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A holyagkepzodeés
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HOl yagos betegseéege

e Holyagok

* Er6ziok

« Porkkel fedett er6ziok
« Erythema = holyagok

« Urticariform, exsudativ, erythemas plakkok

« Pigmentalt és depigmentalt foltok




Ok a: a boOérben és kerir

Desmosomalis (D), hemidesmosomalis (HD), nem
hemi desmosomalis basalis
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Desmosomalis (BM)hemidesmosomalis (HD), nem
hemi desmosomal i s Dbasal
aut ol mmunit as

D HD BM Immunkomplexek
Pemphigus Pemphigoid Dermatitis

herpetiformis
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Intraepidermalis résképzodés
Pemphigus

§ pemphigus foliaceus (bulla: str. granulosum)
§ pemphigus vulgaris (suprabasalis acantholysis)

8 ritka pemphigus formak



Pemphigus vulgaris: a tdan
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Gyakoribbpemp hi gust provokal o

A hat 6any angebtaanb ovliaigty] a b a

akt-$M csoport (thiol) v anrSHcsoport (thiol) nincs

D- Penicillamin, bucillamin o o
Penicillin (€s szarmazékai)

Angiotensin convertase enzim gatlk: Cephalosporinok
captopril, enelapril, stb Angiotensin receptor blokkolok
Arany készitmények

Pyritinol,piroxicam

thiamazol, thiopronin

Felteéetelezett egyeéeéb hatanyagok
NSAID (féleg pyrazolon szarmazékok), rifampicin, phenobarbital, alpha-interferon ,
interleukin-2, propranolol, levodopa, heroin, sth




Kettodos resképz

Autoimmunitas desmosomalis és hemidesmosomalis molekulak
ellen

paraneoplasticus pemphigus



Desmosomalis- HemidesmosomaligHD) — BM (nem hemidesmosomalis
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Pemphigus csoport

subcornealis

intraepidermalis
suprabasalis

PNP

Kettos rés:
Para-Neoplasticus
Pemphigus

2mphigoid csopca

| « BM mentén

subepidermalis

A holyagképzodés szintjei



Pemphigus betegségcsoport kezelése
(JEADV, 2015 Mar;29(3):405-14)

A pemphigus foliacues enyhébb, mint a pemphigus vulgaris
Standard bazis kezelés:
« 0.5-1.5mg/kg - 2 mg/kg Prednisolon (két hét)

(iv Iokéskezelés nem mutat eldnyt) (Arch Dermatol, 2006, 142:570-6).

Adjuvans kezelések:
1. vonal
— Azathioprin 1-3 mg/kg/nap (idioszinkrazias reakciora figyelni- (TMTD- thiopurine
methyltransferase szint)
— (Mycophenolate mofetil (2g/day) or mycophenolic acid (1440 mg/day )
2.vonal

- Anti-CD20 monocl. elleanyag (rituximab 2 x 1g i.v. (2 hetente) v. 4x375 mg/m2
(hetente)

- Intravenas immunoglobulins (IVIG, 2g/kg/ho)

- Cyclophosphamide (500 mg i.v. bolus, v. per os 2 mg/kg/die)
- Methotrexate (10-20 mg/hét)

-( Dapson 100 mg/die v. Max. < 1.5 mg/kg/day)



Subepidermalis hélyagképzodés:
(basalis membran mentén)

« Autoellenanyagok hemidesmosomalis
molekulakhoz
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Hemidesmosoma
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Subepidermalis bulla (basalis
membran mentén)

IgG pemphigoid
« Bullous pemphigoid
* Nyalkahartya (hegesed6 nyalkahartya) pemphigoid
* Ritka korformak:
— epidermolysis bullosa acquisita
— Laminin 332,
— Laminin gamma 1
— Gyogyszer indukalta korformak

* IgA pemphigoid



Pemphigoi dot provokal 6 gyogysze

Thiol szarmazékok penicillamin, ACE gatlok (captopril,

enalapril, stb)

Diureticumok furosemid

Antibiotikumok penicillin, amoxicillin, ampicillin, egyéb

Egyéb szerek: NSAID, UVB, UVA,




Pemphigoid betegségcsoport kezelése (Br J Dermatol. 2015 Apr;172(4):867-77

Lokalizalt korkép

15t choice

91 Superpotent topical corticosteroids, on lesions only (1, validated)
91 Nicotinamide + tetracycline (2, non-validated)

9 Topical immunomodulators (e.g. tacrolimus) (4, non validated)

2"d choice
9 Dapsone, sulfonamides (3, not validated)
91 Erythromycine, penicillins (4, non-validated)



Pemphigoid betegsegcsoport kezelese

Generalized disease (mild or extensive/persistant)

1st choice
9 Oral corticosteroids (1, validated for prednisone)

1  Superpotent topical corticosteroids, on whole body sparing the face (1, validated)
9 Nicotinamide + tetracycline (2, non-validated)

Extensive/persistent disease

1t choice, continuating

gradually reduced or terminated oral corticosteroid + azathioprine (2, non-validated)
gradually reduced or terminated oral corticosteroid + Methotrexate (3, non-validated)
gradually reduced or terminated oral corticosteroid + Dapsone, sulfonamides (3, not validated)
Azathioprine (2, non-validated)

Methotrexate (3, non-validated)

gradually reduced or terminated oral corticosteroid

= =4 4 4 A 2

2" choice
1 Intravenous immunoglobulins (3, non-validated)
1  Anti-CD20 mADb, anti-IgE mAb (4, non validated)
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Dermatitis herpetiformis

Hatter Kivizsgal as
Glutén sensitivitas indukalta| DH bortlinetei  (TG3),  coliakia
komplex TG autoimmunitas (TG2)

szerologia: kettos, TG2 + TG3

ELISA pozitivitas
ritka: glutén indukalta neuropathia
(TG6)

Malabsorpcio (latens coliakia miatt

gyakorti)

vashianyos anaemia, késoi pubertas,
korai osteoporosis, alacsony termet,
fogzomanc defektus, haspuffadas,

diarrhoe, obstipacio, zink hiany

(alopecia), vitamin hianyok




Dermatitis herpetiformis

Malignomak tarsuldsa tartdsan

nem diétazo betegekben (ritka)

adenocarcinoma, enteropathia
asszocialt ~ lymphoma, egyéb
lymphomak

Autoimmun betegségek tarsulasa

(gyakori, ritka)

hyper & fiypothyreosis .t i p
diabetes, anaemia perniciosa
IgA
nephropathia, LE,S) 6 gr e n

primér biliaris cirrhosis,




Dermatitis herpetiformis

Dapsone indukalta mellékhatasok

csontveld6  suppresszido,  haemolyticus
anaemia, peripherias neuropathia, toxikus

hepatopathia, DRESS szindréma

Orokletes hajlam csaladtagokat sztirni DH és colidkia
iranyaban

Javasolt rendszeres v. alkalomszer( | gastroenterologus, endokrinolégus,

konzultacio diabetologus, dietetikus, neurologus,

fogorvos




Dermatitis herpetiformis, a
Kivétel:

 terapia: gluten-mentes diéeta

« tunetel kezeles: dapsone

(diamino-diaphenyl-sulfone)



Mit tegyunk, ha autoimmun holyagkepzodés lehetbsege
merul fel?

Verifikaljuk a diagnozist
e szovettan
 Immunofluorescens szovettan

« szerologial vizsgalatok keringo ellenanyagok
detektalasara
— IDIF
— ELISA

Zarjuk Ki
« a gyogyszer provokalta korformakat
e a tumor provokalta autoimmunitast



