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I. IRANYELVFEJLESZTESBEN RESZTVEVOK

Tarsszerzo Egészségiigyi Szakmai Kollégiumi Tagozat(ok):

1. Bor- és nemibetegségek Tagozat
Dr. Szegedi Andrea bérgyodgyasz, klinikai immunologus, allergologus, elndk
Dr. Bata Zsuzsanna borgyogyasz, klinikai immunolégus, allergologus, tarsszerzd

Fejleszté6 munkacsoport tagjai:

Dr. Gaspar Krisztian bérgyogyasz, klinikai immunologus, allergologus, tarsszerzo
Dr. Kiny6 Agnes bérgyogyasz, klinikai immunolégus, allergologus, tarsszerzé

Dr. Hidvégi Bernadett bérgyogyasz, klinikai immunologus, allergologus, tarsszerzo
Dr. Bels6é Nora bérgyogyasz, klinikai immunologus, allergologus, tarsszerzo

Dr. Fabos Beata bérgyogyasz, klinikai immunoldgus, allergologus, tarsszerzo

Dr. Nagy Gabriella bérgyogyasz, klinikai immunologus, allergologus, tarsszerzo

Véleményezo Egészségiigyi Szakmai Kollégiumi Tagozat(ok):

1. Haziorvostan Tagozat
Dr. Szab6 Janos, haziorvos, elndk, véleményezd

2. Klinikai immunologia és allergolégia Tagozat
Prof. Dr. Kiss Emese, belgyogyasz, reumatologus, klinikai immunologus, allergologus, elndk, véleményez6

3. Gyermek alapellatas (hazi gyermekorvostan, ifjisagi és iskolaorvoslas) Tagozat
Dr. Kovacs Tamas, gyermekgyogyasz, elndk, véleményezd

4. Csecsemo- és gyermekgyogyaszat Tagozat
Dr. Bereczki Csaba, csecsemé- és gyermekgyogyasz, csecsemd- ¢€s gyermekgyogyasz intenziv terapia
szakorvosa, nefrologus, klinikai farmakologus, elndk, véleményezd

»AZ egészségiigyi szakmai iranyelv készitése soran a szerzoi fiiggetlenség nem sériilt.”

»AZ egészségiigyi szakmai iranyelvben foglaltakkal a fent felsorolt egészségiigyi szakmai Kkollégiumi
tagozatok dokumentaltan egyetértenek.”

Az iranyelvfejlesztés egyéb szereploi

Betegszervezet(ek) tanacskozasi joggal:
Nem kertilt bevonasra.

Egyéb szervezet(ek) tanacskozasi joggal:
Nem kertilt bevonasra.

Szakmai tarsasag(ok) tanacskozasi joggal:
Nem kertilt bevonasra.

Fiiggetlen szakérto(k):
Nem kertilt bevonasra.
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II. ELOSZO

A bizonyitékokon alapuld egészségligyi szakmai irdnyelvek az egészségiigyi szakemberek és egyéb felhasznalok
dontéseit segitik meghatarozott egészségiigyi kornyezetben. A szisztematikus modszertannal kifejlesztett és
alkalmazott egészségiligyi szakmai iranyelvek, tudomanyos vizsgalatok altal igazoltan, javitjak az ellatas
minbségét. Az egészségiigyi szakmai iranyelvben megfogalmazott ajanlasok sorozata az elérheté legmagasabb
szinti tudomanyos eredmények, a klinikai tapasztalatok, az ellatottak szempontjai, valamint a magyar
egészségiigyi ellatorendszer sajatsdgainak egylittes figyelembevételével keriilnek kialakitasra. Az iranyelv
szektorsemleges modon fogalmazza meg az ajanlasokat. Bar az egészségiligyi szakmai iranyelvek ajanlasai a
legjobb gyakorlatot képviselik, amelyek az egészségligyi szakmai irdnyelv megjelenésekor a legfrissebb
bizonyitékokon alapulnak, nem poétolhatjdk minden esetben az egészségiigyi szakember dontését, ezért attol
indokolt esetben dokumentaltan el lehet térni.

III. HATOKOR
Egészségiigyi kérdéskor: Az urtikaria betegség
Ellatasi folyamat szakasza(i): Az urtikaria betegség diagnosztikdja,

klasszifikacidja és kezelése

Erintett ellatottak kore: Az urtikaria betegségben szenvedd gyermek és
feln6tt populacio

Erintett ellatok kore
Szakteriilet:
0109 allergologia és klinikai immunologia
0800 bor- és nemibeteg ellatas
4601 kozponti tigyelet
4602 siirgdsségi betegellatd egységben szervezett
szakellatas
6200 mentés
6301 haziorvosi ellatas
6302 hazi gyermekorvosi ellatas
6303 feln6tt és gyermek (vegyes) haziorvos ellatas

Ellatasi forma: Al alapellatas
A2 tgyeleti ellatas
J1 szakrendelés
F1 aktiv fekvébeteg ellatas
F6 siirg6sségi ellatas
J7 gondozas
E4 mentést igényl6 ellatas

Progresszivitasi szint: I, I, ll1-as szint

Egyéb specifikacio: Nincs
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IV. MEGHATAROZASOK

1. Fogalmak

Urtica: csalankitités, a béron kialakuld valtozd méretii vizenyd, harom jellemz6 tulajdonsaggal rendelkezik:

1. Egy valtozo méretii kdzponti duzzanat (oedema) jellemzi, melyet szinte minden esetben egy erythemas rész
vesz koril (un. reflex erythema).

2. Viszketéssel, esetenként ég6 érzéssel jar.

3. Gyors regresszio jellemzi a tiineteket, a bor altalaban 1-24 ora alatt visszanyeri normal allapotat. Néha a
csalankititések még ennél is gyorsabban megsziinnek.

Angioodéma: A dermis also részére, illetve a subcutisra lokalizalddo, hirtelen kialakulo, kifejezett vords vagy

borszinli duzzanat, mely gyakran érinti a nyalkahartya alatti részeket; esetenként inkabb fajdalom, mint

viszketés, ¢és gyakoribb nyalkahdartya alatti érintettség jellemz6. Ennek regresszidja lassabb, mint a

csalankititéseké, akar 72 orat is igénybe vehet. A 1égutak teriiletén kialakulé duzzanat életveszélyes allapot, a

légzést akadalyozo volta miatt.

2. Roviditések

ASST - autolog szérum borteszt

CAPS - cryopirin associated autoinflammatory syndromes (kriopirin asszocialt autoinflammatoros szindroma)
CSU - chronic spontaneous urticaria (kronikus spontan urtikaria)

EAACI - European Academy of Allergology and Clinical Immunology

FCAS - familial cold autoinflammatory syndrome (familiaris hideg autoinflammatoros szindréma)

EDF - European Dermatology Forum (Erdpai Bérgyogyaszati Forum)

GAZLEN - Global Allergy and Asthma European Network

GRADE - Grading of Recommendations Assessment, Development and Evaluation

HAE - haemolytic autoimmune disease (hemolitikus autoimmun betegség)

MWS - Muckle-Wells syndrome

NOMID - neonatal onset multisystem inflammatory disease (ujsziilottkori tébbszervi gyulladasos betegség)
PAF - thrombocyta aktivalo faktor

SgAH - masodik generacids antihisztamin

UAST7 - egy hetes urtikaria aktivitasi pontszam

WAO - World Allergy Organization

3. Bizonyitékok szintje
U. S. Preventive Services Task Force modszere [1].

Erdsen A bizonyitékok Osszessége a kérdésre valaszt ado, j6 mindségl tanulmanyokbol szarmazik,
megbizhat6 nem valo6szini, hogy a jov6ben végzett kutatas megvaltoztatja.

Elfogadhatoan |A bizonyitékok Osszessége a kérdésre valaszt add, limitalt mindségli tanulmanyokbol
megbizhat6 szarmazik, az alabbi hibak, hianyossagok lehetnek a forrastanulmanyokban:

- avizsgalati minta mérete, a tanulmany lefolytatdsanak mindsége nem megfeleld;

- nem eléggé egybehangzok az eredmények;

- az eredmények nem teljesen alkalmazhatok a hazai kdrnyezetben.
A jovOlben folyd kutatdsok eredményei olyan mértékben eltérék lehetnek, hogy
megvaltoztathatjak a konkluziot.

Nem vagy alig
megbizhat6

A bizonyiték elégtelen ahhoz, hogy annak alapjan kovetkeztetést vonjanak le. Okok:
- vizsgalati minta mérete, a tamogatd tanulmanyok szama alacsony;
- alapvetd hiba lelhet6 fel a vizsgalati elrendezésben, modszertanban;
- inhomogének a forrastanulmanyok;
- az eredmények nem altalanosithatok;
- nincs informacio fontos kimeneti eredményekre vonatkozoan;
- csak szakért6i véleményeken alapul.
Tovabbi kutatdsok nagy eséllyel megvaltoztathatjak a bizonyitékot.
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4. Az ajanlasok rangsorolasa
New Zealand Guidelines Group (NZGG) [2].

Ajanlasok szint
Az ajanlast er6sen megbizhato bizonyitékok tamasztjak ala
(Szédmos olyan hiteles vizsgalaton alapul, amelyek klinikailag relevansak, nem ellentmondoak A

és hasonld hatast mutatnak, sajat populaciora, hazai kornyezetre alkalmazhatok. Varhatéan
ujabb kutatds nem maddositja.)

Az ajanlast elfogadhatéan megbizhaté bizonyitékok timasztjak ala

(Hiteles vizsgalatokon alapul, azonban a vizsgalatok nagysagat, relevancigjat, az eredmények B
egybehangzosagat és/vagy sajat populdciora, hazai kdrnyezetre alkalmazhatosagat illetéen
bizonytalansdg meriil fel, de varhatéan Gjabb kutatds nem modositja.)

Az ajanlast egységesen elfogadott nemzetkozi szakértéi vélemények tamasztjak ala
(Megbizhatd tudomanyos bizonyiték hianyaban kiemelkedd nemzetkdzi szakért6k C
konszenzusan alapul, amely a sajat populaciora, hazai kornyezetre alkalmazhato, de kutatasi
eredmény modosithatja.)

Az ajanlast hazai szakértoi vélemények tamasztjak ala

(Megbizhaté tudomanyos bizonyiték vagy nemzetkdzi konszenzus hianyaban, vagy ha ezek D
sajat populaciora, hazai kornyezetre nem alkalmazhatok, a hazai ,legjobb gyakorlat”
meghatarozasa az iranyelvfejlesztd csoport tagjainak tapasztalatan vagy konzultacidval szerzett
szakmai visszajelzéseken alapul. Kutatasi eredmény modosithatja.)

V. BEVEZETES

1. A témakor hazai helyzete, a témavalasztas indoklasa
Az urtikaria betegség mind a gyermek, mind a feln6tt populacidban nagyon gyakori. A betegség diagnosztikija,
klasszifikacidja és kezelése kapcsan eddig nem sziiletett hazai ajanlas, ugyanakkor az utdbbi évek kutatasai
jelentds informaciokkal szolgaltak a betegség pathomechanizmusaval kapcsolatban. Ez a betegség
diagnosztikajat, klasszifikaciojat és az alkalmazott terapiat is jelentsen befolyasolta. Uj terapiak, A evidenciaval
alatamasztott hatékony szerek alkalmazasa is lehetdvé valt.

2. Felhasznaloi célcsoport

Alapvetd célcsoport a hatokorben részletezett szakmak orvosai. Az egészségiigyi szakmai iranyelv igyekszik a
napi gyakorlatukhoz a leglijabb bizonyitékokra épiilé ajanlasokat tenni. Tovabbi célja, hogy a dontéshozok,
ellatasszervezOk részére attekinthetd iranyvonalat mutasson, amely a szolgaltatasok tervezéséhez a legujabb
bizonyitékokra épiil6é tdmpontot adja. Javasolhaté minden betegnek és hozzatartozoiknak, betegképviseletek és
civil szervezetek szamara, akik az egészségiigyi szakmai iranyelv elolvasasaval Gsszefoglalo szakmai
tajékoztatast kapnak a hazai ellatas 1épéseirdl.

3. Kapcsolat a hivatalos hazai és Kkiilfoldi szakmai iranyelvekkel

Szerzo(k): Zuberbier T. et al.

Cim: EAACI/GA?LEN/EDF/WAOQ guideline for the definition,
classification, diagnosis and management of urticaria.

Tudominyos szervezet: EAACI (European Academy of Allergology and Clinical
Immunology) bérgydgyaszati csoportja, a GAZLEN (Global
Allergy and Asthma European Network), az EDF (European
Dermatology Forum) és a WAO (World Allergy Organization)

Megjelenés adatai: Allergy 2018, 73:1393-1414.

Elérhetéség: Allergy 2021 Sep 18.

Ez az egészségiigyi szakmai iranyelv nemzetkdzi ajanlasok adaptacioja, mely a hazai alkalmazhatosagot
figyelembe veszi. A 2012-ben kiadott, majd 2018-ban revizion atment az EAACI (European Academy of
Allergology and Clinical Immunology) borgyogyaszati csoportja, a GA2LEN (Global Allergy and Asthma
European Network), az EDF (European Dermatology Forum) és a WAO (World Allergy Organization)
kezdeményezése alapjan szakértéi konferencidn megvitatott ajanlasokat tartalmaz6 dolgozat az Allergy




Egészségiigyi szakmai iranyelv 002157
Az urtikaria betegség

folyoiratban 2018-ban jelent meg [1]. Az ajanlas a 2016. december 1-jén Berlinben megrendezett konszenzus
konferencia eredményein és a GRADE (Grading of Recommendations Assessment, Development and
Evaluation) metodus hasznalatan alapul és az irodalmi adatok szisztematikus attekintését is magaban foglalja. A
konszenzus konferencian magyar szakember is részt vett. 2021 szeptemberében az Allergy folyodiratban [2]
megjelent a legujabb verzidja a korabbi ajanlasnak, munkénkban a korabbi ajanlashoz képest 1ényeges
valtoztatasokat is figyelembe vettiik.

Egészségiigyi szakmai iranyelv el6zménye:
Hazai egészségiigyi szakmai iranyelv ebben a témakorben még nem jelent meg.

Kapcsolat hazai egészségiigyi szakmai iranyelv(ek)kel:
Jelen irdanyelv nem all kapcsolatban mas hazai egészségiigyi szakmai irdnyelvvel.

VI. AJANLASOK SZAKMAI RESZLETEZESE

Indikaciok — Altalinos megfontolas

Ajanlasl

Az urtikaria betegség meghatarozasakor, az alabbi szempontrendszert kell figyelembe venni. (C)

Az akut urtikariat a csalankiitések, az angio6déma, vagy mindkét tiinet valami altal kivaltott vagy spontan
megjelenése jellemzi, mely kevesebb, mint 6 hétig all fenn. A 6 hétnél tovabb fennallé kréonikus urtikaria
altipusok osztdlyozasa (csalankiiités, angio6déma, vagy mindkét tiinet egyiittes megjelenése) az alabbiak szerint
torténik, 1. tablazat.

1. tablazat: A kronikus urtikaria altipusok osztalyozasa (csalankiiités, angioddéma, vagy mindkét tiinet egyiittes
megjelenésével [sajat szerkesztésii tablazat]

Kroénikus urtikaria altipusok

Kroénikus spontan urtikaria Indukalhato urtikaria

Csalankitités, angioddéma, vagy mindkettd Tiinetes dermographizmus (urtikaria factitia)
tiineteivel jar6, >6 hete fennalld, ismert, vagy Hideg urtikaria (hideg kontakt urtikaria)
ismeretlen okbol kialakult urtikaria Kés6i nyomasi urtiklaria

Solaris urtikaria
Meleg urtikaria
Vibracios angioddéma
Kolinerg urtikaria
Kontakt urtikaria
Aquagen urtikaria

Ajanlas2

Differencialdiagnosztikai szempontok

Az urtikaria betegség vonatkozasaban a kovetkezé differencialdiagnosztikai szempontokat sziikséges
figyelembe venni:

Az urticaria pigmentosa (cutan mastocytosis), urticaria vasculitis, auto-inflammatérikus szindrémak (pl.
cryopyrin-asszocialt periodikus szindrémak vagy Schnitzler-szindroma), valamint a nem-hizosejtes
medidtorok altal kozvetitett/indukalt angio6déma (pl. bradikinin altal kozvetitett angioodéma) nem
tekinthet6k az urtikdria altipusainak, a jol megkiilonboztetheté patomechanizmusaik miatt, a 2. tiblazat
felsorolja ezeket. Csalankiiitések szamos szindroma tiineteiként meg jelenhetnek. (C)
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2. tablazat: Az urtikariakhoz torténeti okokbol kapcsolhatd korképek és szindromak, melyek csalankiiités
és/vagy angioddéma tiineteivel jelennek meg [sajat készitésii tablazat]

- maculopapulosus cutdn mastocytosis (urticaria pigmentosa)

- urticaria vasculitis

- bradykinin-medialt angio6déma (pl. HAE)

- testmozgas-indukalta anaphylaxia

- Cryopyrin-asszocialt periodikus szindroma (CAPS) (urticaria, visszatéré laz, arthralgia, vagy arthritis,
szemgyulladas, gyengeség, és fejfajas), familiaris hideg autoinflammatorikus szindroma (FCAS),
Muckle-Wells szindroma (MWS), vagy neonatalis multiszisztémas gyulladasos szindroma (NOMID)

- Schnitzler szindroma (visszatéré urticaria €s monoklonalis gammopathia, visszatérd laz, csont- és
izomfajdalmak, arthralgia, vagy arthritis, és lymphadenopathia)

- Gleich szindroma (epizddikus angio6déma eosinophiliaval)

- Wells szindroma (granulomatosus dermatitis eosinophiliaval)

- Bullosus pemphigoid (a holyagok megjelenése eldtt)

- Felnéttkori Still betegség

Ajanlas3

Akut urtikaria esetén részletes Kkivizsgalasra gockutatasra, laborvizsgalatkra, egyéb, a hattérben
feltételezheté kronikus betegség kutatdsara nincs sziikség. Ha I. tipusi tilérzékenységi reakcié all a
hattérben, amit étel vagy gyogyszer okoz, az az anamnézissel kideritheté és sziikség szerint borprébaval,
megvonassal és terheléssel bizonyithato. A beteg figyelmét fel kell hivni a kivalto ok elkeriilésére. (C)

Ajanlas4

Kroénikus urtikaria esetén az alidbbi szempontok szerint ajanlott a beteg kortorténetének részletes

felvétele:

a betegség kezdete,

a csalankiiitéseket kivalto tényezok gyakorisaga/idotartama,

diurnalis variaciok,

hétvégékkel, sziinnapokkal és kiilfoldi utazassal kapcsolatos eléfordulas,

a csalankiiitések alakja, mérete és eloszlasa,

tarsult angioodéma,

az elvaltozasok mellé tarsulé szubjektiv tiinetek, példaul viszketés, fajdalom,

az urtikariaval és atopiaval kapcsolatos csaladi és egyéni kortorténet,

9. el6z6 vagy fennallo allergiak, fert6zések, belgyogyaszati megbetegedések vagy mas lehetséges okok,

10. pszichoszomatikus és pszichiatriai megbetegedések,

11. sebészeti implantacidk és miitét soran lezajlott események, példaul helyi érzéstelenités,

12. gyomor/bélrendszeri problémak,

13. fizikai anyagok és testmozgas szerepe a tiinetek kivaltasaban,

14. gyogyszerhasznalat (pl. nem szteroid gyulladiscsokkentdok (NSAID), injekcidk, oltisok, hormonok,
hashajtok, kapok, fiil- és szemcseppek, valamint alternativ gyogymédok),

15. ételekkel valé megfigyelt osszefiiggések,

16. menstruacios ciklussal valé dsszefiiggés,

17. dohanyzasi szokasok (kiilonos tekintettel az illatositott dohanyokra és a cannabis hasznalatara),

18. munkavégzés tipusa,

19. hobbik,

20. stressz (stressz és szorongas),

21. urtikariaval kapcsolatos életmindségi és érzelmi hatasok,

22. korabbi kezelések, és terapias valaszok,

23. korabbi diagnosztikai eljarasok/eredmények. (C)

N~ wWNE

Ajanlas5

Spontan urtikiria esetében a betegség aktivitist mind a mindennapi Kklinikai ellatas, mind a klinikai
vizsgalatok soran az UAS7 (3. tablazat) segitségével célszerii rogziteni, mely egy egységes, egyszerii és
validalt pontozasi rendszer és az iranyelvek legiijabb verziojaban is javasolt alkalmazasa. (A)

Az angioddémaban szenvedd betegek szamara egy 1j, aktivitast mérd pontozast fejlesztettek ki és validaltak, ez
az Angioddéma Aktivitas Index [3]. A betegségaktivitas mellett fontos az életmindségre (QoL) gyakorolt hatas
is, mind a mindennapi gyakorlatban, mind a klinikai vizsgalatokban.
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3. tablazat: UAS7 a betegség felmérésére CSU-ban [sajat készitésii tablazat]

Pont Csalankiiités (db/24h) Viszketés

0 nincs nincs

1 enyhe (<20/24h) enyhe (jelen van, de nem zavaro)

2 kozepes (20-50/24h) kozepes (zavar6, de a napi

aktivitast és az
alvast nem befolyasolja)

3 intenziv (>50/24h, vagy kifejezett (stlyos viszketés, mely
nagy Osszefolyo teriiletek) igen zavard és

a napi aktivitdst ¢és alvast is
befolyasolja)

Osszpontszam: 0-6 naponta, mely 1 hét alatt max. 42 pont lehet

Mivel az urtikaria tiineteinek intenzitasa gyakran valtozik, a betegség altalanos aktivitisa legjobban igy mérhetd,
ha a betegeknek a 24-6ras, onalldan elvégzett pontozasos modszert javasoljuk napi rendszerességgel néhany
napon keresztiil. Az UAS7-t, amely hét egymast kdvetd nap Osszesitett pontszama, a rutin klinikai gyakorlatban
is alkalmazni javasolt a betegség aktivitasanak és kezelésre adott valaszanak meghatarozasara CSU betegeken,
valamint néhany olyan betegnél is, akiknél indukalhatd, vagy fizikai urtikaria all fenn. Az angio6démaban
szenvedd betegek szamara egy 1), aktivitast mérd pontozast fejlesztettek ki és validaltak, ez az Angio6déma
Aktivitds Index [3]. A betegségaktivitis mellett fontos az életminéségre (QoL) gyakorolt hatas is, mind a
mindennapi gyakorlatban, mind a klinikai vizsgalatokban.

Ajanlas6

Fizikai és kolinerg urtikdridban a betegség silyossaginak meghatirozasiahoz a kivalté faktorok
kiiszobértékét is meg kell hatarozni, példaul kritikus homérséklet és stimuliacié idejének kiiszobértéke
hideg altal kivaltott urtikariaban. Ezen kiiszobok ismerete mind a beteg, mind a Kkezel6orvos szamara
segitséget nyujt a betegség aktivitasanak és kezelésre adott valaszanak meghatarozasaban [4]. (A)

Ajanlas7

Ha a kortorténet indikalja, akkor a betegnél gyogyszerrel, étellel, fizikai anyaggal elvégzett diagnosztikus
provokacids tesztet kell végezni. A tesztek elvégzése korhazi, klinikai hattérrel rendelkezd, az allergias
betegségekben jartas orvos feladata. Minden tovabbi diagnosztikai 1épés nagyban fiigg a beteg
kortorténetétdl és az urtikaria altipus természetétél, ahogy ezt az 1. abra és a 4. tablazat osszefoglalja. (A)

1. abra: Diagnosztikus algoritmus
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4. tablazat: Ajanlott diagnosztikai tesztek gyakori urtikaria altipusokban [sajat készitésti tablazat]

Indukalt urtikaria

urticaria

Hideg urtikaria

Kés6i nyomasi
urtikaria

Meleg urtikaria
Solaris urtikaria

Factitia

Vibracios
angioddéma
Aquagen urtikaria

Kolinerg urtikaria
Kontakt urtikaria

Tipus Altipus Ajanlott rutin diagnosztikai  Kiterjesztett diagnosztika
teszt (kortorténet alapjan). Kivalto

okok meghatirozasa és
differencial diagnosztikai
korképek kizarasara

Spontan Acut spontan nincs nincs

urtikaria urtikaria

Kroénikus spontan  vérkép, ESR vagy CRP tesztek:

kivalto gydgyszer ledllitasa
(pl. NSAID)

hideg provokacio és kiiszob
meghatarozasa (jégkocka,
hideg viz, hideg levegd)
nyomasi teszt és kiiszob

nyomasi teszt és kiiszob

UV és lathato fény
hullamhossz és kiiszob
dermographizmus ¢és kiiszob
teszt (vortex)

testhémérsékletii nedves
kendd 20 percig a borre
testmozgas és forro flirdd
bortesztek (pl. prick teszt)

(1) infektiv betegségek (pl. H.
pylori);

(i) 1-es tipust hiperszenzitivitas;
(iii) auto-antitestek;

(iv) pajzsmirigy hormonok és
autoantitestek;

(v) fizikalis bortesztek;

(vi) 3 hét pseudoallergén-mentes
diéta;

(vii) triptaz;

(viii) autolog szérum bor teszt;
(ix) biopszia

vérkép, ESR vagy CRP,
cryoproteinek, egyéb betegség -
kiiléndsen infekcid - kizasara
nincs

nincs

fény okozta dermatosisok
kizarasa

vérkép, ESR vagy CRP
nincs

nincs

nincs
nincs

ESR: vorosvértest siillyedés; CRP: C-reaktiv protein

Ajanlas8

Az intenziv és koltséges altalanos sziirési programok végzése az urtikiria okainak felderitésére erésen
ellenjavallt. (C)

A kovetkezo tényezdket csakis a beteg kortorténete alapjan vizsgalhatjuk: a CSU hatterében csak ritkan allhat 1-
es tipusu allergia azon betegeknél, akiknél naponta, vagy majdnem mindennap jelentkeznek tiinetek, de ugyanez
intermittald tiinetekkel jelentkez6 CSU betegeknél megfontolandd. Ezzel ellentétben nem-szteroid
gyulladascsokkentokkel, élelmiszerekkel, vagy élelmiszer-adalékanyagokkal szemben kialakult pszeudoallergias
(nem-allergias tulérzékenységi) reakcidknak a szerepe valdszinlibb a mindennapos tiinetekkel jelentkez6 CSU
betegeknél. A diagnozist egy konnyen kovethetd étrendi protokollra lehet alapozni (Lasd a Pseudoallergias diéta
XI. Melléklet 1.1. Betegtajékoztatd, oktatisi anyagok). Ezt az Ggynevezett pszeudoallergids diétat 3-4 hétig
célszerl tartani, ha nincs eredmény, abba kell hagyni.
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Ajanlas9

A rosszindulati daganatok rutinszerii sziirése az urtikaria okainak kideritésére nem ajanlott, habar meg
kell jegyezni, hogy Tajvanban kissé emelkedett prevalencidro6l szamoltak be, Am nincs elegendé bizonyiték
az urtikaria és a daganatos betegségek kozotti ok-okozati kapcsolatra. A rosszindulata elvaltozasok
kizarasa azonban sziikséges azokban az esetekben, ahol a beteg kortorténete erre enged kovetkeztetni (pl.
hirtelen testsulycsokkenés). (C)

Ajanlas10

Urtikaria tovabbi Kkivizsgalasaban jelenleg az IgE, illetve FceR1 (nagy affinitisi receptor) ellenes
autoantitestek sziirésére egy nem-specifikus sziirévizsgalat, az autolog szérum bdérteszt (ASST) javasolt.
(©)

Jelenleg, az egyetlen altalanosan elérhetd vizsgéalat az IgE, illetve FceR1 (nagy affinitdsti receptor) ellenes
autoantitestek szilirésére egy nem-specifikus sziir6vizsgalat, az autolog szérum bérteszt (ASST), amely barmely
tipusu szérum hisztamin-felszabadité faktor jelenlétét kimutatja, nemcsak az autoantitestekét. Néhany orszagban
a basophil-aktivacios teszt is rendelkezésre all és hasznalhato. Az ASST elvégzésekor fokozott figyelmet kell
arra forditani, hogy a beteg sajat szérumaval teszteljiink, nem fordulhat eld, hogy a beteget egy masik beteg
szérumaval injekciézzuk be [5, 6]. Ujabb adatok vannak arra vonatkozoan, hogy autoimmun pajzsmirigy
betegségben jelenlevd autoantitestek IgE tipustiak lehetnek és ezek szerepet jatszhatnak a CSU kivaltasaban,
ezért, ezek meghatarozasa alkalmazhat6 [7].

Ajanlasll

Fizikai urtikaria esetén, a rutin diagnozis felallitasanak {6 célja kell, hogy legyen az altipus beazonositasa,
valamint a kivalté Kkiiszobértékek meghatarozasa, mely a megfelelo fizikai stimulaciés vizsgalatokkal
torténik. (B)

Fizikai urtikaria esetén, a rutin diagnozis 6 célja az altipus beazonositisa, valamint a kivaltd kiiszobértékek
meghatarozasa, mely a megfeleld fizikai stimuldcids vizsgalatokkal torténik. Ez utébbi azért fontos, mert
lehetové teszi a betegség sulyossaganak, valamint terapiara adott valaszanak felmérését. A fizikai urtikaria
legtobb tipusara vonatkozdan nem léteznek validalt provokacios vizsgalati eszkdzok. A kivételek kozé tartozik a
hideg urtikaria, amelynél elérhet6 a Peltier provokacios miiszer, valamint a szimptémas dermografizmus
(urticaria factitia), ahol dermografométerek alkalmazhatok és a kés6i nyomasi urtikaria.

Ajanlas12

Fizikai urtikdriak vagy Kkolinerg urtikaria esetén, silyozott provokacios vizsgalatok végezhet6k (példaul
kolinerg urtikaria esetén ergométeres provokacio), melyek egyedi standardizalasa az egyes rendelékben
sziikséges ahhoz, hogy lehetévé tegye a betegség aktivitisanak eltéré idopontokban torténé mérését és
osszehasonlitasat a betegben. (B)

Ajanlas13
A kontakt urtikariat bérprobakkal kell alatimasztani, példaul prick teszttel. (B)

Diagnozis gyermekek esetén

Ajanlasl4

Csecsemdk és kisgyermekek esetében eléfordulé akut spontin urtikiaria lehetséges okainak kivizsgalasa
soran a kortorténetiik alapjan Kkiilonos figyelemmel kell kisérni az élelmiszerfogyasztasukat, mert az akut
urtikdria gyakran az anaphylaxia elgjele. (C)

Az urtikaria barmely korcsoportban eléfordulhat. Az akut spontan urtikaria gyakori csecsemdk és kisgyermekek
esetében, kiilondsen atopids betegségekben szenveddknél. Példaul, a 18 honapos EPAAC tanulmany soran, a
placebo-kezelt gyermekek 42%-anal tapasztaltak. A kivaltd tényezOk kozt volt az akut virusfertdzés, vagy
(gyakrabban, mint id6sebb gyermekek, vagy felnbttek esetében) olyan élelmiszerek fogyasztasa, mint a tej, tojas
vagy olajos magvak , melyekre a gyermekek szenzitizalva voltak. Ezekben a fiatal betegekben az étel altal
indukalt, generalizalt akut urtikaria gyakran az anaphylaxia eldjele. Ezért kivizsgalasuk fontos a kortorténetiik
alapjan feltételezett élelmiszerekkel, annak érdekében, hogy megerdsitsék a specifikus élelmiszert, mint triggert,
¢és annak kertilésével megeldzhetd legyen a késobbi epizddok kialakulasa. A CSU kivaltd okai nem kiillonboznek
gyermekek és felnbttek esetében. Altaldban kijelenthetd, hogy gyermekek esetében tovabbi epidemiologiai
vizsgalatok sziikségesek. Azonban, egyre nyilvanvalobba valik, hogy az urtikaria kivaltd okai kozott 1évd
kiilonbségek gyermekek és felndttek esetében kicsik, jelezve, hogy a diagnosztikai megkdzelitésnek ugyanannak
kell lennie gyerekeknél is, mint felndttek esetén, kivéve esetleg a csecsemdknél. Ugyanakkor tigy tlinik, hogy
néhany kivalté ok gyakorisagaban kiilonbségek mutatkoznak.
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Ajanlasl5
Az urtikaria kezelése
Alapveté szempontok
1. A cél az, hogy kezeljiik a betegséget addig, amig az el nem milik.
2. Az urtikaria kezelésében fontos
a. identifikalni és eliminalni a hattérben meghiz6dé okokat
b. direkt kivalto tényezdk elkeriilése
c. tolerancia indukcid
d. gyogyszeres kezelés, ami megakadalyozza a hizosejt aktivaciot, illetve ami megsziinteti a
mastocita aktivacio kovetkeztében kialakul¢ tiineteket
3. A kezelésben alapvetden figyelembe veendd, hogy kezeld annyira, amennyire sziikséges, amilyen
kevéssel tudod, aminek a modja a terapias beavatkozas emelése, illetve lecsokkentése a tiinetek
fiiggvényében. (C)

Ajanlas16
A kroénikus urtikaria terapiajanal a kovetkezo elveket kell kovetni.

- AKkivalté ok, vagy trigger/stimulus megsziintetése, vagy Keriilése,

- tiineti gyodgyszeres Kezelés a hizosejt mediatorok felszabadulasanak és/vagy ezen mediatorok

célszervet éro hatasanak csokkentésével és

- tolerancia indukalasa. (C)
Az urtikaria (kivéve az akut urtikaria) egy kronikus allapot, melynek soran részben ismeretlen ingerek hatasara a
hizdsejtek kibocsatjak mediatoraikat, és ennek eredményeként kisebb (csalankiiités), vagy nagyobb és mélyebb
(angio6déma) o6démak keletkeznek a bdérben. Mig a kiilonféle altipusok besorolasa fontos a kiilonboz6
diagnosztikai megkozelitések szempontjabol, a terdpias megkozelités egyetemes, az allergia és immunologia
teriiletén jelenlévd hizosejt-fiiggd betegségek (az allergia és immunoldgia nem csak a kozvetlen IgE-fiiggd
allergias reakciokat fedi le) kdzos jellemzdje, hogy az alapbetegség kronikus. A tiinetek sulyossaga, valamint a
tiineteket provokald, illetve allandositd stimulus vagy stimulusok természete és terjedelme betegrél betegre
valtozhat. Ily moddon, egy fiipollen- vagy mogyordallergids beteg allergidja tiinetmentes, mig nem Iép
kapcsolatba a stimulussal, valamint egy hideg allergidban szenvedo beteg is tiinetmentes lehet meleg éghajlaton,
azonban egyikilk sem egészséges. Ezeket a variaciokat is figyelembe kell venni a kezeléskor. Az urtikaria
kezelése esetén, csakiigy, mint mas allergias vagy immunologiai betegségesben, egy algoritmus sziikséges
ahhoz, hogy egyrészt a betegek tobbségénél jelentkezd konnyen-kezelhetd tiineteket lassa el, masrészt kezelje
azokat, akik terapiarezisztenciat mutatnak. Azt is figyelembe kell venni, hogy az algoritmuson beliil a kezelés
szlikségessége 1dordl idoére valtozhat (dozis emelése — dozis csokkentése). Ez 6sszhangban van az allergia és
immunologia mas teriileteinek sulyossagi szempontjaival. Az akut urtikaria minden mas tipustol kiilonbozik,
mivel spontan gyogyulhat. A kezelést rendszerint a tiinetek enyhitésére, megsziintetésére kell 6sszpontositani.

Ajanlas 17

A Kkivaltoé ok megsziintetése soran az alabbi tényezoket kell végiggondolni. (C)

E terapias megkozelités hasznalatanak alapveté elofeltétele egy pontos diagndzis. Az urtikaria okanak
beazonositasa ugyanakkor a legtobb esetben nem egyszer(i; példaul, a fert6zés lehet ok, stulyosbitd faktor, vagy
kiilonallo jelenség is. Ha a gyanus agens eliminacidjat kdvetéen remisszio kovetkezik be, akkor is csak a tiinetek
dupla-vak provokacios teszt soran torténd visszatérése nydjt donté bizonyitékot annak kivaltdo természetérdl,
ugyanis az urtikaria spontan remisszidja véletlenszeriien is megtorténhet a kivalté ok, vagy inger megsziinésével
parhuzamosan, de nem annak eredményeként.

Gydgyszerek: Amikor ilyen agenseket gyanitanak a diagnézis felallitasa soran, azokat teljes mértékben el kell
hagyni, vagy amennyiben elengedhetetleniil fontosak, mas osztalyu gyogyszerekkel kell helyettesiteni. Nem
allergias tilérzékenységi reakciokat kivaltdo gyodgyszerek (a prototipusuk a NSAID) nem csak kivalthatjak, de
sulyosbithatjak is a mar meglévé CSU-t, igy az utdbbi esetben a megsziintetés csak a tiinetek javulasat okozza
néhany paciens esetében.

Fizikai stimulusok: Bar kivanatos a fizikai stimulusok keriilése a fizikai urtikaria kezelésében, mégis nem mindig
egyszeri.. Az adott stimulus fizikai tulajdonsagair6l kozolt részletes informacié elegendd ismeretet kell, hogy
biztositson a beteg szamara ahhoz, hogy felismerje és kontrolldlja az 6t éré expozicidét a mindennapi életben.
Ezért fontos példaul késéi nyomasi urtikaria/angioddéma és tiineti dermografizmus/urticaria factitia esetén
ramutatni arra, hogy a nyomadst egy teriiletre nehezed6 erdként definidljuk, igy mar az olyan egyszeri 1épések,
mint a nehéz taskak fiileinek kiszélesitése nyomasi urtikaria esetén, vagy a surlédas csokkentése tiineti
dermografizmus/urtikaria factitia esetén, segithetnek a tiinetek megel6zésében. Hasonloan kell gondolkozni
hideg urtikaria esetén, ahol a hideg sz¢l hiitési faktoranak hatasat kell észben tartani. Szolaris urtikaria esetén, a
kivalté hullamhosszok pontos tartomanyanak beazonositasa fontos lehet a napfényvédok, vagy UV-A sziirdvel
rendelkezd mesterséges fényforrasok kivalasztasakor. Azonban, sok betegnél a relevans fizikai kiiszob alacsony
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és a tiinetek teljes elkeriilése gyakorlatilag lehetetlen. A stlyos urtikaria factitidt néha osszekeverik a CSU-val,
mert még ott is latszolag spontan kiiitések figyelhetok meg, ahol a lenge ruhdzat érinti a bort, vagy a beteg
véletlenszerti vakarasa is kdnnyen eléidézhet kititéseket az adott teriileten.

A fertéz6 betegségek felszamoldasa és a gyulladdsos folyamatok kezelése: A fizikai urtikariaval ellentétben, ahol
egylitt eléforduld, potencidlisan a betegséget fenntartdo faktorok csak alkalmanként talalhatok meg hideg
urtikariaban, vagy urtikaria factitidban, a CSU gyakran tarsul kiilonféle gyulladasos- vagy fert6z6 betegséggel.
Ez néhany esetben szignifikansnak tekinthetd, de egyes tanulmanyok ellentmondé eredményeket mutatnak, és
modszertani hianyossagokkal birnak. Ezek a fert6zések, melyeket megfelelden kell kezelni, magukban foglaljak
a gyomor-bél traktus fertézéseit, példaul a H. pylori-t (még akkor is, ha az urtikariaval vald tarsulds nem
egyértelmii az egyes betegeknél, a H. pylori fertézést gydgyitani kell, mert gyomorrak megjelenésével is
asszocialtak), vagy a nasopharynx bakterialis fert6zéseit. A bélparazitakat is kezelni kell, jollehet ezek a CSU
ritka lehetséges okozoi kozé tartoznak a fejlett ipari orszagokban. A multban a bélrendszeri candidiasis-t a CSU
egyik rendkiviil fontos kivalté okanak tekintették, azonban az tijjabb eredmények nem tdmasztjak ald szignifikans
oki szerepét. Eltekintve a fert6zo betegségektdl, a kozelmultban egyéb diverz betegségek kronikus gyulladasos
folyamatait azonositottak a CSU potencialis okaként. Ez kiilonosen vonatkozik a gastritis, reflux oesophagitis,
vagy az epehdlyag/epevezeték gyulladasara . Azonban, hasonldan a fert6zésekhez, nem kdnnyt felismerni, hogy
vajon ezek barmelyike relevans oki tényezének tekinthet6 CSU-ban. Ugyanakkor ezeket a kronikus
gyulladasokat kezelésre szorulnak.

Funkciondlis autoantitestek csokkentése

Ajanlasl18

Még mindig kevés tapasztalat all rendelkezésre a CSU-ban 1év6 funkcionalis antitesteket plazmaferezissel
direkt médon csokkenté kezelésérél, melyrél kimutattik, hogy ideiglenes javulast idézett el6 egyéni,
sulyosan érintett beteg esetében. A magas koltségek miatt ez a terapia olyan autoantitest-pozitiv CSU
betegek szamara javasolt, akik a tobbi kezelési forma egyikére sem reagalnak. (C)

Diétas kezelés

Ajanlas19

Azonositott IgE-medialt ételallergia okozta CSU esetében a meghatarozott ételallergéneket amennyire
csak lehetséges, el kell hagyni. A pszeudoallergének altal kivaltott és silyosbitott a CSU-K esetében olyan
étrendet kell osszeallitani és hosszan fenntartani (legalabb 3-6 hoénap), amely csak kis mennyiségben
tartalmaz természetes- és mesterséges étel-pszeudoallergént. (C)

A CSU betegek egy alcsoportjaban pszeudoallergias reakciokat (nem-IgE-medialt talérzékenységi reakciokat)
figyeltek meg a természetben eloforduld étel-Osszetevokre, valamint néhany esetben élelmiszer-
adalékanyagokra. Az iranyelv utolsé valtozata [1] ota a javasolt pszeudoallergén-mentes étrendet sikeresen
tesztelték kiilonboz6 orszagokban [8, 9]. Hangstlyozni kell, hogy az I-tipusu allergének keriilésének hatasara 24-
48 oran belill megsziinnek az urtikaria tiinetei, amennyiben a relevans allergéneket gyorsan eliminaltak, mig
pszeudoallergia esetében, az étrendet gyakran minimum 3 hétig kell fenntartani, mieldtt jotékony hatasok
figyelhetok meg. A hivatkozasok kozott megtalalhatdak az étrend kontrollalasaval kapcsolatos részletes
informaciok. Ugyanakkor meg kell jegyezni, hogy a siker aranya jelentdsen eltérhet az ételekben és a
taplalkozasi szokasokban mutatkozo regionalis kiilonbségek miatt. Tovabbi kutatasokra van sziikség az
¢lelmiszerek urtikariat okozd hatasat illetéen, kiillondsen azokon a teriileteken, ahol a mindennapi étrend
jelentdsen eltér a Nyugat-Eurépaban megszokottol.

Tolerancia indukalasa

Ajanlas20

Tolerancia indukalasa hasznos lehet az urtikaria egyes altipusainal, ezért ez az ajanlott eljaras. llyenek
példaul a hideg urtikaria, kolinerg urtikaria és a szolaris urtikaria, ahol még a 3 napon beliili UV-A
gyors-terapia is hatékonynak bizonyult [10]. Azonban, a tolerancia indukcié csak néhany napig tart; ezért
allandd, kiiszobértéken tartott napi expozicié sziikséges a stimulusbél, mely példaul, hideg fiirdok esetén,
gyakran nem elfogadhato6 a betegek korében. (C)

Ajanlas21
Tiineti gyégyszeres kezelés f6 céljanak a tiinetek enyhitésének kell lennie a hizésejt mediatorok (példaul a
hisztamin, PAF és egyéb mediatorok) hatasanak csokkentésével a célszerveken. (A)
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Az urtikaria sok tiinetét elsdsorban a hisztamin endotél sejteken (csalankiiités), valamint szenzoros idegeken
(neurogén flare, pruritus) talalhat6 Hl-receptorokon keresztiill valé miikodése kozvetiti. igy a HI-
adatok a tobbéves, folyamatos hasznalatra vonatkozéan rendelkezésre allnak). A H1-antihisztaminok folyamatos
hasznalatat kronikus urtikaria esetén nemcsak a klinikai vizsgalatok eredményei tamasztjadk ald, hanem a
gyogyszerek hatdsmechanizmusa is. Ezek a gydgyszerek inverz agonistak, melyek nagy affinitassal ko6tddnek az
inaktiv allapotban 1év6 hisztamin Hl-receptorhoz és ebben a konformacioban stabilizaljak azt, eltolva az
egyensulyt az inaktiv allapot fel Az ujabb modern masodik generacids antihisztaminok koziil hetet (cetirizin,
dezloratadin, fexofenadin, levocetirizine, loratadin, rupatadine és bilastine) vizsgaltak meg részletesen
urtikariaban, ezeket kell az urtikaria elsGvonalbeli tiineti kezelésénél alkalmazni, jo biztonsagossagi profiljuk
miatt is.

Ajanlas22

Bizonyos esetekben, Kiilondosen CSU-ban, amikor egyéb hizésejt mediatorok (PAF, leukotriének,
citokinek) is szerepet jatszanak és egy markans sejtbesziirodés figyelheté meg, beleértve a basophileket,
limfocitiakat és eozinofileket indokolt lehet egy rovid kortikoszteroid kezelés. (C)

Ezek jol reagalhatnak egy rovid kortikoszteroid kezelésre, azonban viszonylag refrakterek lehetnek az
antihisztamin terapiara. Ilyen esetekben célszerli lehet egy par napos szteroid terapia alkalmazasa a nagyon
kiterjedt és kinzd tiinetek megsziintetésére. Azzal azonban szamolni kell, hogy a steroid abbahagyasat a tiinetek
fellangolasa kisérheti.

Ajanlas23

A szedativ antihisztaminok elsdvonalbeli szerekként valéo hasznilatat a kronikus urtikaria kezelésében
ellenjavallt. (A)

Az antihisztaminok az 1950-es évek ota elérhetdk az urtikaria kezelésében. Azonban a régebbi, elsé generacios
antihisztaminok akar 12 O6ranal is tovabb tartdé antikolinerg ¢€s szedativ hatast fejtenek ki a kozponti
idegrendszerre, mig a viszketéscsillapit6 hatasuk csak 4-6 oraig tart. Kovetkezésképpen szamos, pl. alkohollal és
kozponti idegrendszerre hatd gydgyszerekkel (példaul a fajdalomesillapitok, altatok, nyugtatok, és hangulatjavitod
gyogyszerek) torténd kdlcsonhatasat irtak le ezen szedativ antihisztaminoknak. Tovabba, az elsé generacios
antihisztaminok zavarhatjak a gyors szemmozgasi (REM) alvast, valamint hatassal lehetnek a tanulasra és a
teljesitményre is. A legutobbi GA2LEN tanulmany erésen ellenjavallja az elsé generacids antihisztaminok
hasznalatat allergia esetén felnétteknek és kiillondsképpen gyerekeknek. Ezt a nézetet osztja az Allergic Rhinitis
and its Impact on Asthma (ARIA) WHO iranyelv is. Azonban nagyrészt hianyoznak a korszer(, jol megtervezett
klinikai vizsgalatok, melyek a modern, masodik generaciés Hl-antihisztaminok hatékonysagat ¢és
biztonsagossagat hasonlitjdk Ossze kronikus spontan urtikaridban. Szdmos tanulmany beszamol a nagyobb
dozisban adagolt antihisztaminok individualisan tapasztalt eldnyeirdl, legfeljebb az ajanlott d6zis négyszeresét
hasznalva bilastine, cetirizin, dezloratadin, levocetirizin, fexofenadin és rupatadin esetében. Tovabba, egy 1j
tanulmany a betegek tobbségénél megmutatta a dezloratadin és a levocetirizin alkalmazasanak elényeit az
ajanlott dozis négyszeresét hasznalva.

Osszefoglalva, ezek a tanulmanyok azt sugalljak, hogy a legtdbb, urtikariaban szenvedd, az egyszeri dozisra nem
reagald beteg profitalhat az antihisztaminok doézisanak novelésébdl. A modern masodik generaciods
antihisztaminokat az el6irt adagolasban kell els6vonalbeli kezelésként alkalmazni, hatistalansig esetén a dozis
novelése sziikséges, maximum 2x2 tbl dozisig. Az emelt dozisu kezelés masodik vonalbeli kezelésnek szamit (1.
abra).

Ajanlas24

Az omalizumab (anti-IgE) alklamazasa javasolt CSU kezelésében, A sziikséges dozis CSU-ban 300 mg 4
hetente. Az emelt dézisi, masodvonalban alkalmazott masodik generaciés antihisztaminra nem
megfeleloen reagilé betegeknél az omalizumabterapia bevezetése sziikséges harmadik vonalbeli
terapiaként. (A)

Az omalizumab (anti-IgE) nagyon hatékonynak mutatkozott CSU kezelésében, ugy esetismertetésekben, mint
esetsorozatokban, vagy kettds-vak placebo kontrollalt vizsgalatokban a kivalasztott antihisztaminra nem reagalo
betegeknél. Az omalizumab szintén hatékonynak bizonyult (esetleirasok €s kisebb sorozatok szerint) kolinerg
urtikaria, hideg urtikaria, solaris urtikaria, meleg urtikaria, tiineti dermografizmus/urticaria factitia, valamint
kés6i nyomasi urtikaria eseteiben. Az omalizumab mar 150-300 mg/hd adagolasban is effektiv, gyakran
fiiggetlentil a szérum total IgE szintt6l.
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Ajanlas25

A ciklosporin A adasa a betegség silyos formajaban szenvedd betegeknek ajanlott, akik antihisztaminok
barmely dézisara refrakterek, mivel a ciklosporin A kockazat/elény arianya sokkal jobb, mint a
hosszitavi kortikoszteroid kezelésnek. (A)

A ciklosporin A szintén mérsékelt, kdzvetlen hatassal bir a hizésejtekbdl torténd mediatorok felszabadulasara. A
ciklosporin A effektivnek bizonyult kettés-vak placebo kontrollalt vizsgalatokban, és ez az egyetlen olyan anyag,
ami gatolja a basophil sejtekbdl a hisztamin felszabadulasat. A ciklosporin A és a modern masodik generacios
H1-antihisztaminok kombinacidjat is tanulmanyoztak placebo kontrollos klinikai vizsgalatokban és nyilt
kontrollalt vizsgalatokban, azonban ez a gydgyszer nem ajanlhaté standard kezelésként, mivel magas az adverz
események incidenciaja.

Ajanlas26
Az ajanlott terapia menete

Elsé6 vonal:
Modern masodik generacids antihisztaminok (sgAH)

ha a tiinetek 2-4 hétig perzisztalnak

Maisodik vonal:
Modern masodik generacios antihisztaminok dézisanak emelése akar 4x adagra

ha a tiinetek 1-4 hétig tovabb perzisztalnak

Harmadik vonal:
A masodik vonal kiegészitésére: omalizumab®
ha kell a dozis emelhetd vagy az id6koz rovidithetd©

ha a betegség kontroll nem megfelel6 6 honap utan, esetleg hamarabb

Negyedik vonal:
A masodik vonal (sgAH) kiegészitésére: ciklosporin®

a: masodvonalbeli és harmadvonalbeli terapia csak a kronikus urticariadban (CU)

a: rovid ideig (max 10 nap) alkalmazott kortikoszteroid sziikség esetén barmikor adhaté, ha a beteg
allapota ezt igényli

b: 300 mg 4 hetente

¢: max 600 mg min 2 hetente

d: max 5 mg/tskg dézisban

Ezek alapjan az ajanlott kezelési algoritmus urtikariaban:

Elsé vonal = Kivdlo mindségii bizonyiték: Alacsony ar és vilagszerte elérheté (pl. modern masodik
generacios antihisztaminok a fejlodé orszagokban is léteznek, legtobbszor a régi szedativ
antihisztaminoknal olcs6bb dron), napi adagonként a felezési ideje sokkal hosszabb, biztonsigossagi
profilja jo, igen hatékony.

Masodik vonal = kivilo mindségii bizonyiték: Alacsony ar, jo biztonsagossagi profil, j0 hatékonysag.
Harmadik vonal az antihisztamin mellé. Ciclosporin A = Kivilé mindségii bizonyiték: Kozepes-magas ar,
kozepes biztonsagossagi profil, j6 hatékonysag. Omalizumab = Kivalo mindségii bizonyiték: magas ar,
nagyon jo biztonsagossagi profil, nagyon j6é hatékonysag Rovidtivi kortikoszteroid kezelés = Gyenge
mindségii bizonyiték: Alacsony ar, vilagszerte elérhetd, jo biztonsigossigi profil (csak rovid idére
alkalmazva), nagy hatékonysag a bevitel ideje alatt, de tartés hatékonysaga nagyon alacsony. (A)

Specialis betegcsoportok kezelése
Gyermekek
Ajanlas27

A gyermekek esetében ugyanaz az els6é vonalbeli kezelés és (testsulyhoz igazitott) adagolas ajanlott, mint a
felnétteknél. (C)
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Sok kezel6orvos az els6 generacios, szedativ H1-antihisztaminokat hasznalja az allergids gyermekek kezelésére,
mivel azt feltételezik, hogy e gyogyszerek biztonsagi profilja ismertebb, mint a modern masodik generacios H1-
antihisztaminoké a gydgyszerpiacon vald hosszabb jelenlétiik miatt. Tovabba, a modern masodik generacios H1-
antihisztaminok hasznalata nem engedélyezett 6 honapos kor alatt, mig az elsé generacids H1-antihisztaminokra
vonatkozo ajanlas esetenként kevésbé egyértelmii, mivel ezeket a gydgyszereket abban az idoben engedélyezték,
mikor a 78-as kodd helyes klinikai gyakorlat szabalyzata még kevesebb szigorral 1épett fel a gyogyszeriparban.
Ennek kovetkeztében sok orvos az elsd generacids antihisztaminokat valasztja, melyek, ahogy erre fent is
ramutattunk, alacsonyabb biztonsagossagi profillal rendelkeznek a masodik generacios H1-antihisztaminokhoz
képest. A panel erds ajanlast tett az elsG generacids antihisztaminok csecsemékon és gyermekeken vald
hasznalatanak visszaszoritasara.

Ajanlas28

A gyermek populiciéban csak a bizonyitottan hatékony és biztonsiagos gyogyszerek hasznalhatok. A
cetirizint, dezloratadint, fexofenadint, levocetirizint, és a loratadint mar tanulmanyoztik gyermekekben,
és a hosszutava biztonsagossaguk mar jol megalapozott ebben a populdcioban. Mindezek mellett a
modern masodik generacios Hl-antihisztaminok kivalasztiasa a gyermekek szamara fiigg az életkortol és a
gyogyszerek elérhetdségétél, mivel nem mindegyik elérheté gyermekek szimara alkalmas szirup, vagy
gyorsan oldddoé tabletta formajaban, illetve a gyermekeknek engedélyezhetdé legalacsonyabb életkor
orszagonként eltéré. Minden tovabbi lépést egyedileg kell megfontolni. (C)

Varandos és szoptato nék

Ajanlas29

Varandés noknél minden szisztémas kezelés keriilendd, Kkiilonosen az elsé trimeszterben. (C)

A varandds ndknek joguk van a lehetdség szerinti legjobb kezelésben részesiilni. Ugyan urtikaridban varandos
nékben nem torténtek még szisztematikus biztonsagossagi vizsgalatok, ki kell emelni, hogy az urtikaria miatt
megemelkedett hisztamin szint varandossag alatti lehetséges negativ hatdsait sem tanulmanyoztak még. Ami a
kezelést illeti, eddig nem jelentettek sziiletési rendellenességeket azoknal a ndéknél, akik modern, masodik
generacios antihisztaminokat hasznaltak varandossaguk alatt. Azonban csak kis mintaméretii vizsgalatok allnak
rendelkezésre a cetirizint, valamint egy nagy metaanalizis a loratadint illetéen. Tovabba, mivel szamos modern
masodik generacios antihisztamin jelenleg vény nélkiil kaphato és széles korben alkalmazott mind allergias
rhinitis, mind urtikaria esetében, azt kell feltételezniink, hogy sok né hasznalta mar ezeket a gyogyszereket,
kiilondsen a varandossag elején, legalabbis miel6tt a varandossag tényét megerdsitették volna. Mindazonaltal,
mivel varandossag esetén a legmagasabb biztonsag betartasa kotelez6, a modern masodik generacios
antihisztaminok hasznalatara vonatkoz6 javaslat szerint a loratadin a preferadlt készitmény a Ilehetséges
extrapolacioval a desloratadin és a cetizirin, majd a levocetizirin felé. Varandossag alatt a modern masodik
generacios antihisztaminok emelt do6zisu adagolasa csak elévigyazatossaggal javasolt, mert biztonsagossagi
vizsgalatokat még nem végeztek, és a loratadin esetében emlékezni kell arra is, hogy a gyogyszer a majban
metabolizalodik. Az elsd generacios gyogyszerek elévigyazatossaggal alkalmazandok, amennyiben a tiinetek
ugy diktaljak, és nem reagalnak a betegek a modern masodik generaciés antihisztaminokra.

Ajanlas30

Szoptato noknél a masodik generaciés antihisztaminok haszndlata ajanlott, mivel a szoptatott
csecsemoknél szedacié is eléfordulhat az anyatejbe atjutott régi, els6 generaciéos H1-antihisztaminoktol.
©)

Alacsony koncentracioban minden Hl-antihisztamin kivalasztodik az anyatejbe. Amennyiben antihisztamin
adasa jon szoba, gy a megfeleld gyogyszer kivalasztasanal javasolt kdvetni a www.e-lactancia.org Gtmutatasat.
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VIL. JAVASLATOK AZ AJANLASOK ALKALMAZASAHOZ

1. Az alkalmazas feltételei a hazai gyakorlatban

1.1. Ellaték kompetenciaja (pl. licence, akkreditacio stb.), kapacitasa

Bor- és nemibeteggydgyasz, klinikai immunologia és allergologia szakorvos, haziorvos, hazi gyermekorvos,
feln6tt és gyerek (vegyes) haziorvos, kozponti ligyelet orvosa, siirgdsségi betegellatd egység orvosa az akut
tiinetek ellatasaban kompetens. A kivizsgalds, masod, harmadvonalbeli terapia bedllitasa és a betegek gondozasa
a boér- és nemibeteggyogyasz, klinikai immunoldgia és allergologia szakorvos, valamint a gyermek
allergologiaban jartas gyermekgyogyasz feladata.

1.2. Specialis targyi feltételek, szervezési kérdések (gatlo és elosegité tényezok, és azok megoldasa)
A betegek kivizsgalasa specialis felkésziiltséget és felszereltséget igényel, étel, gyogyszer, fizikalis hatasokkal
végzett provokacios tesztek csak korhazi, klinikai koriilmények kozott torténhetnek.

1.3. Az ellatottak egészségiigyi tajékozottsaga, szocialis és kulturalis koriilményei, egyéni elvarasai

Az urtikaria betegség nagyon gyakori, sok beteg az alapellatasban kezelhetd. A kronikusan fennallo (6 hétnél
tovabb tartd) betegség szakorvoshoz, illetve centrumba vald iranyitasa javasolt, annal is inkabb, mert a harmad
vonalbeli terdpia alkalmazasa centrumokhoz kotott.

1.4. Egyéb feltételek
Nincs.

2. Alkalmazast segité6 dokumentumok listaja

2.1. Betegtajékoztato, oktatasi anyagok
1. betegtajékoztato: Pszeudoallergias diéta javaslat.
2.2. Tablazatok

1. tablazat: A kronikus urtikaria altipusok osztalyozasa (csalankiiités, angioddéma, vagy mindkét tiinet egylittes
megjelenésével [sajat szerkesztésii tablazat]

2. tablazat: Az urtikaridkhoz torténeti okokbodl kapcsolhatd korképek és szindromak, melyek csalankitités
és/vagy angioddéma tiineteivel jelennek meg [sajat készitésli tablazat]

3. tablazat: UAS7 a betegség aktivitas felmérésére CSU-ban [sajat készitésii tablazat]

4. tablazat: Ajanlott diagnosztikai tesztek gyakori urtikaria altipusokban [sajat készitésii tablazat]

2.3. Algoritmusok
1. abra: Diagnosztikus algoritmus

2.4. Egyéb dokumentum
Nem késziilt.

3. A gyakorlati alkalmazas mutatéi, audit kritériumok

A spontan urtikariaaval diagnosztizalt betegek esetében hany szazalékban tortént a betegség aktivitisanak mind a
mindennapi klinikai ellatasanak, mind a klinikai vizsgalatok soran az UAS7 (3. tablazat) hasznalata?

Klinikai kimenetel (klinikai audit)
A megfelelé diagndzis és terapia célja a beteg teljes tiinetmentessége. A betegség teljes gydgyulasa spontan is
bekovetkezhet, a teljes gyogyulas jelen ismereteink alapjan nem jeldlhetd ki célpontnak.

A tiinetektdl kronikusan szenvedd és a tiinetmentes vagy gyogyult betegek szdma meghatarozza a gyakorlati
alkalmazas sikerét. Sajnos sem nemzetkozi, sem hazai ilyen iranyu statisztikai adat nem all rendelkezlésre.
Ugyanakkor diagnozis ¢€s gyogyszerfeliras adatok alapjan leellendrizheté a helyes terapias gyakorlat
alkalmazasanak mértéke hazai koriilmények kozott. Peldaul ellendrizhetd egy egy urtikaria diagnozis mellett a
folyamatos antihisztamin feliras joval hosszabb ideig és nem az ajanlott dozisban valé alkalmazas. Erre
vonatkozoan vannak adatok.
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VIIL IRANYELV FELULVIZSGALATANAK TERVE

Az egészségiigyi szakmai iranyelv tervezett feliilvizsgalata az érvényességnek lejarta (3 €v) elott fél évvel
kezdddik el. A feliilvizsgalat megkezdésére az Egészségiigyi Szakmai Kollégium Boér- és nemibetegségek
Tagozat mindenkori iranyelvfejlesztd felelése koteles emlékeztetni a fejlesztécsoport minden tagjat. A tagozat
elndke kijeldli a feliilvizsgalatért felelds személyt/személyeket. Soron kiviili feliilvizsgalatra keriil sor, ha az
ajanlasok alatdmasztasat biztosit6d bizonyitékokban vagy a hazai elldtérendszerben valtozas kovetkezik be.
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X. FEJLESZTES MODSZERE

1. Fejlesztécsoport megalakulasa, a fejlesztési folyamat és a feladatok dokumentalasanak modja
Jelen egszségiigyi szakmai iranyelv fejlesztéesoport tagjai a felkérést kovetben, a fejlesztést tobbszori
konzultacio, kozos illetve egyéni munka soran készitették el.

2. Irodalomkeresés, szelekcio

A szakirodalom kutatds a PubMed feliiletén tortént. A fejlesztécsoport az EAACI/GA2LEN/EDF/WAQ 2018-as
¢és az EAACI/GA?LEN/EuroGuiDerm/APAAACI 2021-es iranyelvét hasznalta és adaptalta a hazai viszonyokat
és az ellatorendszer sajatossagait figyelembe véve.

3. Felhasznalt bizonyitékok erdsségének, hianyossagainak leirasa (kritikus értékelés, ,bizonyiték vagy
ajanlas matrix”), bizonyitékok szintjének meghatarozasi modja

Az eredeti tanulmany nem kertilt kritikus értékelésre, a fejlesztcsoport elfogadta az iranyelvet kiadé nemzetkozi
szervezet feldolgozasanak eredményét és szakértok véleményét.

4. Ajéanlasok kialakitisanak mddszere
A fejlesztécsoport az EAACI/GA?LEN/EDF/WAO 2018-as és az EAACI/GA2LEN/EuroGuiDerm/APAAACI
2021-es iranyelvének ajanlasait, megallapitasait alapvetéen iranymutatonak tartja a hazai ellatas gyakorlatara.

5. Véleményezés modszere

Az ellatasban érintett Egészségligyi Szakmai Kollégium Tagozatai a tervezetet eljuttatva, a felelés a
visszaérkez0 javaslatokat és véleményket dsszesitette, majd a javasolt modositasokat feltiintetve a tervezetet a
fejlesztdcsoport tagjainak ismételten elkiildte véleményeztetésre. Az elfogadott modositasok beépitésre keriiltek.

6. Fiiggetlen szakértdi véleményezés modszere
Fiiggetlen szakmai szakértd nem véleményezte az iranyelvet.
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XI. MELLEKLET

1. Alkalmazast segité6 dokumentumok

Nem készilt.

1.1. Betegtajékoztato, oktatasi anyagok
1. betegtajékoztato: Pszeudoallergias diéta javaslat

Pseudoallergias diéta

Altalaban nem ajanlott mindenfajta olyan élelmiszert fogyasztani, amely konzervalészereket, szinezdanyagokat,
antidioxansokat tartalmaz. A tilalom vonatkozik minden iparilag feldolgozott élelmiszerre.

Alapélelmiszerek:

Zsir:
Tejtermék:

Allati élelmiszer:

Z06ldség:

Gylimdlesok:

Fliszerek:

Edességek:
Italok:

Olajosmagvak:

Megengedett

kenyér, konzervaloszermentes zsomle, dara,
stitemények, koles, krumpli, rizs, teljes

kiorlési lisztbol késziilt tésztafélék,
durumtészta

vaj, névényi olaj (hidegen sajtolt)
friss tej, turd, natar joghurt

natur, fliszerezetlen, csak sozott hus

minden zoldségféle, kivéve a
megtiltottak, rebarbara, fejes salata,
sargarépa, cukkini, kelbimbo,
paradicsom, brokkoli, sparga,
padlizsan, tok, kukorica, kaposzta
alma, meggy, cseresznye, korte

s0, cukor, snidling (metéléhagyma)

nem ajanlott
tej, kavé, fekete tea

nem ajanlott

Nem javasolt
tojasos tésztak

minden mas zsiradék, margarin,
majonéz

minden tovabbi tejtermék, tejfol,
sajt, tejszin

minden feldolgozott allati eredetli
¢lelmiszer, tojas, fiistolt hus, kagylo,
csiga, kaviar, lazac

articsoka, borsd, gomba,
spendt, paradicsom,
tartalmu ételek, paprika

déligyiimélcs, barack, eper, malna,
szeder

minden mas fliszer, fokhagyma,
gyogynovények, magvak (mustar,
szezam)

minden édesség, a rigdgumi és az
édesitéanyagok is, csokoladé
uditdk, cola, tonik, gydogyndvénytea,
alkohol

mandula, did, pisztacia, mogyord

1.2. Tevékenységsorozat elvégzésekor hasznalt ellendérzé kérddivek, adatlapok

Nem készilt.
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1.3. Tablazatok

1. tablazat: A kronikus urtikaria altipusok osztalyozasa (csalankiiités, angioddéma, vagy mindkét tiinet egylittes
megjelenésével [sajat szerkesztésii tablazat]

Kronikus urtikaria altipusok

Kroénikus spontan urtikaria Indukélhato6 urtikaria

Csalankitités, angioddéma, vagy mindkettd Tiinetes dermographizmus (urtikaria factitia)
tiineteivel jard, >6 hete fennalld, ismert, vagy Hideg urtikaria (hideg kontakt urtikaria)
ismeretlen okbol kialakult urtikaria Késdi nyomasi urtiklaria

Solaris urtikaria
Meleg urtikaria
Vibracios angioddéma
Kolinerg urtikaria
Kontakt urtikaria
Aquagen urtikaria

2. tablazat: Az urtikariakhoz torténeti okokbol kapcsolhatd kérképek és szindromak, melyek csalankiiités
és/vagy angioddéma tiineteivel jelennek meg [sajat készitésii tablazat]

- maculopapulosus cutan mastocytosis (urticaria pigmentosa)

- urticaria vasculitis

- bradykinin-medialt angio6déma (pl. HAE)

- testmozgas-indukalta anaphylaxia

- Cryopyrin-asszocialt periodikus szindroma (CAPS) (urticaria, visszatéré laz, arthralgia, vagy arthritis,
szemgyulladas, gyengeség, ¢s fejfajas), familidris hideg autoinflammatoérikus szindroma (FCAS), Muckle-
Wells szindroma (MWS), vagy neonatalis multiszisztémas gyulladasos szindroma (NOMID)

- Schnitzler szindroma (visszatérd urtikdria €s monoklonalis gammopathia, visszatérd ldz, csont- és
izomfajdalmak, arthralgia, vagy arthritis, és lymphadenopathia)

- Gleich szindroma (epizodikus angioddéma eosinophiliaval)

- Wells szindroma (granulomatosus dermatitis eosinophiliaval)

- Bullosus pemphigoid (a holyagok megjelenése eldtt)

- Felnéttkori Still betegség

3. tablazat: UAS7 a betegség aktivitas felmérésére CSU-ban [sajat készitésii tablazat]

Pont Csalankiiités Viszketés

0 nincs nincs

1 enyhe (<20/24h) enyhe (jelen van, de nem zavaro)

2 kozepes (20-50/24h) kozepes (zavardo, de a napi

aktivitast és az
alvast nem befolyasolja)

3 intenziv (>50/24h, vagy kifejezett (stlyos viszketés, mely
nagy 0sszefolyo teriiletek) igen zavar6 €s

a mnapi aktivitast és alvast is
befolyasolja)

Osszpontszam: 0-6 naponta, mely 1 hét alatt max. 42 pont lehet

Mivel az urtikaria tiineteinek intenzitasa gyakran valtozik, a betegség altalanos aktivitasa legjobban igy mérheto,
ha a betegeknek a 24-6ras, onalldan elvégzett pontozasos modszert javasoljuk napi rendszerességgel néhany
napon keresztiil. Az UAS7-t, amely hét egymast kdvetd nap Osszesitett pontszama, a rutin klinikai gyakorlatban
is alkalmazni lehetne a betegség aktivitasanak és kezelésre adott valaszanak meghatarozasara CSU betegeken,
valamint néhany olyan betegnél is, akiknél indukalhat6, vagy fizikai urtikdria all fenn. Az angioddémaban
szenvedd betegek szamara egy Uj, aktivitast méré pontozast fejlesztettek ki és validaltak, ez az Angioddéma
Aktivitas Index [3]. A betegségaktivitas mellett fontos az életmindségre (QoL) gyakorolt hatas is, mind a
mindennapi gyakorlatban, mind a klinikai vizsgalatokban.
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4. tablazat: Ajanlott diagnosztikai tesztek gyakori urtikaria altipusokban [sajat készitésti tablazat]

Tipus Altipus Ajanlott rutin diagnosztikai  Kiterjesztett diagnosztika
teszt (kortorténet alapjan). Kivalto

okok meghatirozasa és
differencial diagnosztikai
korképek kizarasara

Spontan Acut spontan nincs nincs

urtikaria urtikaria

Kroénikus spontan  vérkép, ESR vagy CRP tesztek:

Indukalt urtikaria

urticaria

Hideg urtikaria

Kés6i nyomasi
urtikaria

Meleg urtikaria
Solaris urtikaria

Factitia

Vibracios
angioddéma
Aquagen urtikaria

Kolinerg urtikaria
Kontakt urtikaria

kivalto gydgyszer ledllitasa
(pl. NSAID)

hideg provokacio és kiiszob
meghatarozasa (jégkocka,
hideg viz, hideg levegd)
nyomasi teszt és kiiszob

nyomasi teszt és kiiszob
UV és lathato fény
hullamhossz és kiiszob
dermographizmus ¢és kiiszob
teszt (vortex)

testhémérsékletii nedves
kendd 20 percig a borre
testmozgas és forro flirdd
bortesztek (pl. prick teszt)

(1) infektiv betegségek (pl. H.
pylori);

(i) 1-es tipust hiperszenzitivitas;
(iii) auto-antitestek;

(iv) pajzsmirigy hormonok és
autoantitestek;

(v) fizikalis bortesztek;

(vi) 3 hét pseudoallergén-mentes
diéta;

(vii) triptaz;

(viii) autoldg szérum bér teszt;
(ix) biopszia

vérkép, ESR vagy CRP,
cryoproteinek, egyéb betegség -
kiiléndsen infekcid - kizasara
nincs

nincs

fény okozta dermatosisok
kizarasa

vérkép, ESR vagy CRP
nincs

nincs

nincs
nincs

ESR: vorosvértest siillyedés; CRP: C-reaktiv protein
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1.4. Algoritmusok

1. abra: Diagnosztikus algoritmus

Csalankiutés Angioddéma
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Diagnosztikus algoritmus csalankiiités, angio6déma vagy mindkét tiinettel jelentkez6 betegeknél.

AAE, szerzett angioddéma C1-inhibitor hianya miatt;

ACE-gatlo, angiotenzin-konvertaz enzim gatlo;

AE, angioodéma;

AH, antihisztamin;

AID, autoinflammatorikus betegség;

HAE, herediter angioddéma;

IL-1, interleukin-1.

Egyéb (0j) gyogyszerek is indukalhatnak bradikinin-kozvetitett angioodémat. A betegektdl részletes csaladi
anamnézis sziiksége, és hogy mely életkorban kezdddott a betegség. Emelkedett gyulladdsos markerek (C-
reaktiv protein, vorosvértest siillyedés) keresése, felnétteknél paraproteinemia vizsgalata, neutrofil- gazdag
infiltracio bérbiopszia soran, génmutacio analizis 6rokletes periodikus 14z szindromak esetében (pl. cryopyrinhez
kapcsolodo iddszakos szindroma) javasolt, ha fennallasuk er6sen gyanithatd. A betegekt6l meg kell kérdezni:
~Mennyi ideig mutatkoznak a csalankiiitések 6non?” Komplement C4, C1-INH szintek és funkciok vizsgalata;
ezen feliil Clq és C1-INH antitestek vizsgalata, ha fennall az AAE gyantja; gén mutacios analizist kell késziteni,
ha a betegen korabban végzett vizsgalatok jelentéktelennek bizonyultak, de a kortorténet az orokletes
angioddéma fennalldsat sugallja. Varjunk 6 honapot a remissziora; tovabbi Cl-inhibitor hidnyra irdnyuld
diagnosztikai teszteket csak akkor kell elvégezni, ha a beteg csaladi kortdrténete drokletes angioddémat sejtet.
Mutatja-e az elvaltozas teriiletérél nyert bérbiopszia a papillaris és retikularis dermiszben kisebb erek sériilését
és/vagy perivaszkularis és intersticialis fibrinoid lerakodasokat, melyek urticaria vasculitisre utalhatnak? A
betegeket meg kell kérdezni: ,,El6 tudja idézni a csalankiiitéseket?” Azoknal a betegeknél, akiknek a kortorténete
indukalhatd urtikariara utal, standardizalt provokacios vizsgalat végzendé a nemzetkézi konszenzus ajanlatai
szerint [4]. A szerzett autoinflammatorikus szindroémak (AIDs) magukba foglaljak a Schnitzler-szindromat, a
szisztémasan fellépd juvenilis idiopatias arthritist (sJIA) és a felndttkori Still-betegséget (AOSD). Az rokletes
AID-k a cryopyrin asszocialt periodikus szindromak (CAPS) a familiaris hideg autoinflammatorikus szindromat
(FCAS), a Muckle-Wells-szindroma (MWS), valamint az 0jsziilott korban fellépé multiszisztémas gyulladasos
betegség (NOMID), ritkdbban a hyper-lgD-szindroma (HIDS), és a tumor nekrézis faktor receptor-alfa-
asszocialt periodikus szindroma (TRAPS). Néhany ritka esetben a visszatéré angioddéma hatterében sem
hizosejt-medialt, sem bradykinin-medialt folyamatok nem mutathatok ki, és a pathomechanizmus ismeretlen.
Ezeket a ritka korképeket néhanyan ,,idiopathias angioddémanak™ hivjak.

1.5. Egyéb dokumentumok
Nem késziilt.
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