HATARTERULETI KORKEPEK | wAnonuos TovA:

BKEPZO SZEMLE 2008; 13: 309-313. |

SZEMESZETI ES BORGYOGYASZATI
MANIFESZTACIOK SZISZTEMAS
AUTOIMMUN KORKEPEKBEN

Szlics Gabriella dr.

DEOEC,

/1l. Belgyogyaszati Klinika,
Reumatolégia Tanszék,
Debrecen

A szisztémds autoimmun korképek elsdé manifesztacioi lehetnek bi-
zonyos bérgyogyaszati és szemészeti tinetek, amikkel a beteg el6-
szOr tbbnyire a csaladorvosat keresi fel. A jellegzetes bér- és szemé-
szeti tlneteknek a felismerése, korai észlelése a helyes diagnézis ira-
nyaba vezetheti az els6 vizsgaldt, amivel sokszor jelentds idét taka-
rithatunk meg a megfeleld terépia elkezdéséig, megkimélve a bete-
get bizonyos szlkségtelen torturdktdl is. A szisztémas autoimmun
korképek reszeként jelentkez8 bér és szemtiinetek kezelésében min-
dig vezetd elv az egyedi izolalt tinetek kezelése helyett az egész be-
tegség komplex kezelése, aminek irdnyitasa a megfelel6 szakorvos

feladata.

A szisztémds autoimmun betegségek bdr- €s
szemészeti manifesztacidi kozott vannak
olyan tiinetek, amelyek jellegzetesek az adott
definitiv korképre, mig mas tiinetek nem spe-
cifikusak és tobb autoimmun betegségben is
egyarant eléfordulhatnak. A szisztémas auto-
immun korképek kialakulasidban genetikai és
kornyezeti tényezOk jatszanak szerepet. A
betegség eléfazisaban még csak immunoldgi-
ai eltérések vannak klinikai tiinetek nélkil,
majd a kovetkezd fazisban az immunoldgiai
eltérésekhez klinikai tiinetek is tarsulnak,
amik ugyanakkor még nem meritik ki a defi-
nitiv autoimmun korkép diagnosztikus krité-
riumait. Ebben az esetben beszéliink nem
differencialt collagenosisrdl (NDC). Ebben a
stadiumban a klinikai tiinetek kozott szere-
pelnek bdrtiinetek és szemészeti tiinetek,
amik felvetik az autoimmun betegség gyani-
jat. Ilyenek pl. a Raynaud-jelenség, kerato-
conjuctivitis sicca, fotoszenzitivitas, erythe-
ma. Az altaldnos tiinetek mellett vannak
olyan tinetek is, amik egy adott szisztémas
autoimmun korképre jellegzetesek, meg-
konnyitve a diagndzist.

SZISZTEMAS LUPUS
ERYTHEMATOSUS

A szisztémas lupus erythematosus (SLE)
tobb szervet érintd autoimmun rendszerbe-
tegség, aminek a klinikai képe igen valtoza-
tos. Az SLE-s betegek 72-85%-aban a korle-
folyas soran megjelennek bdrtiinetek (2. leg-
gyakoribb manifesztacid) €s ezek egy része
mar a diagnosztikus kritériumok kozott is
szerepel (1. tdbldzat) (1). 23-28%-ban a bor-
tiinet az elsd tiinet! Csak a bértineteket ki-
emelve az SLE-n beliil vannak lupus specifi-
kus és nem-lupus specifikus bértiinetek (2.
tabldazat) (2). A legkdnnyebben felismerhetd
specifikus bértiinet a pillangdszarny-erythe-
ma az arcon, ahol a hyperaemia az orcdk
mellett az orrhatat is érinti. A betegek tébb
mint 50%-aban jelentkezik fotoszenzitivitas,
aminek a tiinetei természetesen kidjulhatnak
a nyari honapokban, igy az egyik legfonto-
sabb terapia SLE-ben a fényvédelem, kiilon-
boz6 fényvédd krémek hasznalata. Akut
malar erythema folt vagy plakk forméjidban
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ami intermedier forma az akut malar rash és
krénikus discoid bortinet kozott. Elsdsorban
napfénynek kitett helyen jelentkezik, de lehet
generalizalt is. Erythematosus papula vagy kis
plakk forméajaban kezdddik, majd hamlo, pa-
pulo-squamosus plakka alakul, ami prosiasis-
hoz is hasonlit. Az SCLE prognozisa altala-
ban jobb, mint az akut bortiinetekkel jaré lu-
pus, bar a bérlézidk inkabb refrakterek a ke-
zelésre.

A kronikus lupusos bdértiinetek jellegzetes
discoid 1ézidk a béron, amik az SLE sziszté-
mas manifesztacidi nélkill is kialakulhatnak
(discoid lupus erythematosus — DLE). A 1é-
zidk altalaban erythémas papula vagy plakk
formdban kezdd&dnek, majd hegesedd, vasta-
gabb, hypopigmentalt centralis teriilettel bird
discoid lézidkka alakulnak. A fejbdr discoid

1. pillangészarny-erythema
2. discoid jellegii bérlézidk
| 3. fenyérzékenység
4. oralis ulceratiok
5. arthritis
6. serositis
7 vesebetegség
» perzisztald proteinuria >0,5 g/die
» vagy 3+, ha nem végeztek kvantitatlv megha-
tarozast
» vagy sejtes cylinderek (vvs, Hgb, granularis,
tubularis vagy kevert) jelenléte
8. neurolégiai tinetek
S. hematolégiai eltérések
» haemolitikus anaemia vagy
» leukopenia <4000/ml, vagy
: » lymphopenia <1500/ml, vagy
| 1 tablazat: » thrombocytopenia <100.000/m!

Az SLE ACR 10. immunolégiai eltérések bOI‘tl}l]l’letelk lOkZ]‘IS’ }rr?verzﬂ?lhls halopec’lz?t
(American College > anti-DNS antitestek vagy okozhatnak. A discoid lupus is lehet lokalis

és generalizalt, ez utobbi gyakrabban tarsul
szisztémas tinetekkel.
A nem-lupus specifikus bértiinetek igen val-

| of Rheumatology),

W ; » anti-Sm antitest va
| kritériumai 9y

(2 Tan-Fole » antifoszfolipid antitestek (antikardiolipin
|

| 1982-es kritériumok lgG/IgM, lupus anticoagulans) : G Gsmtaiel
' Hochberg [1997] 11. antinuklearis antitest (ANA) pozitivitas : tOEatO%ak lehetnek. Panfllt,:uhtls rltkan-f?"rﬁul
| szerinti madositasa) | elo,” mély, podolosus elteres? ’okoz, ami folott
(1) A 11 KRITERIUM KOZOL MINIMUM 4 JELENLETE SZUKSEGES a bor felszine gyakran reakciomentes. AZ alo-
_ _ pecia gyakori tiinet SLE-ben, lehet diffaz és

koriilirt is. Jelentkezése éltalaban a betegség
exacerbaciojat is jelzi, és regredial jo terapias
valasz és a betegség aktivitasanak csokkené-
se esetén. Urticaria a betegek 5-10%-dban
fordul el6, gyakran kronikus, aminek a hatte-

fénynek kitett helyeken jelentkezik, jellegze-
tessége, hogy megkiméli a nasolabialis red6t
¢s lehet bullosus is.

Subacut cutan lupus erythematosusban

(SCLE) Jellegzetes’ Pﬂftuﬂe} hy nem—ffxz.i%t rében cutan vasculitis allhat. Vasculitis tala- ,
nem-heges exacerbal6-remittald cutan 1€zio, jan emellett megfigyelhetiink még maculopa- |
" - pulosus bértiineteket, tapinthaté purpura-
Lupus specifikus bértiinetek kat, ujjakon jelentkezd ulcusokat, stilyosabb i
> Akut esetben az ujjvégek gangraends elvaltozasait,
- Pillangoszarny-erythema korom-ujjbegy bevérzéseket, szubkutan cso-
- Generalizalt erythema mokat, palmaris, plantaris lézi6kat, livedo re- |
> Bullosus lupus erythematosus ticularist (ez utébbi hatterében vasculitis
> SUbaCUtI cutan IUFU; : mellett antifoszfolipid antitestek pozitivitdsa
— Annularis — policiklikus | is dllhat).
- Papulosquamosus (psoriasiform) ' Raynaud-jelenség a betegek kb 50%-4ban je-
> Kronikus lupus lentkezik, de nem tartozik a kritériumtiine-
- Lokalizalt discoid tek kozé és altalaban nem jar ulceratioval
~ Generalizalt discoid  mint példaul scleroderma esetén. A felszini
~ Lupus profundus ‘ bértiinetek mellett a szdjnyalkahartya eltéré-
; e i - sek, ulceratiok, nasalis septalis erosiok jelleg-
i Nem-lupus specifikus bértiinetek | zetesek SLE-ben.
| > Panniculitis ‘ A bértiineteknek prognosztikai jelentésége
J % Urticar.iform léziok " is van. Rossz prognézisra utal a fényérzé-
i _ ¥ \{ascuhtas e i kenység, alopecia, oralis ulceratiok, Ray-
|| | 2. tablazat: > le?;io re‘ticulans - naud-jelenség.
I Bértinetek > Oralis [éziok _ SLE-re specifikus szemészeti tinetek nem
| fgﬁsiffﬁkio@a > A o jellemzéek. A betegségben leginkabb kera-
‘ en (2) > Egyéb (calcinosis, ulcus stb) toconjunctivitis sicca fordul eld fénytelen,
1
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3. tablazat:
Idiopathias
gyulladasos
izombetegseégek
bértinetei

szdraz conjunctivdval, emiatti szekunder
conjunctivitissel. Retinalis micorangiopa-
thia, arteria centralis retinae thrombosis hir-
telen latdsromlassal elsGsorban SLE-hez tar-
sul szekunder antifoszfolipid szindréma tii-
nete lehet. Eléfordul még opticus neuro-
pathia és retrochiasmalis 1€zi6 ldtotérkiesés-
sel.

ANTIFOSZFOLIPID SZINDROMA

Az antifoszfolipid szindroma (APS) antifosz-
folipid autoantitestek éltal okozott betegség,
amelynek vezetd tlinetei a vénds és artérias
trombozisok ¢&s terhességi morbiditas, vetélé-
sek. A betegség két alapvetd formadja a pri-
mer APS, ahol a hattérben nincs kimutatha-
to ,alapbetegség” €s a szekunder forma, ami
valamilyen egyéb ismert alapbetegséghez —
leggyakrabban SLE-hez - tarsul. Az APS
bdértiineteit elsdsorban a livedo reticularis
jellemzi, ami a bérén megjelend marvanyos
livid rajzolat. Emellett el6fordulhatnak ki-
l6nbozd fekélyek, vasculitisszerd 1ézidk, ujj-
gangraena, bdrnecrosis, amik elsdsorban a
thrombotikus folyamat miatti keringészavar
kovetkezményei.

Szemészeti manifesztacioként jelentkezhet
amaurosis fugax, arteria vagy vena centralis
retinae thrombosis.

| Patognomikus tiinetek dermatomyositisben

| » Gottron-papula (60-80%)

E » Heliotrop rash (50%)

|

i Karakterisztikus, de kevéshé specifikus tiinetek
| DM-ben

| > Gottron-jel

| > Fotoszenzitivitas

> Vel

| » a hajas fejbtr korpazd hamlasa viszketéssel
| > szimmetrikus macularis erythema

» periungualis teleangiectasia

| Ritkabb bértiinetek DM/PM-ben
calcinosis

,mechanikus kéz"

panniculitis

linearis extensor erythema
palmaris, plantaris hyperkeratosis
poikiloderma

urticariform vasculitis

vitiligo

facialis seborrhea

YYYYYYYYY
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GYULLADASOS
IZOMBETEGSEGEK -
DERMATOMYOSITIS,
POLYMYOSITIS

Az idiopathias inflammatoricus myopathiak
kozé tartozé polymyositis (PM), dermato-
myositis (DM) és inclusion body myositis
(IBM) szisztémis autoimmun kérképek,
amelyekben vezetd tiinet a proximalis vég-
tagizomzat fajdalma, gyengesége a hattérben
zajlé immunoldgiai gyulladas miatt. DM ese-
tén az izomtiineteket jellegzetes bértiinetek
is kisérik. Erythema észlelhets az arcon, nya-
kon, a ruhakivigasnak megfelelen (V-ti-
net), haton. Az arcon kialakult erythema
érinti a nasolabialis redét, homlokot is, ellen-
tétben az SLE-vel. DM-ben patognomikus a
felsd szemhéj lilas elszinezddése (heliotrop
rash) szemhéjodémaval és a Gottron-papula,
ami elsdsorban a metacarpophalangealis
(MCP) illetve proximalis interphalangealis
(PIP) iziiletek f6lott megjelend lilasvords pa-
pula. A kozepe néha besiipped, atrophids
fényld, fehér. Jellegzetes még a Gottron-jel,
ami az iziiletek extensor felszinén jelentkezd
lilasvords, hamld macularis erythema. Ezek a
patognomikus és karakterisztikus jelek a
DM-s betegek 60-80%-aban megtalalhatdk.
Ritkabban eléfordul poikiloderma, atrophia,
pigmentdcio, teleangiectasia, subcutan calci-
nosis, korémagy koriili bevérzés, a hajas fej-
bér diffuz, seborrheas jellegli hamlasa kifeje-
zett viszketéssel és fotoszenzitivitas. Jellegze-
tes még a kézujjak lateralis és palmaris részé-
nek szarazsaga berepedezésekkel, az in. me-
chanikus kéz, ami elsGsorban PM-ben jelent-
kezik.

A gyulladisos izombetegségekben eléfordu-
16 bdrtiinetek csoportositdsat a 3. tdbldzat
tartalmazza (3). Gyakori jelenség a Raynaud-
Jelenség is, ami ritkabban jar ulcerativ folya-
mattal ellentétben a sclerodermdban észlel-
tekkel.

A gyulladasos izombetegségekben jelentkezd
szemtiinetek nem specifikusak és a tiinetek
egy része bdrtiinetként jelentkezik a szem
korili tertileteken, mint pl. a heliotrop rash,
periorbitalis 6déma. Sicca tlinet ugyancsak
kisérheti a kdorképet, mint mas autoimmun
betegségben is.

Eldfordulhat még ritkdn cheomosis conjunc-
tivae, retinalis vasculitis miatti [atdsromlas
vagy az extraocularis izomgyengeség miatti
szemmozgaszavar.
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SZISZTEMAS SCLEROSIS (SSC)

A szisztémas szklerdzis a leginkabb bértiine-
tekkel fémjelezhetd autoimmun korkép. Elsé
tiinetként a betegek csaknem 100%-ban je-
lentkezik Raynaud-szindroma. A jellegzetes
sclerodermads bdértiinet érintheti az acralis te-
riileteket (acrosclerosis a kezeken €s periora-
lisan) — limitalt cutan SSc -, vagy lehet diffiz,
a torzset is involvalo forma — diffiz cutan
SSc. A bérmanifeszticiok megjelenésében 3
fazist kiilonboztetiink meg. A kezdeti 6dé-
maés fazisban az ujjak bére vastagabbd, nehe-
zen elemelhetdvé, duzzadtta valik (puffy fin-
ger). A kezdeti gyulladasos fazis utan a bér
fokozatosan még tomottebbé, vastagabba, fe-
szessé valik (ujjakon sclerodactylia), ami az
ujjak karomallasahoz vezethet. Az arc mimi-
katlan a bér fesziilése miatt, larvaszer(ive vé-
lik, az orr kihegyesedik, a szajapertura csok-
ken, az ajak elvékonyodik. A tOrzs borére
pancélszerd, alig elemelhetd, tomott bor jel-
lemzd a diffiz formaban. Késdi korképben a
bér atrophiassa vilik, elvékonyodik, de to-
vabbra is rafesziil az alatta fekvd képletekre
féleg a kézujjakon. Ugyancsak a hosszabb be-
tegségfenndllas esetén figyelheté meg a bor
ismételt felpuhulésa, elsésorban a diffuz for-
maban. Gyakoriak a mikrocirkulécié zavarai
miatt kialakulo ujjbegy és kéz kisiziletek fo-
16tti ulcusok, amik csillag alaka heggel
gyogyulnak.

Ritkabb, de jellegzetes bdrtiinet még a tele-
angiectasia a tenyéren, arcon, a hypo- vagy
hyperpigmentécié €s subcutan calcinosis el-
sGsorban az iziiletek folott és a felsé végtag
feszitd felszinén az inak mentén.

Az egyéb szisztémas autoimmun korképhez
hasonléan SSc-ben is keratoconjunctivitis
sicca, emiatti conjunctivitis fordul el6 szemé-
szeti tiinetként.

SJIOGREN-SZINDROMA

A Sjogren-szindroma (SS) elsGsorban az exo-
crin mirigyeket érinté gyulladasos autoim-
mun betegség, aminek vezetd tiinete a sicca
tiinetcsoport — szdj- és szemszaradas illetve
az egyéb killsGelvalasztasi mirigyeknek a
csokkent funkcidja. A betegség primer for-
méban (pSS) és szekunder formdban, mas
autoimmun alapbetegséghez tarsulva jelent-
kezhet. A glanduldris tiineteken Kiviil extra-
glandularis manifeszticiok jellemzik, amik
egy része a bort érinti. A betegek kb. 35%-
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aban jelentkezik Raynaud-szindroma. A bor-
tiinetek hatterében 4altaldban vasculitis all,
klinikai megjelenési formdja a tapinthato
purpura, ritkabban urticariform bdrtiinetek.
Nem tapinthaté purpura tobbnyire a beteg-
séget kiséré hypergammaglobulinaemia ko-
vetkezménye. Ritkdbban megfigyelhetd an-
nularis erythema, erythémés plakk a végtago-
kon vagy pernioszert 1éziok.

A szemészeti tiineteket a konnytermelés
mennyiségi és mindségi valtozdsa eredmé-
nyezi (keratoconjunctivitis sicca). A szemsza-
radas kovetkezménye a cornea és a bulbaris
conjunctiva epithelsejtjeinek a kédrosodasa,
amik miatt a cornea fénytelen, pericornealis
belovelltség lathatd. A beteg {6 panasza az
égb szemfijdalom ¢és idegentestérzes.

KEVERT KOTOSZOVETI BETEGSEG

A kevert kotdszoveti betegség (MCTD -
mixed connective tissue disease), mint a neve
is mutatja a tobbi szisztémas autoimmun kor-
kép bizonyos tiineteinek a csoportjabol tevo-
dik ossze (kézduzzanat, synovitis, myositis,
Raynaud-jelenség, acrosclerosis), jellegzetes
autoantitest, az anti-U1RNP pozitivitdssal. A
korkép kritériumtiinetei mdr tartalmaznak
bértiineteket is, de ezek mellett eléfordulhat
erythema, hyper-hypopigmentatio, telengiec-
tasia vagy vasculitis alapt b&rtiinet, purpurak,
urticaria, szubkutdn csomdk is. Specifikus
szemészeti tiinete nincs, a betegek egy részé-
ben keratoconjunctivitis sicca észlelhetd.

SZISZTEMAS VASCULITISEK

Vasculitisrdl beszéliink, ha az érfalban im-
munoldgiai mechanizmust gyulladas zajlik,
ami kiilonbozé méretd ereket érinthet kiilon-
b6z szervekben. Vasculitis eléfordulhat
onallé korkép formajaban és szekunder for-
maban, egyéb alapbetegséghez (pl. sziszté-
mas autoimmun korkép, neoplasmak, infek-
cik) tarsulva. A primer vasculitisek csopor-
tositasa a Chapel Hill-i Konszenzus Konfe-
rencia ajanldsa alapjan az erek mérete sze-
rint tortént (4. tdbldzat) (4).

A vasculitisek valtozatos klinikai bértiinetek-
kel jelentkeznek, amelyek korrelalnak az
érintett érszakasz anatOmiai sajatossdgaival.
Bértiineteket leggyakrabban a kisér vasculiti-
sekben latunk, ritkabban a kozepes és még
ritkdbban a nagyereket érintd korképekben.

|
|
|
|
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A primer szisztémas

(Chapel Hill, 1994
o | : ¥
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| Kiserek vasculitise (venulak, kapillarisok, arteriolak)
» Wegener-granulomatosis

| » Churg-Strauss-szindréma

| » Mikroszkopos polyangiitis

| » Schénlein—-Henoch-purpura

| » Essentialis cryoglobulinaemias vasculitis

| » Cutan leukocytoclasticus vasculitis

i Kbzepes méretii erek vasculitise (f& visceralis
| artéridk — vese, maj, koronariak, mesenterium)
» Polyarteritis nodosa
» Kawasaki-kor

Nagyerek vasculitise (aorta és annak nagy agai)
| » Takayasu arteritis

\
\
, x
> Oriassejtes arteritis 1

A kisérvasculitisek jellegzetes megnyilvanu-
lasi formdja a tapinthaté purpura, urticaria,
maculopapulosus rash, erythema multiforme,
szubkutian csomdk, livedo reticularis, bullo-
sus bdrtiinetek. A hattérben zajld vasculitis
szovettani vizsgalattal igazolhatd. A nagyobb
méretli ereket érinté folyamat esetében
gyakrabban stlyosabb bdértiinetek alakulnak
ki, mint pl. polyarteritis nodosaban (PAN) a
koromagy infarktus, ujjbegy gangraena, ulce-

[RODALOM

1. Tan EM., Cohen AS, Fries JS, et al. The 1982 revised cri-
teria for the classification of systemic lupus erythema-
tosus. Arthritis Rheum 1982; 25: 1271-1277

2. Werth VP Clinical manifestations of cutaneous lupus
erythematosus. Autoimmun Rev 2005, 4: 296-302.

rativ bdrtiinetek, necrotisalo vasculitis, szub-
kutin csomok. Behcet-szindromdban jelleg-
zetes szdj s genitalis aphtdk €s ulceratiok, a
bdéron akneszert 1éziok jelentkeznek.

A szemészeti manifesztaciok bizonyos vascu-
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Idépont: 2008. oktdber 1-4; Hely:Aesculap Akadémia 1115 Budapest, Halmi u. 20-22

Szakmai kapcsolattartd: prof. dr Székdcs Béla (sb@bel2 sote.hu, 06-1-464-8600 /2109)
Technikai szervezé: MOTESZ Kongresszusi és Utazasi Iroda
(1443 Budapest, Pf. 145, Szalma Mérta, szalma.marta@motesz.hu ; 06 1 312-2389)




