Az autoimmun betegségek

elofordulasa veleszuletett
immunhianyos allapotokban
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Az immunrendszer feladata

Sajat és idegen felismerése
Koérokozo mikroorganizmusok elleni védekezés

A szervezet sajat, megvaltozott sejtjeinek a
felismerése, eliminalasa
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® Védeni a szervezetet a
veszélyes, karos
anyagoktdl ugy, hogy
lehet6leg ne sértiljon a
sajat struktura.

e a kiils6 (baktériumok,
virusok, gombdk, parazitak

* és bels6 anyagoktol
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Az immunrendszer mukodéese nem mas,
mint az immunvalasz, de ahhoz, hogy

ezt megeértsuk, meg kell ismerkedntnk a
reakcioban résztvevd anyagokat.
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Masodlagos
nyirogszervei

(€0, nyiroxesornok,

rrizindula, 0or- 23
nyalianariyz
irnrnunsejijei)

Az immunrendszer szervei

mandulak

csecsemomirigy

nyirokcsomok

nyalkahartyak
(legutakban)

csontvelo

lép

bélrendszer
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Fogalmak

A védekezési folyamatot kivalté anyagok az
madas néven immungének,

e -immunvalaszt valt ki

Az antigének felépitésében els6sorban fehérjék, allati,

novényi vagy szintetikus eredett polipeptidek vesznek
reszt.
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immunitds: a szervezet olyan valaszképessége valamely
korokozdval vagy toxinnal szemben, amely azt a
karosodastol megvédeni képes

antitest vagy ellenanyag: a szervezet altal termelt
molekula (immunglobulin, Ig), mely specifikusan képes
kotédni antigén(ek) bizonyos jellegzetes részeihez



http://www.pdfcompressor.org/buy.html

PDF Compressor Pro



http://www.pdfcompressor.org/buy.html

PDF Compressor Pro

Velesziletett immunitas
Nem specifikus valasz
Azonnali, maximalis valasz
Sejtes és humordlis komponensek

Nincs memoria

Az élet szinte minden formajaban
megtalalhaté

Szerzett immunitas
Patogén és antigén specifikus valasz
A valasz késik a tdmadashoz képest

Sejtes és humordlis komponensek

Memoria kialakuldsa

Csak a gerincesek egy csoportjaban:
allkapcsosak
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Immunhianyos allapotok

Az immundeficienciak az immunrendszer hianyos
mukodését jelentd koros allapotok, melyek els6sorban az
infekciok elleni csokkent védekezbképességben nyilvanulnak
meg.

Tartosan fennall6 immundetficienciakban, amennyiben a
beteg az infekcids halalozast elkeruli, tumoros betegségek,
egyes immundeficienciakban autoimmun betegségek

léphetnek fel.


http://www.pdfcompressor.org/buy.html

PDF Compressor Pro \/

Primer immundeficienciak

Fagocitasejt-
defektusok
18%

Antitesthianyok
50%

Kombinalt
Immundefektus
20%
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Ismétlodo fertozések
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eltéreés
B Koros
phagocytosis
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chemotaxis
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W Antitest
hiany
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Az immunhianyos allapotok
formai

® Fiziologias 1D: sz€ls6 életkorok (Gyszulottkor, idéskor),

terhesség
® Veleszuletett ID: primer immundefektusok

o Szerzett ID: szekunder immundefektusok

AIDS
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Immunhiannyal jaré allapotok

Primer immundefektusok

Szekunder immunhianyos allapotok
* Aplasztikus anaemia
e Malignus betegségek (leukaemia, lymphoma)
e Autoimmun koérképek
e HIV és mas virusok (pl. CMV, EBV, HCV)
* Hoyéb kronikus betegségek (vese, maj, diabetes mellitus)

* Splenectomia, égés
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“Autoimmun betegség

[lyenkor az immunrendszer sajat strukturakkal
szemben kialakult tolerancidja megsztnik, kiilonboz6
okok miatt a szervezet anyagait tekinti idegennek, és a
sajat sejteteket, szerveket tamadja meg.

Ezek a folyamatok vezetnek az un. autoimmun
betegségek kialakulasahoz.
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Mit jelent az autoimmunitas?
Lényege:

— B

abnormdlis immunoldgiai reakcié (autoantitest,
autoreaktiv T-sejt) a gazdaszervezet antigen

komponenseivel szemben

Klinikai kovetkezmények
Az autoimmunitas nem ritka!
Nem mindig okoz betegséget
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Primer immunhiany -Autoimmun

betegség

Primer immunhiany barmely életkorban
felismerésre kertilhet!

e Agammaglobulinaemia
e IgA hiany

e IgG hidny

e Hyper IgM szindroma

e Valtozé immunhiany
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>A patogen autoimmunitas kialakulasanak
fazisai

Genetikai tenyezok

\/ = Y Autoimmun betegség
Normal Benignus —— Patologias — Nem differencialt -NDC

Immunitas Autoimmunitas Autoimmunitas 3
A ,  Detimitv - Ayt6immun

Kornyezeti tényezok
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csoportositasa

Poliszisztémas Sejtspecifikus Szervspecifikus
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Tissues of The Body Affected
By Autoimmune Attack
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Autoimmune Rheumatoid Arthristis
Disorder Ankylosing Spondylitis
Polymyalgia Rheumatica

Leukemia
Lupus
Hemolytic
Dysglycemia

Muscles

Neducnd Bhnod Flom Fibromyalgia
Muscular Dystrophy

Gl Tract

Celiac
Chron’s Disease
Ulceratic Colitis f

j‘j?‘ Lungs
Nerves Asthma Psoriasis

Peripheral Neuropathy Wegener's Scleroderma
Diabetic Neuropathy Granulomatosis Vitiligo
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A poliszisztémas autoimmun betegségek
kialakulasanak folyamata

Genetikai hajlam + hormonalis valtozasok +
kornyezeti tényezok,

Immunoladgiai eltérések, klinikai tiitnetek nélkiil
Nem differencidlt collagenosis:

Immunoldgiai eltérések, klinikai tiitnetekkel
Poliszisztémds autoimmun betegség:

Immunologiai eltérések, jellegzetes klinikai
tilnetekkel
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Az autoimmun betegségek csoportositasa

El6fazis — nem differencialt korallapotok

Atmeneti, tranzitorikus — autoimmun allapotok,
korképek

Primer — autoimmun betegségek
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Autoimmun betegségek jellemzai

évekkel korabban - bevezet6 tiinetek
rendszerbetegség

hullamz¢ lefolyas - aktiv/inaktiv szakasz
jellegzetes a klinikai tiinetcsoport
diagnosztikus kritériumok - ARA kritériumok
belszervi érintettség

Alacsony fvs szam (kiv.: M. Still - ahol magas)
izuleti panaszok

nonsteroid (NSAID) / steroid fiiggés
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_Auteimmun betégsegeleelofordulasa/

“nemek kozotti megoszlasa

Egyre tobb betegségrol
dertl ki annak
autoimmun eredete.

Kb. 80 autoimmun
betegséget ismeriink

N6 a betegek tulélési
esélye a terapids
lehet6ségek terjedésével

A magyar lakossag kb. 5-
6%-a autoimmun beteg

Jellemz6 a néi
dominancia

Autoimmune Diseases
Disproportionately Affecting Women

HASHIMOTO'S SYSTEMIC LUPUS SJOGREN'S PRIMARY BILIARY
THYROIDITIS ERYTHEMATOSUS SYNDROME CIRRHOSIS

B8 b

SCLERODERMA RHEUMATOID ARTHRITIS  MULTIPLE SCLEROSIS
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Autoimmun betegségek tarsulasa

Csaladon beliil az autoimmun betegség hajlam
oroklodik

Autoimmun betegség tarsulasok (pSs + autoimmun
pajzsmirigybetegség)

Meglévo autoimmun betegség rizikot jelent tovabbi
autoimmun betegségre

Tarsulasok, atfedések, overlap

K6z6s (hasonld) genetikai hattér
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~Prevalence of selectec
autoimmune diseases®*

. Psoriasis
Crohns

IS Type 1 Diabetes

Number of cases per 100,000 people
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Gyermekkori autoimmun betegségek
kialakulasanak okai

avaz- és izomrendszer fejletlensége, novekedési,
fejl6dési potencia

a gonadok és a hormonelvalasztas éretlensége
éretlen és tapasztalatlan immunrendszer

limitalt antigén expozicio

genetikailag determinalt rendellenességek korai
megjelenése
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Autoimmun betegség = gyulladas?!

Altalanos jelek:
l.az Autoimmune Diseases

Elesett altalanos allapot
Gyorsult siillyedés
[zom- és iziileti panaszok

Etvagytalansag Oldm,ﬂ.g
Fvs szam ?! scleroderma

Akut fazis fehérje szaporulat
CRP? (IL-6 medialt), Procalcitonin
Lymphadenomegalia
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Altaldnos gyulladas diagnosztika

Vérsejtek
Fehérvérsejtszam
Neutrophil granulocytaszam
Lymphocytaszam
Monocytaszam
Thrombocytaszam
Vorosvérsejtszam (hemoglobin
Vorosvérsejt-sullyedés gyorsul

l = csOkkent: SLE; pSs; RA; Felty-szindroma; PM/DM
1 = emelkedik: Still-betegség; RA

— e — — — —
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Altaldnos gyulladas diagnosztika

Szerologia
IgG, IgA, IgM
Komplement 3-as faktor (C3)
Komplement 4-es faktor (C4)

Komplementaktivitas (CHs0)

C-reaktiv protein 7
Transzferrin

Immunkomplex 7
Krioglobulin el6fordulhat (pl.vasculitisben)

|= csokkent; t=emelkedett
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¢ Still betegség - juvenilis
rheumatoid arthritis (JRA)

* SLE

e Vasculitisek - arteritis

temporalis, Wegener s.,
PAN

* RA, SNSA

* Polymyositis,
dermatomyositis

* MCTD

* Overlap
FUO formdjdaban
jelentkezhetnek
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e
Autoimmun betegségek

funetei !
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AZ SLE diagnosztikai kritériumai (Ara,
1982; Hochberg szerint modositva 1997

* 1. vespertilio (pillangoszarny
erythema)
* 2. discoid bértiinetek
* 3. fényérzékenység
* 4.szajnyh. fekély
* 5. nem destrudlo izileti gyulladas
* 6. serositis (pleuritis, pericarditis)
° 7.veseérintettség
* 8. neuroldgiai tiinetek (convulzio,
psychozis)
9. vérképzoszervi tiinetek
(haemolytikus anaemia,
leukopenia, lymphopenia,
thrombocytopenia)

10. immunszerologiai eltérések
(anti-DNS, anti-Sm, anti-CL)

1. ANA pozitivitas
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Discoid bérjelenség
SLE, Discoid lupus erythematosus
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Nyalkahartya elvaltozas - aphta

* SLE

* Behcet-szindroma
» Kawasaki-betegség
* Stevens-Johnson

szindroma
¢ Lyell-szindréma
* IBD

Fertozes
- HSV fert6zés
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Szemtunetek » Uveitis — posterior
a. Idiopathias

b. Szisztémas
betegség része:

RA,

Behcet-kor,
Reiter-kor



http://www.pdfcompressor.org/buy.html

Parotis duzzanat

PDF Compressor Pro /
£

* Sjogren szindroma
+ Anti-SS-A (90%)
« Anti-SS-B (70-75%)

- RF pozitivitas
« RA-val tarsulds
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temporalis

* id6sebb egyéneknél (féleg
nék),

* laz - FUQO,

* fejfdjas,

* fogyas,

® anaemia,

* jelent6sen gyorsult WE,

* vastag koteges artéria,

* hirtelen kialakul6 lataszavar
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lzuleti gyulladas, duzzanat, fajdalom
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Still betegseg - exanthema

® Morbilliform, urticariform

* Laz alatt jelentkezik altalaban
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lzuleti gyulladas, deformitas - RA
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- Pajzsmirigy - subacut thyroiditis

laz
rossz kozérzet

pajzsmirigy duzzanat, és
fajdalom,

fogyas

gyorsult We

pajzsmirigyfunkcidkban
észlelt eltérés

Steroid kezelés!
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Erythema nodosum

e Sarcoidosis
e IBD: M. Crohn

Colitis ulcerosa
® Behcet-szindroma

* Gydgyszer-provokacio
* Fertdzes
e TBC, Yersiniosis, Ornithosis,
Leptospirosis, Mycoplasma
pneumoniae inf,,
Campylobacteriosis stb.
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differencidlt autoimmun

betegség /collagenosis/

* Arthritis, arthralgia

* Myositis, myalgia,

* Savéshartya gyulladasok
(mellhartya, szivburok)

* Raynaud jelenség

Kimenetel:

* 25-30% romlik meghatarozhaté
kotdszoveti betegségbe

* 40-50% nem differencialodik
* 10-20% visszafejlédik
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Differencial diagnozis

Sok esetben nagyon nehéz!!

Az autoimmun betegség diagnozisa gyakran a
beteg tartos nyomonkovetésevel, akar éevek mulva
lehetséges.

Segithet az immunologidaban jartas szakkonzilium!

Naproxan proba!

- Infekcid?

- Autoimmunbetegség ?

- Egyéb (haematolégiai megbetegedés, tumor)?
e Steroid?!
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Az autoimmun korképek kezelése

® immunszuppressziv terdpia: nonsteroid,
corticosteroid, citosztatikumok
(azathioprin, cyclophoszphamid,
metothrexat), cyclosporin A, antimalarias
szerek

* kiegészito kezelések:

adjuvans terapia, plasmaferesis, human
immunglobulin, fizikoterapia, psyches
vezetes.
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Ha egészsegesek vagyunk

azt az immunrendszer mikodésének
koszonhetjiik.
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Az
immunrendszer
erositése...

Egészséges
életmod,
taplalkozas,
sport,
megfelel6
kornyezet
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