BORGYOGYASZATI ES VENEROLOGIAI SZEMLE « 2021 + 97. EVF. 3. 120-127. » DOI 10.7188/bvsz.2021.97.3.1

A cutan lupus erythematosus bor vagy szisztémas autoimmun
betegség?

Cutaneous lupus erythematosus, skin or systemic autoimmune disease?

HIDVEGI BERNADETT DR., KIRALY ZSOFIA DR., MARSCHALKO MARTA DR.
Semmelweis Egyetem Bér-Nemikortani és Boronkologiai Klinika, Budapest

OSSZEFOGLALAS

A szerzék a cutan lupus erythematosus kiilonbozo klini-
kai formdit és azok prognosztikai jelentéségét mutatjak
be, kiilon érintve a ritkabban eldfordulo alcsoportokat. A
specifikus bortiinetek mellett ismertetik a szisztémds lupus
erythematosusban észlelheté nem specifikus bortiineteket
is. Osszefoglaljik a legiijabb diagnosztikus kritériumrend-
szereket és a terapids lehetéségeket, az eurdpai iranyelv

alapjan.

Kulcsszavak:
cutan lupus erythematosus — szisztémas
lupus erythematosus — SLE diagnosztikus
kritériumrendszer

SUMMARY

The authors present the different clinical forms of cutaneous
lupus erythematosus and their prognostic relevance, along
with discusson of the uncommon subtypes of the disease.
Furthermore, in addition to the lupus specific cutaneous
symptoms, the nonspecific cutaneous manifestations are
also reviewed. The newest diagnostic criterias and the
EDF therapeutic guideline are summarized.
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A cutan lupus erythematosus (CLE) egy kronikus
gyulladasos betegség extracutan autoimmunitas nélkiil
vagy azzal egyiitt, melynek el6fordulasa 4/100000. A
bortiinetek rendkiviil sokfélék, az egyes klinikai formak
diagnodzisa alapvetd fontossagl, mert a belszervi tiinetek
fennallasa, a szisztémas betegség kialakulasa tekintetében
prognosztikai jelentdséggel birhat. A CLE barmely
formajanak diagnozisakor ki kell zarni a szisztémas lupus
erythematosus (SLE) fennallasat.

A CLE osztalyozasa

A Gilliam altal megalkotott osztalyozas meghatarozza
a lupus specifikus bortiineteket, a klinikai tiinetek és a
hisztologia alapjan. A jellegzetes szovettani eltérések a
vacuolas degeneracio, interface dermatitis, perivascularis
lymphocytas infiltraci6. Az egyes klinikai formak
mutathatnak ettdl eltéré hisztologiai jellegzetességeket
is, amelyeket az adott klinikai altipusnal ismertetiink.
(1-2). A jelenleg leginkabb alkalmazott un. Diisseldorf
klasszifikacio, a klinikai megjelenési forma szerint az
alabbi altipusokat kiilonbozteti meg: acut CLE (ACLE),
subacut CLE (SCLE), kréonikus CLE (CCLE) és
intermittaléo CLE (ICLE) (3) (I. tabldzat).
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Cutan lupus erythematosus Diisseldorf klasszifikacio

Acut cutan lupus erythematosus (ACLE)
* Lokalzalt forma
* Generalizalt forma

Subacut cutan lupus erythematosus (SCLE)
* Annularis forma
* Papulosquamosus forma

Krénikus cutan lupus erythematosus (CCLE)
* Discoid lupus erythematosus (DLE)
* Lokalizalt forma
* Disszeminalt forma
* Lupus erythematosus profundus (LEP)
* Chilblain lupus erythematosus (CHLE)

Intermittalé cutan lupus erythematosus (ICLE)
Lupus erythematosus tumidus (LET)

1. tablazat
Lupus specifikus bortiinetek a Diisseldorf klasszifikacio
szerint
A pillangd erythema ¢és a fényérzékeny lupus
dermatitis els6sorban az ACLE-t jellemzi, mely

bdértiinetek megjelenése esetén kb. 80 % az esélye az SLE
fennallasanak vagy kialakuladsanak (/. dbra). Az ACLE
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1. abra
ACLE. Fényérzékeny lupus dermatitis

ritka vesiculobullosus hyperacut forméja, a toxikus
epidermalis necrolysis (TEN)-szert lupus, a TEN-
hez hasonl6 klinikai képet mutat, de hidnyoznak vagy
enyhék a nyalkahartyatiinetek, €s nincs bizonyithato
gyogyszerprovokacié (4). Az interface dermatitis
sulyossdga miatt kdvetkezik be az epidermis necrosisa, a
hamlevalas, és a basalmembran karosodas.

A SCLE-t 1979-ben Gilliam és Sontheimer irta le,
mely CLE formak 15%-at képviseli (5). Magyarorszagon
végzett retrospektiv vizsgalatok is ismertek (6-7). A
kaukazusi rasszban gyakoribb el6fordulast mutat, mig
az afroamerikaiak korében ritkabb. Jellegzetes HLA Al,
B8, DR3 haplotipust mutat, illetve jellemz6é a TNF-a
308A polymorphizmus, és a C2-, C4-, Clq deficiencia
is (5). Klinikailag annularis, papulosquamosus ¢és
vesiculobullosus formai ismertek (2. dbra). Fény-

2. abra
Vesiculobullosus SCLE

lokalizacidban a nyakon, mellkason, haton, karokon,
kézhaton erythemas annularis vagy polyciklikus
centralisan feltisztuld, széli résziik felé terjedd hamlo
plakkok vagy psoriasiform papulak, plakkok jelentkeznek,
a borléziok hegesedés nélkiil, hypopigmentacioval,
vitiligoszeriien gyogyulnak. Az SCLE bdrtiinetei
tekintetében a DLE-hezhasonlo validaltkritériumrendszer
jelenleg nem all rendelkezésre, ugyanakkor a gyogyszer
provokaciora iranyuld vizsgalatok standardizalasa
érdekében elindultak az ezt célz6 munkak (8). Az utdbbi
idoben tobb tanulmany latott napvilagot a gyogyszer
provokalta SCLE tekintetében. Kiilonb6z6 publikaciok
szerint a legtobb gyogyszer indukcid a terbinafin,
TNF-a inhibitorok, antiepileptikumok, és protonpumpa
gatlok csoportjabol keriil ki (9). Egy masik vizsgalatban
protonpumba gatlok, thiazid diuretikumok, gomba
ellenes készitmények, kemoterapias szerek, sztatinok,
és az antiepileptikumok okoztak dontéen SCLE-t
(10). A monoklonalis antitest provokalta csoportbdl a
checkpoint inhibitorok és a TNF-o gatlok provokaltak
a gyogyszerhasznalat mértékéhez képest legnagyobb
aranyban SCLE-t (8). Kiemelend6 ugyanakkor, hogy a
gyogyszer indukalta és a spontan formak elkiilonitése
klinikailag nehézséget jelent. Egy ujabb vizsgalat,
amelyben 262 betegb6l 67 eset mutatott gyogyszer
provokaciot, a két csoport kiilonbségeit elemezte (11). A
vizsgalat szerint az iddsebb kor, a tobb szisztémas tiinet, €s
a szovettanilag gyakrabban mutatkozo leukocytoclastikus
vasculitis jellemz6é a gyogyszer provokalta formakban,
mig az un. idiopathiasban jellemzdbb a mucin és basalis
membran mentén 1étrejovo granularis IgM lerakodas. Az
SCLE-t 48%-ban az SLE részeként észleljiik és az esetek
10%-ban alakul ki stlyos kdzponti idegrendszeri vagy
veseérintettség (12).

A CCLE formak koziil a leggyakoribb a discoid
lupus erythematosus (DLE). Az afroamerikaiakban
nagyobb prevalenciat mutat, mint a kaukazusi rasszban,
a férfi: néi arany 1:3-5, mely jelentsen eltér az SLE-
ben tapasztalhatd nagyfoki ndéi dominanciatol.
Klinikailag fénylokalizacioban erythemas, besziirt,
teleangiectasiaval, és hyperkeratosissal fedett plakkok
jellemzik, hegképzddéssel, heges alopeciaval (3. dbra).
A lokalizalt formakban az arc, a nyak, a fiil és a fejbor
érintettsége jellemzd6, mig a disszeminalt variansban a
torzson, végtagokon is el6fordulhatnak bértiinetek, ez
utébbiban egyéb laboratorium, belszervi eltérésekkel
tarsulhat. Egy legljabb klasszifikacidos rendszerben
a morfologia, hisztopathologia ¢és lokalizacid altal
meghatarozott kritériumok alapjan a diagnozis egyszeriien
felallithato (13) (2. tablazat). Differencialdiagnosztikailag
a rosaceatol, seborrhoeas dermatitistél, psoriasistol,
actinikus keratosistol és basaliomatol kell elkiiloniteni. A
lokalizalt formajaban 5%, disszeminalt formajaban 20%
az SLE kialakulasanak valoszintisége. A DLE mellett a
CCLE csoportba tartozik a lupus erythematosus profundus
(Kaposi-Irgang kor), a chilblain lupus erythematosus, és
a hypertrophias/verrucosus lupus erythematosus (3).
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3. abra
DLE, heges alopecia

4. abra
Lupus erythematosus profundus okozta heges
behtzodasok az arcon

DLE Delphi kritériumok

Morfolégia

Hisztopathologia

Lokalizacio

* Livid erythemas

* Hegesedd atrophia

* Pigmentzavar

* Follikularis
hyperkeratosis/dugoképzodés
hamlas

* Heges alopecia

* Interface/vakuolas
dermatitis

* Perivascularis és vagy a
fliggelékek koriili
lymphobhistiocytas
infiltratum

* Follikularis keratin dugd

* Mucin depozicio

* Basalmembran

Fiilkagylo
Fej-nyak régio preferencia

megvastagodas

2. tablazat
DLE klasszifikacios kritériumok

A lupus erythematosus profundus (Kaposi-Irgang
betegség) ritka klinikai forma, a lupus erythematosusos
betegek 2-5%-at érinti. A klinikai képre jellemz6 az
arcon, combon, glutealisan, és a felkaron kialakuld
erythemas boérrel fedett subcutan csomok, valamint
a gyulladas kovetkezményeként Iétrejové  mély
behuzodasok (4. abra). A subcutan csomok felett eléfordul
DLE-s plakk. Szovettanilag eltéréen a DLE-re tipusos
interface dermatitist6l, elsésorban lymphocytas lobularis
panniculitis, a zsirszovet hyalinos atalakuldsa mutathato
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ki, calcifikdcio ritkan jelentkezik (14). A diagnozis
sokszor nehéz, az atlagos diagnosztikus késés lupus
erythematosus profundus esetén 19,2 honap, de ha nem
tarsul hozza DLE vagy SLE, akkor a felismerésig eltelt id6
akar 29,8 honapra is nyulhat az irodalmi adatok szerint
(15). Differencialdiagnosztikailag a morphea profunda,
és subcutan panniculitis-szeri T sejtes lymphoma
elkiilonitése fontos. Egyéb panniculitisek elkiilonitését
segiti, hogy lupus erythematosus profundus ldbszaron
valo megjelenése ritka. A lefolyds soran 10-15%-ban
jellemz6 az SLE kialakulésa.
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A CCLE csoportba tartozik még a chilblain
lupus erythematosus. Ebben a korforméaban akralis
lokalizacioban (lab-, kézujjak orr, fiil) livid erythemas
oedemas plakkok jelentkeznek ulceracioval (5.abra).

5. abra
Chilblain lupus erythematosus

A korképet hideg indukalta mikrovascularis sériilés
vagy vazokonstrikcido provokalja. A chilblain lupus
diagnosztikus kritériumaiban major kritérium: 1, az
akralis lokalizacioji bortiinetek megjelenése hideg
hatasara és 2, a szovettani vagy direkt immunfluoreszcens
vizsgalat alapjan igazolt lupus erythematosus. Minor
kritériumok: 1, az SLE/DLE tiinetei, 2, a jo terapias
valasz lupus erythematosus terapiara és 3, a negativ
cryoglobulin/hideg agglutinin  vizsgalatok (16). A
sporadikus megjelenés mellett ismert egy ritka,
familiaris, autoszomalis dominansan 6rokl6d6 forma is,
amely esetén a TREX1, SAMHDI¢és a STING mutécioit
igazoltak. Ezen mutaciok az intracellularis szabad DNS
felismerésének folyamataban okoznak zavart és fokozott
az 1. tipusu interferon termelddés (17). A chilblain lupus
erythematosus korformaban differencialdiagnosztikailag
lupus pernio, pernio és dermatomyositis elkiilonitése
fontos (18). Az utobbi idében halmozottan észleltek
akralis bortlineteket COVID 19 betegség részeként is.
SLE kialakulésa chilblain lupus erythematosusban 20%-o0s.

Az intermittalo lupus erythematosus formaba tartozik
a lupus erythematosus tumidus (LET). Ritka klinikai
forma, pontos epidemiologiai adatok nem ismertek, de
az EUSCLE vizsgalatban 1002 beteg vizsgalata esetén
65 LET esectet diagnosztizaltak onalldan, 41-et egyéb
lupus formakkal egyiitt (12). Az elmult két évtizedben
a LET-t 6nall6 entitasnak tartjak, nem sorolhaté be az
akut vagy a kronikus csoportokba, ezért intermittald
formakeént illesztették be a Diisseldorf Classifikacioba (3).
A korforma jellegzetessége az extrém fényérzékenység és
a mucin felhalmozodas. A boértiinetek annularisak vagy
semi-annularisak, nincsenck epidermalis eltérések, a
tlinetek hegesedés és pigmenteltérés nélkiil regredialnak
(19) (6.a dbra). Szamos klinikai és szdvettani hasonlosagat
mutat a retikularis erythemas mucinosissal, a polymorf
fény exanthemaval és Jessner-Kanof féle lymphocytas

123

6 a. abra
Lupus erythematosus tumidus

infiltritummal, egyes szerzok szerint megegyezik ez
utobbival (20). Szovettanilag szuperficialis és mély
perivascularis, periadnexalis lymphocytds infiltratum
jellemzi, mucin felszaporodassal, mig az epidermis intact
(6 b.abra). A CLE-ra jellegzetes eltérések hianyoznak.
Egyes szerzok szerint minimalis epidermalis elvaltozasok
az esetek 52%-aban megfigyelhetok, foként a basalis
vakuolas degeneracid, ami nem zarja ki a diagnoézist (21).
SLE kialakulasa ritka, a prognozis kedvezd (12).

6 b. abra
LET szovettani képe, a jellegzetes mucin

Nyalkahartyatiinetek lupus
erythematosusban

Az LE minden forméjaban — (ACLE, CCLE,
SCLE) — el6fordulnak szajnyalkahartya-tiinetek: folt,
plakk, erosio, feliiletes fekély formajaban, elsésorban
a szdjpad és a bucca nyalkahartyajan. Panaszt gyakran
nem okoznak, ezért nem Kkerlilnek felismerésre, de az
SLE kritériumrendszerei rendre tartalmazzak, ezért
jelentoségét nem lehet eléggé hangstlyozni. A tiinetek
gyulladt foltok széli terjedéssel, kifekélyesedéssel. A
plakkok felszinén lichenre emlékeztet fehér rajzolattal
(7. abra). Gyakori az ajak érintettsége is. A DLE-ben
egyeb nyalkahartyak is érintettek lehetnek:a conjunctiva,
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orr, perianalis régid, genitalia, de leggyakrabban az ajak
és a szajnyalkahartya (22).

7. abra
Szajpadon DLE-s plakk

Ellenanyag profil CLE-ban

A CLE egyes formaiban az ellenanyagok a basalis
membranhoz kotédve antitest dependens cellularis
cytotoxicitast okozva, jarulnak hozza az interface dermatitis
kialakulasahoz. A lokalizalt DLE-ben autoantitestet az
esetek tobbségében nem lehet kimutatni. A CLE egyéb
formai valtozatos ellenanyagprofillal rendelkeznek,
melynek részletes ismertetése meghaladja ¢ kozlemény
kereteit. Az ANA, RF, anti-SSA/Ro, anti-SSB/La antitest
pozitivitas jellemzd lehet, az anti-DNS ellenanyag ¢és az
alacsony komplement szintek SLE-t valoszinisitenek. Az
eurdépai multicentrikus adatbazis analizise szerint anti-
SSA/Ro antitestek ACLE-ban 47.4% -ban, SCLE-ben
72.1%-ban voltak kimutathatok. Anti-SSB/La antitestek
az ACLE-ben szenveddk 27.5%-ban, mig SCLE-ben 36,2
%-ban voltak jelen a betegek szérumaban (12).

Az SLE diagnozis felallitasa

Az SLE diagnoézisanak felallitasat kritériumrendszer
segiti. A korabbi SLICC és a jelenlegi 2019-es EULAR/
ACR klasszifikacioban a lupus specifikus bértiinetek, a
szajnyalkahartya tiinetek és alopecia egyarant hangsulyt
kapnak. A két kritériumrendszer Osszehasonlitasat
a bortiinetek tekintetében a 3. tabldzat tartalmazza.
Lénye-ges eltérés, hogy az akut és kronikus CL tdbb
formaja is kikeriilt a kritériumok kozil. A 2019-es
EULAR/ACR klasszifikacio esetén az ANA (titer >1:80)
pozitivitasa, mint belépdkritérium utan, 10 kiilonalld
domént kell értékelni, a pontszamitas stlyozassal
torténik, a doménekben el6forduld legnagyobb
pontszamot lehet csak beszamitani. Tiz vagy annal tobb
pont esetén mondhato ki az SLE diagnézisa. Az egyes
kritériumok csak akkor értékelhetfk, ha az eltérésre
az SLE a leheté legjobb magyarazat. Kiemelendd,
hogy 0j klinikai kritériumot képez a nem infekcios
eredetli 1az. A jelen kritériumrendszer az el6z6nél jobb
szenzitivitast és specificitast biztosit (23) (4. tablazat).
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Az SLE nem specifikus bortiinetei

Az esetek tobbségében az SLE-ben észlelt, rendkiviil
valtozatos, nem specifikus bortiinetek rovid ismertetésétol
nem tudunk eltekinteni.

A livedo reticularis és labszarfekély elsdsorban az
antifoszfolipid szindromaval tarsult esetekben jellemzo.
Gyakori a Raynaud jelenség, az alopeciak kiilonb6zo
formai, az Un. lupus haj. Az urticaria és urticaria
vasculitis, valamint az erythema multiforme (Rowell
szindroma) mellett, a koromtiinetek is jellemzok, mint
példaul a gyakrabban latott periungualis erythema,vagy
a ritkabban el6forduld calcinosis, bullosus 1éziok és az
anctoderma. A nem specifikus bortiinetek koziil talan
legnagyobb jelentdségili a lupus vascultis. A vasculitisek
legutobbi klasszifikacidja a lupus vasculitist szisztémas
betegségekhez tarsuld vasculitisként kategorizalja.
Ugyanakkora folyamat §sszetettségét jelzi, hogy azimmun
komplex kisérvasculitis és a hypocomplementaemias
urticaria vasculitis formaknal is emlitésre keriil a lupus
vasculitis (24-25). Az SLE-ben megjelend lupus vasculitis
leggyakoribb formaja a cutan lupus vasculitis, a belszervi
manifesztacié joval ritkabb. Erintheti a gastrointestinalis
traktust, a kdzponti és periférias idegrendszert, vesét,
tid6t, retinat, melyek rendkiviil sulyos kimeneteliiek
is lehetnek. A vasculitis SLE-ben altalaban nagyobb
betegségaktivitassal jar (26-28). Habar a lupus vasculitis
heterogén megjelenésii, leggyakrabban kisérvasculitis
formajaban jelentkezik palpalhatdé purpurakkal, ujjbegy
érintettséggel. A kozepes erek vasculitise ritkabb,
amennyiben a bort érinti ischaemias tiinetekkel
ulcusokkal jelentkezik, de leggyakoribb el6fordulasa a
mononeuritis multiplex. Nagyér vasculitis megjelenése
SLE-ben rendkiviil ritka (29).

A CLE kezelése, terapias iranyelv alapjan

A cutan lupus erythematosus kezelésére az Eurdpai
Dermatologiai Forum S2 iranyelv all rendelkezésre (30).
Minden esetben sziikséges a szisztematizacido kizarasa
az érvényben 1évé kritériumrendszer segitségével.
Amennyiben az SLE diagnozisa felallithatd, és a
betegség aktiv, a szervi manifesztacioknak megfeleld
célzott kezelés sziikséges, a tarsszakmak (nephrologus,
pulmonolégus, hematoloégus, reumatologus, neurologus,
szemész) bevondsaval. Kiilondsen fontos a stlyos
kozponti idegrendszeri manifesztaciok, a hemolitikus
anaemia, a lupus nephritis és a vasculitis esetében az
azonnali megfeleld centrumba iranyitas.

A patomechanizmusbanrészt vevo kornyezetitényezok
koziil, az UV-fény keratinocyta autoantigén expressziot
¢és az apoptozist fokozza. A dohanyzas a neutrophileket
aktivalva, neutrophil extracellularis csapda képz6déshez
vezet, mig a gyogyszerek a fényérzékenyités €s az
immunregulacidé megvaltoztatassaval provokalhatnak
lupus erythematosust. Az UV direkt sejtkarosito
hatasaval inditja be a mechanizmust, mig a dohanyzas
a proinflammatorikus folyamatok tdmogatasaval rontja
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SLICC Kritériumrendszer

Akut cutan lupus/pillang6 erythema
(kivéve: ha pillang6 erythema discoid
plakk)

EULAR/ACR Kritériumrendszer

Mucocutan domén
* Nem heges alopecia 2
* Nyalkahartya fekély 2
* Subacut cutan vagy 4 « annularis vagy psoriasiform fény
* Discoid lupus lokalizacioban
* livid erythemas tiinetek, atrophia-
val hegesedéssel, pigmenteltérés-
sel, follikularis hyperkeratosis, he-
ges alopeciaval
* Akut cutan lupus 6 pillang6 erythema, generalizalt ma-
culopapulosus kiiités

Kronikus cutan lupus
lokalizalt (nyak feletti régio) vagy gene-
ralizalt

Nyalkahartya fekély
szajpad, bucca, nyelv, nasalis

Nem heges alopecia
(a haj diffuz elvékonyodasa, letoredezése)

3. tablazat
SLICC és 2019-es EULAR/ACR klasszifikacio 6sszehasonlitasa a mucocutan tiinetek szerint

a betegség lefolyasat (31-32). A CLE prevencidjaban
tehat a fizikai és kémiai fényvédelem (UVA és UVB)
a legfontosabb, valamint a dohanyzas és provokald
gyogyszerek elhagyasa. Az immunvalasz aktivalédasaban
mind a velesziiletett, mind az adaptiv immunvalasz
részt vesz. ElsGsorban az I. tipusu interferonok szerepe
kiemelend6, a bdérben egy cytotoxikus, hamréteg
ellen iranyuld gyulladas alakul ki a dermoepithelialis
junctio mentén, vacuolas degeneracioval, keratinocyta
pusztulassal (33). A fenti folyamat gatlasara els6 vonalban,
lokalizalt esetben, lokalis kortikoszteroid, calcineurin
inhibitor, chloroquin/hydroxichloroquin adhaté. Sulyos,
kiterjedt formaban, a hydroxichloroquin/chloroquin
mellé szisztémas kortikoszteroid adasa meriil fel. A fenti
kezelés kiegészithetd tovabb quinacrinnal, amely azonban
hazankban nem elérhetd. A hydroxichloroquin maximum 5
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mg/tskg/nap, a chloroquin max: 2,3 mg/tskg/nap dézisban
adhato. Az ismert mellékhatasokra, mint retinopathia, és
kardialis mellékhatasok, fokozott figyelmet kell forditani.
Masodik vonalban methotrexate, maximum 20 mg/hét
dozisban, vagy szelektalt betegcsoportban isotretinoin,
acitretin: 0,2-1 mg/kg/nap doézisban (hyperkeratotikus
forma), harmadik vonalban pedig mycophenolate mofetil
2x500 mg/nap, - maximalisan 3 g doézisban kisérelhetd
meg (30).

A 2005-ben Ilétrehozott Cutan Lupus Area and
Severity Index a betegség aktivitasanak és karosodasanak
meghatarozasara szolgald validalt skala, amely a bér és
a nyalkahartya tiinetek kiterjedését, a pigmenteltérést és
az alopecia kialakulasat veszi figyelembe (34). 2010-ben
a skala ujraértékelésre keriilt a RECLASI elnevezéssel
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(35). Az EUSCLE egy meghatarozott kérdéiv hasznalatat ~ ustekinumabbal, anifrolumabbal. A secukinumabbal,
javasolja a klinikai tiinetek felmérésére az epidemiologiai  JAK-gatlokkal és tirozin kinaz gatlokkal kapcsolatos
adatgyjtésre és a terapias guidelinok kifejlesztésére (36).  vizsgalatok jelenleg 2-es fazisban tartanak, melyek
esetében terapias robbanas varhato (37).
A pathomechanizmus jobb megértése Uj terapias
alternativak el6tt nyitott utat. A cutan lupus kezelésére
3-as fazisu vizsgalatok zajlanak, belimumabbal,

Belépési kritérium
Antinuklearis antitest (ANA) > 1:80 titernél Hep-2 sejtek vagy ekvivalens pozitiv teszt
N
Ha hidnyzik, SLE kizarhato
Ha jelen van, akkor tovabbi kritérium alkalmazandd

N

Tovabbi kritériumok

Amennyiben nem magyarazhaté SLE-vel, ne vegye figyelembe a kritériumot!

Egy kritérium el6fordulasahoz legalabb egy alkalom elégséges.

Az SLE klasszifikaciohoz legalabb egy klinikai kritérium és > 10 pont kell.

Minden domén esetén csak a legmagasabb pontszamu kritérium szamitand6 az 6ssz pontszamhoz*.

Klinikai domének és kritériumok pont | Immunolégiai domainek és kritériumok pont
Konstitucionalis 14z 2 Antifoszfolipid antitestek
Anti-cardiolipin antitest vagy
anti- B2GP1 antitest vagy
lupus anticoagulans 2
Haematologiai Complement fehérjék
leukopenia 3 alacsony C3 vagy alacsony C4 3
thrombocytopenia 4 alacsony C3 ¢és alacsony C4 4
autoimmun haemolysis 4
Neuropszichiatriai SLE specifikus antitestek
delirium 2 Anti-dsDNA antitest vagy
pszichozis 3 Anti-Smith antitest 6
konvulzioé 5
Mucocutan
nem heges alopecia 2
oralis fekély 2
subacut cutan vagy discoid lupus 4
acut cutan lupus 6
Serosus
pleuralis v. percardialis folyadék 5
acut pericarditis 6
Musculosceletalis
iziileti érintettség 6
Reanlis
proteinuria > 0.5 g/24h 4
renalis biopszia II. vagy V. oszt. lupus nephritis 8
renalis biopszia III. vagy IV. oszt. lupus nephritis 10

Ossz pontszam:

N

SLE igazolt 10 vagy efeletti pontnal, amennyiben a belépési kriérium teljesiil

*Az azonos domainen beliil tovabbi kritériumokat nem kell szdmolni.
4. tablazat
Az SLE 2019-es EULAR/ACR diagnosztikus kritériumrendszer
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