnak.

Ismert, hogy a human keratinocytdk és fibroblastok
nerve growth factor (NGF) —t fejeznek ki, amelyek
nélkilozhetetlenek  a  transdermalis  melanocyta
vandorlashoz. A NGF a hatasat a Trk (=tyrosin kinase)
proteinen, egy tyrosin kinase typusu receptoron at fejti
ki, amely a melanocytékon is jelen van. A velesziletett
anyagcserezavarban, a felgyiilemlett metabolitok (pl. a
GM1 ganglosid a GM1 ganglozidozisban és a heparan
szulfat a Hurler betegségben) a Trk proteinhez kotddnek,
amely egy koros NGF aktivitas ndvekedést eredményez.
Ez a nagy neurdlis nyulvanyok kifejlddéséhez és a
lysosomalis tarolasi betegségben lahatdé neuroldgiai
tlinetek megjelenéséhez vezet. Mivel a melanocytaknak
ugyancsak van NGF receptoruk, a metabolit-Trk kotés
koéros melanocyta vandorladshoz vezet és a melanocyta
szintézist inditja el a nyugvé melanocytakban (3).

A mongol folt vaszkularis nevusszal is eléfordul. Ebben
a tarsulasi formaban phakomatosis pigmentovaskularis
(PPV)-r6l szdélunk. A PPV pathogenezise nem teljesen
ismert.

- Ota naevus (oculodermal melanocytozis) esetében
fokozott melanocyta pigmentacio fordul el az arcon az
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orbita koriili bérben. A folyamat egyoldali és a pigmentalt
teriletek a n. trigeminus I-II 4gai altal beidegzett bérben
jelennek meg (4).

- Ito nevus az Ota nevusnal is ritkabban fordul el
kiilonb6zé helyeken. A nevus Ota-hoz hasonloan ez a
folyamat sem mutat spontan regressziot (4).

Mig a mongol foltok tobbnyire spontan visszafejlédnek,
az Ota-, és Ito nevusok nem tiinnek el.

Blaschko vonalak (4. Blaschko, 1901)

A legtobb borbetegség tlinetei nem mutatnak sem
szabalyos, sem véletlen eloszlast, hanem a tipusos
predilekcios helyek mentén helyezkednek el. A boron
ismert mintazatok (pl. Head-, Langer vonalak) egyik
legfontosabbja a Blaschko vonalak rendszere (5). A
linearis hyperpigmentécio egy ritka anatomiai formacio.
Ebben a megjelenésben a korisme felallitasa a differencial
diagnosztikai szempontok miatt meglehetésen nehéz.

A Blaschko vonalak a bér fejlodési képéhez tartoznak,
amelyek alapvetdéen kiillonboznek a dermatomaktol
(6). Sok nevoid jellegli bortiinet koveti a furcsa, nem
véletlen jellegli linearis elrendez6dési  vonalakat.
Blaschko A. felismerte, hogy ez a vonalrendszer nem
magyarazhaté semmiféle neuroldgiai rendellenességgel,
mivel ez a megjelenés kilonbdzik a dermatomak
képétol. A dermatomaktol eltéréen a Blaschko vonalak
az embryonalis fejlédési folyamat eredményeképpen
a haton V- formét-, a hason és a torzs oldalsdé részén
pedig S-alakzatot mutatnak (2. abra). A fejteté és nyak

2. abra
Blaschko vonalak
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szerpentinszer(i linearis rajzolatat viszonylag késén irtak
le (7). Ma egyértelmiien a funkcionalis X-chromosoma
mosaicizmussal magyarazhatd ennek a mintazatnak az
oka.

Genetikus mozaicizmus 1ép fel, ha a zygota két, vagy
tobb hatarozott genotypusnak ad helyet az embryogenezis
alatt a de novo szomatikus mutacionak betudhatéan. A
klinikai tiinetek nagymértékben fiiggenek a mutalt sejtek
differenciacios allopotatol

Valoszinlinek tiinik, hogy az X-chromoszomahoz
kotott borbetegségek szama a Blaschko vonalakat kdvetd
lyonizacios mintat mutatva tovabb boviil. Az emlésdkben
az X- chromosoma inaktivalodasanak az a kovetkezménye,
hogy minden nd fukciondlisan mosaicizmusos (8).
Ily médon a Blaschko vonalak a kutdn mosaicizmus
klasszikus képét adjak vissza, amelyeket a congenitalis és
szerzett boérbetegségek széles valtozataban figyelhetiink
meg. A mosaicizmusnak tobb tipusat kiilonboztethetjiik
meg: keskeny savl-, széles savi-, sakktdbla mintazatu-,

Keskeny savi Blaschko vonal Széles sivi Blaschko vonal

. Sakktdbla jellegii Blaschko vonal

Pylloid jellegii Blaschko vonal

3. 4bra
Blaschko vonalak f6bb tipusai

phylloid (levél alaku) Blaschko vonalak (3. dbra).

A kutan hyperpigmentacio gyakori tiinet a dermatolo-
giai gyakorlatban és klinikailag diffuz, koriilirt, retikuldris
és linearis formait ismerjik. A pigmentalt lineéris,
elhatarolt vonalak dorzalis-ventralis mintazatot mutatnak,
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amelyek a Blaschko vonalak jellemz6éi. A linearis
hyperpigmentécio a vele kapcsolatos mas és més tiinetek
miatt diagnosztikai problémakat okozhat (9). A Blaschko
vonalakat koveté linearis jellegi hyperpigmentacid
szisztémas kisérdtiinetek nélkiil (pl.Moulin f. atrophoderma
lineare) (10), vagy szisztémas, extrakutan eltérésekkel,
szkeletalis anomaliakkal, (pl. fokalis dermalis hyperplazia,
digitalis anomalia, szemészeti eltérés) (11), vagy szkeletalis
és neurologiai tlinetekkel: incontinentia pigmenti (Bloch-
Sulzberger Syndroma) fordulhat eld; utobbi esetben a
bortiineteket fogaszati-, kdzponti idegrendszeri eltérések,
hajszal anomaliak kisérhetik (12).

Blaschkitis (Grosshans E., Marot L.,1990)

A Blaschkitis (acquired Blaschkoid dermatitis) egy
szerzett jellegi ritka dermatitis, amely a Blaschko vonalak
mentén helyezkedik elsésorban a felndttek esetében.
Néhany congenitalis, vagy szerzett dermatozis - legyenek
ezek orokletesek, vagy sporadikus jelleglick - linearis
eloszlast mutatnak az embryonalis Blaschko vonalaknak
megfeleléen. Vannak minden genetikai hattér nélkiili
gyakori gyulladasos borbetegségek, amelyek mint linearis
dermatézisok jelennek meg. Kordbban francia szerzk
(13) egy 38 éves férfibeteg koresetét irtak le, akinek a
mellkasan, hatan és a combjain visszatérd, a Blaschko
vonalaknak megfeleléen gyulladésos tiinetek mutatkoztak.
A korszdvettan nem-specifikus spongiotikus dermatitist
mutatott néhany nekrotikus keratinocytaval és lymphocyta
exocytozissal a str. spinosumban.

A folyamat ritkan gyermekeken is megjelenik (14).
Keegan B.R. és mtsai (14) els6ként vetették fel azt, hogy a
gyermekkori blaschkitis egy 6nallo entitas. A differencial
diagnosztikaban a lichen striatus (LS.)-t kell megemliteni,
amely szintén a Blaschko vonalak mentén jelenik meg,
de sokkal tobb megkiilonboztetd epidermalis eltéréssel.
A LS. tobbnyire tiinetmentes (15), és gyakrabban jelenik
meg a gyermekekben és fiatalokon, mint felnétteken
(16). Kivalto faktorként kozoltek le a viralis tényezot, de
ugyanakkor csaladi eléfordulast is megfigyeltek (17). Egy
kovetkezményes immuvalaszt eredményez6 keratinocyta
klén szomatikus mutacidja is szoba jon, mint egy fennalld
predisponalo silent mutacio (18).

BLAISE (Blaschkolinear acquired inflammatory skin
eruption).

ABLAISE tobb diagnézist foglal magaba és felnbtteken
fordul el6. A tiineteket a Blaschko vonalak menti
lokalizacio és a tiinetek gyulladasos infiltracioja jellemzi. A
dermatodzisok koziil a LS. és a blaschkitis a leggyakoribbak,
amelyek kiilonboznek egymastdl az életkorban valo
megjelenésben, lokalizacioban és a korszovettani képben
(19, 20). A LS egy szerzett gyulladasos borfolyamat,
amely elsésorban a gyermekekben jelenik meg a Blaschko
vonalak mentén a végtagokon és mindig egy oldalon. A
kezdet mindig hirtelen jellegli és két hét alatt fejlodiki ki.
Az ctioldgia ismeretlen: trauma, vaccinacio, graviditas,
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viralis fertéz¢s valthatja ki a tiineteket. A LS. atopiaval és
psoriasissal is tarsulhat (21).

A blaschkitis egy szerzett gyulladasos boérfolyamat,
amelyet tobben (14) a LS. felndttkori variansank
tekintenek. A blaschkitis klasszikus képére jellemzd az
azonos oldali Blaschko vonal mentén megjelend papulak
és vesikuldk a feln6tt betegek torzsén. A blaschkitis
tiinetei rovid ideig tartanak; a korkép teljes kialakuldsa
néhany hetet vesz igénybe és spontan visszafejlédés két
hénapon beliil torténik. Ugyanakkor a kutan tiinetek
spontan megjelenhetnek tobb honapra, vagy évekre. Az
emocionalis stressz, gyogyszerek (certolizumab) (19),
metronidazol (22) érintettek a kivaltasdban. Szamos
BLAISE-diagnozisu beteg esetében nem talaltak jelentds
kiilonbséget a blaschkitis és LS. korkép tiineteiben, a
betegség lefolyasaban, relapsusban. Ennélfogva tobb
kutatdo tgy tekinti, hogy a BLAISE egy 0Osszefoglald
betegség, amelynek egyik végpontja a LS. a masik a
blaschkitis.

Ennélfogva a lichen striatus és a blaschkitis nem 6nallo
egységek, hanem inkabb egy BLAISE-n beliili spectrum
(23).

Blaschkoid linearis dermatozisok

Az G.n. nem szerzett blaschkolinearis dermat6zisok
tobb csoportba oszthatok:

a. X-chromoszomahoz kétott bor eltérések (pl.
Incontinentia pigmenti, focalis dermalis hypoplazia,
X-chromoszomahoz kotott hypohidrotikus ektodermalis
hypoplazis, stb., (24,25),

b. Pigment rendellenesség (Naevus depigmentosus,
szegmentalis café au-lait foltok, stb.) (26,27,28),

c. Epithelialis naevusok/tumorok (Naevus sebaceus
Jadassohn, epidermalis naevus, linearis basal sejt naevus,
stb.) (24,26,29,30),

d. Vegyes naevoid (congenitdlis) genodermatozisok
(Linearis Darier f. betegség, Grover betegség, Menkes
disease, linearis porokeratosis Mibelli, linear atrophoderma
Moulin, stb.), (24,31,32,33).

A Dblaschkoid eloszlasi  monolateralis  Grover
betegség igen ritka (54). A 40 éves, egyébként egészséges
nébetegiink esetében a bal comb hajlitd oldalan és a hat
bal fels6 szakaszan jelentkeztek 2-3 mm atméréji aprd
holyagcsak a (4. dbra). Akorszovettani kép dyskeratotikus
acantholytikus dermatozisnak felelt meg (5. dbra).

Neurocristopathidk, mint talinyos veldsanc sejt
eredetii abnormalitasok

A VS-sejtek a kiilonbozé sejtek ¢és  szdvetek
kialakitasaban vesznek részt, igy pl. a periférias ¢és
autonom idegrendszer-, az arc csontjai ¢és porcai-, az
enteralis idegszovet-, a szem-, sziv-, pajzsmirigy-,
mellékvese fejlodésében. Az embryogenezis alatt a VS-
létrejovo koros eltérések a szamos korkép kialakulasaban
szerepelhetnek, amelyeket neurocristopathidknak (NCP)
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4. abra
Monolateralis acantholytikus dermatdzis blaschkoid
eloszlashan

Dyskeratotikus acantholytikus dermatosis (H.E., 120 x. )
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nevezink (34, 35). NCP eclnevezés alatt foglalta Ossze
Bolande R.P. (34) azokat a latszolag kiilonallo korképeket,
amelyekre a VS sejtek koros fejlédésbeli részvétele a
jellemzd. Ezek azokbol a szovetekbdl fejlédnek ki, amelyek
magzati velésanc sejtvonalat tartalmaznak. Ezekhez a
koéros allapotokhoz tartoznak: pl. a phacochromocytoma,
neuroblastoma, type 1 neurofibromatosis (NF1),
Hirschsprung betegség, multiplex endocrin neoplaziak
(MEN syndromak), stb. A vel6csé zarodasat kdvetden a
VS-sejtek egy u.n. epithelialis- mesenchymalis folyamaton
mennek at, mikézben levalnak a neuralis sancrél és az
embryo kiillonbdzo testrészére migralnak, hogy mas és
mas sejtté, szovetté alakuljanak (36).

Ismert, hogy a veldsancot az embryo cephalo-caudalis
tengelye mentén torténd elhelyezkedés alapjan négy
(cranidlis, vagalis, torzsi és sacralis) szegmentre lehet
osztani. A velésanc sejtek a migracio el6irt rendjét kovetik,
amelyek a végsé sejttipusokon alapulnak. A melanocyta
prekurzor sejtek pl. a dermomyotomtol felszines (dorso)
lateralis palyan haladnak és az elsd hullamban a bdrbe
vandorolnak, mig a neurogén prekurzorok, amelyek a
hatsé gyoki-, sympathikus ganglionokat, az enteralis
neuralis kotegeket képezik, a  dermomyotom alatti
(ventro)medialis palyat kovetik, hogy a célallomast elérjék
(masodik hullam) (1. abra), (37).

A tradicionalis csiravonal modellben az endodermalis
sejtek endodermalis szarmazékokka differencialodnak,
mig a mesodermalis sejtek mesodermalis derivatumokka
kilonilnek el. Jollehet a VS-sejtek az ektodermabol
szarmaznak, sok sejt derivatum mesodermalis, vagy
endodermalis szovetekké alakul (38). A VS-sejtek
sokiranyu elkiilontilésének ez a képessége ellentmond a
“csiraréteg szabaly”’-nak, amely a harom primér csiraréteg
allando kizarolagossagat jelenti (38). Az embryonalis
fejlodés alatt a VS-sejtek késéi megjelenése, ezeknek a
sejteknek a sok iranyt differencialodasi lehetéségei és
e sejt szarmazékoknak a szervezet szovetein at torténd
difftiz athatold képessége miatt a velésancot a ,,negyedik
csiraréteg”-nek lehet tekinteni az ektoderma, mesoderma
¢és endoderma primér csirarétegek mellett (39).

A neurocristopathidk egy betegségcsoportot képeznek,
amely mogott a veldsanc sejtek koros eltérései allanak és
amelyek az embryonalis fejlodés alatt lesznek tiinetessé.
Ahogy az utobbi években a veldcso fejlodési folyamatanak
megértése mind érthetébbé valt, a neurocristopathias
korképek szama is gyorsan nétt és jelenleg tobb mint 50
korkép tartozik ide (40). Sok, latszolag egymassal nem
kapcsolatosmegbetegedést: craniofacialis-,immunolégiai-,
endocrin-, sziv-, dermatologiai-, gassztrointesztinalis-, és
tumoros allapotot ma veldsanc-sejtes abnormalitasnak
ismeriink fel és ezeket neurocristopathia fogalom alatt
vonjuk Ossze. A neurocristopathiak harom f6 csoportba
oszthatok: a./dysgenetikus deformaltsag, b./veldsancsejtes
daganatok, c./kevert dysgenetikus és daganatos syndromak
(41). Mind a dysgenetikus, mind a neoplazias jellegii NCP-
iak sporadikus és syndromas formaban jelenhetnek meg.
Mig a primér csirarétegekben 1évé anomalidk gyakran
okoznak halalt, a VS-sejt defektusokkal bird csecsemdék

338

¢lve, congenitalis rendellenességekkel, kutan tiinetekkel
jonnek a vilagra.

A veldsanc tobb szegmentjét érinté NCP-ak (ezeken beliil
néhany jellemzd korkép):

Dysgenetikus NCP-ak

Treacher Collins syndroma (TCS)

A facialis dysostosis €s a cranialis vel6sanc eredetli
NCP prototipusa. A TCS-ban a craniofacialis defektusok
bilateralisak €s szimmetrikusak. A korkép facialis tiineteire
jellemzoek a micrognathia és az arckozép hypoplazidja a
maxilla, mandibula és az os zygomaticum teriiletén (42).

A 22q11.2 deléciés syndroma

A delécios syndroma a cranidlis és vagalis neuralis
crest eredetnek egy dysgenetikus NCP-ja. A harmadik
és negyedik pharyngealis iv koros fejlédése okozza a
tobb szervet érintd eltérést, amely cardiovaszkularis-,
immuologiai-, és endocrin abormitast eredményez. A béron
erythema, ckzema lehet. A 22ql1.2 delécidés syndroma
viszonylag gyakori és 4000 sziilésre esik egy 1) koreset
Ismert, hogy a betegek 90%-nak mikrodelécioja van a
22q11.2 chromoszoéman. Jelenleg a DiGeorge syndroma
elnevezést fenntartjak azokra a betegekre, akiknek klinikai
tiineteik vannak, de nincs 22q11.2 deléciojuk (43).

Charge syndroma

A cranidlis és vagalis veldsanc szarmazékait érintd
NCP. Egy tobb szervet érint6 allapot, amelynek sszetevoi:
coloboma, sziv (heart) defektusok, atresia choanae,
retardalt novekedés, genitalis abormalitas, ear (fiil)
deformitas, ajak hasadék és a 22q11.2 delécids syndroma
klinikai tiinetei. A hattérben a CHD7 gén mutacidja
talalhato a chromosoma 8q12 locusan.

Hirschsprung betegség

A vagalis és sacralis velésanc eredetli zavar gyakori
ebben a NCP formaban. A betegségre jellemz6 az enteralis
ganglion sejtek hidnya a myenterikus és submucosalis
plexusban. A Hirschsprung betegség genetikai jellemzdi
multifaktoridlisak és tobb gén: RET, EDNRB, SOX10 és
PHOX2B érintett.

Melanocyta abnormalitds

A velésanc melanocyta prekurzoroknak kiterjedt
bazisuk van, amelyek magukba foglaljak a cranialis,
vagalis, torzsi és sacralis velésanc szegmenteket és amelyek
a dermomyotomon Kivill a dorzolateralis palya mentén
vandorolnak; igy érik el a bér dermo-epidermalis junkcidjat
és az agy meninxeit. A bdr koros hyperpigmentacios
eltérései az NCP leggyakoribb tiineteinek egyike és a sokkal
Osszetettebb NCP-ak komponensei lehetnek. A benignus
tlinetek kozé tartoznak: ephelis, pigmentalt anyajegyek,
naevusok ¢és lentiginosis. Noha ezek a tiinetek kezdetben
dysgenetikus jelleglick a melanocytak,vagy melanocyta
prackurzorok erés epidermalis besziirddésével, a késébbi
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években a mutagén események melanomava torténd
daganatos transzformaciot hozhatnak létre (44).

Neurokutan melanocytosis (NCM)

A NCM egy ritka, sporadikus NCP, amely érintheti az
Osszes veldsanc szegmentet (45). A kérképre jellemzo a
borben 1év6 congenitalis melanocytas naevus s a kdzponti
idegrendszerben a leptomeningealis tiinetek. Az agyban,
a leptomeninxekben a melanocyta lerakodas kezdetben
nem okoz tiineteket, de az érintett betegek 2/3-ban
esetleg kommunikald hydrocephalus alakul ki a fokozott
intracranialis nyomas tlineteivel. A NCM-os betegek t6bb
mint felében melanoma alakulhat ki. A NCM koértana nem
ismert, de tobb tényezordl tételezik fel, hogy hozzajarul a
korkép kialakulasahoz. A hepatocyta growth factor (HGF
or scatter factor /SF/) egy cytokin, amelynek fontos szerepe
van a melanocytak osztddasaban és eloszlasaban. A HGF
deregulaciojarol ugy gondoljak, hogy a melanoblastok
fokozott fejlodéséhez vezet, amelyek prekurzorokként a
meninxekbe vandorolnak, hogy benigus vagy malignus
jellegii melanocytava alakuljanak (46).

Neoplasztikus NCP-iak

A vagalis és torzsi neural crest elemek praekurszorai
a sympathikus ganglionok, a mellékvese veléallomany,
stb. kifejlddéséhez jarulnak hozza. A velésanc sejtek
szarmazékokbdl indulnak ki a  neuroblastomak,
pheochromocytomak, melanomak és az MTC (medullary
thyreoid carcinoma). Ezek a tumorok sporadikusak és az
orokletes syndromak dsszetevoi lehetnek (47).
A VS-sejtek részét képezik annak az ektodermalis eredetii
endokrin rendszernek, amelyek latszolag nem rokon
endocrin sejtekbdl allanak a szervezetben szétszorva
foglal helyet és amelyet Pearse A. 1974-ben APUD
(Amin Precursor Uptake and  Decarboxylase) sejt
fogalomként irt le (48). Ezek a sejtek az adenohypophysis-,
a hypothalamus-, a pajzsmirigy-, a parathyreoidea-, a
mellékvese velallomanya-, a glomus caroticum-, és a
boérben (melanocytak), stb.-ben lelhetdk fel. Az ezekbdl az
elemekbdl kiinduld daganat APUDOMA-nak nevezziik.
Ezek a sejtek szamos amin és peptid hormont szekretalnak.

Neuroblastoma

Ez aleggyakoribb szolid jellegli gyermekkori malignus
tumor, amely vagy a mellékvese veldallomanyabol, vagy
a sympathikus idegrendszerbdl szarmazik. Ismert, hogy
neuroblastoma mas NCP-iakkal fordul eld, ideértve pl.
a Hirschsprung betegséget, a 22q11.2 delécios- (48) és a
congenitalis centralis hypoventilacids syndromat (49).

Pheochromocytoma és paraganglioma

Ezek neuroendocrin tumorok, amelyek az autonom
idegrendszer  sympathikus és  parasympathikus
részének chromaffin sejtjeibél indulnak ki (50), A két
daganat tipus klasszikus tiinetei kozé tartoznak: erds
izzadassal jard hypertonia, fejfajas és olykori palpitacio.
A mellékvese veldallomanybol kiiduld daganatokat
pheochromocytomanak, mig a mellkvesén kiviilrél
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szarmazoOkat paragangliomanak nevezzik.

MTC (Medullary Thyroid Carcinoma) és a 2. tipusu

MEN syndromak

Az MTC (pajzsmirigy medullaris carcinoma) egy
ritka malignus folyamat, amely a pajzsmirigy calcitonint
termeld parafollikularis C-sejtjeibdl szarmazik. Az MTC a
malignus pajzsmirigy daganatok kb. 5%-at adja. AzMTC-k
25% -a csaladi el6fordulasu és a type 2 MEN syndroma
(=Multiple endocrine neoplasia) komponense. A MEN 2
syndromanak harom alcsoportja van: MEN2A, MEN2B ¢és
a csaladi MTC (51). Midegyik MEN syndroma a pancreas
szigetek, adeohypophysis, parathyreoidea és mellékvese
veldallomany daganatok kiilonb6z6 kombinacioit mutatja
(52).

Kevert dysgenetikus és neoplazias NCP-ak

Neurokutan syndromak (phakomatozisok)

A velesziiletett rendellenességek kiilonb6zd csoportjat
képezik, amelyek magukba foglaljak: a neuroektodermalis
és olykor mesodermalis eredetii koros eltéréseket, amelyek
érinthetik a bort, szemet és a kozponti idegrendszert.
A korabbi nézetektdl eltéréen, hogy u.i. a neurokutan
syndromak az ektodermat ért megbetegedések, sok
koziiliik érinti a mesodermat és/vagy endodermalis eredetii
(40).

A NCP-ak kezdeti leirdsa magaba foglalta az NF1-
et. Sok neurokutan syndromara jellemzéek a kozos
tiinetek, ideértve a koros angiogenezist és azokat az
abnormalitasokat, amelyek érintik a VS- szarmazékokat.
A koéros pigmentacio, a melanocyta prekurzorokat is
ideértve, gyakran koveti a Blaschko vonalakat. A NCP
koncepcidja erre a multisystemas
betegségre ad egy atfogd embryoldgiai alapot (40). A
NF1 a leggyakoribb és legpontosabban leirt neurokutan
syndromak egyike. Ez egy komplex autosomalis dominans
eltérés, amelyet a chromosoma l-en (52) lévé NFI
tumor suppressor génben eléforduld csiravonal mutacid
okoz. A NF1-hez tartoznak a dermalis neurofibromak,
melanocyta eltérések (pl. a café- au-lait foltok, borredd
pigmentaciok, Lisch csomok) amelyek mindegyike a VS-
fejlédéssel kapcesolatban allo abnormalitasok. Az NF1-
gyel kapcsolt NC-sejt eredetli mas tumorokhoz tartoznak
a  pheochromocytomak, schwannomak, malignus
peripheries ideghiively daganatok. Az NF1 gén tumor
suppressor funkcidjanak a deaktivalasa magyarazhatja a
nem-NCP-eredetli daganatok kifejlodését, amelyekhez az
optikus gliomak és glioblastomak tartoznak (53).

A VS-sejtek, szovetek koros eltérései (NCP) a Blaschko
vonalak mentén megjelenve differencialdiagnosztikai
problémat jelenthetnek (54). A két rendszer kozott a NCP-
vontkozasaban van ismert kapcsolat, amelynek keretében
pl. a VS-sejtekbdl kifejlodé melanocyta, melanoblast
burjanzas, pl. a linedris hyperpigmentaci6o a Blaschko
vonalak mentén jelennek meg. Az epidermalis nevusok
NCP-ak. A Blaschko vonalakat kovetd epidermalis
nevusok kiséretében szkeletalis, szemészeti, sziv, és
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endokrin rendelenességek tobbnyire a VS- defektusoknak
tudhatok be. Ez is egyértelmiivé teszi, hogy a VS-
sejtek jelentds szerepet toltenck be az utobbi rendszerek
kialakulasaban, és ezekre gondolni kell, ha egy kutan
folyamat, pl. hyperpigmentacié a Blashko vonal mentén
helyezkedik el.
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KONYVISMERTETES

Temesvari Erzsébet, Pényai Gyorgyi: Gyakorlati allergologia
Szerkesztette: Temesvari Erzsébet, Ponyai Gyorgyi
Medicina Konyvkiad6 ZRT. Budapest, 2021, pp. 469. ISBN 978-963-226-810-1

Gyakorlati
allergologia

TEMESVARI ERZSEBET = PONYAI GYORGYI

medicina

Noha az allergias korképek az emberiséggel egyidések, az évszazadok soran civilizacionk szamos, immunvalaszt
befolyasold, 11j szennyezo és szenzibilizald anyagot juttatott a kornyezetbe. Ezek a hatasok valtozo, olykor tobb szervre
is kiterjedd, és igencsak eltérd tiineteket valthatnak ki, melyek alkalmanként egyik vagy masik szerv dominanciajaval
jelennek meg.

Az allergias betegségek kornyezetfiiggd allergénjei évrdl-évre boviilnek. Ezek a sokszor kordbban nem is 1étez6 anya-
gok nemcsak az emberi szervezetre, hanem a ndvényi-, és allatvilagra is hatnak. Provokaciods tiineteik, tiinet-kombinaci-
61k szamos, azel6tt fel sem meriil6 kérdést vetnek fel a tobb szervet is érintd, komplex allergias korképek kialakulasaval.
Az 0j gyogyszerek mellékhatasai (gyogyszer allergiak, ~ intoleranciak) mellett a gyakoriva valt implantatumanyagok
(fém és szerves vegyiiletek) pedig felsorakoztak a iatrogéniak kozé.

A Gyakorlati allergolégia cimii konyv 6 nagy atfogo fejezetbdl (Immunologia, Elsdsorban bortiinetekkel jelentkezd
allergias korképek, Tobb szervet érint6 allergias korképek, Diagnosztika, Genetika, Terapia) €s ezen beliil 21 alfejezetbdl
tevodik 0ssze. A munka megirasaban 27 kutato, kitiing klinikus, az allergias betegeket sok éve ellato, gondozo, gyakorlott
szakember vett részt. A munka szakkonyv és tankdnyv is egyben. Hianypo6tlo jellegii a kiilonbozé €letkorti betegek tiine-
teinek targyalasa szempontjabol, de a boron kiviil mas szerveket (1égutakat, szemet) is érinté interdiszciplinaris allergias
betegségek vonatkozasaban is. Olvasasa soran szamos uj korképpel ismerkedhetiink meg.

A kivaloé szakemberek sok-sok éves gyakorlata, tapasztalata (kivizsgalas, terapia, prevencio, tanacsadas, stb.) alapjan
megirt konyv az allergias korképek kezelésében is korszer(i informaciokat ad. Ennyire mélyre hatolo, tagolt és atfogd
jellegli munka a témaban még nem jelent meg Magyarorszagon. A magas szinvonalon dsszeallitott, szerkeszett, esztétikus
kiallitastt mii szintetizalo jellegii, az alap-, valamint tovabbképz6 oktatas bazisat egyarant képezi. Kitlind kvalitasai miatt
a konyv minden, allergias betegek ellatasaval foglalkozo orvos figyelmébe ajanlhato.

Schneider Imre dr.
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Utmutaté Szerzéinknek
a Borgyogyaszati és Venerologiai Szemlébe irott kozleményekhez

A Borgyogyaszati és Venerologiai Szemle célja a dermatove-
neroldgia ¢és kozmetoldgia teriileteinek fejlesztése, a tudomanyag
modszertananak terjesztése, a tudomanyag hazai és kiilfldi eredmé-
nyeinek ismertetése, a tudomanyos eredmények gyakorlati felhasz-
nalasanak eldsegitése, a magyar kutatasi eredmények minél széle-
sebb korti megismertetése belfoldon és kiilféldon egyarant, a hazai
és nemzetkozi dermatologusok tudoményos ismereteinek bovitése és
orvosetikai nevelése.

Kérjiik szerzéinket, hogy a szerkeszt6ség és a nyomda munka-
janak megkonnyitése érdekében a kézirat szerkesztését a kovetkezd
iranyelvek szerint végezzék:

A publikalas feltétele, hogy a cikket korabban nem jelentették
meg, a kézirat benyjtasat az 6sszes szerz6 jovahagyta, a kozlemény
a Helsinki deklaracio (1975, revizio 2008) eloirasait nem sérti.
Ezenkiviil dsszeférhetetlenségi nyilatkozatot, beleegyezd nyilatko-
zatot, és allatkisérletekkel kapcsolatos nyilatkozatot minden kozle-
ményhez kériink mellékelni.

A kéziratok elbiralasanak és elfogadasanak joga a szerkeszto-
séget illeti, a bekiildott kéziratok egy peer review eljarason mennek
keresztiil.

Az elsé oldalon sorrendben a kovetkezok szerepeljenek:

- adolgozat magyar nyelvii cime (legyen rovid és fedje a tartalmat),

- adolgozat angol nyelvii cime,

- a szerzok teljes neve, eltér6 munkahelyli szerzok esetén felsd
index hozzarendelésével felsorolva, majd a neviik alatt az intéz-
mény/intézetek pontos megnevezése, varos megjelolésével, a
megfeleld felsd index hozzarendelésével, valamint a levelezo
szerz6nél név és az e-mail cim,

Példaul: KISS PETER DR., NAGY PETER?

Semmelweis Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kar, Bor-, Nemi-
koértani és Boronkologiai Klinika, Budapest'; Szegedi Tudomany-
egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kar, Szent-Gyorgyi Albert Kli-
nikai K6zpont, Bérgyogyaszati és Allergologiai Klinika’

- magyar nyelvi dsszefoglalo,

- kulcsszavak (max. 4-6).

Levelezd szerzd: név

e-mail: levelezoszerzo.neve@email.hu

A kézirat 2. oldala tartalmazza az angol nyelvii 6sszefoglalast és
kulcsszavakat, szintén 4-6 szoval.

Mind a magyar, mind az angol nyelvii kulcsszavak megadasa a
MeSH (Medical Subject Headings) szotar alapjan térténjen.

Az dsszefoglalok tobbes szam 3. személy hasznalataval irdd-
janak és tartalmazzdk a kozlemény céljat, a vizsgalati adatokat, az
eredményt és a megbeszélést, értelemszertien, pontosan kivonatolva.
A leiités-szam az angol és magyar absztrakt esetében is minimum
600, maximum 750 letités legyen

A kézirat 3. oldalatol kezdddik a k6zlemény szovege. A kézirat
A/4 méretben, Times New Roman 12 méret(i betiivel, kettes sorta-
volsaggal, oldalszamozva, egy sorban kb. 60-80 leiitéssel, egy ol-
dalon 28-30 gépelt sorral késziil. A ddltbetiis kiemelések (kurziv):
a szerzOk nevei, az abrakra és a tablazatokra torténd hivatkozasok.
Ha a word fajlban kiildott kéziratban alkalmazzék a dolt betis és a
félkovér kiemeléseket, a kiilon jel6lés nem sziikséges. Az apro betiis
(petit) szedésre szant szovegrészek is kettes sortavolsagtak és a szo-
veg bal oldalan vonallal, vagy a széveg elején jelsltek.

A kézirat terjedelme: referatumnal, sszefoglalonal 10-20 oldalt,
eredeti kozleménynél 10-15 oldalt, kazuisztika, terapias kézlemény
esetén 20 oldalt nem meghalado6 terjedelmi.
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A dolgozatban lehetdleg a szokasos tagolas alkalmazésa javasolt.
A dolgozat bevezetése exponalja a kézirat targyat, az anyag és mod-
szer fejezetben az alkalmazott modszereket olyan mértékig kell rész-
letezni, hogy az reprodukalhatd legyen. Az eredmények kozott csak
a lényeges adatokat sziikséges felsorolni. A megbeszélés alfejezet
akkor indokolt, ha megvitathaté anyag van. A kdszonetnyilvanitas a
dolgozat szévege és az irodalomjegyzék kozé kertil petit jelzéssel.

Az irodalomjegyzék (IRODALOM) kiilon oldalon, folytatott
oldalszamozassal a szerzok neve, az idézett cikk cime, a folydirat
nemzetk6zi roviditése (National Library of Medicine’s Title Abbre-
viation/NLM katalogus — http://www.ncbi.nlm.nih.gov/nlmcatalog/),
megjelenés éve, kotetszam és oldalszam (-tdl, -ig) adatokat tartal-
mazza. Haromnal tobb szerzo esetén, az els6 harom szerzo neve utan
mtsai.” rovidités alkalmazando.

Hivatkozasmintadk:

1. Meneton P, Jeunemaitre X, de Wardener HE, MacGregor
G.A.: Links between dietary salt intake, renal salt handling,
blood pressure, and cardiovascular diseases. Physiol Rev.
(2005) 85(2), 679-715.

Eyre H.J., Lange D.P, Morris L.B.: Informed decisions: the
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o

A tablazatokat excel fajlban, az dabrdkat kiilon-kiilon jpg vagy
pdf fajl formatumban kérjiik megkiildeni. Az abraalairas kiilon lapra
irandd, az abraszoveg legyen rovid. Csak igen jo minGségli fotdk,
abrak kozlése lehetséges, tekintettel az Interneten valo megjelenés-
re. Az abrakat lektorhoz valo kiildés eldtt a szerkesztobizottsag tobb
tagja véleményezi. Betegek fotdjanak kozlése eldtt minden esetben
sziikséges a beteg irasbeli beleegyezése, melyet a kézirattal egyiitt
kériink mellékelni. A felismerhetdség elkeriilésére a szemek takarasa
kotelezo, a szovegben a monogramok jeldlése is keriilend6. Korab-
ban mar kozolt abra, kép csak a szerzo és a kiadd engedélye esetén
kozolheté a forras megjeldlésével.

A dolgozatban keriilend6 az idegen szavak halmozéasa. A rovi-
ditéseket elso hasznalatkor zardjelben javasolt megadni. Nem alkal-
mazhato rovidités a cimben és az Gsszefoglalasban.

Az egységes helyesiras érdekében az Orvosi Helyesirasi Szotar
(Akadémia Kiado, 1992.) altal ajanlott irasmod az iranyado.

A kéziratokra vonatkozo irdnyelvek a ,,szponzoralt” kozlemé-
nyekre is érvényesek.

A szerzOktol kérjiik, hogy a kéziratokat elektronikus tton (E-mail)
juttassdk el a szerkesztéségbe, a levelez6 szerz6 e-mail cimének fel-
tiintetésével.

Klinikai fotokat csak a csatolt betegbeleegyezé nyilatkozat-
tal tudunk kozolni.

A lapban megjelent kozlemények idézésekor hasznalt rovidités-
re a Borgyogy. Vener. Szle. helyett BVSZ javasolt.

Javasoljuk a Boérgyodgyaszati és Venerologiai Szemle el6zd lapsza-
mainak megtekintését.

Kérdés esetén allunk rendelkezésre az (1) 267-4685 telefonszamon,
vagy e-mailen. '

Szerkesztdség e-mail cime: huderm.bor@med.semmelweis-univ.hu
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