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In memoriam Dr. Ablonczy Eva

A Semmelweis Egyetem Bor-, Nemikortani és Bdron-
kolégiai Klinika nagy megrendiiléssel értesiilt Dr. Ablonczy
Eva Klinikai adjunktus hal4lar6l.

Dr. Ablonczy Eva 1969-t61 2010-ig volt az Intézet mun-
katarsa, 1970-t6]1 vett részt a magyar, majd az angol nyel-
vl oktatdsban, tanulmdanyi felelsként 8 évig dolgozott.
Kivalé oktatéként orvos generdcioknak adta at szaktuda-
sat. Tevékenyen részt vett a postgradudlis oktatéi munka-
ban.

Mint az Intézet egyik legjobban képzett, magas szint(
elméleti és gyakorlati tuddssal rendelkezd adjunktusa fel-
valtva dolgozott vezetSként a fekvGbeteg osztilyokon €és
az ambuldns betegelldtdsban. 1970-t81 végzett munkét az
Intézet Autoimmun Ambulancidjan, melyet tobb évtizedig
vezetett.

1976-ban az Immunszeroldgiai Laboratérium irdnyita-
sat vette at, melyet — Kirdly Kalman professzor mindsité-
se szerint — a klinika egyik legmegbizhatébb laboratériu-
mav4 fejlesztett.

1973-ban hallei egyetemen, majd 1977-ben Berlinben a
Humbold Egyetem B&rgy6gydszati Klinikdjan tanulmany-
dton vett részt.
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Kutatasi teriilete az autoimmun betegségek, ezen beliil
is a scleroderma volt. Hazai vonatkozasban els6ként szer-
vezte meg e betegcsoport gondozasat.

Tudomdényos kozleményeivel, konyv részleteivel ko-
moly nemzetkozi elismerést vivott ki.

A Magyar Dermatolégiai Térsulat, a Magyar STD Tér-
sasdg, Német-Magyar Dermatolégiai Tarsulat, Magyar
Immunolégiai Tarsasdg és a Magyar Allergolégiai és Kli-
nikai Immunolégia Tarsasag tagja volt.

1987-ben Foldvdri Ferenc emlékérmet kapott, 2010-
ben, nyugdijba menetele alkalmabdl a Pro Sanitate Dij-
ban részesiilt.

A Magyar Dermatolégiai Téarsasdg tudoményos lapja-
nak a Bérgy6gydszati és Veneroldgiai Szemlének haldldig,
20 éven at volt szerkeszt§je.

Zarkozott személyisége optimista, j6 humord embert ta-
kart, kivel kapcsolatban most még nehéz elképzelni, hogy
szaktuddsat, emberségét mar kénytelenek lesziink nélkii-
16zni.

Budapest 2012. junius 15.

Dr. Karpati Sarolta
Dr. Temesvari Erzsébet
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A bor barrier felépitése, kiillonos tekintettel a keratinocytakra és a
sejtkozotti kapcsolatokra — Az atopias dermatitis kialakulasaban
jatszott szerepiik

Structure of skin barrier, especially the keratinocytes and intercellular
junctions, and their role in the development of atopic dermatitis

MOCSAI GABOR', MARKO LORANT DR.', REMENYIK EVA DR.', SZEGEDI ANDREA DR.'

Debreceni Egyetem Orvos- és Egészségtudomanyi Centrum Borgydgyaszati Klinika

OSSZEFOGLALAS

A bor elszarusodé hdmja olyan barriert képez, amely
képes egyrészt megakaddlyozni a kiilvilag szervezetre ka-
ros allergénjeinek, mikrobdinak és toxikus vegyiileteinek
bejutasat, masrészt gdtolja a folyadék és elektrolit elveszi-
tését. Ez a fizikokémiai gdt az epidermis stratum corneu-
mdnak also sejtsoraira lokalizalodik és magdban foglalja
mind a keratinocytdakat, az azok kézott létrejovd sejtkap-
csolatokat, mind pedig lipid természetii intercellularis
anyagokat. Barmelyik komponens kieséselfunkciovesztése
kdrosan befolydsolja a barriert, amely késébb ongerjesztd
médon tovabb romolhat. J6 példa erre az atopids derma-
titis, melynek kialakuldsdaban mind a genetikai (filaggrin
mutdcio), mind a kdrnyezeti hatdsok (tisztdalkoddsi szerek,
allergének, stb.) révén létrejott barrierkdarosoddsok jelen-
tds szerepet jdtszanak.

Kulcsszavak:
barrier - keratinocyta - filaggrin - atopias
dermatitis

Summary

The stratified squamous epithelium of the human skin
evolves a barrier, which is able to protect the organism from
harmful allergenes, microbes and toxic compounds, and
inhibits the transepidermal waterloss through the skin. This
physicochemical barrier localises to the lower cell-layers of
stratum corneum and includes the cellular (keratinocytes)
components, the cell junctions between them and lipid based
intercellular polymers too. Impairment of any component of
this sensitive system can influence the above mentioned
functions, and can progress later via self-generating ways.
Atopic dermatitis is a prominent example of skin
inflammatory diseases which develop on the basis of
diminished barrier functions, based on genetic and acquired
influences. (loss of function mutation in the filaggrin gene)
either enviromental factors (alkaline soaps, allergenes).

Key words:
barrier - keratinocyte - filaggrin - atopic
dermatitis

A boér fizikai (UV fény, mechanikai, ozmotikus), kémiai
és mikrobioldgiai kornyezeti hatdsoknak ellendll6 barrier.
Ahogy az evolici6 sordn a gerincesek kikeriiltek a szaraz-
foldre, szdmtalan 4j kornyezeti ingerre kellett reagédlniuk.
Az egyik legjelent6sebb feladat volt, hogy kiiltakardjuk
segitségével megakaddlyozzdk kiilonboz6 allergének,
toxikus vegyiiletek és mikrobdk bejutdsat (outside-inside
barrier) a szervezetiikbe, valamint vizhomeosztazisuk
fenntartdsanak érdekében meggatoljdk a transzepidermdlis
vizvesztést (TEWL — transepidermal waterloss) (inside-
outside barrier) (15). Ezekre a megvéltozott hatdsokra va-
laszul alakult ki az elszarusodé laphdm a bérfelszinen. A
keratinocytdk életiik sordn a stratum basalétdl egészen a
stratum corneumig szabdlyozott differencidléddson men-
nek keresztiil, melyet megvaltozott fehérjemintdzat és li-

pid termelés jellemez, amely folyamatok segitik a fiziko-
kémiai védoéréteg kialakuldsat. Alapvetden a fizikokémiai
barrier a stratum corneum (SC) rétegére, annak is a legal-
s6 2-3 sejtsordra korlatozédik. Ezzel szorosan egyiittmi-
kodve a bor fontos immunoldgiai barriert is képez, mely-
nek kiemelt jelentdségili elemei a keratinocytdk, az anti-
mikrobidlis peptidek (pl. kathelicidin), a velesziiletett im-
munvdlasz egyéb sejtes elemei és az adaptiv immunvalasz
bizonyos résztvevdi (5, 6, 15). A cikk alapvetSen a fiziko-
kémiai barriert ismerteti, amelynek sejtes és sejtkozotti 4l-
loménya gétat szab a kéros kiilsé behatdsoknak és a foko-
zott vizvesztésnek. A barriert kialakit6 keratinocytdk még
,haldluk” utdn is a bort szolgaljak: a SC elhalt, magvukat
vesztett sejtjei aktiv enzimatikus folyamatok szinhelyei,
igy a barrier miikodésében 1étfontossagu szerepiik van (1).

Levelez6 szerzd: Mocsai Gabor, DE OEC Bérgyogyaszati Klinika, 4032 Debrecen, Nagyerdei krt. 98.

e-mail: gabor.mocsai@gmail.com



A barrier funkcié vizsgélatdra szdmos modszer ismert
(borhidratéltsag/pH-mérés, lipidprofilok), a legelfogadot-
tabb objektiv eredményt a TEWL miiszeres vizsgdlata ad-
ja(1,9).

Fizikokémiai barrier szerkezete

A keratinocytdk, az 6ket 0sszekot6 sejtkozotti kapesola-
tok és az intercellularis tér alapdllomdnya egyiittesen ala-
kitja ki a barriert. A szerkezetét a tégla és habarcs elmélet
jol szemlélteti, ahol a tégldk a keratinocytdk, mig az azo-
kat 6sszekotd és a réseket kitolt6 habarcs az intercellularis
lipidek szabdlyosan rendezett struktirdja (1). Emellett a
falat” tovabb er0siti a tégldkat 6sszetartd acélsodronyok,
vagyis a keratinocytdk fizikai sejtkapcsolatai (pl. dezmo-
sz6mdk). Mivel a folydirat ezen szdmdban egy masik cikk
foglalkozik az intercelluldris lipidekkel, igy a jelen kozle-
mény 6 témdja sejtes dllomdny és a sejtkapcsolatok.

Sejtkapcsolatok

A keratinocytdk kozott 1étrejovd  sejtkapcsolatoknak
tobb tipusa van: egyesek feladata a sejtek olyan szoros
egymashoz kapcsoldsa, hogy megakadalyozza a sejtek ko-
z0tti kontrolldlatlan anyagatvitelt, mig mdsok funkciondli-
san kotik egymdshoz a sejteket, azok miikodését hangolja
0ssze. A bor egyes rétegeiben mds-mads tipusu sejtkapcso-
latok jelennek meg, attdl fiiggden, hogy mi az adott réteg
f6 szerepe (1. tabldazat). Mivel a hdm minden rétegében
jelen van, taldn az egyik legfontosabb sejtkapcsolatnak a
dezmoszémakat tekintjiik. Az ezeket felépit6 desmoglei-
nek és desmocollinok a keratinocyta életitja sordn meg-
hatdrozott sorrendben expresszdlddnak. Jelentéségét mu-
tatja, ha autoantitestek bekotddése megakadalyozza funk-
ci6jukat, a ham rétegei kozott hdélyagok keletkeznek, és
sulyos, kezelés nélkiil letdlis kérkép (pemphigus) alakul
ki. A dezmoszémdk jelen vannak a fizikokémiai barriert
felépitd stratum granulosum (SG) sejtjei, valamint a SG
és SC sejtjei kozott is. A SC-ban az el6bb emlitett dezmo-
szomdlis fehérjék mellé beépiil a corneodesmosin is, igy
ezeket a sejtkapcsolatokat itt korneodezmoszémaknak ne-
vezziik. Bizonyos protedzok bontjdk ezeket a fehérjéket,

ezaltal johet létre a bdr fiziologids hdmldsa. Fontos
megemliteni, hogy a dezmoszémékhoz/korneodezmoszé-
mdkhoz horgonyzdédnak ki az intracelluldris keratin fila-
mentumok is, ezek egyiittesen képezik az egész epider-
misz rugalmas és ellendlld térhalds szerkezetét, valamint a
sejt alakjanak kialakitdsdban is részt vesznek.

Ujabban egyre nagyobb szerepet tulajdonitanak més
sejtkapcsolatoknak is a bérben, azonban ezek a f6 barrier-
nek tekintett SC-ban mar nem mutathatok ki, csak alsobb
rétegekben. Ilyenek a SG rétegében jelen levs dn. szoros
kapcsolatok (tight junction), amelyek képesek megakada-
lyozni a vizvesztést, de barmely mds kisebb molekuldk
rendezetlen dramldsat is. Ezen szoros kapcsolatok kialaki-
tdsdban a tobbi sejttipusndl is ismert okkludin €s klaudin
fehérjék vesznek féként részt. JelentGségiiket a barrier
funkcidjdban mutatja az is, hogy klaudin-1 génkiiitéses
vizsgélatokban az egerek par nappal sziiletésiik utan a fo-
kozott TEWL miatt elpusztulnak (4, 14, 15).

A SG-ban fontos szerep jut még a réskapcsolatoknak
(gap junction/connexon). Ezek a connexonok (6 db con-
nexin molekuldbdl épiil fel) segitik a sejtek kozotti kismé-
retli molekuldk és ionok dramldsat. Ez kiilonosen fontos a
keratinocytdk szempontjabdl, hisz sok altaluk termelt fe-
hérje expresszi6jat az intracelluldris Ca*-koncentracié
valtozdsa szabdlyozza. A bdr egyes rétegeiben szigord
rendet kdvetnek az ionmegoszlasok, pl. a bazdlis réteg fo-
16tt a Ca™-koncentracié novekedése a keratinocita diffe-
rencidcié fontos szabdlyozdja (1), de a ham legfelsébb
szarurétegében a Ca’-ionok mdr nincsenek jelen, hisz
nem tudnak megkotédni. Az ionkoncentricidk felboruldsa
(K, Ca™, stb.) a bér egyes rétegeiben funkcionalis kovet-
kezményekkel jarnak egyiitt (pl.: a sebgyogyulds folya-
mata elhizédhat). A sejtkapcsolatok fontossagét a borben
az is jeloli, hogy az ezeket felépitd fehérjék mutécidja
vagy funkcidképtelensége kiilonbozd bdrbetegségekhez is
vezet. Ut6bbi vizsgdlatok kimutattdk, hogy a connexin 43
kisérletes génkiiitése is letdlis TEWL-t okoz (12, 15).

Keratinocyta/korneocyta

A sejtkapcsolatok mellett maguk a sejtek a fizikokémi-
ai barrier masik f6 alkot6i. Mdra elfogadott tény, hogy a

1. tablazat
Sejtkapcsolatok a bdr barrier szempontjabodl fontos rétegeiben
(SG: stratum granulosum, SC: stratum corneum)
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- - - - - - - fizikokémiai barrier kialakitasaban
Sejtkapcsolat | Dezmoszéma Tight junction Gap junction a SC pér als6 sejtsora jitszik szere-
Alkotéelemek g:zﬁgg}j&gh l;g;llilcﬁ r51,4), konnexin (26, 43) pet, azonban a SG-ban levs 616

P . sejtek is részt vesznek egy alapbar-

— comeodesmosin rier kialakitdsdban (bizonyos kor-
Se]tretF: g SG’,SC, - SG — - SG — képekben képesek valamilyen
Funkcié adhézio, keratin alapvetd barrier funkciondlis szinten dtvallalni a mkodésképte-

Kihorgonyzds — | Osszekapesolds | o) §C feladatat). A SG sejtjeinek
Betegség Hypotrichosis Diffiz ichthyosis, | Vohwinkel-szindroma, azonban nem ez a f6 feladata
simplex, Recessziv | Sclerotizald Erythrokeratoderma ugyanis itt termeldnek a barriel;
monilethrix, cholangitis variabilis szempontjdb6l fontos intercelluls-
Naxos-betegség ris lipidek, és tdrolédnak az dn.
Pemphigus Odland-testekben (6) (Lasd részle-

tesen Dr. Marké Lérant ugyanezen
szdmban megjelent cikkében).
Emellett a SG sejtjei tartalmazzdk



az un. keratohyalin granulumokat, amelyek f6 alkotdja a

Cornified envelope

filaggrin, valamint a cornified envelope felépitéséhez

sziikséges fehérjék. Ezek a struktirfehérjék azért fonto-
sak, hogy a korneocytdk (SC sejtjei) olyan alakot vegye-
nek fel, amely a legelénydsebb a barrier kialakitdsdhoz: a
sejtek a keratin intermedier filamentumok, valamint az
azokat keresztkotd struktirdk (filaggrin) segitségével
Osszeesnek, ellapulnak, igy a SC tobb sejtsor vastagsag-
ban, zsindelyszerlien Osszefekve, képes ellatni feladatait.
A filaggrin el8szor profilaggrin molekulaként szintetiza-
16dik, amely 10-12 kozel identikus filaggrin szakaszt tar-
talmaz. Ezek mellett a termindlis régidkban a hasitast
szabdlyoz6 domainek taldlhat6k, valamint olyan lehasadé
reziduum, amely képes a sejtmagba jutva génexpresszids
véltozasokat 1étrehozni. Igy a filaggrin részt vesz a kera-
tinocytdk termindlis differencidcidjdnak szabdlyozasdban
is. A profilaggrin molekula expresszidja utdn tobb helyen
is foszforiladddik. A foszforilacié géitolja az endopeptida-
zokat, amelyek filaggrin molekuldkra bontandk a profi-
laggrint. Amennyiben a SG sejtjeiben késébb megnd az
ic. Ca*-koncentracio, a profilaggrinon taldlhaté Ca**-kotd
domain miatt a molekula térszerkezeti vdltozdsokon
megy keresztiil, igy defoszforildlédhat, és elérhetévé va-
lik az endopeptiddzok (Matriptase) szdmara, melyek fi-

laggrinnd bontjak (7, 14, 16).

Mint mér emlitettiik, a filaggrin legfontosabb szerepe a
keratin keresztkotése, €s a sejtek lapos alakjanak kialakita-
sa, valamint ezen filamentumok kihorgonyzisa a korneo-
dezmoszémdkhoz. Azonban a filaggrin feladatai ennyiben

még nem meriilnek ki, a kordbban
mdr emlitett transzkripciondlis re-
guldcié mellett ugyanis a filaggrin
hamar dldozatdul esik a kaszpdz-
14 enzim hasitdsdnak, és degrada-
16dik, igy f6 forrdsa lesz az tn.
természetes nedvesit6 faktoroknak
(Natural Moisturizing Factors —
NMEF). Ezek az aminosavak/ami-
nosavszdrmazékok a vizmegkotd
szereplik mellett fontos kialakit6i
a borfelszin savas pH-janak. Ez
egyrészr6l antimikrobidlis hatdst
fejt ki, masrészrol képes aktivalni
egyes érési €s bontd enzimeket is
(szerin-protedzok, 1d. késébb). To-
vabba a degradicids termékeknek
mads szereplik is lehet (6). Példaul
egy aminosavszarmazék, a transz-
urokainsav UV-sugarakat képes
elnyelni, mikozben cisz-izomer
képzddik beldle, amely immun-
moduléciés hatdsokkal bir (10).
Ezek alapjan nem meglepd, hogy
a filaggrin molekula esetleges
csokkent termelése, vagy génjé-
nek muticiéi sokrétlien befolyd-
soljadk a bdrbarrier normdl kiala-
kulasat (16).

A keratinocyta tobbi strukturdlis fehérjéje féleg a CE
kialakitdsaban vesz részt. A CE egy sejtfalhoz hasonlé
ellendllé burok a szaruréteg keratinocytdinak sejtmemb-
ranja koriil. Ez a burok lipid/fehérje polimerbdl Aall,
amelyekben az Osszetevlket transzglutamindzok ke-
resztkotik. Az igy kialakult struktura, akarcsak az inter-
celluléris lipidek, képes a vizvesztés megakadalyozasa-
ra (1). Egyes nézetek szerint a CE a sejtmembran he-
lyén alakul ki, mig masok szerint arra rakédik rd. A CE
belsébb (citoplazma felé nézd) rétegeinek f6 alkotoi az
involucrin, loricrin (+filaggrin), mig a kiils6bb rétegeké
az envoplakin, periplakin, stb., és f6 lipidkomponens-
ként ceramidészterek emlithet6k (13, 15). A CE sejthez
rogzitésében a keratin intermedier filamentumok, az
ezeket keresztkot6 filaggrinok, valamint elébbiek kihor-
gonyzasdra szolgdlé korneodezmoszémdak vesznek
részt. Ezek egyiitt egy olyan struktira kialakitdsara ké-
pesek, amely vazként szolgdlhat a CE sejtre torténé ra-
rakédasara. Az elébb emlitett proteinek nagy részét,
mint az involucrint, loricrint és filaggrint kédolé gének
az un. epidermalis differencidciés komplexben (EDC —
Epidermal Differentiation Complex) helyezkednek el,
az 1q21-es régidéban (14). Tobb, ezen a teriileten beko-
vetkez6 mutdcid is a bér normal barrier kialakitdsanak
hianyahoz vezet (pl. atopids dermatitis), de ezt a l6kuszt
kapcsolatba hoztdk mar bérbetegségekkel, pl. a psoria-
sissal is (PSORS4 régid) (2. dbra).
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Az epidermis felépitése, SB: stratum basale, SS: stratum spinosum, SG: stratum
granulosum, SC: stratum corneum, DSZ: dezmoszéma,
KDSZ: korneodezmoszéma, KHG: keratohyalin granulum, LB: lamellaris test,
LE: lipid burok, CE: cornified envelope, ICL: intercelluldris lipid, FLG: filaggrin.
(K.C. Madison (13) nyoman kiegészitve)
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Barrierkarosodasok atopias dermatitisben

A filaggrin patogenetikai szerepe el6szor ichthyosis
vulgarisban vet6dott fol, amikor 2006-ban kimutattak,
hogy a betegség kialakuldsaért a filaggrin két leggyako-
ribb mutécidja tehetd feleldssé. Ezek a mutdcidk (R501X
és 2282del4) a filaggrin/profilaggrin gén elején taldlhatok,
igy nem jon létre normadl transzkriptum, a sejtekben nem
mutathato ki a filaggrin sem mRNS, sem protein szinten.
Azt azonban meg kell emliteniink, hogy ez a két muticié
csupan a kaukdzusi népcsoportokra jellemz, Azsidban
mds muticidk jatszanak foszerepet (2). Késébbi megfi-
gyelések egy gyakoribb bdrbetegséggel is kapcsolatba
hoztdk a filaggrin ezen mutdcidit, ugyanis azt taldltdk,
hogy a stilyosabb ichthyosis vulgarisban szenvedd bete-
gek nagy részénél atopids dermatitis (AD) is kialakul. Bar
ez utébbi egy multifaktoridlis betegség, amelynek kialaki-
tdsdban mind genetikai, mind kornyezeti tényez6k szere-
pet jatszanak, az AD-ben szenvedd betegek kb. 20-60%-4-
ban kimutathat6 a filaggrin muticidja, azok koziil is a két
fentebb emlitett a leggyakoribb (5,9).

Nagy betegszamud vizsgdlatok megéllapitottdk, hogy
ezek a filaggrin mutdciok prediszpozicidt jelenthetnek egy
sulyosabb, egész életen at tartd6 AD-re, a betegség asthma-
val, rhinitis allergicdval valé tarsuldsdra, valamint bizo-
nyos sulyos fert6zések gyakori el6forduldsdra, mint pl.
ekzema herpeticatum is jellemzd. A betegség genetikai
vonatkozdsait tobb féle médon is vizsgaltdk (genome wi-
de association study (GWAS), candidate gene study, kap-
csoltsagi analizis), és az eddigi eredmények is leginkdbb a
filaggrin szerepét erdsitik meg a betegség kialakuldsaban
(3). Meg kell emliteni, hogy a filaggrin mutdciéja 6nma-
gdban nem jelenti az atopids dermatitis kialakuldsanak
100%-os kockdzatat és nem minden AD-ben szenvedd be-
tegnél mutathaté ki filaggrin mutaci6. A betegség mani-
fesztdloddasdhoz egyéb genetikai tényezSk és kornyezeti
hatdsok is kellenek. Az AD-ben el6fordulé mads tipusd
génmuticiok kothetSk a bdrbarrier kialakitasaban szerepet
jatsz6 egyéb génekhez, és egyes immungénekhez is (IL-4,
IL-13 citokin/receptormutaciok), vagyis az immunoldgiai
abnormalitdsok fontos szerepét AD-ben tovdbbra is bizo-
nyitottnak tekinti az irodalom (3).

Proteazok- proteaz inhibitorok

Korabban emlitettiik a SC-ban is megjelend korneodez-
moszomadkat, amelyeket fiziologidsan szerin protedzok
(pl. kallikreinek) bontanak. Ezen protedzok részt vesznek
az intercelluldris lipidek érésében szerepet jatszé enzi-
mek bontdsdban is. Ahhoz, hogy ezek a protedzok mindig
a bor adott rétegében miikodjenek, az aktivitdsukat sza-
balyozé protedz inhibitorok is elengedhetetlenek. Ilyen
szerin protedz inhibitor a SPINKS gén (serine protease
inhibitor Kazal-type 5) éltal kédolt LEKTI (Lympho-epi-
thelial Kazal-type-related inhibitor) is, amelynek muta-
cidja okozza a kiterjedt bortiinetekkel is jar6 Comél-Ne-
therton szindrémat, de AD-ben is megfigyelték mind sze-
rin protedzok (KLK7), mind azok inhibitorainak
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Az atopids dermatitis pathogenezisében résztvevd
genetikai és kornyezeti hatdsok, FLG: filaggrin,
LOR: loricrin, INV: involucrin, KLK7: Kallikrein 7,
SPINKS: serine protease inhibitor Kazal-type 5

(SPINKS) mutaciéit (14). Amennyiben a protedazok mfi-
kodnek tdl gain-of-function mutécioé révén, az egyes lipid
érési enzimek hamarabb degradalédnak, a korneodezmo-
szomdk kordbban elbontédnak, mig indirekt moédon
(PAR2-jelatvitel) az Odland-testek exocitdzisa is csokken
(5,6). Ugyanez kovetkezik be, ha a protedz inhibitorok
szenvednek loss-of-function mutéciot (3. dbra). A protea-
zok €s inhibitoraik aktivitdsa, valamint a lipidek és a kor-
neodezmoszémadk érése is nagymértékben pH filiggs. A
kornyezeti tényezdk koziil azok, amelyek a pH-t megval-
toztatjak ilyen tton, befolyasolhatjdk a bér barriert is.
Emellett a hémérséklet, paratartalom is befolydsolhatja a
boér éllapotét, vagy egyes allergének, mint a haziporatka-
ban jelenlevé DerP1, amely szerin protedz inhibitorok di-
rekt bontdsa révén is ki tudja fejteni karos hatasat. A bar-
rier funkcié romladsanak kialakitdsaban akdr az immuno-
l6giai gyulladas is részt vehet, hisz egyes allergidra jel-
lemzd citokinek (IL-4, IL-13) magas szintje pl. a CE
felépitésében részt vevd involucrin €s loricrin expresszio-
jat is képesek csokkenteni (8).

A fentiek alapjan megéllapithaté, hogy a bdrben talal-
hat6 keratinocytdk nem csupéan passziv falat képeznek a
kiils6 és belsd hatdasok ellen, hanem mind sejtkapcsola-
taik, mind struktdrfehérjéik/lipidjeik, mind pedig enzi-
mei szoros Osszhangban, j6l meghatarozott program
szerint aktivan vesznek részt a bérbarrier kialakitasa-
ban. Ennek a védégatnak lehetnek mind 6roklott, mind
szerzett gyengepontjaik, ahol néha mar egy pontmutacid
is felborithatja ezt a rendszert, aminek kovetkeztében
silyos bdrbetegségek (Ichthyosis vulgaris, Comél-Ne-
therton szindréma) alakulhatnak ki. Az AD patomecha-
nizmusaban a tudomdnyos irodalom szempontjabdl éve-
kig az immunrendszer jatszotta a fészerepet, napjaink-
ban egyre tobb munkacsoport prébalja a ham oldalarél
is megkozeliteni a betegséget. Ez természetesen nem je-
lenti azt, hogy az immunrendszer kéroki szerepe elha-
nyagolhaté lenne a betegségben, hiszen a karosodott



barrier alapot teremt az allergének és fert6z6 dgensek 7.
allando6 jelenlétére a b6ron, ami egy koérosan mikods
velesziiletett és szerzett immunrendszer mellett kialakit-
hatja az AD-re jellemz6 dlland6 borgyulladdst és ez a = 8.
barrier funkcié kovetkezményes tovabbi romldsét ered-

ményezheti. Az eddigi kutatdsi eredmények tehdt mind

az immunrendszeri, mind a bdr barriert érint$ eltérések-

nek nagy jelentdséget tulajdonitanak a betegség 1étrejot-
tében. 10.
IRODALOM 11

1. Addor F. A., Aoki V.: Skin Barrier in Atopic Dermatitis. An Bras
Dermatol, (2010) 85, 184-94. 12.

2. Akiyama M.: Flg Mutations in Ichthyosis Vulgaris and Atopic

Eczema: Spectrum of Mutations and Population Genetics. Br J 13.

Dermatol, (2010) 162, 472-7.

3. Bussmann C., Weidinger S., Novak N.: Genetics of Atopic 14.

Dermatitis. J Dtsch Dermatol Ges (2011).
4. De Benedetto A., Rafaels N. M., McGirt L. Y. és mtsai.: Tight

Junction Defects in Patients with Atopic Dermatitis. J Allergy  15.

Clin Immunol, (2011) /27, 773-86 el-7.

5. Elias P. M.: Therapeutic Implications of a Barrier-Based  16.

Pathogenesis of Atopic Dermatitis. Ann Dermatol, (2010) 22,
245-54.
6. Elias P. M., Schmuth M.: Abnormal Skin Barrier in the

Gruber R., Elias P. M., Crumrine D. és mtsai.: Filaggrin
Genotype in Ichthyosis Vulgaris Predicts Abnormalities in
Epidermal Structure and Function. Am J Pathol, (2011) /78,
2252-63.

Howell M. D., Kim B. E., Gao P. és mtsai.: Cytokine Modulation
of Atopic Dermatitis Filaggrin Skin Expression. J Allergy Clin
Immunol, (2007) /20, 150-5.

Jungersted J. M., Scheer H., Mempel M. és mtsai.: Stratum
Corneum Lipids, Skin Barrier Function and Filaggrin Mutations
in Patients with Atopic Eczema. Allergy, (2010) 65, 911-8.
Kaneko K., Smetana-Just U., Matsui M. és mtsai.: Cis-Urocanic
Acid Initiates Gene Transcription in Primary Human
Keratinocytes. J Immunol, (2008) /81, 217-24.

. Kirschner N., Bohner C., Rachow S. és mtsai.: Tight Junctions:

Is There a Role in Dermatology?. Arch Dermatol Res, (2010)
302, 483-93.

Lai-Cheong J. E., Arita K., McGrath J. A.: Genetic Diseases of
Junctions. J Invest Dermatol, (2007) /27, 2713-25.

Madison K. C.: Barrier Function of the Skin: “La Raison D’etre”
of the Epidermis. J Invest Dermatol, (2003) /217, 231-41.
O’Regan G. M., Sandilands A., McLean W. H. és mtsai.:
Filaggrin in Atopic Dermatitis. J Allergy Clin Immunol, (2009)
124 ,R2-6.

Proksch E., Brandner J. M., Jensen J. M.: The Skin: An
Indispensable Barrier. Exp Dermatol, (2008) /7, 1063-72.
Sandilands A., Sutherland C., Irvine A. D. és mtsai.: Filaggrin in
the Frontline: Role in Skin Barrier Function and Disease. J Cell
Sci, (2009) 122, 1285-94.

Etiopathogenesis of Atopic Dermatitis. Curr Opin Allergy Clin Erkezett: 2012. IIL. 26.
Immunol, (2009) 9, 437-46. Kozlésre elfogadva: 2012. V. 5.

Az Alapitvany célja:

megel6zése
— a betegek érdekeinek képviselete

2010. évi eredmény

Az Epidermolysis Bullosa Alapitvany 2011. évi
kozhasznusagi jelentése

— az Epidermolysis Bullosa elnevezésii bérbetegséggel kapcsolatos
ismeretterjesztés, diagnosztizdlds megszervezése, laboratériumi hattér kiépitése
— orvosi munkdval és tarsadalmi felvildgosité tevékenységgel, valamint
az érintettek és csalddtagjaik bevondsaval a betegség silyos szovédményeinek

(adatok e Ft-ban)

Osszes kozhasznii tevékenység bevétele:

233

Osszes kozhasznii tevékenység raforditasai: 492

Az alapitvanynak koztartozdsa nincs. Az alapitvany a kiaddsokat
az alapité okiratban megfogalmazott célok megval6sitasara forditotta.

Az Alapitvany kuratoriuma
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Adherencia vizsgalatok dermatophyton konidiummal labkorom
keratinocitakon

Adherence investigations on dermatophyten conidia in toe nail
keratinocytes

HALMY KLARA DR.

Laboratérium Kft Hajdd-Bihar megyei Mikrobioldgiai Laboratérium, Debrecen

OSSZEFOGLALAS

A gombatajoknak a korom keratinocitdkhoz valo adhe-
rencidja szerepet jatszik az onychomycosisok kialakuldsa-
ban. A szerzok 48 onychomycosis pedishen megbetegedett
egyén korom kaparékabol, valamint 74 mikroszkoposan és
tenyésztéssel is negativ esetben Trichophyton mentagro-
phytes varietas granulosum konidiumaival adherencia
vizsgdlatokat végeztek. Megdllapitottdak, hogy a pozitiv
esetekben az adherdlo képesség nagyobb mértékii, mint a
kontrollokban. A vizsgalt gombafajok koziil a Trichophy-
ton mentagrophytes varietas granulosum kapcsolodasa
volt a legkifejezettebb. A kérom keratinocitdak nagyobb af-
finitdssal kotik meg a feliiletiikon a konidiumokat, mint a
bor keratinocitik. A dermatophyton konidiumok jobban
kapcsolédnak a korom keratinocitakhoz, mint a Candida
alhicans blasztospordk.

Kulcsszavak:
adherencia - Trichophyton
mentagrophytes varietas granulosum
konidium - korom keratinocita -
onychomycosis pedis

SUMMARY
Adherence of different species of fungi to nail
keratinocytes plays a role in the development of

onychomycoses. The author investigated scrapings from
nails of 48 patients with onychomycosis pedis and of 74
patients whose samples were found negative both
microscopically and by culturing. Tests involved adherence
investigations on conidia of Trichophyton mentagrophytes
varietas granulosum. Greater adherence capacity was
observed in positive samples than in the control group. The
adherence of Trichophyton mentagrophytes varietas
granulosum was the most expressed of all the species
included in the test. Nail keratinocytes exhibit greater
surface affinity to bind conidia than skin keratinocytes.
Dermatophyton conidia adhere to nail keratinocytes more
readily than the blastospores of Candida albicans.

Key words:
adherence - conidia of Trichophyton
mentagrophytes

varietas granulosum - nail keratinocyte -
onychomycosis pedis

A mikroorganizmusok — kozottiik a gombéak — a gazda-
szervezet szoveteihez kapcsolédva befolyasoljak a pato-
genezist, a kolonizaciot, tovabba invaziés és disszemina-
ci6s folyamatokat inditanak el. Ezek el6feltétele a koroko-
z6 és a gazda szovet kozotti kapcesolat 1étrejotte, amelyben
a gombak sejtfalaban 1évé mannoproteinek, a kitin vala-
mint lipid molekuldk, illetve a bér és a korom keratinoci-
tainak receptorai vesznek részt.

Korabbi vizsgalatainkban mycosis superficialis kérkép-
ben sarjadzégomba blasztosporak és Trichophyton menta-
grophytes varietas granulosum (TMVG) konidiumok ad-
heral6 képességét tanulmanyoztuk. Ennek a vizsgélati so-
rozatnak djabb dllomasaként a TMVG konidiumok adhe-
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rencidjat onychomycosis pedis kérképben a korom kerati-
nocitakon vizsgaltuk meg.

Betegek és modszerek

2009 és 2010 években 122 beteg (kozottiik 76 n6 és 46 férfi) 14b-
korom megbetegedéseibdl adherencia vizsgdlatokat végeztiink. A be-
tegek atlagos €letkora 55 év volt. A vizsgalat 48 esetben mind mik-
roszképosan, mind tenyésztéssel pozitiv, 74 esetben pedig negativ
eredményt adott. A gombatenyésztéseket 4%-os Sabouraud és Myco-
sel (chloramphenicol és actidion tartalmui) agar tdptalajon végeztiik.

Korom keratinocitdk prepardldsa

A korom kaparékot steril dorzsmozsarban homogenizaltuk, majd
PBS-ben 3x mostuk. A sejt szuszpenziét 12 ym poérusi Scleicher-
Schuell membran filteren szfirtiik at. A keratinocitdkat Neubauer he-
mocitométerben szamoltuk meg, majd 1x10° sejt.ml"'-re éllitottuk be.



TMVG konidium szuszpenzio készitése (1)

A gombat 4 hétig SGA-n tenyésztettiik. A tenyészetet steril fizio-
l6gias NaCl és 0,1%-os Tween 80-at tartalmazé oldattal oblitettiik
le, amelyet steril gézen dtszirtiink. Centrifugalast kovetden a koni-
diumokat steril NaCl-ba szuszpendaltuk, majd folyékony SGA-ba
vittiik. A szuszpenzié konidium szdmét 1x10’ konidium.ml'-re 4lli-
tottuk be.

Adherencia vizsgalat (2)

A keratinocita €s konidium elegyét 1:1 aranyban készitettiik el.
Az elegyet centrifugdlds utdn 3x PBS-ben mostuk és 37 °C-on rdzo-
fiird6ben 90 percig inkubdltuk. A nem adherdlé konidiumok eltidvo-
litasara az elegyet 12 pm poérusu polikarbonat filteren szirtiik és
PBS-el 3x dtmostuk. A filteren tapad6 sejteket tdrgylemezre téve
szobahdmérsékleten szaritottuk és Gram kristalyibolyaval festettiik.
Mikroszképos vizsgdlattal 400 x-i nagyitds mellett 50 keratinocitdra
es6 konidiumot szamoltunk és atlagoltunk.

Statisztikai analizisre Mann-Whitney ,,U” prébat alkalmaztunk.
Szignifikdnsnak a p<0,05 értéket tekintettiik.

Eredmények és megbeszélés

A gombak adheral6 készségét (AK) in vivo €s in vitro
szamos tényezd befolydsolja. Ezek: a gomba faja, csira-
szama, novekedési fazisa, morfoldgiai tulajdonsédgai,
hidrofébicitasa, tovabba a sejtfal mannoproteinjei, kitin
és a lipid tartalom, valamint az enzim termel§ képesség.
Mindezeket moduldlja a kozeg hémérséklete, pH-ja és
szénhidrat tartalma (3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10). Kisérletes
koriilmények kozott az optimélis milié 37 °C-os hémér-
séklet, 7,2 pH €s 90-120 perces inkubaciés id6 biztosit-
ja (11, 12, 13). A gomba AK-ja azonban a target sejtek
(keratinocitak) mennyisége, szarmazasi helye és az AK-
ért felelés SAPg | gének aktivitdsatdl fiiggben is val-
tozhat (14).

Az onychomycosisok kialakuldsandl a gombak (der-
matophytonok konidiumai) és a keratinocitdk kapcsolo-
dasa dontd fontossdginak tlinik. Sarjadzégombdkkal
kapcsolatos kordbbi vizsgdlataink azt igazoltdk, hogy a
beteg kormok keratinocitdinak AK-ja a kontrollokhoz
képest nagyobb mértékd. Ilyen szignifikdns kiilonbség
jelenlegi vizsgalatunkban az AK-ban nem mutatkozott
(1. tablazart).

Az egyes gomba fajok AK-inak Osszeha- .
sonlit6 vizsgdlatai alapjan a legnagyobb AK-
val a dermatophytonok koziil a TMVG ren-
delkezik (2. tdblazat). Ezt meghaladé értékek
az Epidermophyiton floccosumndl, a pené-
szek koziil a Scopulariopsis hrevicaulisndl és ¢
a Fusarium oxysporumndl mutatkoztak. Ezek
azonban csak jelzés értékd adatok, mivel
egy-egy esethez kapcsolddnak. Kordbbi meg-
figyelések is arrél tantskodnak, hogy a
TMVG AK-ja a legnagyobb (16, 17). A sarja-
dzégombak korében a Candida albicans ren-
delkezik magasabb AK értékkel (7, 15, 18). s
A kormokbol €s a bér epidermisbdl szarmazo
keratinocitdk TMVG konidiummal végzett
adherencia vizsgalatainak Osszehasonlitdsai
azt mutatjak, hogy az AK érték a korom ke-
ratinocitaknal nagyobb (3. tabldzat). A koni-
diumok és a korom keratinocitdk kapcsold-
dasat az 1. abra szemlélteti (/. dbra). Amikor
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onychomycosis pedis kontroll
n=48 n=74
atlagos adherenciaszam
7,0 + 0,50 6,0 + 0,30

szignifikancia: p 20,05

1. tabldzat

Adherencia vizsgalatok onychomycosis pedisben
és kontrollokndl

Fajok n konidium SD
adherencia atlag
Trichophyton rubrum 13 7,0 0,7
Trich. ment. v. interdig. 8 7,5 1,3
Trich. ment. v. granul. 5 8,6 2,0
Fpiderm. flocc. 1 12,0 1,2
Candida sp. 12 5,0 0,4
Scopulariopsis brev. 1 9,0 1,1
Aspergillus niger 2 4,5 0,5
Cladosporium sp. 1 6,0 1,1
Acremonium sp. 4 4,0 1,1
Fusarium sp. 1 10,0 1,1

2. tabldzat
Gombafajok onychomycosis pedisben és adherencia
kapcitdsuk

n=48

onychomycosis pedis
n=48

mycosis superficialis
n=117

atlagos adherenciaszdm

7,0+ 0,50

50+1,1

szignifikancia: p <0,01

3. tablazat
Adherencia vizsgalatok onychomycosis pedisben és
mycosis superficialisban Trichophyton mentagrophytes
var.granulosum konidiummal

1. dbra

Adheral6 Trichophyton mentagrophytes varietas granulosum

konidiumok korom keratinocitakon
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A Bérgyogyaszati €s Veneroldgiai Szemle SzerkesztGsége fenntartja maganak a jogot
a hirdetések elfogadasara,
de a hirdetések tartalmaért nem vallal felelGsséget.
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Nemiszervek kronikus nyirokodémajanak differencialdiagnozisa és
kezelése

The differencial diagnosis and treatment of chronic genital
lymphedema

POROSZKAI MARIA DR., DAROCZY JUDIT DR., TELKES MARTA DR.

Egyesitett Szent Istvan és Szent Laszl6 Korhdz - Rendeldintézet,
Boérgyogyaszati osztaly és Lymphoedema Rehabilitaciés osztaly, Budapest, Magyarorszag

OSSZEFOGLALAS

A nemiszerveken kialakulo nyirokédéma vildgszerte a fel
nem ismert és nem kezelt betegségek kozé tartozik. Ezzel
magyardzhato, hogy incidencidra vonatkozoan pontos ada-
tok nem dllnak rendelkezésiinkre, azonban a statisztikdak ar-
ra utalnak, hogy az alsé végtagok odémajat kb.15-20%-ban
kiséri a genitalidk odémdja. A nem trépusi teriileteken a ne-
miszerveken megjelend, mdsodlagos nyirokddémdk leg-
(miitét, nyirokcsomé disszekcio, besugdrzds) kapcsolodoan
alakul ki. A daganatok eldforduldsdnak novekedésével par-
huzamosan, a nemiszervek mdsodlagos nyirokodémdinak
gyakorisdga ugyancsak novekszik. A kezeletlen, illetve nem
megfelelden kezelt esetekhez siilyos szovodmények is tdrsul-
nak. A nyirokédéma a betegeknek siilyos pszichés és szocid-
lis problémadt is jelent. A szerzék célja, hogy felhivjik a fi-
gyelmet a nemiszerveken jelentkezd nyirokodéma jelentdsé-
gére, ismertessék a leggyakoribb kivdlto tényezdket, felva-
zoljak a differencialdiagnozishoz sziikséges algoritmust és
a szakszerii terapidt. Az idoben felismerésre keriild esetek
megfeleld kezelésével és életmodbeli tandcsokkal a betegek
életmindsége is jelentdsen javul.

Kulcsszavak:
nyirokodéma - differencialdiagnozis -
szovodmények - komplex 6démamentesité
kezelés - kézi nyirokdrenazs - kompresszios
polya és gyogytorna

SUMMARY

The genital lymphedema is worldwide an unrecognized
and untreated disease. This is the reason, why the exact
incidence is not available, but statistics suggest, that the
lower limb edema associated with genital lymphedema is
observed in about 15 to 20% of the cases. In non-tropical
areas, the main reason of genital’s secondary
lymphedema is tumor and its therapy (surgery, removal of
lymph nodes, radiotherapy). Paralel to the increasing
number of tumors, the incidence of genital’s secundary
lymphedema is also increasing. Untreated or
inappropriatly treated cases are associated with serious
complications. Lymphedema is an psychological and
social problem for the patient as well.

The authors aim to draw attention to the genital
lymphedema, to review the most common causative
factors, to show the algorithm of the differential
diagnoses and the appropriate treatment. If the disease is
diagnosed in time and the patient gets the appropriate
treatment with the right lifestyle advices, the lifequality
improves.

Key words:
lymphedema - differential diagnosis -
complications - complex decongestive
physiotherapy - manual lymphdrainage -
compression therapy and gymnastic

Nyirokodéma akkor alakul ki, ha a nyirokrendszer —
nyirokerek és/vagy nyirokcsomék — alkalmatlannd valnak
a nyirokkoteles anyag-, és folyadékmennyiség elszallita-
sdra a szovetekbdl. Ez a nyirokkoteles anyag a resorbcids
folyadékmennyiség 25-30%-4t adja, zsirban és fehérjében
gazdag, sejtes elemeket is tartalmazé szovetkozti folya-
dék. Amennyiben ez a kotészoveti folyadék nem keriil a

Levelez6 szerzd: Poroszkai Mdria
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szovetekbdl a keringésbe, akkor felgyiilemlik az extravas-
cularis térben és az érintett szervek térfogatanak noveke-
dését okozza (1,14).

A genitalis régi6 nyirokerei részben az inguinalis nyi-
rokcsomdkba, részben a kismedencei nyirokcsomdkba
omlenek. A nemiszerveken is kialakulhat velesziiletett,
azaz primer eredetd, illetve masodlagos, azaz secunder



eredeti nyirokddéma, mely sordn a nyirokfolyadék pan-
gdsa észlelhetd férfiak esetében a mons pubis, a penis, a
scrotum; ndk esetében pedig a mons pubis, a labium ma-
jorum €s labium minorum teriiletén (1). A nyirokrendszer
anatémiai jellegzetességeinek az ismeretében érthetd,
hogy a nemiszervek nyirokodémdja ondlléan csak ritkdn
észlelhetd. Ilyen esetek a nemiszerveket izoldltan érintd
fejlodési rendellenességek, az arteficidlis sériilések és a
miitétek.

Joval gyakoribb, hogy a genitdlis nyirokddéma a végta-
gok elsddleges nyirokodémadjat kiséri, vagy a régié nyi-
rokrendszerének a primér megbetegedése, illetve el6for-
dulhat, hogy mdsodlagosan kialakulé, a nyirokelfolyds
akaddlyozottsdga, kdrosoddsa kovetkeztében jelentkezik.
Nemiszerveken jelentkezé 6déma esetén megkiilonboztet-
hetd akut és kronikus forma.

Akut nemiszervi 6déma

Az akut forma elldtdsa a siirg6sségi ellatdsi feladatok
kozé sorolhatd, hiszen ha nem id6ben keriil a beteg a
megfeleld betegelldtdsi szakteriiletre, akkor akdr vissza-
fordithatatlan kdrosodds is kialakulhat. Megfelel§ terdpia
esetén a betegség reverzibilis (8).

A gyorsan kialakul6 térfogatndvekedés akut forma
esetében nagy fadjdalommal jdr, az anamnézis és a jelleg-
zetes klinikai tiinetek segitenek a diagndzis felallitdsa-
ban.

Akut genitdlis 6démat okozhat a Fournier gangraena,
mely a nekrotizal¢ fasciitisek ritka, gyorsan progredidld, a
genitdlis és perianalis régiét érint6 formdja. A fert6zés
gyorsan terjedhet felfelé a hasfal mentén, illetve lefelé, az
alsé végtag felé (4, 5). A betegség felismerése, a gyors te-
rapids dontés kiemelkedSen fontos, hiszen a betegség
mortalitdsa magas, 20-50% kozotti (5). A Fournier gan-
graena kezelése sordn elsddleges az azonnali sebészi fel-
tards, radikdlis nekrektémia elvégzése, az elhalt, nekroti-
kus szovetek teljes eltdvolitdsa (5). Az esetek kb. 70%-
ban kevert eredetli bakteridlis infekcié miatt széles spekt-
rumu antibiotikum kezelés alkalmazandd, melyet az eld-
zetes sebvdladék tenyésztés eredményétdl fiiggden, sziik-
ség esetén célzott terdpidra kell cserélni. A sebészi beavat-
kozds akar csak 24 6rds késlekedése, a letalitdsi ratat meg-
duplazhatja.

Gyermekeknél alakulhat ki a nagyfoku fdjdalommal, a
herék szinének megvaltozdsdval jar6 herecsavarodds
(testicular torsion), amikor a here funiculusai ellentétes
irdnyban megcsavarodnak, igy vérellatdsi és beidegzési
zavar 1ép fel, mely siirgds sebészeti és uroldgiai elldtdst
igényel.

Akut genitdlis 6déma kisérheti a nemiszervek sériilését
kovets, baktériumok okozta ldgyrészfertézéseket, az
erysipelast, és abscessust (8).

Balanoposthitisnél a gyulladds €és a kovetkezményes
0déma a preputium bels6 lemezére is raterjed. Okai le-
hetnek fert6zéses eredetliek (baktérium, gomba, virus),
illetve nem fert6zéses eredetiliek, altalaban irritacio,
trauma (24).
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Allergias és irritativ eredet(i is lehet a genitdlis ode-
ma. A kontakt dermatitisnél g6, viszketd érzés kisére-
tében éles hatdrral alakul ki a gyulladds, 6démadval, sze-
ropapuldkkal. Eléfordulhat kontakt urticaria is, mely
akdr stlyos szisztémds tiinetekhez, anaphylaxids shock-
hoz is vezethet (18). Allergénként viselkedhet latex Ov-
szer, pesszarium, sikosité (propylenglycol, paraben),
spermicidek (9), pl. phenyl-mercuriacetat, nonoxynol.
Tiineteket valthat ki intim spray, szappan vagy tusfiirdd,
a partner altal alkalmazott egyéb anyagok. Orogenitalis
aktus esetén fogkrém, szdjviz, rdgégumi szerepét kell
vizsgdlni. A genitdlidkba implantdlt testékszerek (pier-
cing), vagy a helyileg alkalmazott gyégyszerek (korti-
koszteroid, benzocain, aloe vera, koromvirdg) ugyan-
csak szerepelhetnek kivalté okként. Fix gydgyszerexan-
thema gyakran jelentkezhet a genitdlidkon. Leggyako-
ribb kivalté gydgyszerek a szulfonamidok, phenolptha-
lein, doxycyclin, barbituratok (24).

A szexudlis élvezetek fokozdsa céljabdl felhelyezett til
szoros piercing akdr vérellatdsi zavart is okozhat, mely
gyors beavatkozds nélkiil akdr irreverzibilis kdrosoddshoz
is vezethet (9).

Kronikus nemiszervi nyirokodéma

Krénikus genitalis 6démardl akkor besz€liink, amikor a
tiinetek az adott régidban 3 hénapndl régebben fennallnak.
Ekkor mar egyéb klinikai jellegzetességek is kisérhetik.
Ezek a tiinetek részben a felszaporodott nyirokfolyadék
kovetkeztében keletkeznek, mint a lymphangiectasia, €s
lymphorrhoea. A tiinetek mdsik csoportja a nyirokfolya-
dékban felszaporodott citokinek és novekedési faktorok
biol6giai hatdsdval magyardzhatdak, pl. a hyperkeratosis,
papillomatosis, ekzema, pseudotumorok.

Primer genitalis nyirokodéma

Az elsbédleges nyirokddémak feloszthatéak orokletes és
nem Orokletes formdkra. Elsddleges nyirokédémdhoz tar-
sulé genitalis 6déma onmagdban csak férfiakndl fordul
elS. Az el6fordulds 0,1%-ra tehetd (1). A scrotum 6démédja
ondlléan gyakrabban, kb. 70%-ban fordul el6, a scrotum
és penis egyiittes érintettsége 15%-ban figyelhetd meg.

Ritka a congenitalis, csalddi oroklésmenetet mutatd, a
nyirokerek agenitdsdnak, ill. velesziiletett hypo- vagy hy-
perplasidjanak kovetkeztében kialakuld genetikai megbe-
tegedések, melyeket altaldban Gsszetett kotdszoveti €s ér-
rendszeri fejlédési rendellenességek is kisérnek (14).
Ezek koziil kifejezett genitdlis érintettséget a Hennekam
syndromdban, valamint a Meige-féle betegségben irnak le.

Hennekam syndroma egy ritka autosomdlis recessziv
modon 6roklédé tiinetegyiittes, amit a genitélis-, végtagi-
és arci lymphedema mellett, mentélis retardacié és a mély
szovetekben kialakult lymphangiectasia is jellemez (7, 8).

A Meige-féle betegségben 30%-ban bizonyithaté a ge-
netikai érintettség, tobb gén felelSs a betegség kialakula-
séért. A tiinetek fiatal felnSttkorban, pubertds idején val-
nak kifejezetté (lymphedema praecox), mert a gat és kis-



1. abra
Velesziiletett primér nyirokddema, a scrotumon, a penisen
és az als6 végtagokon. Szovédmény: papillomatosis,
pseudotumorok. Hason érfejlédési rendellenesség is
lathato

medence nyirokereinek és nyirokcsomoéinak a miikodése
ebben az életkorban dekompenzalédik (1, 6).

A primer genitdlis nyirokodémads esetek nagy részét ve-
lesziiletett, de nem orokletes esetek adjak, ahol az 6déma
mar csecsemd vagy gyermekkorban kialakul az alsé vég-
tagokon, melyet fiatal felnéttkorban a scrotum és/vagy pe-
nis 6démaja is kisér.

Statisztikai adatok szerint, kb.15-20 %-ban kiséri a pri-
mer eredetd, als6 végtagok 6démédjat a genitalidk 6démadja
is (1. dbra) A korai diagnézis és korai szakszerl kezelés
meghatarozza a beteg sorsat (1).

Secunder genitalis nyirokodémak és
differencialdiagnozisuk

Secunder nyirokédéma akkor alakul ki, ha valamilyen
karosodas éri a nyirokrendszert vagy az artérids kidram-
1as, az ultrafiltracié fokozodik, ami meghaladja a resob-
cids kapacitast. Ezéltal a felszaporodott mennyiségii
nyirokkoteles folyadék a szovetekbdl nem tud eltavozni
(14).

A nem trépusi teriileteken leggyakrabban daganatokhoz
tarsul a secunder genitalis nyirok6déma (2. dbra). A daga-
natok szdma novekszik ez az oka annak, hogy bar pontos
statisztikai adatok nem dllnak rendelkezésre, a betegség
incidencidja évrél évre nd. A kialakulds oka tobbféle té-
nyezd lehet, s6t az esetek j6 részében tobb tényezd egyiit-
tesen all fenn. A leggyakoribb okok a kovetkezdk lehet-
nek: mitéti beavatkozas sordn a nyirokerek sériilnek, sza-
muk csokken; a locoregionalis nyirokcsomodk funkcidja
karosodik a pre-, vagy postoperative alkalmazott besugar-
z4as miatt; metasztazis miatt a nyirokcsomékon keresztiili
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Primer eredetd
nyirokddema (jobb alsé végtagi tulsullyal),
valamint a scrotum és penis secunder
nyirokddemaja

nyirokaramlds akaddlyozott; a nyirokcsomok radikalis se-
bészi blockdissectioja; ritkabban a nyirokcsomoék primer
daganatos megbetegedése is el6fordulhat (pl. lymphoma)
(14). Abban az esetben, ha az elvezet6 nyirokutakat és a
drendl6é nyirokcsomokat daganat foglalja el, ami lehetet-
lenné teszi a nyirokelfolydst, az un. malignus nyirokodé-
ma alakul ki.

A scrotalis és penis 6démdk esetén a hasi, kismedencei
malignus tumorok eltavolitdsa (colon-prostata-higyho-
lyag tumor), a medencei, hasi és inguinalis nyirokcsomék
disszekcidja és besugarzasa okozza a nem megfelelS nyi-
rokelfolyast (3. dbra). Az 6déma fokozatosan alakul ki, a
stagnalé nyirokfolyadékban 1évé novekedési faktorok ha-
tasara a teriileten lichenificatio, a bér megvastagodasa,
pseudotumorok alakulnak ki.

A n6knél a f6 kivalté ok az uterus-, a petefészek és a
vulva carcinoma miatt, az ellatas részét képezé locoregio-
nalis nyirokcsomok disszekcidja és besugarzasa. A kovet-
kemény a mons pubis, labium majorum, és labium mino-
rum teriiletén kialakult nyirokodéma (1). A cervix carci-
noma kezelése céljabol kivitelezett radikdlis hysterecto-
mia és postoperativ irradidcié utdn a nék 40%-nal alakul
ki lymphedema (8).

A krénikusan fenndlld, a bdr és lagyrészeket érintd
gyulladasok soran is megfigyelhetd, hogy az érintett ko-
tészovet nyirokerei sériilnek. Gyakori a sulyos acne



3. dbra
Penis tumor terdpidja utdn kialakult
scrotalis nyirokddéma

conglobata (régebbi elnevezés szerint: hidradenitis sup-
purativa), a Crohn-betegség (21), a recidivalé furuncu-
losis kovetkeztében észlelheté nyirokddéma (10). Nem-
csak a tartésan fenndllé gyulladds fokozza a nyirokke-
ringés terhelését, de a kialakul6 hegek, esetleges kifeké-
lyesedések is roncsolhatjdk a dermalis nyirokkapillari-
sokat.

A férfiaknal kialakulé genitdlis 6déma nem ritkan arte-
ficialis behatasra alakul ki. A nemiszerv nagysaganak no-
velése érdekében parafin (11), vaselin (12) vagy mas fo-
lyadék szarmazékot injekciéznak a nemiszerviikbe, me-
lyek idegentest reakcidt, granulomatosus elvaltozast (pa-
raffinoma, lipogranuloma) véltanak ki (11, 16) (4. abra).
Gyakori itt is, hogy a krénikus gyulladds mellett, a kiala-
kul6 fekélyek vezetnek kovetkezményes odémdhoz. A
szovetekbe juttatott idegen anyag sebészi eltavolitasa ja-
vasolt. A legjobb esztétikai és funkciondlis eredményt a
korai fazisban lehet elérni, hiszen a granuloma ekkor még
nem érinti a subdermalis régidkat (12). A betegek nagy ré-
sze azonban csak a krénikus tiinetek vagy szovédmények
idején fordul orvoshoz. A miitét kivitelezése ilyenkor még
komplikaltabb, urolégus- és plasztikai sebész egyiittmii-
kodését igényli (11).

A szexudlis élvezetek fokozdsa céljabol penisbe implan-
talt kiilonbozd testékszerek, tiveggolyok szintén kivaltd
okok lehetnek (24).

Hypoproteinaemia, vese-, illetve vénds elégtelenség ta-
lajan is kialakulhat krénikus nemiszervi 6déma, bar ezen
esetek dltalaban als6 végtagi ddémakkal is tarsulnak. A
plazma albumin, urea, kreatinin, elektrolitok, mdjfunkciés
értékek ellendrzésével konnyen elkiilonithetéek a tobbi
kivaltd okoktol. Szivelégtelenség is szerepelhet a hattér-
ben, dnmagdban vagy kovetkezményes anaemia miatt (8).
A gondos anamnézis felvétel és betegvizsgadlat, ezekben
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4. abra
Paraffinoma

az esetekben is kiemelkedéen fontosak. Természetesen
nem ritka, hogy a nyirokrendszer elégtelensége miatt
kialakulé 6démahoz belgy6gydszati betegségek, sziv-, ve-
se-, majbetegség tarsul. Ilyen esetekben koriiltekint6 bel-
gyogydaszati kivizsgalds sziikséges a nyirokmentesitd fizi-
otherdpia bevezetéséhez.

A trépusi- szubtrépusi és egyenlit6i teriileteken a nyi-
rokddéma leggyakoribb oka az infekcio. A vilagviszony-
latban 90 millié embert érintd filariasis komoly népegész-
ségiigyi problémat okoz ezekben a térségekben (19).

Filariasis a trépusokon el&fordulé Nematoddk csoport-
jaba tartoz6 féreg okozta fert6z6 betegség Osszefoglald
neve. Tobb fajuk is ismeretes, nyirokodémat tekintve
kiemelkedd jelentSsége van a Wuchereria bancrofti nevi
fonalféregnek. A férgek larvai kozvetit6 révén (szinyog,
légy) keriilnek az emberi szervezetbe, és ott feln6tt fér-
gekké érnek, amelyek azutan folyamatosan ontjak maguk-
bdl eleven sziilt utddaikat (mikrofildria), amelyek a tiine-
tek nagy részéért felelések. A klinikai kép sokszor csak
hénapokkal a fert6z6dés utan alakul ki, s mivel a kifejlett
férgek a nyirokcsoméban telepednek meg, a betegség
rendszerint a nyirokcsomé fajdalmas megnagyobbodasa-
val, 1azzal valamint a kés6bbiekben az alsé végtagok és
gyakran a nemiszervek torzité elephanthiasisdhoz, pseu-
dotumorok és angiomak kialakuldsdhoz vezetnek. A tera-
piat megneheziti a betegekkel szembeni szocidlis stigma-
tizdcid is (13, 17).

Nemibetegségekhez tdrsultan is kialakulhat genitalis
lymphedema. Kiemelkedd jelent8ségli, hazdnkban is



gyakran el6forduld, az elsédleges syphilis tiineteként
észlelhetd oedema indurativum. Bar gyakrabban figyel-
heté meg férfiak esetében, de ndknél is kialakulhat, a
labium major kifejezett ,kolbdszszerdi”, rugalmas 6dé-
madjaval. Férfiakndl gyanira adhat okot, ha a penis alsé
része fijdalom és gyulladds nélkiil 6démédsan megduz-
zad, a tovi rész azonban megtartja normadlis méretét (oe-
dema indurativum), az 6dema nem tartja az ujjbenyo-
matot, a bdr feszes, nem rdncolhat6. A syphilises phi-
mosist jellemzi még, hogy a fityma 4thajlasandl kerék-
kiillére emlékeztetd berepedések alakulnak ki, iddvel
azonban pangdsos balanitis kisérheti purulens vdladéko-
zéssal. A syphilises phimosis fokozatosan, fajdalom nél-
kiil alakul ki, de mivel a fityma nem vagy nehezen huz-
haté hatra, fenndll a paraphimosis lehetésége, amely
akut megoldast igényel. Gyakran kiséri a himvesszd
dorsalis felszinén nyirokérgyulladds, mely fonalszeri
megvastagodasként tapinthaté (chorda syphilitica), eset-
leg a kornyéki nyirokcsomok fijdalmatlan megnagyob-
bodasa alakulhat ki (lymphadenomegalia), mely rend-
szerint egyik oldalon jelentkezik, de 1étrejohet szimmet-
rikusan is. Ritka sz6védményként erysipelas is kialakul-
hat (24). Anamnézis felvétel soran fel kell deriteni a ne-
miszerven észlelt sebeket, antibiotikum kezelést (deka-
pitdlt syphilis), gyand esetén javasolt a sotétlatoteres
vizsgalat elvégzése.

Perzisztalo, esetleg szétes6 genitdlis herpes simplex fer-
téz€s kapcesan a sulyos gyulladdsos, kifekélyesedd tiinete-
ket kisérheti 6dema (24).

A trépusi és szubtropusi teriileteken gyakori nemibeteg-
ség a lymphogranuloma venereum (LGV), melyet Chla-
mydia trachomatis L1-3 szerotipusai okoznak; a granulo-
ma inguinale, mely a genitdlidk és kornyezetiik Calymma-
tobacterium granulomatis okozta krénikus, granulomato-
sus infekcidja (19).

A sarcoidosishoz (8) és a tuberculosishoz (20) ritkan
tarsulnak genitdlis tiinetek, azonban a trépusokon, kezelés
nélkiil ezek extrém méretl elephantiasishoz vezetnek.

Szovédmények

Szdmos sulyos szovédmény alakulhat ki a kezeletlen
vagy nem megfeleléen kezelt nyirokddéma talajan. Cél
a szovodmények megeldzése, az alapbetegség id6ben
val6 felismerése, megfelel§ kezel centrumokban kivi-
telezett komplex ddémamentesitd fiziotherapia és a be-
tegek tdjékoztatisa. A leggyakoribb szovédmények a
kovetkezok: cellulitis, erysipelas, lymphangiectasia,
lymphorrhoea, papillomatosis, gombads fert6zés, vizelési
panaszok, infertilitds, funkcidvesztés, depresszid, szo-
cidlis izolacid.

A nyirokddéma lokalis immundeficienciat jelent an-
nak kovetkeztében, hogy a nyirokodémds teriileten
megszilinik az immunsejtek ,,immunsurveillance” miko-
dése. A fehérvérsejtek nem képesek a baktériumok el-
pusztitdsara. Ez, mint locus minoris resistantiae oka an-
nak a ténynek, hogy mikrobidlis infekciok gyakrabban
és altalaban sulyos szovédményekkel (abscessus, fascii-
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Labium majorum secunder 6demdja talajan kialakult
mycotikus infectio

tis necrotisans) jelentkeznek nyirokodéma talajan (1).
Gyakori szovédmény a recidivalé erysipelas és a cellu-
litis (15). Az els6dleges fert6zést okozo baktériumok a
haemolizdl6é Streptococcusok A, B vagy G csoportjabdl
keriilnek ki (19), de nem ritkdk a kevert fert6zések. A
kezelés soran torekedni kell a célzott antibiotikum tera-
pidra, hiszen a tilzott és nem szakszer( antibiotikum
politika (pl. lokalis antibiotikum hasznalata, szisztémas
tiinetek hidnyaban alkalmazott- vagy nem megfelel6 do-
zirozassal adott antibiotikumok) teret adhat a kérokozdok
rezisztencidjanak meger6sodéséhez és a komplikalt fer-
tézéseknek. A megel6zésre kell torekedni, mert a recidi-
valo lagyrészfert6zések tovabbi karosodast okoznak a
nyirokkeringésben, ez altal a nyirokodéma is silyos-
bodik.

A csokkent helyi immunvédekezés kovetkeztében nem
ritkdk a gombdk okozta fert6zések (fondl-sarjadzé és pe-
nészgomba fert6zés), mely miatt helyi és/vagy szisztémas
antimycotikum terdpia (14) valhat sziikségessé (5. dbra).
A helyes bérapolas nélkiilozhetetlen a fert6zések megeld-
zésében.

A nyirokcsorgds, azaz lymphorrhoea szintén behatolasi
kaput jelenthet a kérokozok szamara, és a beteg szdmara
igen kellemetlen tiinet, mely a szorongas és szégyenérzet
mellett depresszios tiinetekhez, silyos esetben szocialis
izolacidhoz is vezethet.

Nem megfeleld kezelés kovetkezményeként vagy su-
lyos esetben lymphangiectasia alakulhat ki. Lymphangiec-
tasia esetén a megnovekedett nyomas kitagitja a feliiletes
nyirokereket, a pattanasig telt nyirokerek a hamot feleme-
lik, és az elvékonyodott hamréteg szinte attetsz6vé valik.
(6. dbra).

A kezeletlen, sulyos nyirokodémat jelzi a papillomatosi-
sok, fibromdk, pseudotumporok kialakuldsa is. Fontos,
hogy a kezel6 orvos a klinikai képet felismerje, hiszen a
feleslegesen elvégzett szovettani mintavétel tovabb karo-
sithatja a nyirokkeringést vagy nem gyogyul6 fekélyhez
vezethet.



6. dbra
A nem megfelelden kezelt primer nyirokddéma talajan
szovédményeként lymphangiectasia alakult ki

7. dabra
A nagyfoku scrotum-és penis ddéma, mely a betegnek
vizeletelfolydsi nehezitettséget okozott

A nagyfoku 6déma a higycsé beszikiilése miatt vizelé-
si nehézséget és/vagy vizeletretenciét okozhat (7. dbra).

A funkciévesztés és a klinikai kép miatt szignifikdnsan
gyakrabban alakulnak ki pszichidtriai kérképek, dep-
resszid, disztimia és sulyos formdban akdr szocidlis izo-
lacio (8).

Fontos szem el6tt tartani, hogy a genitalis régiét érintd
megbetegedés sordn a stigmatizaciotdl valé félelem, a
szégyen miatt a betegek egy része mar csak a sulyos szo-
védmények kialakuldsa utdn fordul orvoshoz.

Diagnosztikus algoritmus

2007-ben a férfi genitalis 6déma diagnosztikus algorit-
musdnak alapjait meghataroztak (2, 3). Az algoritmus so-
ran elsddleges az akut és kronikus forma elkiilonitése, a
megfeleld betegelldtdsi szint meghatdrozdsa, illetve a tii-
netek silyossdga és szovédmények tekintetében az irdny-
elv a terapidra vonatkozdan is javaslatot ad (2, 3).
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Terapia

A genitalis nyirokodéma terdpidjanak alapja a megfe-
leléen képzett gydgytorndsz altal végzett manudlis nyi-
rokdrendzs (manual lymphatic drainage therapy
MLD), mely soran specidlis fogastechnikakkal a gyogy-
torndsz a nyirokfolyadékot visszajuttatja a keringésbe.
Manualis drendzs tervezésekor pontosan kell ismerni a
régié nyirokereinek anatémiai jellegzetességeit, a nyi-
rok-nyirok shunt-ok feltételezett lehet6ségeit, az eltdvo-
litott vagy karosodott nyirokcsomok ellatasi rendszeré-
nek helyettesitésére szolgdlé nyirokkapillarisok aktivala-
sanak maédjat.

A gyogytorndsz a beteget megtanitja az dnkezelésre is,
melynek célja, hogy a beteg 6ndllén, otthondban, napi
rendszerességgel alkalmazza a megtanult nyirokdrendzs
technikat. A betegeket a specidlis nyirokkezel§ centrum-
ban nyiroktorna szakszerti elvégzésére is megtanitjak. A
torna lényege, hogy érvényesitse a 1égzés okozta negativ
melldiri nyomas szivohatasat, a gravitacié €s az izompum-
pa keringést segitd hatasat.

Specialis kiegészit6kkel plusz kompresszids erdsséget
tudunk kifejteni a sziikséges teriiletre. A kiegészitdk
megvalasztasanal fontos a stranguldcié keriilése, hiszen
ez tovabbi allapotromldshoz vezethez. A scrotum erei-
nek tehermentesitésére és a nyirokelfolyds serkentése
érdekében sziikséges lehet megfeleld szuszpensor vise-
Iése.

A megfeleld bérapolas és a hygiéniés szabélyok betarta-
sa és a szovédmények kialakuldsanak lehet6ségét csok-
kenti.

Eletmédbeli tandcsokkal is sziikséges elldtni a betege-
ket, hogy a sériiléseket lehetdség szerint keriiljék, a hy-
peraemiat okozé és héhatason alapulé fizikoterdpids ke-
zeléseket szintén ne vegyék igénybe. A napozas, szola-
rium, szauna, meleg fiirdévizek hasznalata is keriilendd.
A ruhédzat helyes megvalasztdsa fontos, és bizonyos
kiegészitok, példaul szoros ovek, alsénemtk, nadragok
hasznadlata tilos. Fontos a mozgds, a sportolds, de olyan
sportot javasolt vadlasztani, amely keriili a végtag erdtel-
jes igénybevételét, a tartds sirlédast vagy irritaciot (te-
nisz, si, lovaglds, motorozas). Torekedni kell az idealis
testsuly megdrzésére, sziikség esetén a testsuly ésszert
csokkentése javasolt.

A sulyos krénikus genitdlis lymphedemadk esetén sebé-
szi megoldas vélhat sziikségessé (23). A mitét sordn se-
bész és plasztikai sebész egyiittmikodése sziikséges
(22). Szovetcsokkentd mitét sulyosbithatja a nyirokodé-
mat, mert a mitét sordn a még meglévé nyirokerek is
karosodnak. A mitéti indikdcié komoly koriiltekintés és
mérlegelés utan keriilhet széba (1).

Megbeszélés

A szerz6k célja, hogy felhivjak a figyelmet a kiils
nemiszerveken kialakult nyirokodémak jelent&ségére, a
korai diagnézis fontossagdra. A nyirokodémat minden
orvosnak fel kell ismernie, hogy a szakszer( kezelés ko-



rai stddiumban valé megkezdésével a szovédmények el-
keriilhetéek legyenek. A krénikus nyirokodéma lokalis
immundeficienciat jelent, ezért a szovédmények koziil a
bakteridlis fert6zések szeptikus dllapotot is kialakithat-
nak, akdr az életet is veszélyeztethetik. A kezelés ezek-
ben az esetekben rendkiviil koltséges. A beteg szdméra a
kiilsé nemiszervek nyirokddémdja silyos psychés meg-
terhelést jelent, a parkapcsolat lehetetlenségét, szocidlis
izolaciét. A komplex ddémamentesitd kezelés szakszer(
végrehajtdsa érdekében a beteget specidlis centrumba
kell irdnyitani. A beteg gondozasa, tdjékoztatdsa a be-
tegségérdl, a kezelés részét képezik. Kezeléssel a sulyos
szovédmények elkeriilhetéek, a beteg életmindsége ja-
vulhat.
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immunszupprimans kezelése

Supplemental topical immunosuppressant therapy of ocular cicatricial
pemphigoid
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OSSZEFOGLALAS

A pemphigoid csoportba tartozé oculdris cicatrizdlo
pemphigoid a conjunctiva hegesedésével jaré, akar vak-
sdghoz vezetd autoimmun megbetegedés. A korabban
egyediili terdpiaként elérhetd szisztémds immunszuppri-
mans szerek, illetve a sorozatos szemészeti miitétek a fo-
lyamat teljes megdllitdsdra nem, csak esetleges lassitdsa-
ra, a tiinetek enyhitésére voltak alkalmasak. Az aldbb is-
mertetett esetiink kapcsdn egy Magyarorszagon kevéssé
ismert, az irodalmi adatok szerint a szisztémds terdpia
mellett kiegészitd szerként jo terdpids eredményeket fel-
mutato modszer bevezetésérol, illetve tovdabbi lehetséges
terapias eljardasokrol, az iddben elkezdett kezelés fontos-
sdgarol szamolunk be.

Kulcsszavak:
ocularis cicatrizalo pemphigoid -
cyclosporin A - mitomycin C - lokalis terapia

SUMMARY

Ocular cicatrial pemphigoid is an autoimmune disease,
part of the pemphigoid group. Even with therapy, it often
leads to scarring of the conjunctiva, which may eventually
results in blindness. The usual pemphigoid therapy
protocols, that combines systemic use of immuno-
suppressants and ophtalmological surgical interventions
are not able to fully control the progression, it can only
modify the course of the disease and ease the symptoms.

Here we report the implementation of a relatively
unknown therapeutic approach in Hungary, which has
been proven to be beneficial as a supplemental therapy in
addition to systemic drugs, according to the literature. We
recommend this procedure as alternative approach and
emphasize the importance of starting the adequate
therapy in time.

Key words:
ocular cicatricial pemhigoid - cyclosporin A -
mitomycin C - topical treatment

A pemphigoid csoport egy heterogén, f6ként a bort, il-
letve ritkdbban a nydlkahdrtydkat érintd, subepidermalis
vesiculdk, bulldk megjelenésével jar6 autoimmun beteg-
ségcsoport. Mig a leggyakoribb forma, a bullosus pem-
phigoid (BP) esetében az elvaltozdsok nyom nélkiil gy6-
gyulnak, addig egy madsik altipusban, az tin. nyédlkahdarty4-
kat érint6 csoportba (MMP — mucosus membrane pemphi-
goid) tartozé un. hegesedd pemphigoid (CP — cicatrizald
pemphigoid) csoportban a hélyagok, erosiok nyomén tor-
zit6 hegesedések alakulnak ki. A hegesedd pemphigoidok
egyik leggyakoribb altipusa az un. hegesedd ocularis
pemphigoid (OCP — ocularis cicatrizdl6 pemphigoid),
mely els@sorban a conjunctivat involvélja. A gyulladas, il-

letve a hegesedések kovetkeztében, megfeleld kezelés
hidnydban a conjunctiva teljesen eltorzulhat, symblepha-
ron alakulhat ki, ezzel pedig az adott szemen sulyos 14t4s-
zavar, idovel vaksdg jon 1étre (1, 6, 17).

Terdpidja kordbban elsésorban a szisztémds immun-
szuppresszio és a szemészeti miitéti beavatkozdsok kom-
bin4cidjabol allt, ezek azonban részleges, és semmikép-
pen sem tartés eredményt nyujtottak (6, 17).

Esetiinket azért tartottuk bemutatasra érdemesnek, mi-
vel a fenti terdpids moddszerek kiegészitéseként egy ha-
zénkban kevéssé ismert lokdlis kezelés specidlis indiké-
ciéban torténd alkalmazdsit mutatja be. Ezzel jol példaz-
za, hogy a lokalis terdpids lehetdségek ismerete és haszn4-
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lata mind a borgydgydszatban dltalinossdgban, mind ezen
beliil az autoimmun bullosus kérképek esetében a sziszté-
mas kezelések folyamatos fejlédése ellenére sem elhanya-
golhatd, ezek 6ndlld, vagy kiegészito terdpidként valo al-
kalmazdasdval jelentds eredmények érhetdek el.

Esetismertetés

63 éves férfibeteg esetét ismertetjiik, kinek anamnézisében egyéb
szemészeti megbetegedés nem szerepel, kordbban szemészeti szere-
ket, igy szemcseppeket, vagy egyéb externakat nem hasznalt. Jelen
panaszai 2008 elején indultak el a conjunctivat érint6 hegesedd tii-
netek formdjaban, egyéb bortiinet vagy nyalkahartya tiinet hidnya
mellett.

Az elvégzett direkt immunofluoreszcens vizsgélat a basalmembran
mentén linedris C3, IgG és IgA depositumokat irt le, mely tipusos
bullosus pemhigoidnak felelt meg, igy a klinikai képpel egybevetve
ocularis cicatrizalé6 pemphigoid diagnézisa felallithaté volt. Kieme-
lendd, hogy az indirekt IF vizsgdlat elsé alkalommal negativ ered-
ményt mutatott, mely onmagaban a diagndzist nem kizaré tényezo,
ugyanakkor a megismételt vizsgdlat mar pozitiv eredményt adott.

Ezt kovetden a lehetséges terdpidk koziil szisztémas szteroid beal-
litasat nem lattuk indokoltnak, egyebek mellett a varhat6 csekély te-
rapids siker €s az igazolt csokkent gliikoz tolarencia (IGT) miatt is.
Alternativaként a szisztémas azathioprin beallitdsa mellett dontot-
tiink (2x50mg dézisban), amit a beteg j6l toleralt.

A diagnézis felallitasat kovetGen (1. a/b. dbra) néhany honappal
sziikségessé valt a jobb oldalon amnionplasticaval egyiitt végzett
symblepharolysis mitét elvégzése, melyre az Semmelweis Egyetem
I. Szemészeti Klinikan kertilt sor. Az els6é miitétet kovetd nyolc ho-
napban az azathioprin folyamatos addsa mellett a rendszeres pilla-

la. abra
Erythemas conjunctiva, befelelé fordul6 pillaszér

1b. dbra
Hegesedd conjunctiva, symblepharon
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2a. abra
Kifejezett hegesedés, symblepharon képzidés

2b. abra
Fokozott erythema, symblepharon képz&dés

szOr epilalasi beavatkozasokon til tobbszori, mindkét oldalon vég-
zett trichiasis ellenes mitétekre volt sziikség, ez alatt a beteg folya-
matosan kortikoszteroid tartalmi szemcseppeket hasznalt.

A fenti komplex terdpia ellenére a jobb oldalon elvégzett amni-
onplasticat kovetéen mindossze nyolc honappal ismételten stlyos, a
cornea épségét veszElyezteté symblepharon alakult ki, ezért ismétel-
ten amnionplastica, symblepharolysis opust kellett elvégezni.
(2. alb. dabra)

Felmeriilt ugyan mds immunszupprimans gyégyszerre valé valtas
lehet6sége, de methotrexate adasaval jard rizikot a beteg ,,rossz
compliance”-sze miatt nem kivantuk véllalni. Dapson addsatol pedig
az azathioprinhez viszonyitva altaldnossagban gyengébb hatasfoka
miatt nem volt terdpids javulds varhatd, igy azathioprin adasanak
folytatdsa mellett dontottiink.

Ezt kovetden, a szemész kollégakkal vald tobbszori konzultacio,
és a kiilfoldi publikacidk eredményeinek értékelése alapjan indult el
a cyclosporin A tartalmu szemcsepp hasznalata.

Azéta a szisztémas azathioprin és a fenti lokalis cyclosporin A ke-
zelés folytatasa mellett két év telt el az utols6 szemészeti mitét ota.

A beteg rendszeres borgyogyaszati €s szemészeti kontroll alatt all,
iddszakosan egy-egy pillaszdr epildcigjat eltekintve egyéb beavatko-
zas nem valt sziikségessé. (3. a/b dbra)

Ugyan a folyamat még ezen terdpia mellett is lasst progressziot
mutat, egyértelm terapids siker, hogy a két évvel ezel6tti miitét so-
ran kialakitott jobb oldali alsé athajlas jelenleg is fennall, ezéltal
biztositva a konny funkcionalitdsat, igy a cornea és a latds épségét.

A folyamat varhat6 lefolyasat tekintve a jovében nem zarhaté ki
egy ismételt szemészeti opus sziikségessége sem. Azonban a korab-
biakan a szemészeti miitétek kozott eltelt idSintervallumok és a



3a. dbra

Enyhe hegesedés, fornix megtartott

mostani idészakot Osszehasonlitva a lokdlis cyclosporin A terdpia
eredményessége megkérdGjelezhetetlen. Mindemellett egy ismételt
amnionplastica mitét esetén a jovében széba johet mitomycin C
opus sordn valé egyszeri, intraoperativ alkalmazdsa is a terdpids
eredmény javitasa, a késébbi hegesedés gatlasa érdekében.

Megbeszélés

Az oculdris cicatrizdlé pemphigoid terdpidja jelenleg is
konszenzus alatt all. A terdpia kordbban elsésorban a
szisztémds immunszuppresszid és a szemészeti mutéti
beavatkozasok kombindciéjabdl allt, ezek azonban rész-
leges, és semmiképpen sem tartds eredményt nyujtottak
(6, 17).

A conjunctiva, illetve a conjunctiva és a szemhéjak bel-
s0 felszine altal alkotott fornix, a limbust6l a szemhéj szé-
1éig terjed. Az egészséges, kelléen mély fornix konnyre-
zervoarként funkciondlva biztositja, hogy az élettani pis-
logas kozben a szemhéjak bels6 felszine ne sértse meg a
cornedt, illetve, hogy a cornedt borité konnyfilm minden
pislogasndl djraépiiljon. Ocularis cicatrizalé pemphigoid-
ban a fornixot alkoté conjunctiviban gyulladds, majd ko-
vetkezményes hegesedés indul be, ez a fornix mélységét,
és szélességét beszikiti, ott hegszovet alakul ki, melyet
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symblepharonnak neveziink. Ennek kialakuldsa utdn a
fenti funkciét a fornix nem tudja biztositani, igy mind a
cornea, mind a fornix a pislogés soran allandé mechanikai
irritdcionak lesz kitéve, mely fajdalmas, ég6 érzés mellett
az epithelium karosoddsdval, tovabbi hegesedéssel, a cor-
nea sériilésével, és a mar korabban emlitett latasvesztéssel
jar (1,6, 7).

A bullosus pemphigoid kezelésében jelenleg is a koze-
pesen alacsony dézisban adott szisztémads szteroid az elsd-
ként vdlasztand6 szer, ugyanakkor az OCP esetén a szisz-
témas kortikoszteroid a megterhelés / terapias effektus
ardny kedvezétlen volta illetve a gyulladds elhtiz6dé jelle-
ge, folyamatos, dlland¢ szintli aktivitdsa miatt nem javal-
lott.

Ocularis cicatrizalé pemphigoid esetében a leggyakrab-
ban haszndlt szisztémds immunszuppriméns szerek az
azathioprin, illetve a Dapsone, cyclophosphamid és rit-
kabban a methotrexate (8, 13, 15).

Az azathioprin egy purin anal6g, mellékhatasként els6-
sorban vérkép és majfunkcié eltérésekkel, gastrointestina-
lis dyscomfort érzéssel kell szdmolni. A legsilyosabb
mellékhatast jelent6 vérkép eltérések hatterében csontveld
szuppresszio kialakuldsa all, mely a TPMT (thiopurin-me-
tiltranszferaz) enzim hidnydban kovetkezik be. A TPMT
enzim a 6-mercaptopurin és az azathioprin lebontdsaért
felelSs, hidnyaban ez egyéb metabolikus ttvonalon torté-
nik, mely a csontvel6re toxikus végtermékekhez vezet. A
TPMT enzim hidnya a populdcié 5-7%-ban van jelen,
mely genetikai vizsgdlattal kimutathat6, de ez jelenleg
Magyarorszagon a mindennapi klinikai gyakorlat részét
nem képezi, nyugaton is csak a vérkép eltérések kialaku-
l14sat kovetden ajanljak a genetikai teszt elvégzését.

Ocularis cicatrizdlé pemphigoidos betegek esetében az
azathioprin alkalmazdsdval kozel az esetek felében (43%)
lehetett terdpids sikert elérni €s egyéb immunmoduldns
gyogyszerekhez (methotrexate, cyclosporin A, cyclophos-
phamid) viszonyitva jelentdsen ritkdbban jelentkeznek
mellékhatasok is (13).

A cyclophosphamid tartds, legaldbb egy évig tartd al-
kalmazdsa sordn akdr 68%-ban a fentihez mérhet6 javulds
volt elérhetd, azonban a kifejezett mellékhatasok (vérkép
eltérések, haemorrhagids cystitis, opportunista fert6zések)
miatt az esetek jelentSs részében a terapia felfiiggesztésé-
re kényszeriiltek (15).

Ujabb kutatdsok terdpids sikereket irtak le etanercept,
retinoidok vagy rituximab szisztémds alkalmazasa mellett
is, azonban itthoni alkalmazdsuk ezen koérképekben
egyelSre nem lehetséges (17).

A szemészeti praxisban a diagnézis felallitdsa idénként
késedelmet szenvedhet, mivel pontos diagnézis nem ke-
riil felallitasra. Els6dleges tehat a conjunctiva korai hege-
sedése esetén is a szovettani, direkt és indirekt immunflu-
oreszcens vizsgdlat elvégzése. A diagndzis feldllitdsa
utdn a terdpids megolddsokndl elsddlegesen a hegszovet
eltavolitasa utdn graft (amnion membran graft, conjucti-
valis-limbalis autograft, mucosus membran graft) beiilte-
tése torténik, mely egyfeldl biztositja a fornix megfeleld,
atraumatikus felszinét és gatolja az ismételt symblepha-



ron képzd8dést. Azonban sok esetben — ez fokozottan jel-
lemz§ az ocularis cicatrizdlé pemphigoidra — a graft beiil-
tetése utan, vélhetéen a mitét okozta trauma miatt a
gyulladds fokozottan jelentkezhet, és a symblepharon is-
mételten, akdr a kordbbihoz képest silyosabb formdban
alakul ki.

Fentiek mellett gyakorta alkalmazott megoldds, mely
azonban csak dtmeneti eredményt ad, a trichiasis miitéti
megolddsa, mely sordn a szemhéj specidlis varrattechni-
kaval torténd ellatdsat kovetSen az addig a bulbusra for-
dul6 pillaszérok helyzete atraumatikussd vélik.

Ezen feliil az egyes bulbus felé fordul6 pillaszérok idS-
szakos, rendszeres epildldsa, mely egyszerd, rutin szemé-
szeti eljards, ugyanakkor a cornea megoérzésében rendki-
viil fontos szerepe van (9, 18, 21).

Mindazondltal hangsilyozandd, hogy a fenti médsze-
rek, és a szisztémds immunszupprimdns terdpia egyiittes
alkalmazdsa az irodalmi adatok alapjan az esetek egy je-
lentds részében a folyamat lefolydsat csak lassitottdk, a
tartds cornea sériilést, ezt kovets latdsromlast megakada-
lyozni nem tudtdk. Ezt magyardzathatja, hogy az oculdris
cicatrizal6 pemphigoidban a specifikus lokalizdcié miatt
az egyéb pemphigoid csoportba tartozé koérképekben si-
kerrel alkalmazott szisztémds immunszupprimans szerek
penetracidja a conjunctivdba jelentdsen csokkent mértékdi.
Emiatt keriilt 14t6térbe hangstlyozottan kiegészitd keze-
1ésként a lokdlis immunszuppriméns/ citosztatikus terdpia
lehet&sége. Az utdbbi évek kiilfoldi publikacidi biztatd
adatokat kozoltek a fenti terdpidk kiegészitéseként egyes
szereknek, mint a mitomycin C és cyclosporin A lokdlisan
torténd alkalmazdsdardl kiilonbodzd, a conjunctiva hegese-
désével jar6 szemészeti korképekben igy a primer pterygi-
um vagy az ocularis cicatrizalé pemphigoid esetében (7,
12, 14, 16, 22).

A mitomycin C esetében, melyet hazdnkban nem hasz-
ndlnak, az alkalmazdsi technikdk két tipusa ismert: az int-
raoperativ egyszeri haszndlat, illetve a cyclosporinhoz ha-
sonl6 tartésan haszndlt szemcsepp formdban torténd keze-
1és. Az eddigi eredmények egyértelmiien az intraoperativ
technika folényét mutatjdk, mint az a Tseng és mtsai. cik-
kében kozolt eredményekbdl 14thatd, hogy a vizsgélt 18
esetbdl (2 OCP-s beteg), 16 esetben, koztiik az ocularis
cicatrizal6 pemphigoidban szenvedd betegeknél volt je-
lentds javulds. A vizsgélt esetekben a mitomycin C és am-
nionmembrin autograft egyiittes hasznalatdval gyakorlati-
lag szdmos szemészeti betegség, kozte az ocularis cicatri-
7416 pemphigoid kovetkeztében kialakult symblepharon is
tartésan megsziintethetd volt, és utdna tobb évig tarté ko-
vetés mellett sem észlelték recidivak kialakulasat (21).
Kheirkhah és mtsai. kdzleményében ugyancsak szdmos,
kiilonboz6 alapbetegség miatt kialakult symblepharon
esetében vizsgdltdk a mitomycin és tobbféle autograft
haszndlatit, és ezen esetekben is az OCP-s betegeknél a
symblepharon megsziintetésérdl, megfeleléen mély, funk-
ciondlis fornix képzésrdl szamoltak be (9).

A cyclosporin A szisztémds immunszupprimans szerként
ocularis cicatrizalé pemhigoidban a f6ként idéseknél elfor-
dul6 jelentds mellékhatdsok, illetve a mérsékelt terdpids si-
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ker (36%) miatt nem els6ként vdlasztand6 gydgyszer (8).
Ezt a kezelést az utébbi években sikerrel alkalmazzdk lo-
kélisan, szemcsepp formdjdban a ocularis cicatrizdlé pem-
phogidhoz tobb paraméterben hasonlité megbetegedés, a
primer pterygium esetében, a miitétet kovetden a relapsus
megel6zésére. A pterygium mitéteket kdvetd haszndlata,
mint az Oziilken és mtsai. (14% vs 7,5%) illetve Turan-Vu-
ral és mtsai. (44% vs. 22%) kozleményeibdl kidertil, a re-
lapsus esélyét felére csokkentette, minimalis mellékhata-
sok jelentkezése mellett (17, 19). Tobb tanulmany bizonyi-
totta, hogy a tartds adott topikdlis cyclosporin A sziszté-
mads tiineteket, vese-, vagy mdjfunckié karosodast egyalta-
lan nem okoz, lokalisan is minimalis, a kortikoszteroid te-
rdpidval Osszevetve jelentdsen enyhébb mellékhatdsokkal
kell szdmolni, igy 2003 6ta a ,,szdraz szem szindroma” ke-
zelésében is az FDA dltal elfogadott szer (8, 11, 12, 14).

Kiemelendd, hogy tudomasunk szerint a fentebb ismer-
tetett eset a mdsodik az irodalomban, ahol a cyclosporin A
szemcseppet ocularis cicatrizdlé6 pemphigoid megbetege-
désben alkalmaztdk. Azonban ismereteink szerint ez az el-
s6, ahol a lokdlis cyclosporin A alkalmazdsa terdpids si-
kert hozott.

Osszefoglalas

Fenti tapasztalataink alapjan megallapithat6, hogy a ko-
rabbi szisztémas immunszupprimans terdpia és a szemé-
szeti miitétek kiegészitéseként a cyclosporin A lokdlis,
szemcsepp formaban valé elhizédé alkalmazasa az ocula-
ris cicatrizalé pemphigoid betegség lefolydsat esetiinkben
jelent6sen lassitotta. Kiemelendd, hogy esetiink az els6
olyan eset, ahol szisztémas immunszupprimans kezeléssel
tdmogatva a lokalis cyclosporin A-t sikerrel alkalmaztik
ocularis cicatrizdlé6 pemphigoid gydgyitasaban. Nem
kizarhat6, s6t remélhet6, hogy egyes enyhébb lefolyasu
kérformakban, a fenti kezeléssel akar a folyamat teljes re-
misszidja is elérhetd.

Azon esetekben, melynél a lokalis cyclosporin esetleg
nem ad megfeleld eredményt, felmeriil a kiilf6ldon mar
sikerrel alkalmazott mitomycin C alkalmazéasa. Ennek be-
vezetését a szemészekkel val6 tovabbi szoros egyiittmi-
kodésben a jovSben tervezzik.

A szisztémas €s lokalis terapia megfelelé kombinacidja-
val, a szoros bdrgydgyaszati és szemészeti egytittmiikodés
megteremtésével lehet6ség nyilik a beteg latasanak, igy
kozvetve a szocidlis funkcidinak és életmindségének tel-
jes mértékli megdrzésére.

A fentebb leirt, hazankban uj terapias lehetdségek alkal-
mazasa, nem jelentds mellékhatasaik, kivalo effektivita-
suk miatt jogosan tekinthet6k a jovébeni terdpia alapvetd
részének.
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Az orvos-beteg egyiittmiikodéssel kapcsolatos nézetek dermatologusok,
borgyogyaszati apolok és pacienseik reprezentacioiban

Views about adherence as reflected in dermatologists’, nurses’ and
their patients’ representations of adherence

SZABO CSANAD', CSABAI MARTA DR .2, KEMENY LAJOS DR.'

Szegedi Tudomanyegyetem, Altaldnos Orvostudomanyi Kar, Bérgy6gyaszati és Allergolégiai
Klinika, Szeged, Magyarorszag'
Szegedi Tudomanyegyetem, Bolcsészettudomanyi Kar, Pszicholdgiai Intézet, Szeged,
Magyarorszag’

OSSZEFOGLALAS

Jelen vizsgalat célja dermatologusok, dpolok és pacien-
seik egyiittmiikddésrol alkotott reprezentacidinak feltdrd-
sa és az ezek kozotti eltérések azonositasa volt.

A szerzok a vizsgdlatot a szegedi Borgyogydszati és
Allergologiai Klinika orvosaival, dapoloival és betegeivel
végezték. Eredményeik szerint a dermatologusok az
egyiittmiikédés létrejottében leginkabb a bizalomteli kap-
csolatot, a részletes tdjékoztatast és a kornyezet szerepét,
a betegek az orvos érthetd beszédét és a részletes tdjékoz-
tatdst, az dpolok a részletes tdjékoztatast tartottdik a leg-
lényegesebbnek. Lényeges a kommunikdcio fejlesztése,
hogy az elvardsok transzparenssé vdljanak, a , szerzo-
dés” vildgos legyen, és mindkét fél elvarasainak megfe-
leljen.

Kulcsszavak:
adherencia - orvos-beteg kapcsolat - kronikus
borbetegség - strukturalt interji -
attitiidskala

SUMMARY

The aim of the study was to identify representations of
adherence among dermatologists, nurses and their
patients and the difference between these representations.

The study was carried out with doctos, nurses and
patients of the Department of Dermatology and
Allergology of the University of Szeged. Dermatologists
found trustful relationship, eligible information and
contextual information to be the most important factors
regarding the rate of adherence. Whereas patiens found
understandable talk and eligible information, nurses
found eligible information to be the most important
factors of adherence. It is important to improve
communication in order to the contract to become clear
and fitting for both sides’ expectations.

Key words:
adherence - doctor-patient relationship -
chronic skin disease - structured interview -
attitude scale

A dermatoldgia a klinikai ellatas olyan teriilete, ahol vi-
szonylag alacsony a kezelésekkel kapcsolatos adherencia
mértéke (1, 2). Adherencidn azt értjiik, hogy a paciens vi-
selkedése a gydgyszerek szedésében, a diéta kovetésében,
az életmédbeli valtoztatdsok végrehajtdsaban milyen mér-
tékben van Osszhangban az egészségligyi szolgaltat6jatol
elfogadott javaslatokkal (3). Hidnyat mutathatja a terapids
el6irasokkal kapcsolatos nem megfeleld egyiittmkodés,
de példaul az is, ha a paciens lemond vagy kihagy soron
kovetkezd konzulticidkat (4). A nemzetkozi vizsgdlatok
szerint a dermatolégiai kezelésekkel kapcsolatos adheren-
cia mértéke 55% és 66% kozott mozog a vizsgalt popula-
ci6tdl és mérési moédszertdl fiiggben (5). Az egyiittmiiko-

dés fontos tényezdje a bdrgydgydszati gydgyité munka-
nak, mivel hatdssal van a betegség stlyossaganak alakula-
sara (0), és egyes kezelések sikertelenségéhez vezethet
(7). Az egyiittmiikodést befolyasol6 tényezdket feloszthat-
juk a klinikussal (példdul empatikus viszonyulds), a be-
teggel (példaul személyiségjellemzdk), a kezeléssel, és a
betegséggel kapcsolatos faktorokra (4, 8, 9). Hasonl6képp
befolyasolhatjdk az adherencidt a médiabdl és egyéb for-
rasokbol szerzett informacidk és a nem megfelel§ orvos-
beteg kapcsolat (9).

Az utébbi évek dermatoldgiai kutatdsai az adherencia
tényezGinek vizsgdlatakor leginkdbb a betegelégedettség
és az orvos-beteg kapcsolat jelentdségére helyezték a

Levelez6 szerz6: Szab6é Csanad, SZTE Borgyogydszati €s Allergoldgiai Klinika, 6720 Szeged, Koranyi fasor 6.

e-mail: szabo.csanad@med.u-szeged.hu



hangstlyt. Tobb tanulmdnyban megéllapitottdk, hogy a
borbetegek kezeléssel valo elégedettsége Osszefiiggést
mutat az egyiittmiikodés mértékével (2, 8, 10, 11, 12).
Feldman (13) szerint a piciensek bérgyégyaszukkal valé
elégedettségének f6 eleme, hogy bardtsdgosnak és tord-
dének 14tjadk-e orvosukat. Az orvos-beteg kapcsolat mi-
ndsége tehdt alapvetd jelentdségli abban, hogy 1étrejon-e
egyiittmiikodés a dermatolégus és pdciense kozott (4, 8,
9). Tovabbi fontos tényezd, hogy a felek mit gondolnak
egymds szerepeirdl, mit varnak el egymadstol. Ezeknek
az elvardsoknak a tisztizatlansidga ugynevezett ,rejtett
szerz6dést” hozhat létre a gyogyité szakember és a pa-
ciens kozott (14). Ennek 1ényege, hogy eltér6 — egymas
elStt nem feltart, s6t gyakran még az az adott fél szdma-
ra sem tudatosul6 — elvardsok és a kapcsolatot érint6 el-
képzelések szerepelnek az orvos és a beteg ,,szerz&dési
példanyaiban”, megakaddlyozva a j6l miikodé kapcso-
lathoz és egyiittmiikodéshez sziikséges 0sszhangot, kon-
kordanciat (14). Kutatdsunk ezeknek a reprezentdciok-
nak a feltdrasat célozza. A mentélis reprezenticiok a kiil-
s6 vildg fogalmainak leképez6dései az emberi elmében.
Ertelmezhetjiik Sket egy bizonyos jelenségrél (mint pél-
daul az orvos-beteg egyiittmiikodésrol) alkotott véleke-
déseinkként.

Célkitiizés

Bar tobb faktor jelentdségét is sikeriilt kdrvonalazni
az eddigi kutatdsokban, kevés figyelem esett arra, hogy
a szereplok miként vélekednek az egylittmiikodés ténye-
z6ir6l, milyen attitidjeik alakultak ki a gyogyitd-beteg
kapcsolatrél. Kevéssé vizsgdltdk még ebben a betegcso-
portban a reprezenticidk eltéréseit, melyek a fentiekben
bemutatott ,rejtett szerz6désekhez”, az elvardsok ki
nem mondott kiilonbségeihez vezetnek, a felek kozotti
0sszhang (konkordancia) és a terdpids egyiittmiikodés
(adherencia) hidnyossdgait okozva. Kutatdsunk célja
dermatoldogusok, dpoldk és pdcienseik egyilittm{ikodés-
16l és ellatdsi sziikségletekrdl alkotott vélekedéseinek
feltardsa és az ezek kozotti eltérések azonositdsa volt
egy adott intézmény ellaté személyzete €és paciensei ko-
rében.

Modszerek és vizsgalati személyek

A reprezentdciok természetét és nem mindig tudatosuld ssze-
tevGit — mivel kozvetleniil kevéssé megragadhatok — els6sorban
kvalitativ eszkozokkel tudjuk vizsgdlni. Ezek alkalmazdsa dltala-
ban nehéz, iddigényes és bonyolult, igy viszonylag kevés derma-
toldgiai adherencia kutatdsban hasznaltak, bar tobb kutaté felhivta
a figyelmet, hogy sziikség van ilyen modszerekre (5). Ebbdl a
megfontoldsbol kiindulva kutatdsunkban kombinalt kvalitativ és
kvantitativ mérési eljarast alkalmaztunk, melynek elsé 1épéseként
40 strukturalt interjut vettiink fel a szegedi Bérgyogyaszati és Al-
lergolégiai Klinika orvosaival. Az interjik szovegének dtolvasdsa
utan az orvosok egyiittmiikodésre vonatkozé szubjektiv vélekedé-
sei alapjan tartalmi kategoriakat hoztunk létre, majd ezek szerint
kédoltuk a szovegeket. Az egyes tartalmi kategoridkhoz tartozé
legjellemz&bb allitdsokbdl egy 12 tételbdl 4llé attittid-kérdSivet
alakitottunk ki, melynek allitasait 7-fokud skalan értékelték a részt-
vevok. Ezt a kérdbivet felvettiik a szegedi Bérgydgyaszati Klinika
20 apoléjaval, és az egyiittmiikodésrol alkotott vélekedéseiket egy
rovid interjd formdjaban mértiik fel. Majd 100 krénikus bérbeteg-
séggel rendelkez6 szegedi jarobeteggel vettiik fel az emlitett atti-
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tdskdlat (leggyakoribb koérkép a pikkelysomor volt 53 fénél,
egyéb korképek: atdpids dermatitis, vitiligo, a paciensek atlagos
életkora 50+16,7 év volt (16-82 év); 38 férfi, 61 nG). A kérdGiv
felvételére mindig azonos médon, az ambuldns ellatas orvosi kon-
zultacidja utan keriilt sor, pszicholdgus tdjékoztatasaval. Az inter-
juk tartalomelemzése, az egyes tartalmi kategdridkhoz tartozé
gyakorisdgok meghatdrozasa, €s a kérd6ivek adatainak adatfajl-
ban val6 rogzitése utan SPSS 17.0 statisztikai programcsomaggal
leir6 statisztikdkat szamoltunk és tobbdimenzids skdldzast alkal-
maztunk.

Eredmények

A bdrgybgydszok interju tartalmi kategoridk szerinti va-
laszgyakorisdga alapjan feldllitottunk egy rangsort azzal
kapcsolatban, hogy milyen tényez6kon mulik leginkabb a
résztvevl orvosok szerint az orvos-beteg egyiittmiikodés
létrejotte (1. tabldzat).

Egyiittmiikodést Emlitések
befolyasolo tényezdok szama
bizalomteli kapcsolat 15
részletes tdjékoztatas 15
kornyezet szerepe 15
anyagi helyzet 13
beteg személyisége 8
érthetd beszéd 5
irasbeli tdjékoztatok 5
orvos személyisége 5
idé megbeszélésre 4
internet/telefon 4
kezelés kényelmessége 4
orvosi empatia 4

1. tabldzat
Az orvos-beteg egyiittmiikddés meghatdrozoi tényezdi az
orvosok szerint (n=40)

Amint az 1. tdblazatban lathatjuk, a dermatol6gusok az
egyiittm{ikodés 1étrejottében leginkabb a bizalomteli kap-
csolatot, a részletes tdjékoztatdst, a kornyezet szerepét és
a beteg anyagi helyzetét tartottdk Iényegesnek és egyfor-
man fontosnak. (A kornyezet szerepén azt értjiik, hogy a
csaladtagoktol, televiziobdl, Gjsagokbol, internetrdl érke-
76 informéciok milyen mértékben befolydsoljdk a pacien-
sek egylittmiikodését.) A beteg személyiségének kozepes
jelentdséget tulajdonitottak, és ezt kovette az érthetd be-
széd, az irasbeli tdjékoztatok és az orvos személyiségének
emlitése. A legkisebb gyakorisdggal, de azonos stllyal
emlitették a megbeszélésre szant id6, az internetes/telefo-
nos tijékoztatas lehetGségét, a kezelés kényelmességét és
az orvos empatidjat.

A betegek az egylittmiikodés 1étrejottéért leginkdbb az
orvos érthetS beszédét, a részletes tdjékoztatast €s a beteg
személyiséget tartottdk felelésnek (/. dbra). Csak ezutdn
kovetkezett a bizalomteli orvos-beteg kapcsolat, az orvos
személyisége €s az orvosi empdtia.



érthetd beszéd
részletestdjékoztatas
beteg személyisége
hizalomteli kapcsolat
orvos személyisége
orvosi empatia

irasbeli tajékoztatok
id6 meghbeszélésre
kezelés kényelmessége
internetes/telefonos kapcsolattartas
kornyezetszerepe

anyagi helyzet

6,79
6,79

1. abra
Krénikus bérbetegek (n=100) szerint milyen tényez6kon miilik leginkabb az orvos-beteg egyiittmiikodés
(7-foku skalan)

A tobbdimenziés skalazas segitségével a paciensek
egylittmiikodéssel kapcsolatos eredményeiben a tényezdk
viszonyait egy olyan térképen tudjuk dbrazolni, amelyen a
tavolsag a kiilonbozoség mértékét fejezi ki (2. dbra).

Mint az abran is lathat, 4 faktorra kiilonithet6k el a pa-
ciensek szerint az egylittm{ikodés tényezdi. Az elsét a
,,Kiilsé tényezdk™ kategérianévvel irhatjuk le, és ide tarto-
zik az anyagi helyzet, kornyezet szerepe, internetes és te-

lefonos kapcsolattartas. A masodik faktor, mely a kezelés
kényelmessége, az id6 a megbeszélésre és az irasbeli tajé-
koztaték tényezodket tartalmazza, ,,A kezelés korilmé-
nyei” nevet kapja. A kovetkezd faktor, ,,Az orvos tulaj-
donsdgai” az orvos személyisége €s az orvosi empatia té-
nyezdket tartalmazza. Végiil, a negyedik faktor, ahol a

legintenzivebben sfirlisodnek a tényezdk — beteg szemé-
lyisége, érthet6 beszéd, részletes tajékoztatas, bizalomteli

Euklidészi tavolsagok, kétdimenziés térben

2—
Kezeléz hénfyelmeszége
Anyagi helyzet
@
" Ida ghiezzélézre
A kezeles Orvos személyizége
koriilménvd 4z orvo
ilsolte; 3 orutmenye - : - Beteg személyizége
nyez yulajdopsqgai " &
, Kiilso\tenyezok \ ij dgai =€ O
\ Riazlgén ﬁié;znﬁn
\D Bizalomteli zolat
- frisheli tijéHoztapskOTvosi empatia Kapcsolat
9 €s megértés
telefonos Japczelattartis
-2

2. dbra
Tobbdimenzids skdldzas eredményei kronikus bérbetegek (az attitidskala 12 itemén mért) egyiittmiikodéssel
kapcsolatos vélekedéseir6l, pirossal feltiintetve a négy faktor
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részletestajékoztatas
érthetd beszéd

id6 megbeszélésre
bizalomteli kapcsolat
irasheli tajékoztatok
beteg személyisége
orvosi empatia

orvos személyisége
kdrnyezet szerepe
kezelés kényelmessége
internetes/telefonos kapcsolattartas

anyagi helyzet

3. dbra
Az egyiittmiikodést meghatarozé tényezok az apoldk (n=20) szerint
(7-foku skalan)

kapcsolat — a ,,Kapcsolat és megértés” nevet kapja. Ezek
az eredmények Osszhangban vannak a kérd6ivek pont-
szam-atlagainak sorrendjével is (1. dbra).

Az dpolok ,,0On szerint min mdlhat az, hogy a pacien-
sek betartjak-e vagy nem a gyogykezelésiikkel kapcsola-
tos instrukciokat” kérdésre adott valaszaikban az inter-
jukban kétszer annyi tényezdt soroltak fel a paciensekkel
kapcsolatban, mint az ellatokkal. Ez a tendencia nem fel-

tétleniil érvényes az atti-

taroz6 tényezdSk kozott a beteg anyagi helyzete és meg-
bizhatdsaga.

A 4. dbran tintettiik fel, hogy a résztvevok az egyes té-
nyezdket mennyire tartottdk 1ényegesnek (orvosok interjui-
nak, az 4poldk és paciensek attitfidskalas eredményeinek

sz

egymds mellé allitasakor eltéré modszereket — az interjik

véalaszgyakorisag atlagait, illetve a kérd6ivek eredményeit -
hasonlitunk 0ssze kizar6lag a szemléltetés érdekében).

tiidskalan adott eredmé- 12
nyeikre (3. dbra), ahol a 11
legnagyobb atlagértéke- 10
ket az elldtokkal kapcso-
latos tényez8k kaptdk.
Els6sorban a részletes ta-
jékoztatast, az érthetd
beszédet, és a megbeszé-
lIésre szant id6t tartottak
fontosnak. Ezt koveti a
bizalomteli kapcsolat és
az frasbeli tajékoztatok.
Hasonl6 értékeket kapott
a beteg személyisége, az
orvosi empatia és az or- 2
vos személyisége, illetve >
a kornyezet szerepe. Ki- 4
sebb jelent&séget tulaj-
donitottak a kezelés ké-
nyelmességének, az in-
ternetes/telefonos  kap-

W BSrgyogyaszok
@ Apolok

@ Pédciensek

csolattartasnak.  Legki-
sebb sullyal szerepelt az
egyiittm(ikodést megha-

4. abra

A résztvevdk altal az egyiittmiikodésben 1ényegesnek tartott tényezok (forditott

rangsorértékekkel)



Megbeszélés, tanulsagok

A bdrgydgyaszok a bizalomteli orvos-beteg kapcsolatot,
a részletes tdjékoztatast és kornyezet szerepét, illetve az
anyagi tényezdket, pacienseik pedig els6sorban az érthetd
beszédet €s a részletes tajékoztatast tartottdk fontosnak az
egylittmikodésben. Az orvosok jobban hangsilyoztik a
pszichoszocidlis tényezdéket, az egyiittmiikodés kornyeze-
tét, mint a paciensek, akik ezeknek a tényezdéknek (a kor-
nyezet szerepe és az anyagi helyzet) a legkisebb jelentdsé-
get tulajdonitottak, az utols6 helyen emlitve 6ket. Ez fel-
hivja a figyelmet arra, hogy az orvosok pontosabban lat-
jak az életmdd, a gazdasagi tényezdk és a tarsas tdimoga-
tas szerepét a betegek viselkedésében €s az egyiittmiiko-
désben, tehat tudatos attittidjeikben a korszerd biopszi-
choszocidlis szemlélet tiikkrozodik. Bar a betegek is lénye-
gesnek tartjdk a bizalomteli kapcsolatot, ndluk ezt
megel6zi az érthet6 beszéd és a részletes tajékoztatds igé-
nye, illetve a beteg személyes tényezdinek hangstlyozasa.
A tobbdimenzids skaldzas alapgondolata az, hogy az em-
berek dontéseiket és itéleteiket a fejiikben (azaz kognitiv
vagy érzelmi rendszeriikben) 1étez6 belsé dimenzidk alap-
jan hozzdk meg. Ezek a dimenzidk tobbnyire rejtettek
még az aktudlis dontéshozok vagy véleményalkotok eltt
is, de a tobbdimenzids skaldzas technikdjaval feltarhatok
és megismerhet6k. A paciensek egyiittmiikodésrol alkotott
vélekedései esetében négy kiilonbozd faktort taldltunk:
,Kiilsé tényezdk”, ,,A kezelés koriilményei”, az ,,Orvos
tulajdonsagai” és a ,,Kapcsolat és megértés” faktorokat.
Fontos latnunk, hogy ez a struktira megerdsiti a pontszam-
atlagok szerinti értékelést is, tovabba a térbeli dbrazolas
segitségével kiemeli a betegek altal legfontosabbnak tar-
tott ,,Kapcsolat és megértés” faktort, melynek 6sszetevéi a
beteg személyisége, az érthetd beszéd, a részletes tajékoz-
tatds és a bizalomteli kapcsolat.

Az, hogy az dpoldk kérdbivre adott eredményei szamos
ponton egybeesnek a betegekével, egyfeldl azt jelentheti,
hogy érzékenyen latjak a pacienseket, illetve hogy inkdbb
veliik azonosulnak. Azonban a kiilonboz6 mdédszerekkel
kapott eredmények eltérése — azaz hogy az interjikban job-
ban hangsulyoztdk a paciensek szerepét, mint a kérd6ivekre
adott valaszokban, ahol inkabb az orvosok altal meghataro-
zott tényezdk keriiltek az els6 helyre — ravilagithat az orvo-
sok és betegek viszonylatdban megjelend ,koztes” szere-
piikre, de a tudatos €s kevésbé tudatos reprezentaciok, elva-
rasok eltéréseire is. Ambivalencia mutatkozik tehat naluk
abban, hogy kinek a szerepe, felel6ssége a meghataroz6 az
egytittmikodésben. Az ellentmondds a szakirodalombdl is-
mert, az ellatds szereplGinek elvarasai és vélekedései kozotti
eltéréseket leird ,rejtett szerz6dés” (14, 15) jelenségére utal-
hat. Hasonléképp az is, hogy bar eredményeink szerint az
orvosok tisztdban vannak az orvos-beteg kapcsolat és a rész-
letes tajékoztatas egyenértékd fontossdgaval, a betegek még
érthetébb kommunikaciét igényelnek. Az orvosokkal ellen-
tétben azonban a paciensek kevésbé tartjak fontosnak a pszi-
choszocidlis (kornyezeti €s anyagi) tényezdket (esetleg pén-
ziigyi helyzetiiket szégyellve), holott ezek a kutatisok €s a
mindennapi tapasztalat alapjan is jelentésen nehezithetik a
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terdpids adherenciat (16). Elképzelhetd, hogy ezeknek a je-
lentésége azért nem tudatosul kell6képpen, mert a beteg ha-
ritja, mint vélekedése szerint nehezen kontrollalhat6 ténye-
z0ket. De az is lehet, hogy hattérbe szorul a részletes és ért-
het$ tdjékoztatds igénye és a személyes, illetve kapcsolati
tényezSk mogott. A tobbdimenzids skaldzassal 1étrejott tér-
beli dbrdzolds azonban annak a lehetdségét is felveti, hogy
itt nem elssorban fontossdgi kiilonbségekrdl van sz6, ha-
nem az egyes tényezdk helyérdl az egyiittmiikodésben. Az
anyagi helyzet, a kdrnyezet szerepe, illetve az internetes/te-
lefonos tdjékoztatds ebben az értelmezésben a , Kiilsé ténye-
z0k” faktorba tartozik, tehdt az egyiittmiikodés egyfajta ke-
retét adja. Szerepe tehat hasonl6képp fontos lehet, csak mas
az elhelyezkedése az adherencia szerkezetében. Hasonl6-
képp, ,,A kezelés koriilményei”, illetve az ,,Orvos tulajdon-
sdgai” is fontos feltételei az adherencidnak, mintegy ko-
riilolelik annak belsd magjét, a ,,Kapcsolat és megértés” fak-
torban stirlisod6 tényezdket. Ezek a tobbdimenzids skdlazas-
sal feltart dimenzidk a felek szdmdra nem mindig tudatosuld
kapcsolatban is lehetnek egymassal. Ezért is fontosak a rep-
rezentaciokkal kapcsolatos tovabbi kutatdsok, illetve a kom-
munikdcio fejlesztése, hogy az elvardsok transzparenssé val-
janak, a ,,szerz6dés” vildgos legyen, és mindkét fél elvara-
sainak megfeleljen. Erdemes olyan technikékat alkalmazni
az adherencia fejlesztésére (17), amelyek javitjadk annak a
lehetdségét is, hogy a gydgyité szakemberek és betegek kol-
csondsen megismerhessék az egyiittmiikodéssel kapcsolatos
nézeteiket, a felmeriils nehézségeket és igényeket.

A kutatdis a TAMOP-4.2.1/B-09/1/KONV-2010-0005
palydzat tdimogatdsaval késziilt.
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French L. E.:
ADVERSE CUTANEOUS DRUG ERUPTIONS
Karger 2012

ISSN 1660-2242

e-ISSN 1662-2898

ISBN 978-3-8055-9970-2
e-ISBN 978-3-8055-9971-9

A Chemical Immunology and Allergy (Ed: J. Ring, K. Blaser. M.
Capron, J. A. Denburg, S. T. Holgate, G. Marone, H. Saito.) 97 kéte-
teként megjelent konyv nemzetkozileg elismert szerzoi a gydgyszer
mellékhatdsok 1j ismereteinek naprakész, tomor €s relevans attekin-
tését adjak. Részletesen ismertetve a gyogyszer mellékhatasok
legijabb etioldgiai tényezdit, a genetikai hajlamosité faktorok vizs-
galati lehetSségeit, a valtozo klinikai tiinetek szovettani jellem-
zGit,valamint az igen véltozatos klinikai megjelenési formak modern
osztilyozasi kritériumait is &sszefoglaljak. Ondll6 fejezetekben rész-
letezik a jelenleg rendelkezésre allo terdpids lehetoségek tarha-
zat,beleértve a rapid gyogyszer deszenzibilizalds metodik4jat is.

A gybgyszer mellékha-
tasok latvanyos noveke-
dését a folyamatosan bo-
viill6 gydgyszervalaszték
eredményezte modern te-
rapias lehetdségek, vala-
mint a pupuldcié kordnak
meghosszabbodasaval ja-
r6 hosszasabb gyogyszer-
hatds ill. ennek egyenes
kovetkezményeként a
gybgyszer mellékhatdsok
szambeli novekedése is
eredményezi.

A konyv témakore a
gybgyszer mellékhatasok
bdértiineteire koncentral, a
szerzo-szerkesztd magya-
rdzata szerint azon meg-
fontoléssal, mivel a klini-
kai tapasztalatok alapjan
a gyogyszer mellékhata-
sok megjelenése elsGsorban bdrtiinetek formdjaban varhaté:ez a
gyakorisdg dltaldnos populdciéban 1-8%, ill. hospitalizalt betegek-
nél 1-3%.Az osszes gyogyszer mellékhatast tekintve a bdrtiinetek
megjelenése 20-30%-ban tapasztalhatd.

A kiadvéany osszedllitasakor a szerzok gyakorlati segitséget szan-
dékoztak nyujtani a gyogyszer mellékhatasok bértiineteinek megér-
téséhez, kezeléséhez egészségiigyi szakdolgozdknak, dltaldnos orvo-
sok és szakorvosoknak egyarant.

Adverse Cutaneous
Drug Eruptions

KARGER

Lukdcs Andrea dr.

Hertl Michael (ed):
AUTOIMMUNE DISEASES OF THE SKIN
Pathogenesis, Diagnosis, Management
Third, Revised and Enlarged Edition
Springer Wien New York
ISBN 978-3-211-20686-8

A konyv a 2001 és a 2005-ben kiadott kiadvany bdvitett valtozata
melyben 592 oldalon a neves szerzégarda 19 fejezetben foglalta
Ossze a témakor csaknem a teljes bdrgyogydszatot érintd betegség
csoportjat. Az egyes fejezetekben igen demonstrativ pathofizioldgiai
hattért bemutat6 abrak, €s klinikai fotddokumentéaciok, talalhatok. A
fejezeteket naprakész irodalmi jegyzék egésziti ki.

A bevezet6 fejezetek az autoimmun kérképek pathogenezisét, va-
lamint a diagnosztikus adatokat bvité immunfluoreszcens eljarasok
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4j metodikai lehet6ségeit
targyaljak.

Az autoimmun bull6-
zus korképek kozil a
pemphigus, bullosus
pemphigoid, a dermatitis
herpetiformis és az epi-
dermolysis bullosa aqui-
sita kapott 6ndll6 fejeze-
teket. A scleroderma cso-
portban a szerzSk a loka-
lizalt -, és a progressiv
systhemas korkép tiine-
teit, az aetiologia és a la-
bor diagnosztika fejlédé-
sével lehetévé valt uj
felosztasi csoportositaso-
kat, a differencial diagno-
zis,valamint a modern te-
rapia lehet6ségeit foglal-
jak ossze.

A lupus erythematosus krénikus cutan, subacut cutan és a sziszté-
mas megjelenése a tovabbi fejezetek témdja.

Az autoimmun korképek kozott az ismertek mellett a kronikus ur-
ticaria, mint autoimmun kérkép 6nallé fejezetet kap, alkalmat adva
az ismert klinikai megjelenési formak esteleges, feltételezett autoim-
mun vonatkozdsainak megbeszélésre. Ugyancsak meghokkentd — de
logikus —, az a sajatos megkozelités melyet az atopias dermatitis au-
toimmun aetiol6gidjardl olvashatunk, mely tovabba feltételezi a kor-
nyezeti és a ,,sajat” allergének kereszt reaktivitdsanak lehet6ségét is.

Az ismert autoimmun kérképek (dermatomyositis, kevert kotoszo-
veti betegségek, a psoriasis vulgaris .a lichen ruber planus, az alopecia
areata, vitiligo) targyalasat kovetden a zar6 fejezetek az eosinofil sejtek
szerepét értékelik az autoimmun bullésus korképekben, dsszefoglaljdk
a paraneoplasztikus szindromak klinikai tiineteit, tiinet egyiitteseit, és
végezetiil az autoimmun korképek naprakész terapias lehetdségeit is is-
mertetik. A konyv ajanlhat6 szakorvos jelolteknek, de gyakorlé szakor-
vosoknak is igen érdekfeszitd olvasmany.

Michael Hertl Fditor

Autoimmune Diseases
of the Skin

¥

.F
Pathogenesis,
Diagnosis,

Management

3rd Edition

&) SpringerWienNewYork

Temesvdri Erzsébet dr.

Ring J., Darsow U., Behrendt M.:

NEW TREND SIN ALLERGY AND ATOPIC ECZEMA
CHEMICAL IMMUNOLOGY AND ALLERGY

Editors: J. Ring K. Blasser, M. Capron, J. A. Denburg, S. T. Holgate,
G. Marone, H. Saito.

Vol 96.

KARGER. 2012.

ISSN 1660-2242

e-ISSN 1662-2898

ISBN 978-3-8055-9894-1 e-ISBN 978-3-8055-9895-8

A konyv a 2010-ben Miinchenben rendezett nemzetkozi kong-
resszus ,,New Trend sin Allergy VII” valamint a kapcsol6do ,,6th
Georg Rajka Symposium on Atopic Dermatitis” iilés valogatott tu-
domanyos el6addsait Osszefogd kiadvany. A roviden Osszefoglalt
irodalmi hivatkozasokkal ellatott el6adasokbdl osszeillitott fejeze-
tek elsésorban az atopias dermatitis témakore koncentrdlnak.

A bevezeto fejezetek az allergids betegségek ,.evoluciéjat”, a
klimavaltozas, valamint a kornyezeti valtozasok allergids betegsé-
gekre vald direkt és indirekt hatasait részletezik,beleértve az allergi-
zal6 pollenek mennyiségi novekedését, allergenitds valtozasat, vala-
mint az dj allergénként jelentkez6 pollenek megismertetését.

Az atopias dermatitis etioldgiai Osszetevoi koziil a ,,nyugati és ke-
leti” életstilus, valamint a filaggrin muticié jelentdségét emelik ki.
Az atopias dermatitisben végzett molekuldris genetikai vizsgédlatok-
bl az IL4, IL 13 és STAT-6 valamint a magas affinitasu IgE recep-
tor gén polimorfizmust részletezik.



Tovabbi fejezetek az
immuntolerancia mecha-
nizmusaval, a Thl7 és
Th22 atopias dermatitis
pathomechanizmusdban
toltott szerepével, valamint
az IL25 target jelentGségé-
vel és a filaggrin szintézist
és egyuttal a barier funk-
ciot befolyasold szerepé-
vel foglalkoznak. A mikré-
bés szuperantigének atopi-
as dermatitist aktivizalo
sorabdl a Malassezia sze-
repét hangsilyoztak.

Az atopias dermatitis
klinikai tiinetei koziil a
viszketés patomechaniz-
musabdl a histamin 4 re-
ceptor szerepére valamint
az IL31 jelent&ségére
hivjak fel a figyelmet .A klinikumbdl az ekzema herpeticum, tovab-
ba a felnéttkori atopias dermatitishez kapcsolédé csontelvaltozasok
fejezetei emelhetdk ki.

Az 1j terapias lehetdségek koziil a prolactin indukalta protein im-
munsupressiv hatdsdarol,az MRSA szuperinfekciok terdpids lehetGsé-
geir6l, valamint az ,,ij stratégiaként” jelolt anti- IL4 kezelésrdl ol-
vashatunk. Kiilondll6 fejezet foglalkozik az atopias dermatitisben al-
kalmazhat6 bioldgiai kezelések terapias felhasznalhatosagaval.

A fejezetek gyakorlati informéciéi, a demonstrativ dbrdkat is be-
leértve az egyes témakorok szerint jOl szerkesztettek, naprakész jol fel-
hasznalhat6 adatokat nyujtanak a bérgydgyasz napi munkajihoz

Sas Andrea dr.

New Trends in Allergy
and Atopic Eczema

J.Ring

Munich

U. Darsow

H. Behrendt
Munich

KARGER

Wing Yan Yuen:

JUNCTIONAL EPIDERMOLYSIS BULLOSA
Boxpress By, Oisterwijk

ISBN: 978-90-8891-416-4

A konyvben a ritka, orokletes junctionalis epidermolysis bullosa
betegségcsoportban végzett tanulmanyok, kutatasok eredményeinek
publikdciéit foglaljak dssze a holland groningeni egyetem Holyagos
Boérbetegségek Centruméanak munkatarsai.

A szerzdk a bevezetés-
ben a szamos sematikus
abraval illusztralva a bor
strukturdlis és ultrastruk-
turdlis felépitését jellem-
zik, kiilon gondossdggal
részletezik a hemidesmo-
somak — és a hemides-
mosomakat felépitd
BP230, plectin, integrin
a6134, VII kollagén és
CDI151 proteineket. A be-
vezet6 rész a heterogén
epidermolysis bullosa be-

Junctional epidermolysis bullosa

tegségcsoport  klasszifi-
kacidjaval, a klinikum

bemutatasaval és a gene-
tikai hattér ismertetésével
folytatodik.

A kovetkez6 fejezetek-
ben a szerz6k a kutato-
csoportjuk altal legfrissebben publikalt, 2011. utdn megjelent nem-
zetkozi cikkeiket gydjtik egy csokorba.

Hosszu tava betegkovetés alapjan mutatjak be a Herlitz-tipusd
junctionalis epidermolysis bullosa diagnosztikai jellemzdit, muta-
cios profiljat, masrészt a non-Herlitz JEB betegek genetikai hatteré-
nek kutatdsi eredményeit, ismertetik a Coll7, LM-332 mutaciok
szerepét.

Kiilon fejezetek részletezik a JEB altipusainal tapasztalt lapham
carcinoma kialakuldsdnak incidencidjat, illetve a kisebb ulcusok
punch-graft fedésével vald tapasztalataikat.

Beszdmolnak a Coll7 endodomainhez kot6d6 5 dj antitest ki-
fejlesztésérdl, mely az IF antigén festésnél, immunhisztokémiai
vizsgalatoknal €s a western blott alkalmazdsanal is segitséget
nyujthat a diagnosztikdban. Részletezik az epidermolysis bullosa
simplex betegségcsoport patogenezisében szerepet jatszo muta-
cids analizis eredményeiket. Végezetiil a holland betegcsoportnal
alkalmazott életmindség indexek és tapasztalatok keriilnek bemu-
tatdsra.

A konyv a kutaté és gyakorl6 bérgydgyaszok szamara egyarant uj
ismereteket nydjthat.

Wilig.Yan Yuen

Kuzmanovszki Daniella dr.
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Utmutat6 Szerzéinknek
a Bérgyogyaszati és Venerologiai Szemlébe irott kozleményekhez

A Bérgyogyaszati és Veneroldgiai Szemle célja a dermo-venero-
16gia és kozmetoldgia teriileteinek fejlesztése, a tudomanydg méd-
szertananak terjesztése, a tudoményég hazai és kiilfoldi eredményei-
nek ismertetése, a tudomanyos eredmények gyakorlati felhasznald-
sdnak elésegitése, magyar kutatdsi eredmények minél sz€élesebb ko-
ri megismertetése belféldon és kiilfoldon egyardnt, a hazai és nem-
zetkozi dermatolégusok tudomanyos ismeretinek bovitése €s orvos-
etikai nevelése.

Kérjiik szerzéinket, hogy a szerkesztGség és a nyomda munkdjé-
nak megkonnyitése érdekében a kézirat szerkesztését a kovetkezo
irdnyelvek szerint végezzék:

A publikdlds feltétele, hogya cikket kordbban nem jelentett¢k
meg, a kézirat benyujtdsdt az dsszes szerz6 jovdhagyta, a kozlemény
a Helsinki deklardcié (1975, revizié 2008) eldirdsait nem sérti.
Ezenkiviil osszeférhetetlenségi nyilatkozatot, beleegyezd nyilatko-
zatot, és dllatkisérletekkel kapcsolatos nyilatkozatot minden kozle-
ményhez kériink mellékelni.

A kéziratok elbirdldsanak és elfogaddsdnak joga a szerkesztéséget
illeti, a bekiildott kéziratok egy peer review eljirdson mennek ke-
resztiil.

Az elsé oldalon sorrendben a kiovetkezdk szerepeljenek:

— a dolgozat magyar nyelvii cime (legyen rovid ¢s fedje a tartal-
mat),

— a dolgozat angol nyelvii cime,

— a szerzok teljes neve, felsd index hozzdrendelésével a neviik
alatt az intézmény/intézet pontos megnevezése, viros és orszig
megjelolésével, valamint a levelezd szerzénél az e-mail cim,

Példaul: Szerzé Neve'

Semmelweis Egyetem, Altaldnos Orvostudomanyi Kar, B6r-, Ne-

mikértani és Béronkoldgiai Klinika, Budapest, Magyarorszag':

levelezoszerzo.neve@email.hu

— az intézet-, illetve osztdlyvezetG a kéziratot kézirdssal ldttamozza,

— magyar nyelvi osszefoglald,

— kulesszavak (max. 4-6).

A kézirat 2. oldala tartalmazza az angol nyelvii osszefoglalast €s
kulcsszavakat, szintén 4-6 szoval.

Mind a magyar, mind az angol nyelvii kulcsszavak megaddsa a
MeSH (Medical Subject Headings) szétdr alapjan torténjen.

Az dsszefoglalok t6bbes szam 3. személy haszndlatdval irddjanak
és tartalmazzak a kozlemény céljit, a vizsgalati adatokat, az ered-
ményt és a megbeszélést, értelemszerien, pontosan kivonatolva. A
leiités-szdm az angol és magyar absztrakt esetében is minimum 600,
maximum 750 leiités legyen.

A kézirat 3. oldaldtél kezdddik a kozlemény szovege. A kézirat
A/4 méret(i papirra, egyoldalas gépeléssel, kettes sortdvolsdggal, ol-
dalszdmozva, egy sorban kb. 60-80 leiitéssel, egy oldalon 28-30 gé-
pelt sorral késziil. A déltbetis kiemelések (kurziv): a szerzOk nevei,
az dbrdkra és a tdbldzatokra torténd hivatkozdsok a kéziratban egy-
szer hizandok ald, a félkovér szedést kétszeri aldhtizds jeloli. Az ap-
rébetiis (petit) szedésre szdnt szovegrészek is kettes sortdvolsdgiak
és a szoveg bal oldaldn vonallal jeloltek.

A kézirat terjedelme: referatumndl, osszefoglaléndl 10-20 ol-
dalt, eredeti kozleménynél 10-15 oldalt, kazuisztika, terdpids
kozlemény esetén 20 oldalt nem meghaladé terjedelmd. A dolgo-

zatban lehetSleg a szokdsos tagolds alkalmazdsa javasolt. A dol-
gozat bevezetése expondlja a kézirat targydt, az anyag és modszer
fejezetben az alkalmazott médszereket olyan mértékig kell rész-
letezni, hogy az reprodukélhatd legyen. Az eredmények kozott
csak a lényeges adatokat sziikséges felsorolni. A megheszélés al-
fejezet akkor indokolt, ha megvitathaté anyag van. A kdszdnet-
nyilvanitds a dolgozat szdvege és az irodalomjegyzék kozé keriil
petit jelzéssel.

Az irodalomjegyzék kiilon oldalon, folytatott oldalszimozdssal a
szerzok neve, az idézett cikk cime, a folyoirat nemzetkozi roviditése
(National Library of Medicine’s Title Abbreviation/NLM katal6gus—
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/nlmeatalog/). megjelenés éve, kotet-
szdm és oldalszdm (-t6l, -ig) adatokat tartalmazza. Haromndl t6bb
szerzG esetén, az elsé hdrom szerzd neve utdn .mtsai.” rovidités al-
kalmazandd.
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A tdabldzatokat, dbrdkat kiilon lapra, hatoldalan a szerzé nevének,
kozlemény cimének és az elhelyezés jelzésére szolgdld nyilnak a be-
jelolésével kérjiik elkésziteni és kiilon boritékban kérjiik mellekelni.
Az dbraaldfrds kiilon lapra frand6, az dbraszoveg legyen rovid. Az
dbrdk és a tabldzatok helyét minden esetben a margon, vagy a szo-
vegben kérjiik jelolni. Csak igen jo mindségi fotok, dbrak kozlése
lehetséges. tekintettel az Interneten valé megjelenésre. Az dbrdkat
lektorhoz valé kiildés el6tt a szerkesztébizottsag tobb tagja vélemé-
nyezi. Betegek fotdjanak kozlése el6tt minden esetben sziikséges a
beteg irdsbeli beleegyezése, melyet a kézirattal egyiitt kériink mellé-
kelni. A felismerhetGség elkeriilésére a szemek takardsa kotelezo, a
szovegben a monogramok jeldlése is keriilendd. Kordbban mar ko-
zolt dbra, kép csak a szerz6 és a kiado engedélye esetén kozolhets a
forrds megjelolésével.

A dolgozatban keriilendd az idegen szavak halmozdsa. A révidité-
seket elsé haszndlatkor zaréjelben javasolt megadni. Nem alkalmaz-
hat6 rovidités a cimben és az 6sszefoglaldsban.

Az egységes helyesirds érdekében az Orvosi Helyesirdsi Szotdr
(Akadémia Kiadé, 1992.) dltal ajdnlott irismdd az irdnyado.

A szerz6ktol kérjiik, hogy a nyomtatott kézirat mellett a kézirato-
kat elektronikus dton (DVD, CD) is juttassék el a szerkesztéségbe, a
levelezd szerzd e-mail cimének feltlintetésével.

Kéréseink figyelembevételével megtakarithatd a kézirat vissza-
kiildése és a nyomdai kivdnalmakat kielégité djragépeltetés, vala-
mint ezzel rovidiilhet az atfutdsi idd is.

Szerkesztdség cime:
1085 Budapest, Mdria u. 41.
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