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I. IRANYELVFEJLESZTESBEN RESZTVEVOK

Tarsszerz6 Egészségugyi Szakmai Kollégiumi Tagozat(ok):

1.

Klinikai immunolégia és allergolégia Tagozat

Dr. Szekanecz Zoltan, Belgyogyaszat, Klinikai Immunoldgia és allergoldgia,
Reumatolégia, DEAOK Reumatoldgiai Tanszék, tanszékvezetd egyetemi
tanar, tarsszerz6 (koordinator; a tagozat tagja)

Dr. Constantin Tamas, Csecsem6- és gyermekgyogyaszat, Reumatoldgia.
SE Il. sz. Gyermekgydgyaszati Klinika, egyetemi adjunktus, tarsszerzd (a
tagozat tagja)

Dr. Kiss Emese, Belgydgyaszat, Klinikai Immunologia és allergoldgia,
Reumatolégia, ORFI, Klinikai Immunoldgiai, Felnétt és gyermek reumatoldgiai
osztaly, egyetemi tanar, osztalyvezetd féorvos, tarsszerzo

Dr. Czirjak Laszld, Belgydgyaszat, Klinikai Immunolégia és allergoldgia,
Reumatolégia, PTE AOK Reumatolégiai és Immunolégiai Klinika,
tanszékvezetd egyetemi tanar, tarsszerz6

Dr. Kovacs Laszld, Belgyogyaszat, Klinikai Immunoldgia és allergoldgia,
Reumatolégia, SZTE AOK Reumatoldgiai és Immunolégiai Klinika,
tanszékvezetd egyetemi docens, tarsszerz6

Dr. Nékam Kristéf, Belgyogyaszat, Klinikai Immunologia és Allergoldgia
Klinikai Farmakologia, Budai Irgalmasrendi Korhaz, Klinikai Immunoldgiai és
Allergologiai Osztaly és Szakrendelés, egyetemi tanar, tarsszerzé (a tagozat
elndke)

Dr. Sziics Gabriella, Belgyégyaszat, Klinikai Immunolédgia és allergologia,
Reumatolégia, DEAOK Reumatoldgiai Tanszék, egyetemi tanar, tarsszerzé
Dr. Zeher Margit, Belgyogyaszat, Klinikai Immunologia és allergoldgia,
Reumatolégia, DEAOK Klinikai Immunoldgiai Tanszék, egyetemi tanar,
tarsszerz6

Csecsemoé- és gyerekgyogyaszat Tagozat
Dr. Constantin Tamas, Csecsem6- és gyermekgyogyaszat, Reumatoldgia.
SE Il. sz. Gyermekgyodgyaszati Klinika, egyetemi adjunktus, tarsszerzé

Reumatolégia Tagozat

Dr. Czirjak Laszl6, Belgyogyaszat, Klinikai Immunologia és allergologia,
Reumatolégia, PTE AOK Reumatolégiai és Immunolégiai Klinika,
tanszékvezetd egyetemi tanar, tarsszerz6

Véleményez6 Egészségligyi Szakmai Kollégiumi Tagozat(ok):

1.

Belgyégyaszat, endokrinolégia, diabétesz és anyagcsere-betegségek
Tagozat

Prof. Dr. Karadi Istvan, belgyogyasz, lipidolégus, diabetolégus,
tagozatvezetd, véleményez6

Sziilészet és négyogyaszat, asszisztalt reprodukcié Tagozat
Dr. Demeter Janos, szulész-n6gydgyasz, tagozatvezetd, véleményezd

Neurolégia Tagozat
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Prof. Dr. Bereczki Daniel egyetemi tanar, neurolégus, tagozatvezet6,
véleményez6

4. Bor-, és nemibetegségek Tagozat
Prof. Dr. Karpati Sarolta, bérgydgyasz, tagozatvezetd, véleményez6

5. Kardiolégia Tagozat
Prof. Dr. Merkely Béla egyetemi tanar, belgydégyasz, kardiologus,
tagozatvezetd, vélemeényez6

6. Haziorvostan Tagozat
Dr. Szabé Janos, haziorvos, tagozatvezetd, véleményez6

7. Nefrolégia és dializis Tagozat
Prof. Dr. Wittmann Istvan, nefrolégus, tagozatvezetd, véleményez6

»Az egészségiigyi szakmai iranyelv készitése soran a szerzbi fiiggetlenség
nem sériilt.”

»AZ egészségiigyi szakmai iranyelvben foglaltakkal a fent felsorolt
egészségligyi szakmai kollégiumi tagozatok vezetbéi dokumentaltan
egyetértenek.”

Az iranyelvfejlesztés egyéb szereploi

Betegszervezet(ek) tanacskozasi joggal:

Egyéb szervezet(ek) tanacskozasi joggal:

Szakmai tarsasag(ok) tanacskozasi joggal:
1. Magyar Reumatolégusok Egyesiilete
Prof. Dr. Szekanecz Zoltan elnok, Prof Dr Kiss Emese f6titkar

2. Magyar Allergolégiai és Klinikai Immunolégiai Tarsasag
Prof. Dr. Zeher Margit elndk

3. Magyar Reprodukcios Immunolégiai Tarsasag
Prof. Dr. Fulop Vilmos alelndk

Fuggetlen szakérto(k):
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Il. ELOSZO

A bizonyitékokon alapuld egészségugyi szakmai iranyelvek az egészségugyi
szakemberek és egyéb felhasznaldk dontéseit segitik meghatarozott egészségugyi
kornyezetben. A szisztematikus modszertannal kifejlesztett és alkalmazott
egészsegugyi szakmai iranyelvek, tudomanyos vizsgalatok altal igazoltan, javitjak az
ellatas minéségeét. Az egészségugyi szakmai iranyelvben megfogalmazott ajanlasok
sorozata az elérhetd legmagasabb szintl tudomanyos eredmények, a Klinikai
tapasztalatok, az ellatottak szempontjai, valamint a magyar egészsegugyi
ellatérendszer sajatsagainak egyuttes figyelembevételével kerllnek kialakitasra. Az
iranyelv szektorsemleges moddon fogalmazza meg az ajanlasokat. Bar az
egeészségugyi szakmai iranyelvek ajanlasai a legjobb gyakorlatot képviselik, amelyek
az egészségugyi szakmai iranyelv megjelenésekor a legfrissebb bizonyitékokon
alapulnak, nem pétolhatjak minden esetben az egészségugyi szakember dontéseét,
ezért attol indokolt esetben dokumentaltan el lehet térni.

ll. HATOKOR
Egészséguigyi kérdéskor: Szisztémas lupus erythematosus felismerése,
kezelése és a betegek gondozasa
Ellatasi folyamat szakasza(i): diagnosztika, kezelés, gondozas
Erintett ellatottak kore: Szisztémas lupus erythematosus és a lupus

egyeéb alcsoportjaiban szenvedé betegek
Erintett ellatok kore
Szakterdiilet: 0100 belgyogyaszat
0105 nefrolégia
0109 allergolégia és klinikai immunoldgia
0500 csecsemé- és gyermekgyogyaszat
0800 bér-, és nemibeteg ellatas
0900 neuroldgia
1400 reumatoldgia
4000 kardiologia
6301 haziorvosi ellatas
6302 hazi gyermekorvosi ellatas
6303 felnbtt és gyermek (vegyes) haziorvosi
ellatas
Egyéb specifikacio: Egyéb specifikacio

IV. MEGHATAROZASOK

1. Fogalmak

A szisztémas lupus erythematosus (SLE) klasszikus, tobb szervet (potencidlisan a
bért és valamennyi belsészervet) érinté autoimmun betegség, amely féként a 20-as,
30-as életévekben kezdddik, a nék férfiakhoz viszonyitott aranya 8-9:1. Gyakorisaga
50-100/100 000, incidenciaja 2-7/100 000. Eléfordulasat és sulyossagat kornyezeti,
demogréafiai, geografiai és szocialis tényez6k befolyasoljak.
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Juvenilis SLE (JSLE): 16 éves életkor el6tt kezd6do, illetve diagnosztizalt szisztémas
lupus erythematosus. Prevalencia: 5-15/100.000 gyerek, incidencia 0.3-0.9/100 000
gyerek/év. Lany/fiu arany: 4-5:1

Szubakut cutan lupus erythematosus (SCLE): olyan alcsoport, amely nemzetkdzi
adatok szerint az esetek 50%-ban az SCLE bdrtinetei mellett kimeriti az SLE
diagnosztikus kritériumait (1). Legalabb az esetek felében az SCLE bértlinetei SLE
nélkal fordulnak el6. Ezen utébbi esetek lefolyasa kedvez8bb, a jellegzetes
bértinetek mellett fokozott fényérzékenységgel jar, ritkabban manifesztalddik sulyos
belszervi tunetekben.

Krénikus cutan lupus erytematosus (CCLE): kronikus bértinetekkel jard lupus
erythematosus alcsoport, belszervi tinet 5-10%-ban jelenik meg.

Neonatalis (ujsziiléttkori) SLE (NLE): Lényege az anyaban termel6dott IgG izotipusu
- dontéen anti-SS-A - autoantitest atjutasa a méhlepényen at a magzatba, a magzat
illetve az ujszilott betegségét idézi el§, melynek legsulyosabb, életet veszélyeztetd
formaja a kongenitalis szivblokk.

Antifoszfolipid antitestek (aPL): Foszfolipid/protein ko-faktor elleni antitestek

Antifoszfolipid  szindroma (APS): aPL antitestek patholégias szerepével
Osszefuggésbe hozhaté artérias és vénas thrombosisokkal, valamint fokozott
magzatvesztéssel jard szisztémas autoimmun megbetegedés.

Flare: Az SLE fellobbanasa, aktivalodasa.
Remisszio: a betegség nyugalmi, klinikai tinetekt6l mentes szakasza.

Relapszus: remisszio utan ismét fellangolas (flare).

Immunszuppresszio: az autoimmun betegség hatterében allé kdéros immunoldogiai
folyamat gatlasa elsésorban gydgyszerek alkalmazasa révén.

Célzott terapia: az immunrendszer egy adott pontjan hatdé, meghatarozott
hatasmechanizmusu immunszuppressziv gydgyszeres kezelés.

Biologiai terapia: célzott terapia fehérjetermészetli gyogyszerek, leggyakrabban
antitestek vagy szolubilis receptorok alkalmazasaval.

2. Roviditések

aB2GPI béta2-glikoprotein | elleni antitest
ACE angiotenzin konvertaz enzim

ACR American College of Rheumatology
adsDNS kettészalu DNS ellni autoantitest
aKL anti-kardiolipin antitest

ANA antinuklearis antitest

aPL antifoszfolipid antitest

APS antifoszfolipid szindréma
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ARB angiotenzin receptor blokkol6

aSm Smith antigén elleni antitest

aSS-A/aSS-B Sjogren szindroma A/B antigén elleni autoantitest
AZA azathioprin

CsA cyclosporin A

CY cyclophosphamid

DLE discoid lupus erythematosus

ISN/RPS International Society of Nephrology/Renal Pathology Society
JjSLE juvenilis SLE

KS kortikoszteroid

LA lupus antikoagulans

LN lupus nephritis

MMF mycofenolat mofetil

MTX methotrexat

NLE neonatalis SLE

NPSLE neuropszichiatriai SLE

SCLE szubakut cutan lupus erythematosus

SDI SLICC/ACR Damage Index

SLE szisztémas lupus erythematosus

SLEDAI Systemic lupus erythematosus disease activity index
SLICC Systemic Lupus International Collaborative Clinics
UPCR vizelet protein/kreatinin hanyados

3. Bizonyitékok szintje
A bizonyitékok szintjenek meghatarozasa adaptacioval tortént [9].

Az SLE diagnosztikai ajanlasoknal az alabbi evidencia szintek szerepelnek:

1a
1b
1c

2a
2b
2c
3a
3b
4

5

Erds ajanlas homogén 1-es szintll diagnosztikai vizsgalatok alapjan
Validalt kohorsz vizsgalatok jo referenciakkal

Diagndzis szempontjabdl magas specificitasu és szenzitivitasu, mely
befolyasolja a diagnozist.

Erds ajanlas tobb mint 2-es szintl diagnosztikai vizsgalatok alapjan
Kohorsz vizsgalatok jo klinikai referenciakkal

Okologiai vizsgalatokon alapuld

Erés ajanlas 3b és erésebb vizsgalatok alapjan

Nem kovetkezményes klinikai vizsgalatokon alapulé

Eset kontroll vizsgalatokon alapuld

Szakérté véleményén alapuld

Az ajanlas erdssege:

A
B
C
D

Konzekvens 1. szint( vizsgalatok
Konzekvens 2 vagy 3 szintl vizsgalatok
4-es szintl vizsgalatok

5-0s szintl evidencia

Az SLE terapias ajanlasoknal az alabbi evidencia szintek szerepelnek:

1a

Randomizalt, kontrollalt vizsgalatok metaanalizise
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Randomizalt, kontrollalt vizsgalat

Nem randomizalt, de kontrollalt vizsgalat

Kvazi-kisérletes vizsgalat

Nem kisérletes, leir6 tanulmany, mint dsszehasonlitd, korrelacios és
eset-kontroll tanulmanyok

Szakeértbi bizottsagi vélemény illetve elismert szaktekintélyek klinikai
tapasztalata vagy mindkettd

Az ajanlas eréssege:

A
B

C
D

1-es kategoriaju bizonyiték

2-es kategorigju bizonyiték vagy 1-es kategoérigju bizonyiték

“ s

s sy

extrapolacioja

4. Ajanlasok rangsorolasa

Ajanlasok szint

Az ajanlast er6sen megbizhaté bizonyitékok tamasztjak ala
(Szamos olyan hiteles vizsgalaton alapul, amelyek Kklinikailag A
relevansak, nem ellentmondodak és hasonldé hatast mutatnak, sajat
populaciéra, hazai kornyezetre alkalmazhatdk. Varhatéan ujabb
kutatdas nem maédositja.)

Az ajanlast elfogadhatéan megbizhaté bizonyitékok tamasztjak

ala B
(Hiteles vizsgalatokon alapul, azonban a vizsgalatok nagysagat,
relevanciajat, az eredmények egybehangzdsagat és/vagy sajat
populaciéra, hazai kornyezetre alkalmazhatésagat illetéen
bizonytalansag meril fel, de varhatéan Uujabb kutatds nem
modositja.)

Az ajanlast egységesen elfogadott nemzetkdzi szakértoi
vélemények tamasztjak ala C

(Megbizhaté tudomanyos bizonyiték hianyaban kiemelked6
nemzetkozi szakértbk konszenzusan alapul, amely a sajat
populacidra, hazai kornyezetre alkalmazhato, de kutatasi eredmény
modosithatja.)

Az ajanlast hazai szakért6i vélemények tamasztjak ala
(Megbizhaté tudomanyos bizonyiték vagy nemzetkézi konszenzus D
hianyaban, vagy ha ezek sajat populaciéra, hazai kdrnyezetre nem
alkalmazhatdék, a hazai ,legjobb gyakorlat” meghatarozasa az
iranyelvfejleszté csoport tagjainak tapasztalatan vagy konzultacioval
szerzett szakmai visszajelzéseken alapul. Kutatasi eredmény
modosithatja.)
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V. BEVEZETES

1. A témakor hazai helyzete, a témavalasztas indoklasa

A szisztémas lupus erythematosus (SLE) autoimmun betegség, melynek
prevalenciaja szazezer lakosra 30-50, igy kb. félmilli6 embert érint Eurépaban és kb.
3-5000 beteget Magyarorszagon. A betegség tobbnyire a fiatal, fogamzo- és
keres6képes fiatal néi lakossagot érinti, jellegénél fogva tobb szakterllet
egyuttmikodését teszi szikségesse, ezért fontos, hogy a betegek kivizsgalasaban
eés gondozasaban résztvevo szakterlletek egységes elveket koOvessenek. Hazai
viszonylatban a betegség diagndzisanak megallapitdasa és a betegek kovetése
elsédlegesen nagy, multidiszciplinaris, immunoldgiaban jartas, szakmak képviseloit
magaban foglalé  centrum /egyetemi-klinikai egység hataskorébe tartozik. A
gondozast végz6 immunologus végzettséggel is rendelkez6 szakorvos iranyitja a
beteg kezelését, hatarozza meg a diagnosztikus teendéket. Cél, hogy a betegek a
diagnozis megallapitasa, a gondozasi terv felallitasa, a kezelés megtervezése és
elinditasa céljabol megfelel6, kell6 tapasztalattal és jartassaggal rendelkezd
centrumba keruljenek, ahol a kell§ tapasztalattal rendelkez6 tarsszakmak képvisel6i
rendelkezésre allnak (szemészet, neuroldgia, nefrologia, bdérgyogyaszat). A
komplikaltabb esetek kezelése és gondozasa végig a centrumban kell, hogy
torténjen. A tarsszakmak az iranyelvben meghatarozottak szerint végzik a szlikséges
vizsgalatokat és kezelést (szemészet, neuroldgia, nefrolégia, bérgydgyaszat,
reumatologia)

2. Felhasznalo6i célcsoport

Klinikai szakmai iranyelvek létrehozasa a szisztémas lupus erythematosus (SLE)
diagnosztizalasara és gondozasara vonatkozik. Diagnosztikai tevékenység nemcsak
a korisme felallitasa soran, hanem a betegek allapotanak valtozasat koévetendd
gondozas soran is torténik. Ennek megfeleléen az iranyelv céljai:

1. Az SLE keruljon koran felismerésre, a betegutak optimalisak legyenek, és az
ellatas, gondozas a megfelel6 kompetencia szinten torténjen

2. A kezelés bizonyitékokon alapuljon, hatékony legyen, a mellékhatasok
minimalizalasa mellett

3. A Dbetegekben idejében felismerésre Kkeriljenek a kronikus szervi
szovédmeények és a tarsbetegségek. Ez ugyanis alapjaban meghatarozza a
kimenetelt és a halalozast. Mindez optimalisan az érintett tarsszakmak
bevonasat igényli

4. Utmutatast adjunk a gondozas soran elvégzendd laboratériumi és képalkotd
vizsgalatokra, a terapiakdvetésre, kimeneti mutatdkra.

5. A Kkorai terapia és gondozas hatasara a betegek nagy része remisszidba
keruljon, legaldbb részlegesen munkaképes maradjon, a csaladi és a
tarsadalmi életben aktivan részt vehessen, vagy legalabb a betegségaktivitas
minimalis legyen.

6. A legnagyobb kockazattal jardé alcsoportok, igy a neuropszichiatriai lupus,
lupus nephritis és az antifoszfolipid szindroma koran felismerésre, kezelésre
keruljon a ma elérheté legkorszerlbb eljarasok révén

7. Utmutatas torténjen a nem gyogyszeres kezelésre, életmodi valtoztatasokra,
az ismert betegseég aktivalo tényezok, helyzetek elkerulésére.
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3. Kapcsolat a hivatalos hazai és kulfoldi szakmai iranyelvekkel

Egészségligyi szakmai iranyelv el6zménye:
Jelen fejlesztés az alabbi, lejart érvényességi ideji szakmai iranyelvek témajat
dolgozza fel.

Azonosité: -

Cim: A szisztémas lupus
diagnosztikajardl
Egészségugyi Kozlony 2010:4
https://kollegium.aeek.hu

erythematosus

Nyomtatott verzié:
Elektronikus elérhetéség:

Azonosité: -

Cim: Glomerulonephritisek vizsgalata és kezelése

Nyomtatott verzié: Nephrologiai Utmutaté 2005; 11-39, Medition
Kiado, Budapest.

Elektronikus elérhetéség: https://www.nephrologia.hu/iranyelv

Kapcsolat kulfoldi szakmai iranyelv(ek)kel:
Jelen iranyelv az alabbi kulféldi iranyelv(ek) ajanlasainak felhasznalasaval készdlt.

Szerz6(k): Bertsias G, loannidis JP, Boletis J,
Bombardieri S, Cervera R, Dostal C, et al.

Tudomanyos szervezet: EULAR

Cim: EULAR recommendations for the

management of systemic lupus
erythematosus. Report of a Task Force of
the EULAR Standing Committee for
International  Clinical Studies Including
Therapeutics [1]

Megjelenés adatai:
Elérhetéség:

Szerz6(k):

Tudomanyos szervezet:
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Megjelenés adatai:
Elérhet6ség:
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Tudomanyos szervezet:
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Ann Rheum Dis. 2008;67(2):195-205.
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2010

Ann Rheum Dis. 2010;69(7):1269-74.

Bertsias GK, loannidis JP, Aringer M, Bollen
E, Bombardieri S, Bruce IN, et al.

EULAR

EULAR recommendations for the
management of systemic lupus
erythematosus with neuropsychiatric

manifestations: report of a task force of the
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Kapcsolat hazai egészségligyi szakmai iranyelv(ek)kel:
Jelen iranyelv nem all kapcsolatban mas hazai egészségugyi szakmai iranyelvvel.

Azonosito: -
Cim: -
Megjelenés adatai: -
Elérhet6ség: -

VI. AJANLASOK SZAKMAI RESZLETEZESE

1. Az SLE diagndzisa:

Ajanlas1

A diagnézis felvetése az alapellatas vagy tarsszakmak feladata, azonban
a diagnézis megallapitdisa és megerdsitése klinikai-immunolégiai
és/vagy reumatolégiai szakorvosi feladat. @Az SLE diagnézisanak
feldllitasa soran a mindenkor érvényben |évd klasszifikacids
kritériumokat javasolt kovetni. Meghatarozott esetekben azonban a
klasszifikacio és a diagnozis eltérhetnek egymastol, ilyenkor a diagnézis
akkor is felallithaté lehet, ha a klasszifikacié kritériumai egyébként nem
teljesiilnek. A diagnosztika alapja a klinikai kép, az egyéb diagnosztikai
eljarasok kiegészité jellegtiek. (D)

Az SLE diagnozisanak felallitdsaban a mindenkor érvényben 1év6
klasszifikacids kritériumokat ajanlott kdvetni. Ez aktualisan a SLICC/ACR
2012-ben revidealt kritériumait jelenti (7. tablazat) (8)]. Korabban az 1982-es
ACR kritériumokat hasznaltak (9)]. Ismeretes, hogy a klasszifikacios
kritériumok nem diagnosztikus értékliek. A diagnézis elsé felvetése az
alapellatasban vagy a tarsszakmak altal torténik, de a diagnodzis végsé
megerdsitése  klinikai-immunologiai  és/vagy reumatologiai  szakorvosi
kompetencidba tartozik (1. abra). A diagnozis feldllitasa els6dlegesen a
klinikai képen és az immunszerologian alapul. A diagndzis és prognozis
megerdsitésére egyéb laboratoriumi  vizsgalatok, képalkotok, mas
diagnosztikai vizsgalatok végezheték (lasd 2. pont) (5D) (8, 10, 11)].

A bértinetek meghatarozéak a betegség felismerése szempontjabdl. A
mucocutan eltéréseket a jelenleg érvényben levé kritériumok alapjan kell
osztalyozni (lupus-specifikus, nem lupus specifikus, lupus-szerli vagy
gyégyszer-indukalt) (5D) (12, 13)]. A bérlaesiokat aktivitas és kronicitas
alapjan is javasolt értékelni, felhasznalva a CLASI validalt pontrendszert
(5D) (2, 14)]. Dominalé bértunetek esetén, kulondésen DLE-ben, a bdér
szOvettani vizsgalata, beleértve a direkt immunofluoreszcens vizsgalatot,
fontos lehet a pontos diagnoézishoz (5D) (10, 12)].

2. Diagnosztikai eljarasok:
Ajanlas2

Az immunszerolégiai diagnosztika elvégzése centrumhoz kotott
laboratériumokban torténjen. A betegség indulasakor javasolt
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meghatarozni az antinuklearis antitestet (ANA), az anti-dsDNS, anti-SS-A,
anti-SS-B, anti-RNP, anti-Sm, anti-C1q, anti-nukleoszéma és
antifoszfolipid autoantitesteket, valamint a C3 és C4 komplement
faktorokat. A diagnodzis felallitasahoz és a szervi érintettség
felméréséhez sziikséges altalanos laboratériumi, képalkoté és egyéb
diagnosztikai eljarasok végzése is. A proteinuria vizsgalatara leginkabb a
reggeli els6 vizelet osszfehérje és kreatinin hanyadosanak (UPCR)
vizsgalata javasolt (D)

Az immunszerolégiai diagnosztika elvégzése megfeleléen tanusitott
minéségbiztositassal rendelkezd, valamelyik immunoldgiai/reumatoldgiai
centrumhoz kotott specialis laboratériumban javasolt (15)]. Az ANA
kimutatasara, a hazai laboratériumokban alkalmazott tobbféle mddszer
kozul, a HEp2 sejtvonalon végzett indirekt immunfluoreszcens eljaras
ajanlott (15)]. Mas modszerek is elérhetéek (pl. ELISA, kemilumineszcens
immunoassay). A negativ ANA sem zarja ki biztosan az SLE diagnozisat,
tovabb, hogy a laboratériumi diagnosztika csak segitséget nyujt a
klasszifikacioban, de nem jelenti a diagnozis alapjat (5D) (16, 17)].

A beteg elsé jelentkezésekor indulasakor javasolt meghatarozni, az
ANA mellett, az anti-dsDNS, anti-SS-A, anti-SS-B, anti-RNP, anti-Sm, anti-
C1q, anti-nukleoszoma, aPL (lupus anticoagulans, anti-kardiolipin
IgG/IgA/IgM, anti-B2GPI 1gG/IgA/IgM) antitesteket, valamint a C3 és C4
komplement faktorokat is (5D) (16-19)].

A diagnozis, szervi érintettségek és progndzis szempontjabol széba jon
altalanos laboratériumi (CRP, teljes vérkép, maj- és vesefunkcid, vizelet),
képalkotd (mellkasrontgen, izileti felvételek, hasi ultrahang, agyi CT vagy
MRI) és egyéb diagnosztikai tesztek (elektrofizioldgia, izileti folyadék
vizsgalata, mikrobiolégiai  vizsgalatok, liquorvizsgalat, biopszia,
neuropszichiatriai tesztek) végzése is. A vizelet tesztcsik és fehérje
koncentracidk vizsgalata, illetve 24 0ras vizeletgyljtés a proteinuria
vizsgalataban kevéssé megbizhatd, igy a Magyar Nephroldgiai Tarsasag
ajanlasa alapjan leginkabb a reggeli elsé vizelet UPCR vizsgalata javasolt a
proteinuria diagnosztikajaban és kovetésében. Normalisan az UPCR <
15mg/mmol, 15-50 mg/mmol kozo6tt mérsékelt, > 50mg/mmol esetén
jelentdés proteinuriardl beszélunk. A diagndzis alapja a klinikkum és az
immunszeroldgia, a tobbi vizsgalat csak kiegészitd, megerésitd jellegi (5D)
(2, 10, 19-21)].

3. Differencialdiagnosztika:
Ajanlas3
Az SLE sokszinli megjelenése miatt ki kell zarni mas szisztémas
autoimmun betegségeket, valamint bizonyos reumatologiai,
hematolégiai, nephroldgiai, neuro-pszichiatriai, bdrgyoégyaszati,
infekciézus, és malignus kérképeket. (D)

A kizarandé egyéb korképek:

e mas szisztémas autoimmun betegségek (nem differencialt collagenosis,
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szisztémas sclerosis, primer Sjogren szindréma, APS,
dermato/polymyositis, kevert kotészoveti betegség, szisztémas
vasculitisek)

e reumatolégiai korképek (rheumatoid arthritis, felnéttkori Still-betegség,
polymyalgia rheumatica, fibromyalgia pozitiv ANA teszttel)

e hematologiai betegségek (ITP, TTP/HUS, autoimmun haemolyticus
anaemia, egyéb eredetl haemolysisek, Evans szindroma, leukaemiak,
myelofibrosis, lymphomak, DIC)

e nephrologiai korképek (proteinuriaval=haematuriaval +/-
vesefunkcioromlassal jaro primer vagy szisztémas glomerularis, ritkan
tubulointerstitialis ill. vascularis vesebetegségek)

¢ infekcidk (tuberculosis, sepsis, subacut infectiv endocarditis, AIDS,
toxoplasmosis, szifilisz)

e malignus korképek (lymphoproliferativ betegségek, szolid tumorok)

e neuropszichiatriai korképek (vascularis és metabolikus betegségek,
sclerosis multiplex, symptomas epilepsia esetén annak egyeb okai,
polyneuropathiak egyéb okai, myasthenia gravis; myelitis transversa
esetén gerincvel6i térfoglalas, traumas harantlézid, trépusi spasticus
paraparesis; diffuz elvaltozasok esetén virus encephalitisek)

e blérgybdgyaszati betegségek (psoriasis, polymorf fényexanthema, infekcio
vagy gyogyszer tulérzékenység okozta bértinetek, autoimmun urticaria,
hypocomplementaemias vasculitis, rosacea).

4. Betegségaktivitas:

Ajanlas4

A diagnézis igazolasat kovetdéen kiindulaskor, majd minden egyes vizit
alkalmaval sziikséges meghatarozni a betegség aktivitasat az aktualisan
érvényben levé aktivitasi skala segitségével. Jelenleg az SLEDAI
ajaniott. (A-B)

A diagnodzis igazolasat kovetden kiindulaskor, majd minden egyes vizit,
vagy osztalyos bentfekvés alkalmaval szikséges meghatarozni a betegség
aktivitasat validalt modszerrel. A legtdbb ajanlasban a SLEDAI hasznalata
szerepel (2. tablazat) (1A). A betegség aktiv, ha a pontszam az el6z8 vizit
ota legalabb 4-gyel emelkedett (10, 22)]. Emellett mas validalt moédszerek
(pl. SELENA-SLEDAI, BILAG, SLAM-R) is elérheték (23)].

A fellangolas (,flare”) a betegségaktivitas alapjan definialhaté (4C) (24)].
Tipusosan, a szokvanyos kezelés mellett a betegek 17-38%-aban, LN
esetén 8-26%-ban jelentkeznek sulyos fellangolasok abban az esetben is,
amikor a beteg kezdetben reagalt a kezelésre. A flare feltétlendl
terapiamodositast igényel (2B) (7)]. Amig a remisszid sokszor nehezen
elérhetd, a flare prevencio realisztikus, bar nem minden betegben elérhetd
cél, mely a szervi kdrosodas megel&zését is szolgalja (2B) (7)].

Az aktivitast strin (3-6 havonta) meg kell hatarozni, mert a szervi
karosodassal egyértelmien 0sszefigg (3C) (7)]. Tébb munkacsoport
megprobalta meghatarozni az ,SLE remisszié” fogalmat, de ez a betegség
komplexitasa és heterogenitdsa miatt altalanossagban nehezen
kivitelezhet6 (3C). Ehelyett a ,szerv-specifikus” kimenetel jobban
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értelmezhet6 (Iasd késdbb a LN remisszidja vonatkozasaban) (7)].

5. A szervi karosodas felmérése:

Ajanlas5

A diagnoézis feldllitasat kovetéen ajanlott meghatarozni a szervi
érintettséget, a szervek funkcionalis allapotat és a krénikus szervi
szovodményeket validalt modszerrel. Jelenleg a SCLICC/ACR Damage
Index (SDI) ajanlott. A mar meglevé karosodas tovabbi karosodast
indukal, ezt szem el6tt kell tartani. (A-B)

A diagndzis felallitasat kovetden ajanlott meghatarozni a szervi
érintettséget, a szervek funkcionalis allapotat és a kronikus szervi
szovodmeényeket a SLICC/ACR Damage Index (SDI) segitségével (3.
tablazat) (1A) (7, 10, 25)]. lgazolt, hogy a szervspecifikus SLE aktivitas,
leginkabb a hematoldgiai, neuropszichiatriai és renalis doménben, szorosan
Osszefugg a késdbbi szervkarosodassal. Emellett egy karosodas ujabb
karosodast indukal, ezért kiemelten fontos a szervi érintettség kovetése.
Ezért szikséges a betegségaktivitast minimalizalni (3C) (7)].

6. Tarsbetegsegek:

Ajanlas6

Az SLE betegekben bizonyos tarsbetegségek rizikéja megno, részben az
alapbetegség, részben az alkalmazott terapia kovetkeztében. A
legfontosabb tarsbetegségek az infekcidk, vascularis, metabolikus és
malignus koérképek. A rizik6faktorok minimalizalasa, a korai felismerés,
kezelés és kovetés kiemelten fontos a tarsbetegségek megel6zése és
kimenetele szempontjabél. (B-D)

A tarsbetegségek az SLE-t komplikadljak és megndvekedett
halalozashoz vezetnek (26)]. Az SLE-hez illetve annak kezeléséhez
kapcsolodd, igazolt jelentéségli, az  életkilatasokat befolyasold
tarsbetegségek a kovetkezdk (10, 26)]:

e infekciok (urogenitalis) (4B-5C)

e (cardio)vascularis (atherosclerosis, hypertonia, avascularis necrosis)
(4B-5C)

e metabolikus (diabetes mellitus, dyslipidaemia, osteoporosis) (4B-5C)

e malignus (non-Hodgkin lymphoma, egyéb tumorok) (5C).

Eurépaban a felmérések szerint az utdbbi évtizedekben a vezetd
halalokok SLE-ben az infekcidk és a cardiovascularis betegségek voltak (26)].

Az SLE-s betegek fogékonyabbak az infekcidkra, amely rizikét az
immunszuppresszido tovabb fokozza. Ezért szlirés javasolt tuberculosisra,
hepatitis B és C virusokra (a helyi ajanlasoknak megfeleléen, elsésorban
immunszuppressziv kezelés el6tt, beleértve a nagydozisu KS kezelést is),
HIV-re (rizikotényezbk esetén), CMV-re (immunszuppressziv terapia alatt, ha
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a fertézésre gyanu van) (2bC) (2)]. Immunszupprimalt SLE-s betegekben,
els6sorban a betegség inaktiv szakaban, elolt korokozdval torténé vakcinacio
(influenza, pneumococcus) javasolt. Egyéb véddoltasok (pl. kilféldi utazas
esetén) a haszon/kockazat arany mérlegelésével javasolhatéak (2bC) (2, 27,
28)]. Mivel az infekcidé rizikojat fokozzak, a gondozas soran folyamatosan
figyelemmel kell lenni a stlyos neutropenia (<500 sejt/mm?®), lymphopenia
(<500 sejt/mm?®) és az alacsony 6ssz-IgG szint (<5 g/l) eléfordulasara (1bB)

(2)].

A cardiovascularis és metabolikus betegségek az SLE halalozasa
szempontjabol kiemelt jelentéségilek (26)]. A rizikot a betegség indulasakor és
ezt kovetéen legalabb évente (magas kockazat esetén siribben) fel kell
meérni. Ki kell térni a vascularis anamnezisre, a dohanyzasra, testmozgasra,
Osztrogéntartalmu gyogyszerek szedésére, valamint a csaladi anamnézisre.
Az egyeébkeént is végzett laboratoriumi vizsgalatok soran rendszeresen kovetni
kell a vérzsir- és vércukor-szintet. A vizitek alkalmaval vérnyomasmérés, a
BMI mérése, gyermekekben a ndvekedési Utem, a serdilés felmérése
szilkséges. Osszességében az egyébként a cardiovascularis rizikd
felmérésére alkalmas eszk6zok (Euréopaban a SCORE) hasznalata indokolt
(1bB) (2, 26, 29-33)].

Az SLE, mint a legtobb autoimmun-gyulladasos koérkép, szekunder
osteoporosissal jar egyutt. Ezért a betegség kezdetén, majd rendszeresen,
legalabb évente, fel kell mérni a megfelelé kalcium és D-vitamin bevitelt,
testmozgast, dohanyzasi szokasokat. A csontritkulas szlrése els6sorban a
menopauzaban levd nbékben, a legalabb 3 hodnapig KS-ot vagy mas,
csontvesztést okoz6 gydgyszert szedOk esetében, vagy mas, osteoporosis
rizikotényez6t hordozokban javasolt (2bC) (2, 34, 35)].

SLE-ben megné a szekunder malignitasok rizikdja. Az alapbetegség
pathogenezisébdl adddé tartds B-sejt stimulacid miatt elsésorban a B-sejtes
non-Hodgkin lymphoma rizikéja magas, de mas szolid tumorok (pl. hérgérak,
méhnyakrak, emlérak, gastrointestinalis tumorok) gyakorisaga is magasabb
SLE-ben, mint az atlagpopulaciéban (36-38). SLE-ben a daganatsziirés a
lakossaghoz hasonléan torténjen, beleértve a négydgyaszati rakszlrést és a
mammographiat is (2bC) (2)].

Mivel a tarsbetegségek rizikdéja az alapbetegségbél, féleg annak
aktivitasabdl és a szervi karosodasokbodl, valamint az alkalmazott kezelés
mellékhatasaibol eredeztethetd, fontos e tényez6k minimalizalasa a
tarsbetegségek elkerllése vagy, amennyiben mar fennallnak, jobb kimenetele
érdekében (4C). A tarsbetegségeket minden vizit alkalmaval fel kell mérni és
haladéktalanul kezelni (4C). Ennek megfeleléen alacsony dozisu aszpirin (4D),
kalcium és D-vitamin poétlas (2A), egyéb anti-osteoporosis szerek (elsésorban
biszfoszfonatok) (2A), sztatinok (5D), antihipertenzivumok (5D) adasa az
atlagpopulacidban is alkalmazott elvek szerint javasolt (7, 10, 29, 31, 32, 34,
39)].

7. A progndzis felmérése:
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Ajanlas7

A prognézist az uj klinikai tlinetek, rutin laboratériumi és immunolégiai
vizsgalatok, a szervi karosodasok és tarsbetegségek alapjan mar a
betegség diagnosztizalasakor fel kell mérni. Szikség esetén
képalkotékkal és/vagy biopsziaval lehet erésiteni a prognosztikat. (C)

A prognozist az uj klinikai tunetek, rutin laboratoriumi €s immunoldgiai
vizsgalatok alapjan mar a betegség diagnosztizalasakor fel kell mérni.
Szukség esetén képalkotd eljarasok igénybe vételével és/vagy biopsziaval
lehet erésiteni a prognosztikat (10)] (4B). Szignifikans prognosztikai értéke
van, a klinikai tinetek kozul, a bérkittéseknek, arthritisnek, serositisnek, a
vese-érintettségnek és a neuropszichiatriai tuneteknek (epilepszias
rohamok, pszichozis) (4B). A laboratériumi indikatorok kozul a sulyos
anaemia (4B), a leukopenia/lymphopenia (5C), thrombocytopenia, szérum
kreatinin és szamitott glomerulus filtraciés rata (eGFR), proteinuria, aktiv
vizeletlledék, valamint a C3, C4, anti-dsDNS, anti-SS-A (4B), anti-SS-B
(5C), anti-RNP és aPL antitest vérszintek (4B) prognosztikai jelentéségliek.
Emellett az agyi MRI (4B) és a vesebiopszia eredménye (4B) is
prognosztikai értéki (10, 18-21)]. Korabbi vizsgalatokban az afro-amerikai
rassz €s a kiindulaskor magasabb kor is rossz prognosztikai faktort jelentett
(4C) (40)].

A juvenilis SLE és LN rendszerint sulyosabb és gyakrabban jar
maradando karosodassal (1A-2B) (4, 10)].

8. Azellenbrzések gyakorisaga:

Ajanlas8

Azoknal a betegeknél, akiknek nincs aktivitasa, tarsbetegsége, kronikus
szervi karosodasa, 6-12 havonta, ettol eltéro esetekben 3 havonta
torténod ellendrzés javasolt. Kifejezett betegségaktivitassal jaro, kritikus
idészakban a laboratériumi paraméterek hetente torténé kontrollja is
indokolt lehet. (D)

Azoknal a betegeknél, akik betegsége remisszibban van, nincs
tarsbetegsége és/vagy krénikus szervi karosodasa, 6-12 havonta, ettdl
eltér6 esetekben 3 havonta torténd ellen6érzés javasolt. Kifejezett
betegségaktivitassal jaro, kritikus idészakban a laboratoriumi paraméterek
hetente torténd kontrollja is indokolt lehet (5D) (2, 41, 42)].

9. Gondozasi teenddbk:

Ajanlas9

A betegek vizsgalatanak minden vizit alkalmaval magaban kell foglalnia a
klinikai tuinetek, a betegség-aktivitas, a fajdalom, a krénikus szervi
karosodas, a tarsbetegségek és az életmindség felmérését validalt
skalak, klinikai kép és laboratéoriumi moédszerek segitségével. Fel kell
mérni a lehetséges gyogyszertoxicitast is a megfelel6 iranyelvek szerint.
(C-D)
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A kulcsfontossagu uj klinikai tuneteket (b6rtlnetek, arthritis, serositis,
neuropszichiatriai tinetek) az elsé megjelenés, majd a kdvetés soran is fel
kell mérni (5C). Monitorozas soran ezek kozul a bértunetek a
legértékesebbek (5C), rendszeres képi dokumentalasuk is ajanlott. A
laboratoriumi vizsgalatok kozul a teljes verkép, a vérsejtsillyedés (We),
CRP, szérum albuminszint, vesefunkcio, vizeletvizsgalat (Uledék, UPCR is),
valamint az immunszerolégia (ANA, anti-dsDNS, anti-C1q, C3, C4)
elvégzése 3-6 havonta javasolt. Indokolt esetben egyéb autoantitestek (anti-
Sm, aPL, anti-SS-A, anti-SS-B, anti-nukleoszéma) ismétlése is ajanlott (4B-
5C). Ezek Kkozul, a valtozas észlelése szempontjabdl, az anaemia,
lymphopenia, thrombocytopenia, proteinuria, C3, C4, anti-dsDNS és anti-
C1q a legértékesebb (4B) (2, 18, 19, 42)].

A korabban negativ anti-SS-A és anti-SS-B antitestek ismételt
vizsgalata terhesség vallalasa elétt javasolt (5C). Az aPL antitestek ismételt
vizsgalata indokolt, ha azok pozitivak lettek, és APS-ra jellemz6 tinet is van,
az APS érvényben I|év6 iranyelvei szerint, aktualisan és 12 hét
kulonbséggel; illetve ha az antitestek korabban negativak voltak, de
kuldonleges allapot all fenn (terhesség vallalasa, matétek, transzplantacio,
Osztrogén tartalmu terapia inditasa el6tt vagy uj keletl neurologiai vagy
vaszkularis esemény esetén. Ha a beteg olyan immunszupresszanst szed,
melynek mellékhatasai lehetnek, a megfelel6 labor paraméterek ellenérzése
szukséges (2B-C) (2, 19)].

A Kklinikai tlinetekre és a laboratériumi (szikség esetén egyéb
diagnosztikai) eljarasokra alapozva, validalt modszerek segitségével,
minden vizit alkalmaval meg kell hatarozni a betegség-aktivitast, a fajdalom
€s a kronikus szervi karosodas meértékét, az életmindéséget, a
tarsbetegsége(ke)t és a gydgyszertoxicitast (5D) (2)].

Fontossaga miatt kilon kiemelend6 a szemészeti vizsgalat. Elsésorban
a KS-ot és/vagy antimalarias szert szedé SLE-s betegekben a kezelés
megkezdésekor, és a gondozas soran, legalabb évente, szemészeti
vizsgalat javasolt. A szemészeti konzultacié részét képezi az SLE-hez
gyakran tarsuld szekunder Sjogren-szindroma felismerésének is (5D) (2,
43)].

10. Altalanos terépias stratégia:

Ajanlas10

A kezelést meghatarozott célok elérése érdekében kell végezni. A
terapias stratégiat a beteggel egyeztetni kell, folyamatosan kovetni és
sziikség esetén a modositasokat elvégezni. A terapia céljai a hosszutavu
tulélés, a szervi karosodasok megeldzése, az aktivitas és az életminéség
optimalizalasa. Ezek feltétele a betegségaktivitds kontrollja, a
tarsbetegségek és a gyogyszertoxicitas minimalizalasa. A kezelést a
tarsszakmakkal egyuttmiikodve kell végezni. FObb szervi érintettséggel
nem jaré SLE esetén kortikoszteroidok (KS) és/vagy antimalarias szerek
adasa javasolt. Antimalarias szert tulajdonképpan szinte mindenki
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kapjon. Nem szteroid gyulladasgatiék (NSAID), a haszon/kockazat arany
mérlegelését kovetden, atmenetileg adhatok. Erre a terapiara nem
reagalé betegekben, vagy ha a kortikoszteroid doézisat nem lehet a
biztonsagos, tartésan alkalmazhaté doézisra csokkenteni, mas
hagyomanyos vagy biolégiai immunszuppresszié javasolt. (A-B)

Altalanos alapvetések, hogy az SLE kezelését, a beteggel egyeztetve,
céliranyosan kell folytatni. Ahhoz, hogy a tulélést maximalizaljuk, a szervi
karosodasokat csoOkkentsuk, és az életminéséget optimalizaljuk, a
betegségaktivitast vissza kell szoritani és a tarsbetegségeket, valamint a
gyogyszer-mellékhatasokat minimalizalni. Az SLE komplexitasa megkdveteli
a multidiszciplinaris megkozelitést, a tarsszakmak bevonasat. A betegek
hosszu tavu kovetést, felllvizsgalatot és szikség esetén a terapia
modositasat igénylik (5D) (1. abra) (7)].

A kezelés célja a szisztémas tlnetek és a szervi manifesztaciok
remisszioja. Amennyiben ez nem teljesithet, minimalis betegségaktivitast
kell elérni, amelyhez validalt aktivitasi skalakat (preferaltan SLEDAI) és
szervspecifikus markereket kell hasznalni (SLE: 3C, LN: 1A). A
fellangolasok (flare) megelézése realis cél lehet (SLE: 2B, LN: 1A).
Klinikailag tunetmentes betegben, kizarélag immunszeroldgiai pozitivitas
mellett a gyogyszeres kezelés intenzifikacidja nem ajanlott. Az ilyen
stratégia a gyogyszerek, kulonésen a KS tulzott hasznalatat és ezaltal
fokozott toxicitast jelentene (2B). Mivel a szervi karosodas tovabbi
karosodashoz, s6t halalhoz vezethet, a karosodas minimalizalasa is
alapvet6 cél (1A). Az életminéséget negativan befolyasold tinetekkel (pl.
faradtsag, fajdalom, depresszio) is foglalkozni kell a betegségaktivitas és a
szervi karosodas kontrollja mellett (2B). A LN és NPSLE korai felismerése
és kezelése alapvet6en fontos (lasd alabb) (2B) (7)].

Jelentés szervi érintettséggel nem jaré (nem-komplikalt) SLE esetén KS
(2A) ésl/vagy antimalarias szerek (2A) adasa javasolt. Ma, minden mas
kezeléstdl flggetlenll, az antimalarias szerek alkalmazasa mindenképpen
ajanlott (2B). Nem szteroid gyulladasgatlok (NSAID), a haszon/kockazat
arany mérlegelését kovetben, atmenetileg adhatdék (5D). Erre a terapiara
nem reagaloé betegekben, vagy ha a KS doézisat nem lehet a biztonsagos,
tartosan alkalmazhato dozisra csokkenteni, mas szintetikus
immunszuppressziv gyogyszer javasolt. Ezek kozul alkalmazhaté az AZA
(4B), MMF (5D), methotrexat (MTX) (2A) illetve, ahol elérhetd, célzott
terapia (pl. torzskdnyvezett belimumab, off-label rituximab) (7, 10, 44-46)].

11. Lupus nephritis:

Ajanlas11

Lupus nephropathia kivizsgalasaban, kezelésében és gondozasaban a
nephrologus részvétele sziikséges. Veseérintettségre utalé barmilyen jel,
kiilonésen a napi 0,5 grammot meghaladé proteinuria vagy az 50
mg/mmol-t meghaladé vizelet protein/kreatinin hanyados (UPCR), az
aktiv vizelet uledék (glomerularis haematuria és/vagy cilinder urités),
romlé vesefunkcié (szérum klireatinin, eGFR) esetén indokolt
vesebiopszia elvégzése. A megfeleld6 mintavétel és feldolgozas,
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kiértékelés nephroldgiai, nephropathologiai centrumokban biztositott. A
lupus nephritis kimenetele szempontjabol a vesefunkcié, proteinuria,
vizeletiiledék és a vesebiopszia bir fliiggetlen prediktiv értékkel, az
immunlaboratériumi valtozasok kevésbé. Terapias szempontbdl, induktiv
céllal, KS, immunszuppressziv szerekkel (cyclophosphamid: CY,
mycofenolat mofetil: MMF) kombinalva javasolhatok, mert e szerekkel a
progresszié bizonyitottan lassithaté. Az immunszuppressziv kezelés
indikalt 1l1A vagy IlIA/C (V) illetve IVA vagy IVA/C osztalyu nephritisben
(1A), valamint a tisztan V osztalyu betegségben is, amennyiben a
proteinuria a napi 1 grammot meghaladja (UPCR > 100 mg/mmol).
Fenntarté kezelésként MMF vagy azathioprin (AZA) valasztandok, V.
osztalyu nephritisben calcineurin inhibitor (cyclosporin, tacrolimus) is
alkalmazhaté. Sulyos nephritises flare (gyors vesefunkcié-romlassal jaré
félholdas glomerulonephritis) esetén pulzus kortikoszteroid, nagyobb
doézisu cyclophosphamid, esetleg plazmacsere/immunadszorpcio
javasolt. Hatastalansag, a fenti szerek intoleranciaja, ellenjavallata
esetén rituximab, intravénas immunglobulin adasa is indokolt lehet.
Végstadiumu vesebetegségben dializis és transzplantacié valasztandé.
(A-B)

Lupus nephritisben (LN) csak a vesefunkcio, a vizeletlledék, a
proteinuria és a vesebiopszia egyuttese alkalmas a diagnézis felallitasara és
a kimenetel megitéléseére. A napi 0,5 grammot meghaladé proteinuria vagy a
50 mg/mmol-t meghaladé UPCR és az aktiv vizelet Uledék glomerularis
(hematuria és/vagy cilinder Urités) segitik a lupus nephritis diagnézisanak
felallitasat (2C). Az anti-dsDNS, anti-C1q és C3 szint mérése, valamint e
parameéterek valtozasa csak kiegészitésként javasolt, mivel ezek kevéssé
jelzik a terapias valaszt és a kimenetelt (2C). A veseérintettség nagy
jelentésége miatt nephrologussal torténé konzultacid javasolt, aki a
vesebiopszia indikacidjat felallitia, segit az egyéb eredetl (pl. gydgyszer
okozta) renalis tlnetek elkllonité diagnosztikajaban, a nem LN okozta, de
lupusszal kapcsolatos kérképek (pl. thrombotikus microangiopathia)
diagnozisaban, valamint a vesebetegség kezelésében (pl. progresszio
lassitasa diétaval, a szovédmények, pl. renalis anaemia kezelése) (5D).
Veseérintettségre utalé barmilyen tunet, kulondésen napi 0,5 g vagy
kifejezettebb proteinuria, ehhez tarsulé haematuria és/vagy sejtes cilinder
uritése a vesebiopszia indikaciojat képezi (5C) (4, 5, 10, 19, 47)].

Javasolt az ISN/RPS 2003-as klasszifikacidéjanak kovetése, kiegészitve
az aktivitast és kronicitast jellemzd hisztopathologiai eltérések megadasaval
valamint az aPL antitestekkel asszocialt vascularis eltérések megadasaval
(4C) (4. tablazat) (4, 48-51)].

A LN kiemelten fontos az SLE prognozisa szempontjabol. A
legfontosabb prognosztikai tényez6k a glomerularis elvaltozasok (1A), az
aktivitasi-kronicitasi jelek (1A), a tubulo-interstitialis jelek (2B) és a vascularis
eltérések (3C) (4, 5)]. A hosszutavu kimenetel indikatorai a szérum kreatinin
(1A), eGFR (1A), proteinuria (1A), vérnyomas (1A), hemoglobin
koncentracié (2B) valtozasa, valamint az aPL antitestek (2B) és a plazma
lipidek (2B) (4)].

Aktiv LN esetén rendszeres, a diagnozist vagy flare-t kdvetd elsé 2-4
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honapban 2-4 hetente, azt kdvetbéen 1-3 havonta torténd ellenérzés javasolt
(2B). Késbbb a vizitek sidrisége a kezelésre adott valasztol fugg. Az
aktivitds monitorozasa minden 3-6 hoénapban indokolt (4C). A gondozas
soran a testsuly, vérnyomas, veérkép, kémia (natrium, kalium, kalcium,
foszfat, alkalikus foszfataz), vizeletlledék, proteinuria, szérum kreatinin,
eGFR, anti-dsDNS és C3 szintek kovetése (2B-3C). Ismételt vesebiopszia
indokolt szdvettani kép valtozas (transzformacid) vagy Uj vesebetegség
gyanujakor, illetve késéi progresszié esetén (2B-3C). Amennyiben lehetdség
van ra, kiindulaskor javasolt meghatarozni, és id6szakosan kovetni a
lipidprofilt, aPL és anti-C1q antitesteket. A felsorolt paraméterek
diagnosztikus értéklek is lehetnek (2B-3C). Idult vesebetegség esetén
javasolt a D-vitamin szint, valamint a parathormon és a csontbiokémiai
markerek mérése (5D) (4, 5, 10, 20, 21, 52)].

A LN kezelésének célja a vesefunkcid hosszutavu megérzése, a
fellangolasok megakadalyozasa, a kezeléshez kothet6 mellékhatasok
elkerulése, az életminbség megbrzése és a tulélés javitasa. A terapias cél 6
honapon (de nem tébb, mint 12 hdnapon) belil a komplett remisszid
elérése. A komplett remisszié jellemzéi az 50 mg/mmol UPCR és a
normalis, vagy <10% csokkenést mutaté eGFR. Részleges remissziot jelez
a proteinuria 50%-0s csOkkenése és a kozel élettani vesefunkcios
paraméterek. A komplett és részleges remisszio elérése vagy hianya
alapvetéen meghatarozza a prognozist (1B). A terapias eredménytelenség
definicidja, ha a proteinuria csokkenése 50% vagy kevesebb, egy év eltelte
utan is perzisztal, illetve az eGFR romlik (2B-3C) (4, 5, 7, 47)]. LN-ben az
indukciés immunszuppressziv kezelés utan legalabb 3 évig kell folytatni
fenntarté kezelést a kimenetel optimalizalasa végett (2B) (4, 7)].

Proliferativ.  LN-ben KS javasolt, melyet kombinalni kell mas
immunszupressziv szerekkel, mert a veseelégtelenség megelbzése
bizonyitottan csak igy lehetséges (1A). A fenntartdé kezelés soran a
betegségkontrollhoz szikséges legkisebb KS dézist javasolt alkalmazni,
majd, tartdés remisszié esetén, a KS-ot meg kell probalni teljesen elvonni
(2B). Hosszu tavu hatékonysag a CY-ot tartalmazé protokollokkal
igazolodott, bar ennek a szernek komoly mellékhatasai lehetnek (1A).
Rovid- és kozepes-tartamu vizsgalatok igazoltak, hogy a MMF hasonléan
hatékony a pulzus CY-hoz, mellékhatas profilja kedvezébb (2A) (4, 7, 10,
52)].

Ami a konkrét ajanlast illeti, a terapiat a vesebiopszias lelet vezérelje
els6sorban, azonban a kezelés személyre szabott és flexibilis legyen, mivel
a betegség sulyossaga és a terapiara adott valasz jelentés egyéni
valtozékonysagot mutat. Az ISN/RPS 2003-as klasszifikacid szerinti llla vagy
HAac (2V) illetve VA vagy IVac osztalyu nephritisben immunszuppressziv
kezelés indikalt (1A). Emellett a tisztan V osztalyu betegségben is javasolt a
kezelés, amennyiben a proteinuria a napi 1 grammot meghaladja
angiotenzin konvertaz enzim (ACE) gatlé vagy angiotenzin receptor blokkold
(ARB) kezelés mellett is (4C). Amennyiben llla vagy lllIAac (V) illetve 1Vp
vagy IVac osztalyu nephritis igazolodik, kezdeti indukcids kezelés javasolt
MMF (céldézis: napi 3 gramm 6 hoénapig) (1A) vagy alacsony dozisu
intravénas CY (6sszddzis: 500 mg kéthetente, azaz 3 gramm 3 hénap alatt)
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(1B) KS-okkal kombinalva. Ennek a stratégianak van a legjobb
hatas/toxicitas aranya. Amennyiben rossz progndzisra utaldé tényezdk (a
vesefunkcid gyors romlasa, jelentése crescentképzédés és/vagy fibrinoid
necrosis) vannak, hasonlé stratégia kovetendd, de a CY havonta
alkalmazhaté magasabb doézisokban (0,75-1 g/m?) (1A) vagy oralisan
adhaté (2-2,5 mg/kg/nap) 3 hénapig (3B). A hatékonysag novelése és a
kumulativ KS dozis csokkentése érdekében a KS kezelést kezdhetjik harom
egymas utani pulzus KS kezeléssel (500-750 mg), amit 4 hétig oralis KS
kovet (0,5 mg/kg/nap). Ezt kdvetben a KS adagjat 4-6 honap alatt 10
mg/nap ala csokkentjuk (3C). A tisztan V osztalyu, de nephrotikus
proteinuriaval jaré6 esetekben MMF (céldézis napi 3 gramm 6 hoénapig) és
oralis KS (0,5 mg/kg/nap) kombinacioja (2B), alternativaként CY (2A), vagy
calcineurin inhibitorok, azaz cyclosporin A (CsA) (2A) vagy tacrolimus (3B),
illetve rituximab adhat6 (4C). Amennyiben a MMF vagy CY nem hatasos,
MMF-rél CY-ra, CY-r6l MMF-re vagy barmelyik szerrél rituximabra lehet
valtani (4C). Kulon kell szélnunk az AZA kezelésrdl. Ez a szer enyhébb LN-
ben, kedvezbtlen prognosztikai tényez6k hianyaban adhatéd IlI-IV osztalyu
nephritisben (2B), vagy ha az V osztalyu betegségben nem nephrotikus
mértékl proteinuria van (4C). AZA adhat6é akkor is, ha az MMF vagy CY
ellenjavallt vagy nem toleralhatd (4C). AZA mellett a relapszus rata
magasabb, mint MMF vagy CY mellett (2B) (4)].

Amennyiben a  kezdeti kezelés  hatékony, a fenntarto
immunszuppressziv kezelést kisebb dozisu MMF-lel (céldozis 2 gramm/nap)
vagy AZA-nel (2 mg/kg/nap) javasolt végezni alacsony dozisu KS-dal
kombinalva (5-7,5 mg/nap) legalabb 3 évig (1A). Ezt kdvetbéen a
gyoégyszerek fokozatos leépitése megkisérelhetd, a KS-dal kezdve (4C).
Azon betegek, akiket kezdetben MMF-lel kezeltek, ezen a szeren
maradjanak, hacsak terhességet nem tervez a beteg (4C). Gyermekvallalas
esetén AZA-re javasolt valtani legalabb 3 honappal a tervezett teherbeesés
elétt (3C). A tisztan V osztalyu nephritisben fenntartoként is calcineurin
inhibitorok javasoltak (4C) (4)].

Az immunszuppresszio mellé, kiegészité kezelésként, ACE gatlok vagy
ARB-k javasoltak proteinuria (UPCR >50 mg/mmol) vagy hypertensio esetén
(2B). A fennallé dyslipidaemia miatt tartdos sztatin szedés javasolt (LDL
célértek 2,58 mmol/l) (4C). Antimalarias szer (hydroxychloroquin
elénydsebb) javasolt, mely csokkenti a vese felldngolasokat és a vese és
cardiovascularis szervi karosodas veszélyét (3C). A tarsbetegségek
megel6zésére aPL antitestek megléte esetén alacsony dozisu aszpirin, a
csont védelme érdekében kalcium és D-vitamin szupplementacio, valamint
nem él6 vakcinacié javasolt (4C). Nephrosis syndromaban, ha a szérum
albumin <20 g/l, kulonésen, ha aPL antitestek is jelen vannak,
antikoagulacio indokolt (4C) (4)].

A végstadiumu vesebetegségben vesepotld kezelés indikalt (2B). A
dializis és a transzplantacio alkalmazasaval hasonl6 hosszu tavu beteg- és
graft-tulélést észleltek, mint nem SLE-s, nem diabeteses betegekben (3B). A
kétféle eljaras kozll a transzplantacié hosszabb tavu eredményei jobbak,
mint a dializisé (5C). Peritonealis dializis esetén az infekcié veszélye nagy
(2B). A transzplantacio feltétele a 3-6 hoénapja inaktiv betegség vagy
alacsony betegségaktivitas (2B-3C). Transzplantaciot kdvetéen 3 havonta
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szlkséges ellendrizni a fent emlitett klinikai és laboratériumi paramétereket.
Jobb kimenetel varhaté akkor, ha az SLE legalabb 3-6 honapja nem aktiv
vagy alacsony aktivitast mutat; ha a veseatiltetés élédonoros volt (2B) és
pre-emptiv transzplantacié tortént (3C). Transzplantacié esetén is aPL
antitestek kimutatasa szilkséges, mert a graftban vascularis pathologia
alakulhat ki (2B-3C) [(4, 5)].

Gyermekkorban a LN altalaban a betegség kezdete utan hamarabb
jelentkezik (1A), sulyosabb és hamarabb okoz szervi karosodast, mint
felnéttekben (2B). A diagnosztika, kezelés és monitorozas hasonldé ahhoz,
ahogy a felnétteknél végezzuk (3C) (4)].

12. Neuropszichiatriai lupus:

Ajanlas12

SLE betegekben a neuropszichiatriai lupus (NPSLE) kivizsgalasa,
elézetes rizikéfelmérés esetén, az egyébként is alkalmazott
diagnosztikus algoritmus (klinikai, laboratériumi, képalkoté és
neuropszichiatriai) szerint torténjen. Mivel ezek a manifesztacidok
autoimmun-gyulladasos eredetiiek, ezért, a tiineti kezelés mellett,
immunszuppressziv terapia javasolt. (B-D)

A neuropszichiatriai SLE (NPSLE) tinetei megel6zhetik, kisérhetik vagy
kovethetik az SLE diagnozisanak felallitasat. Az esetek 50-60%-aban mar a
betegség elsé évében megjelennek e tlnetek és 40-50%-ban az SLE
altalanos aktivitasahoz kapcsolodnak (2B) (5. tablazat) (3, 53, 54)].

Gyakori (5-15% kumulativ incidencia) NPSLE manifesztaciok a
cerebrovascularis betegség és az epilepszia. Kdzepes gyakorisaguak (1-
5%) a sulyos kognitiv diszfunkcio és a depresszid. Ritkan (<1%) jelentkezik
a pszichézis, chorea, myelitis, agyidegtinet és asepticus meningitis (2B). Az
atherosclerotikus és thromboembolias megbetegedések koézil SLE-ben az
ischaemias agyi vérkeringési zavar gyakori, a vérzéses stroke ritka. Agyi
vasculitis altal okozott acut agyi vérkeringési zavar extrém ritkan fordul elé
(2B). Egyszeri konvulzié gyakori SLE-ben. Az ismétlédés esélye nem tér el
az atlagpopulacidoban észlelttél (2B). Enyhe és kdzepes sulyossagu kognitiv
diszfunkcié SLE-ben gyakran, sulyos, funkcionalis deficittel jard forma ritkan
fordul el6. Ennek megerésitése és kdvetése neuropszicholdgiai tesztekkel, a
tarsszakmak bevonasaval javasolt (2B) (5. tablazat) (3, 53-55)].

Az SLE indulasakor fel kell mérni az NPSLE kialakulasara hajlamosito
rizikofaktorokat. Legalabb 6tszords kockazatot jelentd erés rizikotényez6k az
alapbetegség altalanos aktivitasa, megel6z6 NPSLE (kulénésen a kognitiv
diszfunkcio és a convulsio) és az aPL antitestek jelenléte. Utébbiak féleg a
cerebrovascularis betegség, epilepsia és chorea kialakulasaval fliggnek
Ossze (2B) (3)].

A NPSLE kivizsgalasa, gyanu esetén, az egyébként is alkalmazott
diagnosztikus  algoritmus  (klinikai,  laboratoriumi,  képalkotdé  és
neuropszichiatriai) szerint torténjen (2D). A NPSLE diagndzisanak
feldllitasa szempontjabdl, gyanu esetén, a klinikai tinetek koézul a fejfajas
(3A), szorongas (5C), depresszid (5C) és a kognitiv funkciézavar (4B)
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kiemelt jelentéségi. A laboratériumi paraméterek kozul az anti-riboszémalis
P protein (4B) és az aPL antitestek (4B) jelentésége nagy. Emellett a
diagnozius felallitasa szempontjabdl fontos az EEG (4B), neuropszichiatriai
tesztek (5C), CT (4B), MRI (4B), PET (4B), SPECT (5C) és mas specialis
vizsgalatok (5C). A manifesztaciok sulyossaga és prognosztikai jelentésége
miatt neuroldgussal/pszichiaterrel valé konzultacio javasolt (3, 10, 53)].

A képalkotok kozul MRI, az NPSLE idegrendszeri manifesztacidjanak
szerkezeti és funkcionalis igazolasa mellett, idegsebészeti indikacid vagy
infekcidzus folyamatok kizarasa végett végzendé (2D). Az agyi és
gerincvel6i MRI vonatkozasaban a konvencionalis szekvenciak (T1/T2
sulyozott, FLAIR) vagy gadolinium-T1 szekvencia alkalmazasa javasolt (1A).
Ha az MRI nem hoz eredményt, indokolt esetben egyéb képalkotdk
(SPECT, PET) végzése is szoba jon (2D). A specialis neuropszichiatriai
vizsgalatok kozul liquorvétel és -—vizsgalat els6sorban a kozponti
idegrendszert érint6 fert6zések kizarasa végett, annak gyanuja esetén
végzend6. Emellett indokolt lehet EEG, neuropszicholdgiai tesztek,
neurofizioldgiai vizsgalatok (EMG/ENG) végzése, megfeleld indikacio esetén
(2D) (3)].

Epilepszia esetén EEG és MRI (utébbi els6sorban az agy strukturalis,
infektiv. és metabolikus betegségeinek kizarasa végett) feltétlendl
elvégzendd (2D). Acut konfuzus allapot esetén haladéktalanul
liquorvizsgalat és MRI végzése szikséges az infekcidzus, metabolikus és
toxikus eredet kizarasa céljabdl (3D). Myelitisimyelopathia esetén
gadolinium-erésitett MRI és liquorvizsgalat szikséges (2D). SLE-ben
egyébként a liquor sejtszama és fehérjetartalma magas, a
cukorkoncentracié alacsony lehet. Emellett oligoclonalis fehérje kimutathato.
Ezek az eltérések SLE-re nem specifikusak, de a kdzponti idegrendszer
gyulladasos folyamatat jelzik (5D). Opticus neuritis gyanuja esetén komplett
szemészeti vizsgalat (beleértve a fundoscopiat és fluoreszcens
angiographiat is), koponya MRI és kivaltott valasz potencial (VEP) vizsgalat
szlikséges. SLE-ben az opticus neuritis rendszerint kétoldali, szemben az
iszkémias optikus neuropathiaval. Utébbi rendszerint egyoldali és aPL
antitestek jelenléte mellett gyakoribb (3D). A periférias neuropathia
kivizsgalasaban elektrofiziologiai  vizsgalatok (ENG/EMG) nyujtanak
segitséget (3D). A sulyos depresszid nem gyakori, a pszichézis kifejezetten
ritka SLE-ben. KS okozta pszichézissal szamolni kell. Nem egyértelmd,
hogy az immunszeroldgiai vagy agyi képalkoté vizsgalatok segitséget
nyujtanak-e az idegrendszeri manifesztacidok kivizsgalasaban (2B) (3, 53,
56)].

Mivel az SLE-hez tarsuld neuropszichiatriai manifesztaciok (opticus
neuritis, acut confusio/kbma, agyi vagy periférias neuropathia, pszichozis,
myelitis transversa) autoimmun-gyulladasos eredetd, ezért
immunszuppressziv kezelés javasolt (2A) (3, 10)]. Minden NPSLE
manifesztacié esetén elsédleges az alapbetegség kezelése, emellett az
adott manifesztacionak megfelel6 szokasos (tlneti) terapia szikséges. A
pszicho-edukacidés segitség bizonyitottan mérsékli a tovabbi kognitiv
karosodast (2C) (3)].

Cerebrovascularis betegség esetén aszpirin javasolt. Stroke utan,
amennyiben a klasszifikacids kritériumok tarsulé APS-t igazolnak, hosszu
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tavu antikoagulacié javasolt (2C). Mivel az agyi vasculitis nagyon ritka,
immunszuppressziv kezelés a vascularis eltérésekben nem ajanlott (2B). A
kongnitiv diszfunkcié kezelése az alapbetegség kontrollja mellett pszicho-
edukacios tamogatas szukséges (2C). Epilepszia esetén a legtobb esetben
nem sziukséges immunszuppresszid, mert nincs preventiv hatasa (3D).
Visszatér6 tunetek esetén tartds antiepileptikus kezelés javasolt (3D). aPL
antitestek mellett jelentkez6 epilepszia antikoagulast tesz szikségessé (3D).
Sulyos, generalizalt choreas tinetek esetén KS-ok, mas immunszuppressziv
szer adasa és tartés antikoagulalas javasolt (3D). Sulyos acut zavartsag
esetén szintén KS-ok és immunszuppressziv terapia jon szoba (3D). Major
depresszi6 és pszichdzis allapotaban, bar ezek igen ritkak, KS-
ok/immunszupresszio javasolt, kiulonésen, ha a tlinetek az SLE altalanos
aktivitasaval jarnak egyutt (3D). Myelopathia/myelitis korai indukcids
kezelést indikal, nagy dozisu KS, majd intravénas CY formajaban (2A). Ezt
kovetéen fenntartd, kevésbé agressziv immunszupressziv kezelés
megfontolandé  (3D). Opticus neuritis eseteiben intravénas KS
monoterapiaban vagy immunszupressziv szerrel kombinalva javasolt, bar a
folyamat gyakran terapia rezisztens (1A). Periféridas neuropathia sulyos
eseteiben KS és immunszuppressziv szer kombinacioja javasolt (1A) (3)].

13. Antifoszfolipid szindroma:

Ajanlas13

SLE-ben aPL antitestek jelenhetnek meg, illetve az SLE APS-val
tarsulhat. A thrombosis és vetélés megeld6zésére az ilyen betegekben
alacsony dézisu aszpirin prevencié javasolt. Ajanlott antimalarias
készitmény alkalmazasa is. A thromboembolia rizikéjat fel kell mérni. A
hormontartalmu gyogyszerek kerulendék. Thrombosison atesett, nem
terhes betegekben vénas torténés és ismétlodo artérias események
kezelésére, szekunder prevencidjara tartés oralis antikoagulacio
javasolt. Terhesekben kombinalt aszpirin és LMW heparin adasa
javasolt. Szivinfarktuson atesett betegeknél sziikséges lehet oralis
antikoagulans és aszpirin egyiittes adasa, koszoruér sztent behelyezése
utan pedig kettés trombocita aggregacio-gatlé (aszpirin+clopidogrel) és
oralis antikoagulans egyiittes alkalmazasa is. (B-C)

Antifoszfolipid antitestek SLE-s betegekben is kimutathatok és a
klasszikus APS tarsulhat SLE-vel. Bizonyitékok vannak arra is, hogy az APS
az SLE el6futara is lehet (57-59).

SLE-ben az aPL/APS komplikaciot jelent, ezért annak kezelése kulon
terapias cél. A terapia menete nem kulonbdozik a primer APS kezelésétél
(3C) (7)].

Az aszpirinnel torténé primer prevencid mellett csokken a
thromboembolias szovédmeények és a vetélés rizikoja (5D). Az dsztrogén-
tartalmu gyogyszerek fokozzak a thrombosis hajlamot, emellett egyéb
rizikbfaktorokra is szlrni kell. Thrombosist koveté szekunder prevencio,
amennyiben aPL antitestek vannak jelen, tartdés oralis véralvadasgatlok
szedését jelenti (2A). Terhesekben a prevencid LMW heparin és aszpirin
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kombinaciojaval végezheté (1A) (10, 57, 59-62)]. APS-asszocialt
nephropathiaban hydroxychloroquin és/vagy aszpirin/antikoagulans adasa
megfontolando (4C) (4)].

14.A nbk egészsége, terhesség, fogamzasgatlas és menopauza:

Ajanlas14

Az SLE az anyat és a magzatot is érinti. A terhesség fokozhatja az SLE
aktivitasat, ezért csak stabil betegség esetén vallalhaté. A lupus
nephritis és az aPL antitestek mellett a pre-eclampsia rizikéja magasabb
ezért ezek a betegek nagyon szorosan kovetendék. Az SLE, kiilonésen a
lupus nephritis, valamint az aPL, anti-SS-A és anti-SS-B antitestek
vetélést, halvasziilést, koraszilést, intrauterin fejlédési zavart és
veleszilletett szivblokkot okozhat. Terhesség alatt KS, AZA, antimalarias
szerek, a transzplantaciés tapasztalatok alapjan cyclosporin A (CsA) és
alacsony dézisu aszpirin alkalmazhaték. A betegek ellenérzése
terhesség soran havonta indokolt. Osztrogének adasa egyéni mérlegelés
utan lehetséges. A fertilitast az SLE altalaban nem befolyasolja. (C-D)

Az anya szempontjabdl terhesség az SLE fellangolasat okozhatja (3B),
komplikalt SLE mellett pedig megné a pre-eclampsia rizikdja (4B). Ezért
terhesség SLE-ben csak stabil betegség és inaktiv lupus nephritis esetén
vallalhatd, ha legalabb 6 honapon at az UPCR 50 mg/mmol alatti és a GFR
50 ml/min feletti. A betegek ellenérzése terhesség soran havonta indokolt
(2B). A magzatot tekintve SLE-ben, kilonésen nem megfeleléen kontrollalt
betegségben, megndé a vetélés, halvaszulés, koraszulés, intrauterin
retardacié és a kongenitalis szivblokk esélye (4B-5C). Anti-SS-A, anti-SS-B
antitesttel rendelkez6 terhesek magzatai a 18-26. gesztacids hét kozott
hetente vizsgalanddk (magzati ultrahanggal vagy mas modon), szivblokk
kizarasa céljabol. Veleszuletett szivblokk gyanujakor in utero transzporttal
az ujszulott olyan intézménybe szallitandd, ahol a pacemaker
behelyezésére felkésziltek (5C). A fogamzoképességet az SLE altalaban
nem befolyasolja (5C).

Terhesség alatt, az alapbetegség kezelése biztonsagosan KS-ok (5D),
AZA (5D), antimalarias szerek (a nemzetkdzi ajanlasok szerint
hydroxychloroquin) (2A) vagy, a transzplantaciéban szerzett tapasztalatok
alapjan, CsA (5D) adasaval torténhet. Alacsony dézisu aszpirin, amennyiben
szlkséges, szintén alkalmazhaté (5D) (6, 10, 63)].

LN esetén a terhesség akkor tervezhetd, ha az UPCR a megel6z6 6
hénapban <560 mg/mmol, az eGFR >50 ml/perc volt (2B). A terhesség alatt
antimalarias szerek (3B) illetve, ha szikséges, alacsony doézisu KS (4C),
AZA (4C) és/vagy calcineurin inhibitor (4C) szedhetd6. A gyermekvallalas
tudataban sem szabad a terapia intenzitdsat csokkenteni (4C). A
preeclampsia rizikéjanak csdkkentését aszpirinnel lehet elérni (3C). A terhes
betegeket 4 hetente kell kdvetni, szulész-n6gydgyasszal egyuttmikodve
(4C) (4)].
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Osztrogének adasa (oralis fogamzasgatlok, hormonpoétld kezelés a
menopauzaban) egyéni mérlegelés utan lehetséges (2A) (6, 10)].

15. Nem gyogyszeres kezelési eljarasok es életmodi tanacsok:

Ajanlas15

Bértiinetek esetén fényvédelem ajanlott (4B). Eletmédi valtoztatasok
(dohanyzas abbahagyasa, testsuly-kontroll, mozgas) bevezetése
javasolt (5D). A nem gyodgyszeres kezelések koziil a mozgasterapia,
fizioterapia, pszichoterapia, rehabilitacié a stratégia fontos elemei (5D)
(10, 64-66) (D).
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Ellatasi folyamat algoritmusa (abrak)

1. abra: Az SLE diagnézisanak és gondozasanak algoritmusa [sajat

munka]

Alapellatas/tarsszakmak: SLE gyanu felvetése a klinikai tiinetek alapjan

!

Bemutatas immunolégusnak, reumatolégusnak

/

enyhe betegség
alapellatasban kezelés
alapellatasban kévetés

toxicitas kovetése

!

Immunolégiai Multidiszciplinaris Centrum:
Diagndzis felallitasa
Aktivitas és sulyossag meghatarozasa
Komorbiditdsok meghatarozasa
Kroénikus szervi karosodasok meghatarozasa
Prognézis meghatarozasa

Kezelési terv felallitasa

.

sulyosbodas, aktivitas

v

e Szakmaspecifikus kivizsgalas
és ellatas az adott régidban,
lll. progresszivitasi szinten:

e neuroldgia, bd6rgydgyaszat,
szemészet , nefroldgia

e szisztemds betegség esetén
multidiszciplinaris
immunoldgiai  centrumban
torténd kezelés

kozépstulyos-sulyos betegség
immunoldgiai centrumban kezelés

immunologiai centrumban kdvetés
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VIl. JAVASLATOK AZ AJANLASOK ALKALMAZASAHOZ

1. Az alkalmazas feltételei a hazai gyakorlatban
1.1. Ellaték kompetenciaja (pl. licence, akkreditacioé stb.), kapacitasa

Az alapellatas illetve a tarsszakmak (belgydgyasz, teruleti reumatologus, stb.)
feladata az SLE diagndzisanak felvetése. Az alapellatas feladata a centrum altal
elirt rutin laboratériumi vizsgalatok (We, vérkép, kémia, vizelet) meghatarozott
idészakban val6 elvégzeése, értékelése. Ez a beteg kdvetése és a gyogyszertoxicitas
megallapitasa miatt is fontos.

A centrumokban dolgozo klinikai immunolégus vagy reumatolégus feladata az
SLE diagnézisanak felallitasa; az SLE szervi érintettségének és a tarsbetegségeknek
a meghatarozasa, ha szukséges a tarsszakmak segitségével; az SLE sulyossaganak
megitélése; a terapia vezetése és a kompetencia szintek meghatarozasa.

Az egyszeribb, kevésbé sulyos betegek ellenérzése, kovetése megengedett |.
es Il. progresszivitasi szinten is. A sulyos beteg kovetése, kezelés, gondozasa csak
lll-as szinten valésulhat meg.

ANA és immunszerologiai vizsgalatok eredményei a lll-as progresszivitasi
szinthez kapcsolodé laboratériumoktél fogadhatok el.

1.2.Specialis targyi feltételek, szervezési kérdések (gatlé és el6segitd
tényezok, és azok megoldasa)
Mindezeket az érvényben levé szakmai minimumfeltételek szabalyozzak. A
minimumfeltételeket a Szakmai Kollégium Klinikai Immunoldgiai és Allergoldgiai
tagozata, az iranyelvekkel konzisztens médon hatarozza meg.

1.3.Az ellatottak egészségugyi tajékozottsaga, szocialis és kulturalis

koriilményei, egyéni elvarasai

Tekintettel az SLE kifejezett heterogenitasara, az altalanos jelleglii edukacio
kevésbé hatékony. Erre vonatkozdéan betegtajékoztatd kiadvanyok allnak
rendelkezésre. Ezen kiadvanyok orvosszakmai kontrollt kovetéen kerulhetnek
publikaciora. Emellett a Magyar Lupus Egyesulet és a betegegyesuletek, valamint az
altaluk szervezett, szakért6 el6adokkal rendezett oktatasi programok ezt az igényt
kielégitik.

Az altalanos oktatason, felvilagositason tul az egyénre szabott, a beteg
sajatossagait figyelembe vevd oktatas is része kell, hogy legyen a betegellatasnak.
Ez a gondozast, kezelést végz6 orvos és szakdolgozdk feladata.

1.4. Egyéb feltételek
Nincsenek.

2. Alkalmazast segité dokumentumok listaja
2.1. Betegtajékoztatd, oktatasi anyagok
Dr. Nagy Gyorgy, Dr. Kiss Emese: Legfontosabb kérdések és valaszok a
Lupusrol
Elektronikus elérhet6seég: http://www.lupusz.hu/legfontosabb/index.php

2.2.Tevékenységsorozat elvégzésekor hasznalt ellen6rzé6 kérdéivek,
adatlapok
Nincsenek.
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2.3. Tablazatok

4.
5. Az SLE neuropszichiatriai tlineteinek besorolasa az ACR szerint

1. Az SLE SLICC/ACR klasszifikacios kritériumai
2.
3. Az SLE krénikus szervi karosodasanak meghatarozasa SLICC Damage Index

Az SLE aktivitdsanak meghatarozasa a SLEDAI pontrendszer alapjan

(SDI) segitségével
A lupus nephritis szovettani klasszifikacioja az ISN/RPS szerint

2.4, Algoritmusok

Lasd 1. abra.

2.5. Egyéb dokumentumok

Nincsenek.

3. A gyakorlati alkalmazas mutatéi, audit kritériumok
Indikatorok:

1.

A kezelés célja a szisztémas tlinetek és a szervi manifesztaciok remisszioja. A
remisszio fogalma altaldban az SLE-re vonatkozéan nehezen definialhatd,
inkabb az egyes szervekre vonatkozoan.

. Amennyiben a remisszi6 nem teljesithetd, minimalis betegségaktivitast kell

elérni, amelyhez validalt aktivitasi skalakat (preferaltan SLEDAI) és
szervspecifikus markereket kell hasznalni.

A fellangolasok (flare) megel6zése ugyancsak realis cél lehet. A szokvanyos
kezelés mellett a betegek 17-38%-aban, LN esetén 8-26%-ban jelentkeznek
sulyos fellangolasok abban az esetben is, amikor a beteg kezdetben reagalt a
kezelésre. Cél hogy a fellangolasok ennél kisebb betegcsoportban lépjenek
fel. Mivel a kronikus szervi karosodasok tovabbi karosodashoz, sét halalhoz
vezethetnek, a karosodas minimalizalasa is alapvet6 cél.

A kimenetel szempontjabdl szignifikans prognosztikai értéke van, a Klinikai
tinetek kozul, a boérkiutéseknek, arthritisnek, serozitisnek és a
neuropszichiatriai  tlneteknek (epilepszias rohamok, pszichézis). A
laboratériumi indikatorok koézll a sulyos anaemia, a leukopenia/lymphopenia,
thrombocytopenia, szérum kreatinin, proteinuria, aktiv vizeletlledék, valamint
a C3, C4, anti-dsDNS, anti-SS-A, anti-SS-B, anti-RNP és aPL antitest
vérszintek bizonyitottan prognosztikai jelentéségliek. A cél tehat ezen
indikatorok normalis értékre hozasa.

. A lupus nephritis esetében a terapias cél 6(-12) hénapon belil a komplett

remisszio (<50 mg/mmol UPCR és a normalis, vagy <10% csokkenést mutatd
eGFR). Amennyiben a komplett temisszié nem lehetséges, a cél legalabb a
részleges remisszio (a proteinuria 250%-0s csOkkenése és a kozel élettani
vesefunkcios paraméterek).

A lupus nephritis és az SLE hosszu tavu kimenetelének indikatorai: a
biopszias szbvettan (glomerularis elvaltozasok, az aktivitasi-kronicitasi jelek, a
tubulo-interstitialis jelek és a vascularis eltérések), valamint a szérum
kreatinin, eGFR, proteinuria, vérnyomas, hemoglobin koncentracio valtozasa,
valamint az aPL antitestek és a plazma lipidek.
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VIII. IRANYELV FELULVIZSGALATANAK TERVE

1. Ezen szakmai iranyelvek érvényessége 6t év (2021. december 31). Az
Otévente torténd tervezett felUlvizsgalatért és felujitasért az ESZK
Allergolégiai és Klinikai Immunologiai Tagozata, személyében a kijelolt
koordinator és a tagozat elndke felelés. A megujitast a fent felsorolt tobbi
tagozattal egyutt végzi.

2. A tervezett felllvizsgalat keretében a fejlesztdcsoport 5 évente attekinti az
iranyelv aktualitasat, és amennyiben szukséges, modositia vagy
megerdsiti az ajanlasokat, és ezzel ujra érvényesitik az iranyelvet. Az
aktualitds felllvizsgalata soran a fejlesztécsoport megismétli a
fejlesztéskor elvégzett teljes folyamatot az azodta eltelt id6intervallumra,
azaz elvégzi a szisztematikus iranyelv- vagy egyéb irodalomkereseést Uj
bizonyitékok utan kutatva; szakeérték véleményét felhasznalva a hazai
ellatérendszer aktualis allapotat felméri, azonositja a valtozasokat, és
eldonti, hogy szukséges-e barmilyen médositas.

3. Soron kivlli felllvizsgalat torténik, ha id6ékdzben, 6t éven belll, a
szakirodalom és az ellatasi eredmények folyamatos nyomon kovetése
soran az egészseégugyi szakmai iranyelv hatdkorében a tudomanyos
és/vagy tapasztalati bizonyitékokban és/vagy a hazai ellatérendszerben,
ellatasi kérilményekben relevans és szignifikans valtozas kdvetkezik be. A
felUlvizsgalat mértékét a felmerul6é valtozas jellege és mértéke hatarozza
meg. Ha a soron kivdli felllvizsgalat csak bizonyos ajanlasokat érintett, és
az egész egeészsegugyi szakmai iranyelv fellulvizsgalata nem tortént meg,
akkor a tervezett id6pontban annak teljes kord felllvizsgalatat a
fejlesztécsoport elvégzi a fenti elvek mentén.

4. A felllvizsgalat soran az alabbi dontések hozhaték:

- az egészsegugyi szakmai iranyelv teljes érvénytelenitése, visszavonasa;

- az egeszsegugyi szakmai iranyelven bellul ajanlasok érvénytelenitése,
visszavonasa;

- az egeszsegugyi szakmai iranyelven belll ajanlasok modositasa;

- a felllvizsgalt ajanlasok megerdsitése.

5. Ha az egészségugyi szakmai iranyelv az érvényessegi id6 lejartaig nem
kerdl felUlvizsgalatra, akkor automatikusan érvényét veszti.
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X. FEJLESZTES MODSZERE

(A kapcsolddd dokumentumokat csatolni szukséges a tervezethez.)

1. Fejlesztécsoport megalakulasa, a fejlesztési folyamat és a feladatok
dokumentalasanak maédja

A fejlesztécsoport tagjait és vezetdjét felkérésre az ESZK Allergoldgiai és
Klinikai Immunoldgiai tagozata jeldlte ki. A jelen iranyelvtervezetet Dr. Kiss Emese és
Dr. Szekanecz Zoltan allitotta Ossze kulfdldi iranyelv adaptacidk alapjan. Ezt
kovetden a fejlesztécsoport véleményezte azt.

2. Irodalomkeresés, szelekcio

A bizonyitékok keresése a PubMed/MEDLINE elektronikus adatbazisbdl
tortént kulcsszavak beirasa segitségével. A felhasznalt irodalom és kuilféldi
irAnyelvek angol nyelvl impakt faktoros folydiratban megjelent kozlemények.
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3. Felhasznalt bizonyitékok erésségének, hianyossagainak leirasa (kritikus
értékelés, ,bizonyiték vagy ajanlas matrix”), bizonyitékok szintjének
meghatarozasi médja

A kulfoldi ajanlasokban szereplé evidencia szintek és ajanlas er6sségek
valtoztatas nélkul kerlltek elfogadasra.

A fejleszt6 csoport mindig ellendrizte a bizonyitékok hazai viszonyok kozotti
relevanciajat. Amennyiben a bizonyittk nem a magyarorszagi viszonyoknak
megfelel6 kiindulasi adatokra tdmaszkodott, ott a fejlesztécsoport konszenzusa volt
meérvado.

4. Ajanlasok kialakitasanak modszere

Az adaptaciora kivalasztott iranyelvek a Centre for Evidence-Based Medicine.
EBM Tools. Finding the Evidence. Levels of Evidence. University of Oxford; 2001.
[(67)] besorolasi rendszerét alkalmazzak, ennek atvétele tortént jelen iranyelv
esetében is.
Alapelve, hogy magasabb a tobb, j6 mindségl (jol tervezett és kivitelezett)
alaptanulmanybdl szarmazo bizonyiték (,body of evidence”) megbizhatésagi szintje,
kilénésen, ha azok eredményeit szisztematikus moddszertannal (meta-analizis,
szisztematikus 6sszefoglalok) dolgozzak fel. Az alaptanulmanyok kézil a randomizalt
kontrollalt vizsgalatokat teszi a legmagasabb szintre, majd az eset-kontroll és
kohorsz, végul eset-bemutatasok, -sorozatok, s legvegul a kutatasi korulmeények
nélkuli szakért6i vélemények sorakoznak. Abban az esetben, ha az adaptalt iranyelv
ajanlasai kozott nem szerepld, azt kovetben megjelent bizonyitékra alapozott ajanlas
kerUlt megfogalmazasra, akkor a bizonyitékot, az azt leiré6 tanulmany kritikus
ertékelése utan ezzel a modszerrel besoroltuk, és az ajanlas ez alapjan kapta meg
besorolasi fokozatat.

5. Véleményezés modszere

Az iranyelvtervezetet a koordinator (Dr. Szekanecz Zoltan) elektronikusan
szétkuldte. A fejleszt6csoport tagjainak véleményét beépitette a tervezetbe. A
maodszertani szlrbértékelés javaslatait beépitette a tervezetbe, elektronikusan ismét
szétkuldte a fejlesztbcsoport tagjainak. Az & véleményuk beillesztésével,
jévahagyasukkal ujra benyujtotta a tervezetet.

6. Fliggetlen szakért6i véleményezés modszere
Nem relevans.

XI. MELLEKLET

1. Alkalmazast segité6 dokumentumok
1.1. Betegtajékoztatd, oktatasi anyagok
Dr. Nagy Gyorgy, Dr. Kiss Emese: Legfontosabb kérdések és valaszok a
Lupusrol
Elektronikus elérhetéseég: http://www.lupusz.hu/legfontosabb/index.php

1.2.Tevékenységsorozat elvégzésekor hasznalt ellen6rzé6 kérdbivek,
adatlapok
Nincsenek.

36/44



http://www.lupusz.hu/legfontosabb/index.php

Egészségiigyi szakmai iranyelv 000761
EGESZSEGUGYI SZAKMAI IRANYELV - A SZISZTEMAS LUPUS ERYTHEMATOSUS
DIAGNOSZTIKAJAROL, KEZELESEROL ES GONDOZASAROL

37/44



Egészségiigyi szakmai iranyelv 000761
EGESZSEGUGYI SZAKMAI IRANYELV - A SZISZTEMAS LUPUS ERYTHEMATOSUS
DIAGNOSZTIKAJAROL, KEZELESEROL ES GONDOZASAROL

1.3. Tablazatok .
1. tablazat: Az SLE SLICC/ACR klasszifikaciés kritériumai (8)

Klinikai kritériumok

1. Akut cutan lupus és subacut cutan lupus
a, akut cutan lupus
Pillangé erythema
Bullosus lupus
Toxicus epidermalis necrolysis tipusu lupus
Maculopapulosus lupus forma
Fotoszenzitiv lupus

b, Subacut cutan lupus (psorisiform és /vagy annularis, policiklikus, hegesedés nélkil gyogyul)

2. Krénikus cutan lupus
Klasszikus discoid lupus (a,b) (hegesedéssel, hajas fejb6ron heges alopeciaval jar)
a,Lokalizalt
b, Generalizalt
Hypertrophias (verrucosus) lupus
Lupus panniculitis (lupus profundus)
Nyalkahartya lupus
Lupus tumidus
Chilblain lupus
Discoid lupus/lichen planus overlap

3. Nyalkahartya fekélyek
szajpadon, buccalisan, nyelven vagy az orrban

4. Nem heges alopecia (diffuz)

5. Synovitis
tobb, mint két izlletet érint (duzzanat, nyomasérzékenység)
VAGY
reggeli, legalabb két izlilete érintd izlleti merevség

6. Serositis
Tipusos pleuralis fajdalom tébb, mint egy napig
VAGY
pleuralis folyadék
VAGY
pleuralis dorzsodlés

Tipusos pericardialis fajdalom t6bb mint egy napig

VAGY

pericardialis folyadék

VAGY

pericardialis dorzsolés

VAGY

pericaritis electrokardiografias jelei (kivarva egyéb pericarditis okot) VAGY
pericaritis electrokardiografias jelei (kivarva egyéb pericarditis okot)

7. Veseérintettség
=500 mg/24 6ra.
VAGY

az Uledékben vorosveértestek, cylinderek

8. Neuroldgiai tiinetek
Epilepszia

38/44




Egészségiigyi szakmai iranyelv 000761
EGESZSEGUGYI SZAKMAI IRANYELV - A SZISZTEMAS LUPUS ERYTHEMATOSUS
DIAGNOSZTIKAJAROL, KEZELESEROL ES GONDOZASAROL

Pszichozis

Mononeuritis multiplex

Myelitis

Periférias vagy kranialis neuropathia
Akut konfuzus allapot

9. Hemolitikus anemia

10. Leukopenia/lymphopenia
Leukopenia (4,000/mm3 legalabb egy alkalommal)
VAGY
Lymphopenia (1 ,000/mm° legalabb egy alkalommal)

11. Thrombocytopenia
(100,000/mm3 legalabb egy alkalommal)

Immunolégiai kritériumok
1. ANA pozitivitas
2. Anti-dsDNS antitest legalabb a kétszeres a normal tartomanynak
3. Anti-Sm pozitivitas
4. Antifoszfolipid antitestek
Pozitiv lupus antikoagulans
Fals-pozitiv  szifiiszs teszt (Treponema pallidum immobilizaci6 vagy abszorpcids
fluorescensvizsgalattal legalabb 6 hdnapon beliil)
Kdzepes vagy magas titerben pozitiv antikardiolipin antitestek (IgA, 1gG, or IgM)
Pozitiv anti—B2 glycoprotein | (IgA, 1gG, or IgM)

5. Alacsony komplement szintek
Alacsony C3, C4, CH50

6. Direkt Coombs pozitivitas hemolizis jelei nélkiil

"A betegben SLE klasszifikalhato, ha négy kritérium teljesiil (ebbdl legalabb egy
klinikai és legalabb egy immunoldgiai) VAGY a betegnek biopsziaval igazolt, SLE-
kompatibilis nephritise van és ANA vagy anti-dsDNS antitest pozitiv

39/44




Egészségiigyi szakmai iranyelv 000761
EGESZSEGUGYI SZAKMAI IRANYELV - A SZISZTEMAS LUPUS ERYTHEMATOSUS
DIAGNOSZTIKAJAROL, KEZELESEROL ES GONDOZASAROL

2. tablazat: Az SLE aktivitasanak meghatarozasa a SLEDAI pontrendszer
alapjan (22)]

Tiinet Pontszam

Convulsio

Pszichozis
Pszicho-organikus szindréma
Latasromlas

Agyideg tunet

Lupusos fejfajas
Cerebrovascularis ictus
Vasculitis

Arthritis

Myositis

Cylindruria

Haematuria

Proteinuria

Pyuria

Friss bérkiutés
Alopecia

Nyalkahartya fekély
Pleuritis

Pericarditis

Alacsony komplement szint
Magas anti-DNS szint
Laz

Thrombocytopenia
Leukopenia

) 2 a2 NDDNDNDNDNDNNDNNPDAEPAADPADPS DS D000 OO0
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3. tablazat: Az SLE krénikus szervi karosodasanak meghatarozasa SLICC
Damage Index (SDI)segitségével (25)]

Tiinet

Pont

Ocularis tlinetek:

Cataracta
Retinopathia/Opticus atrophia

Neuropszichiatriai tiinetek:

Cognitiv dysfunctio

Convulsio

Cerebrovascularis katasztrofa
Agyideg lézid/periférias neuropathia
Myelitis transversa

Veseérintettség:

Glomerularis filtracios rata <50%

Proteinuria >3.5g/nap
VAGY
Végstadiumu veseelégtelenség

Légz8szervi tlinetek:

Pulmonalis hypertensio
Pulmonalis fibrosis
»Shrinking lung syndrome”
Pleuralis fibrosis
Pulmonalis infarctus

JEE L L L QIS §

Cardiovascularis tlinetek:

Angina/coronaria bypass
Akut myocardialis infarctus
Cardiomyopathia

Vitium

Pericarditis

_ A A~

Periférias érszovédmények:

Claudicatio

Kis terjedelm fekély

Nagyobb szdvetlézio (ujj/végtag)
Mélyvéna thrombosis

Gastrointestinalis panaszok:

Belek/ maj/ 1ép/ epehdlyag eltavolitasa
Mesenteralis erek elégtelensége
Kronikus peritonitis

Strictura/ felsé Gl mitét

_ A~

Mozgasszervi tiinetek:

Izom atrophia/gyengeség
Deformald/erosiv arthritis
Osteoporosis toréssel
Avascularis csontnecrosis
Osteomyelitis

_ e~ A

Boértiinetek:

Heges alopecia
Kiterjedt hegesedés a béron
Bor fekély
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Cutan vasculitis

Egyeéb:
[ ]

Korai gonadalis elégtelenség
Diabetes mellitus
Malignus daganat

000761
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4. tablazat: A lupus nephritis szovettani klasszifikaciéja az ISN/RPS szerint (51)]

Osztaly

Elnevezés

Fontosabb jellemzdék

Minimalis mesangialis lupus nephritis

-Mikroszkoposan eltérés nélkili glomerulusok; immunfluoreszcens
vizsgalattal a mesangiumban immundepozitumok

Mesangialis proliferativ lupus nephritis

-Fénymikroszkoppal barmilyen mértékil, csak a mesangiumban létrejott
sejtdussag/matrixszaporulat; immunfluoreszcenciaval a mesangiumban
immundepozitumok

-Immunfluoreszcens vagy elektronmikroszképos vizsgalattal el6fordulhat
1-2 kacsban subepithelialis vagy subendothelialis depozitum, de
fénymikroszképpal nem.

Focalis lupus nephritis

-Aktiv vagy inaktiv, focalis-segmentalis vagy globalis endo- vagy
extracapillaris glomerulonephritis a glomerulusok kevesebb, mint 50%-
aban; focalisan subendothelialis immundepozitumokkal; mesangialis
eltérésekkel vagy azok nélkul.

lll (A). Aktiv [ézidk: focalis proliferativ lupus nephritis

lll (A/C). Aktiv és kronikus léziok: focalis proliferativ és sclerotisald
lupus nephritis

lll (C.) Idiilt inaktiv 1ézidk glomerularis hegesedéssel: focalis sclerotisalo
lupus nephritis

Diffuz lupus nephritis

-Aktiv vagy inaktiv, diffus-segmentalis vagy globalis endo- vagy
extracapillaris glomerulonephritis a glomerulusok t6bb, mint 50%-aban;
diffusan subendothelialis immundepozitumokkal; mesangialis
eltérésekkel vagy azok nélkil. Ezt az osztalyt a gyulladasos folyamat
intraglomerularis kiterjedtsége szerint diffiz-segmentalis (IV-S), valamint
diffus-globalis (IV-G) csoportba soroljak. IV-S: a gyulladasos lézi6 a
glomerulusok kevesebb, mint 50%-aban segmentalisan jelentkezik; V-
G: a gyulladasos 1ézi6 a glomerulusok tdbb mint 50%-aban globalisan
jelentkezik. Segmentalis a [ézi6, ha glomerulusatmetszetnek kevesebb,
mint a felében van jelen.

-A IV-es osztalyba sorolanddk azok a diffus drotkacslézids esetek,
melyekhez nem vagy csekély mérték( glomeruléris proliferacié tarsul
IV-S (A). Aktiv léziok: diffus-segmentalis proliferativ lupus nephritis
IV-G (A). Aktiv léziok: diffus-globalis proliferativ lupus nephritis

IV-S (A/C). Aktiv és kronikus léziok: diffus-segmentalis proliferativ és
sclerotisald lupus nephritis

IV-G (A/C). Aktiv és krénikus léziok: diffus-globalis proliferativ és
sclerotisald lupus nephritis

IV-S (C). Idult inaktiv |ézidk glomerularis hegesedéssel: diffus-
segmentalis sclerotisalo lupus nephritis

IV-G (C). IdUlt inaktiv Iézidk glomerularis hegesedéssel: diffus-globalis
sclerotisalé lupus nephritis

Membranosus lupus nephritis

-Globalisan vagy segmentalisan jelenlévé subepithelialis
immundepozitumok fénymikroszkoppal észlelhetd eltérései mesangialis
eltérésekkel vagy azok nélkil; vagy
immunfluoreszcens/elektronmikroszképos vizsgélattal kimutatott
subepithelialis immundepozitumok

-Az V. osztélyu lupus nephritis kombinalédhat Ill. osztalyu vagy IV.
osztalyu lupus nephritis-szel, ilyenkor proliferativ lupus nephritis és
membranosus lupus nephritis tarsulasat kell kérismézni

-Az V. osztélyu lupus nephritis jarhat elérehaladt sclerosissal.

VL.

El6érehaladt sclerotizald lupus
nephritis

-A glomerulusok legalabb 90%-a globalisan heges, rezidualis aktivitas
nem észlelhetd.
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5. tablazat: Az SLE neuropszichiatriai tlineteinek besorolasa az ACR szerint
(54)]

Koézponti idegrendszeri tiinetek Periférias idegrendszeri tiinetek
Asepticus meningitis Guillain-Barré szindréma
Cerebrovascularis betegség Autoném neuropathia
Demyelinisatios szindroma Mononeuropathia
Mozgaszavarok Myasthenia gravis
Epilepsia Cranialis neuropathiak
Akut confusus allapot Plexopathia
Szorongasos zavarok Polyneuropathia
Cognitiv dysfunctio
Viselkedészavarok
Psychosis

1.4. Algoritmusok
Lasd 1. abra.

1.5. Egyéb dokumentumok
Nincsenek.
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