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I. IRANYELVFEJLESZTESBEN RESZTVEVOK

Tarsszerzé Egészségiigyi Szakmai Kollégiumi Tagozat(ok):

1. Klinikai immunolégia és allergolégia Tagozat
Prof. Dr. Kiss Emese, belgydgyasz, klinikai immunoldgus és allergologus, reumatologus, elnok,
tarsszerzd

Fejlesztéo munkacsoport tagjai:

Prof. Dr. Czirjak Laszlo, belgyogyasz, klinikai immunologus és allergoldgus, reumatologus, tarsszerzo
Prof. Dr. Kovacs Laszlo, belgyogyasz, klinikai immunologus és allergologus, reumatologus, tarsszerzo
Dr. Tarr Tiinde, belgyogyasz, klinikai immunologus ¢€s allergologus, reumatologus, tarsszerzo

Véleményezo Egészségiigyi Szakmai Kollégiumi Tagozat(ok):

1. Nefroldgia és dializis Tagozat
Prof. Dr. Wittmann Istvan, belgydgyasz, nefrologus, elndk, véleményezd

2. Reumatolégia Tagozat
Prof. Dr. Podr Gyula, reumatologus, belgydgyasz, elnok, véleményezd

3. Neurologia Tagozat
Dr. Ovary Csaba, neurologus, elndk, véleményezd

4. Csecsemo- és gyermekgyogyaszat Tagozat
Prof. Dr. Bereczki Csaba, csecsemé- és gyermekgyogyasz, csecsemo- €s gyermekgyodgyaszati intenziv
terapia szakorvosa, nefrologus, klinikai farmakologus, elnok, véleményezd

5. Bor- és nemibetegségek Tagozat
Prof. Dr. Szegedi Andrea, borgy6gyasz, klinikai immunologus és allergologus, elndk, véleményezd

6. Haziorvostan Tagozat
Dr. Szab6 Janos, haziorvostan szakorvos, elnok, véleményezd

7. Human reprodukciés Tagozat
Dr. Konc Janos, sziilészet-ndgyogyaszat szakorvos, elnok, véleményezo

8. Sziilészet és négyogyaszat Tagozat
Dr. Demeter Janos, sziilészet-négyogyaszat szakorvos, urologia szakorvos, elndk, véleményezo

» Az egészségiigyi szakmai irdnyelv készitése sordn a szerzoi fiiggetlenség nem sériilt.”

»Az egészségiigyi szakmai irdnyelvben foglaltakkal a fent felsorolt tagozatok dokumentdltan
egyetértenek.”

Az iranyelvfejlesztés egyéb szereploi

Betegszervezet(ek) tanacskozasi joggal:

Nem vettek részt.

Egyéb szervezet(ek) tanacskozasi joggal:
Nem vettek részt.

Szakmai tarsasag(ok) tanacskozasi joggal:
Nem vettek részt.

Fiiggetlen szakért6(k):
Nem vettek részt.



Egészségiigyi szakmai iranyelv Azonositoszam: 002164
A szisztémas lupus erythematosus diagnosztikajarol kezelésérél, és gondozasarol

II. ELOSZO

A bizonyitékokon alapuld egészségiigyi szakmai iranyelvek az egészségiigyi szakemberek €s egyéb
felhasznalok dontéseit segitik meghatarozott egészségiigyi kornyezetben. A  szisztematikus
modszertannal kifejlesztett és alkalmazott egészségligyi szakmai iranyelvek, tudomanyos vizsgalatok
altal igazoltan, javitjdk az ellatds minOségét. Az egészségiigyi szakmai iranyelvben megfogalmazott
ajanlasok sorozata az elérhetd legmagasabb szintii tudomanyos eredmények, a klinikai tapasztalatok,
az ellatottak szempontjai, valamint a magyar egészségiigyi ellatorendszer sajatsagainak egyiittes
figyelembevételével keriilnek kialakitasra. Az iranyelv szektorsemleges modon fogalmazza meg az
ajanlasokat. Bar az egészségligyi szakmai irdnyelvek ajanlasai a legjobb gyakorlatot képviselik,
amelyek az egészségiigyi szakmai irdnyelv megjelenésekor a legfrissebb bizonyitékokon alapulnak,
nem poétolhatjak minden esetben az egészségligyi szakember dontését, ezért attdl indokolt esetben
dokumentaltan el lehet térni.

III. HATOKOR

Egészségiigyi 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 egyéb
alcsoportjaiban szenvedd betegek.

Erintett ellitok kore
Szakteriilet: 0100 belgyogyaszat
0105 nefrologia
0109 allergoldgia és klinikai immunologia
0500 csecsemo- és gyermekgyodgyaszat
0800 bér-, és nemibeteg-ellatas
0900 neurologia
1400 reumatologia
4000 kardiologia
6301 haziorvosi ellatas
6302 hazi gyermekorvosi ellatas
6303 felnoétt és gyermek (vegyes) haziorvosi ellatas

Ellatasi forma: Al alapellatas, alapellatas
J1 jarobeteg szakellatas, szakrendelés
F1 fekvObeteg szakellatas, aktiv fekvébeteg-ellatas

Progresszivitasi szint: I, 1L, 11, szint

Egyéb specifikacio: Nincs.
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IV. MEGHATAROZASOK

1. Fogalmak

A szisztémas lupus erythematosus (SLE) definiciéja: klasszikus, tobb szervet (potencialisan a bort
és valamennyi belsd szervet) érintd autoimmun betegség, amely foként a 20-as, 30-as életévekben
kezdddik, a nék férfiakhoz viszonyitott ardnya 8-9:1. Gyakorisaga 50—100/100 000, incidencidja 2—
7/100 000. El6fordulasat és stlyossagat kornyezeti, demografiai, geografiai és szocialis tényezok
befolyasoljak.

Juvenilis SLE (JSLE): 16 éves életkor eldtt kezd6dod, illetve diagnosztizalt szisztémas lupus
erythematosus. Prevalencia: 5-15/100 000 gyerek, incidencia 0.3-0.9/100 000 gyerek/év. Lany/fit
arany: 4-5:1.

Szubakut cutan lupus erythematosus (SCLE): olyan alcsoport, amely nemzetkozi adatok szerint az
esetek 50%-ban az SCLE bdrtiinetei mellett kimeriti az SLE diagnosztikus kritériumait [1]. Legalabb
az esetek felében az SCLE bortiinetei SLE nélkiil fordulnak eld. Ezen utdbbi esetek lefolyasa
kedvezébb, a jellegzetes bortiinetek mellett fokozott fényérzékenységgel jar, ritkabban
manifesztalodik sulyos belszervi tiinetekben.

Kroénikus cutan lupus erytematosus (CCLE): kronikus bértiinetekkel jard lupus erythematosus
alcsoport, belszervi tiinet 5-10%-ban jelenik meg.

Neonatalis (Gjsziilottkori) SLE (NLE): lényege az anyaban termel6dott IgG izotipusii — donten
anti-SS-A — autoantitest atjutisa a méhlepényen at a magzatba, a magzat, illetve az 1jszilott
betegségét idézi eld, melynek legstlyosabb, életet veszélyeztetd formaja a kongenitalis szivblokk.

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

Antifoszfolipid szindréma (APS): aPL antitestek patologids szerepével Osszefiiggésbe hozhato
artérias és vénas thrombosisokkal, valamint fokozott magzatvesztéssel jard szisztémdas autoimmun
megbetegedés.

Flare: az SLE fellobbanasa, aktivalodasa.
Remisszio: a betegség nyugalmi, klinikai tiinetektél mentes szakasza.
Relapszus: remisszi6 utan ismét fellangolas (flare).

Immunszuppresszié: az autoimmun betegség hatterében allé koros immunologiai folyamat gatlasa
elsdsorban gyogyszerek alkalmazasa révén.

Célzott terapia: az immunrendszer egy adott pontjan hatd, meghatarozott hatadsmechanizmust
immunszuppressziv gyogyszeres kezelés.

Biologiai terapia: célzott terapia fehérjetermészetli gyodgyszerek, leggyakrabban antitestek vagy
szolubilis receptorok alkalmazaséval.

2. Roviditések

aB2GPI béta2-glikoprotein | elleni antitest

ACE angiotenzin konvertaz enzim

ACR American College of Rheumatology

adsDNS kettoszalua DNS ellni autoantitest

AIDS szerzett immunhianyos tiinetcsoport
(Acquired Immunodeficiency Syndrome)

akKL anti-kardiolipin antitest

ANA antinukledris antitest

aPL antifoszfolipid antitest

APS antifoszfolipid szindroma

ARB angiotenzin receptor blokkolo
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anti-Clq
anti-RNP
asm
aSS-A/aSS-B
AZA
CKD
CMV
CNI
COVID-19
CRP

CT

CsA

CY

DIC
DLE
EBV
EEG
EMG
ENG
GFR
GnRH
HBV
HCQ
HCV
HIV
HPV
HUS
ISN/RPS
ITP

IUD
JjSLE

KS

LA

LN
LMW heparin
MMF
MRI
MTX
NLE
NPSLE
OAC
PET
SCLE
SDI SLICC/ACR
SLE
SLEDAI
SLICC
SPECT
TTP
UPCR

3. Bizonyitékok szintje

komplement 1-es faktor q alegysége elleni antitest
ribo-nukleoprotein elleni autoantitest

Smith antigén elleni antitest

Sjogren szindroma A/B antigén elleni autoantitest
azathioprin

kronikus vesebetegség (chronic kidney disease)
Cytomegalovirus

calcineurin inhibitor

uj koronavirus (SARS-CoV-2) altal okozott megbetegedés
C-reaktiv protein

komputertomografia

cyclosporin A

cyclophosphamid

disseminalt intravascularis coagulatio

discoid lupus erythematosus

Epstein-Barr virus

electroencephalographia

electromyographia

electroneurographia

glomerulus filtracios rata
gonadotropin-felszabadité hormon

Hepatitis B virus

Hydroxychloroquine

Hepatitis C virus

Human immundeficiencia virus

Human papilloma virus

haemolyticus uraemids syndroma

International Society of Nephrology/Renal Pathology Society
idiopathiés thrombopenias purpura

méhen beliili fogamzasgatlo eszkdz (intrauterine device)
juvenilis SLE

kortikoszteroid

lupus antikoagulans

lupus nephritis

kis molekulatomegii heparin (low-molecular-weight heparin)
mycofenolat mofetil

magneses magrezonancia képalkotas

methotrexat

neonatalis SLE

neuropszichiatriai SLE

oralis fogamzasgatlo

pozitron emisszios tomografia

szubakut cutan lupus erythematosus

Damage Index

szisztémas lupus erythematosus

systemic lupus erythematosus disease activity index
Systemic Lupus International Collaborative Clinics
single-photon emission computed tomography
thrombocytopenids thromboticus purpura

vizelet protein/kreatinin hanyados

A bizonyitékok szintjének meghatarozasa adaptacidval tortént [3].
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Az SLE diagnosztikai ajanlasoknal az alabbi evidencia szintek szerepelnek:

la Erds ajanlds homogén 1-es szintli diagnosztikai vizsgélatok alapjén

1b Validalt kohorsz vizsgélatok jo referencidkkal

1c Diagnézis. szerppontj félb()l magas specificitdst €s szenzitivitdsu, mely
befolyasolja a diagnozist

2a Erds ajanlas tobb mint 2-es szintii diagnosztikai vizsgalatok alapjan

2b Kohorsz vizsgélatok jo klinikai referencidkkal

2c Okoldgiai vizsgélatokon alapuld

3a Erds ajanlas 3b és erdsebb vizsgalatok alapjan

3b Nem kdvetkezményes klinikai vizsgalatokon alapuld

4 Eset kontroll vizsgalatokon alapulo

5 Szakértd véleményén alapuld

Az SLE terapias ajanlasoknal az alabbi evidencia szintek szerepelnek:

la Randomizalt, kontrollalt vizsgalatok metaanalizise

1b Randomizalt, kontrollalt vizsgalat

2a Nem randomizalt, de kontrollalt vizsgélat

2b Kvazi-kisérletes vizsgalat

3 Nem kisérletes, leirdé tanulmany, mint Osszehasonlitod, korrelacios és eset-
kontroll tanulmanyok

4 Szakért6i bizottsagi vélemény, illetve elismert szaktekintélyek klinikai
tapasztalata vagy mindkettd

4. Ajanlasok rangsorolasa

Az SLE diagnosztikai ajanldsoknal az ajanlds erdssége:

Szint Ajanlasok

A 1-es kategoriaju bizonyiték

B 2-es vagy 3-as kategoériaju bizonyiték
C 4-es kategoridju bizonyitek

D 5-0s kategoriaju bizonyiték

Az SLE terapias ajanlasoknal az ajdnlds erdssége:

Szint Ajanlasok

A 1-es kategoriaju bizonyiték

B 2-es kategériaju bizonyiték vagy 1-es kategdriaju bizonyiték extrapolédcidja
C 3-as kategériaju bizonyiték, illetve 2-es kategoridju bizonyiték extrapolacidja
D 4-es kategoriaju bizonyiték
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V. BEVEZETES

1. A témakér hazai helyzete, a témavalasztas indoklasa

A szisztémas lupus erythematosus (SLE) autoimmun betegség, melynek prevalencidja szdzezer
lakosra 30-50, igy kb. félmillio embert érint Eurépaban és kb. 3—5000 beteget Magyarorszagon. A
betegség tobbnyire a fiatal, fogamzo- és kereséképes fiatal n6i lakossagot érinti, jellegénél fogva tobb
szakteriilet egyiittmiikodését teszi sziikségessé, ezért fontos, hogy a betegek kivizsgalasaban és
gondozéasaban résztvevl szakteriiletek egységes elveket kovessenek. Hazai viszonylatban a betegség
diagndzisanak megallapitasa és a betegek kovetése elsddlegesen nagy, multidiszciplinaris,
immunolégidban jartas, szakmak képvisel6it magaban foglaldo centrum/egyetemi-klinikai egység
hataskorébe tartozik. A gondozést végzd immunologus végzettséggel is rendelkezd szakorvos iranyitja
a beteg kezelését, hatarozza meg a diagnosztikus teenddket. Cél, hogy a betegek a diagnozis
megallapitasa, a gondozasi terv felallitasa, a kezelés megtervezése ¢és elinditasa céljabol megfeleld,
kell6 tapasztalattal és jartassaggal rendelkezd centrumba keriiljenek, ahol a kelld tapasztalattal
rendelkez6 tarsszakmak képviseldi rendelkezésre allnak (szemészet, neurologia, nefrologia,
bérgyogyaszat). A komplikaltabb esetek kezelése és gondozasa végig a centrumban kell, hogy
torténjen. A tarsszakmdk az egészségiigyi szakmai irdnyelvben meghatarozottak szerint végzik a
sziikséges vizsgalatokat és kezelést (szemészet, neurologia, nefrologia, borgydgyaszat, reumatologia).

2. Felhasznaloi célcsoport

Klinikai egészségiligyi szakmai iranyelv létrehozasa a szisztémas lupus erythematosus (SLE)
diagnosztizaldsara ¢és gondozasdra vonatkozik. Diagnosztikai tevékenység nemcsak a korisme
felallitasa soran, hanem a betegek allapotanak valtozasat kovetendé gondozas soran is torténik. Ennek
megfeleléen az egészségiigyi szakmai iranyelv céljai:

1. Az SLE keriiljon koran felismerésre, a betegutak optimalisak legyenek, és az ellatas, gondozés a
megfeleld kompetencia szinten torténjen.

2. Az iranyelv Utmutatd az ellatok szamara, beleértve a haziorvostan, Klinikai immunolégia,

reumatologia, gyermekgyogyaszat, szemészet, neurologia, nefrologia, borgyogyaszat szakmakat.

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

4. A betegekben idejében felismerésre keriiljenek a kronikus szervi szovodmények ¢€s a
tarsbetegségek. Ez ugyanis alapjaban meghatarozza a kimenetelt és a halalozast. Mindez
optimalisan az érintett tarsszakmak bevonasat igényli.

5. Utmutatast adjon a gondozas soran elvégzendd laboratériumi és képalkotd vizsgalatokra, a
terapiakovetésre, kimeneti mutatokra.

6. A korai terapia és gondozds hatdsira a betegek nagy része remisszioba keriiljon, legalabb
részlegesen munkaképes maradjon, a csaladi és a tarsadalmi életben aktivan részt vehessen, vagy
legalabb a betegségaktivitas minimalis legyen.

7. A legnagyobb kockazattal jaro alcsoportok, igy a neuropszichiatriai lupus, lupus nephritis és az
antifoszfolipid szindréma koran felismerésre, kezelésre keriiljon a ma elérhetd legkorszeriibb
eljarasok révén.

8. Utmutatas torténjen a nem gyogyszeres kezelésre, életmédi valtoztatasokra, az ismert betegség
aktivalo tényezok, helyzetek elkeriilésére.

w

3. Kapcsolat a hivatalos hazai és kiilfoldi szakmai iranyelvekkel
Egészségiigyi szakmai iranyelv el6zménye:

Jelen fejlesztés az alabbi, lejart érvényességi idejli szakmai iranyelvek témajat dolgozza fel.

Azonosito: 000761

Cim: Egészségligyi szakmai iranyelv —
A szisztémas lupus erythematosus diagnosztikajarol,
kezelésérdl és gondozasarol

Nyomtatott verzio: Egészségiigyi Kozlony, 2017. év 15. szam

Elektronikus elérhetdség: https://kollegium.aeek.hu/Iranyelvek/Index
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VI. AJANLASOK SZAKMAI RESZLETEZESE

1. Az SLE diagnézisa:

Ajanlasl

A diagnézis felvetése az alapellatas vagy tarsszakmak feladata, azonban a diagnézis
megallapitiasa és megerdsitése klinikai-immunologiai és/vagy reumatolégiai szakorvosi feladat.
Az SLE diagnézisanak felallitisa soran a mindenkor érvényben 1évo Kklasszifikacios
kritériumokat javasolt kovetni. Meghatarozott esetekben azonban a klasszifikacio és a diagnézis
eltérhetnek egymastol, ilyenkor a diagndzis akkor is felallithaté lehet, ha a klasszifikacio
kritériumai egyébként nem teljesiilnek. A diagnosztika alapja a klinikai kép, az egyéb
diagnosztikai eljarasok kiegészit6 jellegiiek. (5/D)

Az SLE diagnodzisanak felallitasaban a mindenkor érvényben 1évé klasszifikacios kritériumokat
ajanlott kovetni. Ez aktualisan az EULAR/ACR 2019-es kritériumait jelenti [6]. Korabban a
SLICC/ACR 2012-es kritériumokat hasznaltak [13]. Ismeretes, hogy a klasszifikacios kritériumok
nem diagnosztikus értékliek. A diagnozis elsd felvetése az alapellatasban vagy a tarsszakmak altal
torténik, de a diagnozis végsé megerdsitése klinikai-immunologiai és/vagy reumatologiai szakorvosi
kompetenciaba tartozik. A diagnodzis felallitasa elsédlegesen a klinikai képen és az immunszerologian
alapul. A diagnodzis €és prognozis megerdsitésére egyéb laboratériumi vizsgalatok, képalkotok, mas
diagnosztikai vizsgalatok végezhet6k (lasd 2. pont) [1, 6, 11, 13, 14]. A bortiinetek meghatarozoak a
betegség felismerése szempontjabol. A mucocutan eltéréseket a jelenleg érvényben levo kritériumok
alapjan kell osztalyozni (lupus-specifikus, nem lupus specifikus, lupus-szerii vagy gyogyszer-indukalt)
[15, 16]. A borléziokat aktivitas és kronicitas alapjan is javasolt értékelni, felhasznalva a CLASI
validalt pontrendszert [17]. Dominal6é bortiinetek esetén, kiilonésen DLE-ben, a bér szdvettani
vizsgalata, beleértve a direkt immunfluoreszcens vizsgalatot, fontos lehet a pontos diagnozishoz [15].
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2. Diagnosztikai eljarasok:

Ajanlas2

Az immunszerolégiai diagnosztika elvégzése centrumhoz kotott laboratériumokban torténjen. A
betegség indulasakor sziikséges meghatarozni az antinuklearis antitestet (ANA), és ajanlott az
anti-dsDNS, antiSS-A, anti-SS-B, anti-RNP, anti-Sm, anti-Clg, anti-nukleoszoma és
antifoszfolipid autoantitesteket, valamint a C3 és C4 komplement faktorokat. A diagnozis
felallitasahoz és a szervi érintettség felméréséhez sziikséges altalanos laboratériumi, képalkoto és
egyéb diagnosztikai eljarasok végzése is. A proteinuria vizsgalatira leginkabb a reggeli elsé
vizelet osszfehérje és kreatinin hanyadosanak (UPCR) vizsgalata javasolt. (5/D)

Az immunszerologiai diagnosztika elvégzése megfelelden tanusitott mindségbiztositassal rendelkezo,
valamelyik immunologiai/reumatologiai centrumhoz kotétt specialis laboratoriumban torténjen. Az
ANA kimutatasa, a hazai laboratériumokban alkalmazott tobbféle modszer koziil, a HEp2 sejtvonalon
végzett indirekt immunfluoreszcens eljaras. Mas modszerek is elérhetdek (pl. ELISA,
kemilumineszcens immunoassay). A beteg elso jelentkezésekor indulasakor javasolt meghatarozni, az
ANA mellett, az anti-dsDNS, antiSS-A, anti-SS-B, anti-RNP, anti-Sm, anti-Clq, anti-nukleoszéma,
aPL (lupus anticoagulans, antikardiolipin IgG/IgA/IgM, anti-B2GPI IgG/IgA/IgM) antitesteket,
valamint a C3 és C4 komplement faktorokat is [18, 19, 20, 21, 22].

A diagnozis, szervi érintettségek és progndzis szempontjabol szoéba jon altalanos laboratériumi (CRP,
teljes vérkép, maj- és vesefunkcio, vizelet), képalkotd (mellkasrontgen, iziileti felvételek, hasi
ultrahang, agyi CT vagy MRI) és egyéb diagnosztikai tesztek (elektrofiziologia, iziileti folyadék,
neuropszichiatriai tesztek) végzése is. A vizelet tesztcsik és fehérje koncentraciok vizsgalata, illetve 24
oras vizeletgylijtés a proteinuria vizsgalataban kevéssé megbizhatd, igy a nemzetkozi ajanlasoknak
megfeleléen leginkabb a reggeli elsé vizelet UPCR vizsgalata javasolt a proteinuria diagnosztikajaban
és kovetésében. Normalisan az UPCR <15mg/mmol, 15-50 mg/mmol kozott mérsékelt, > 5S0mg/mmol
esetén jelentOs proteinuriarol beszéliink. A diagnézis alapja a klinikum és az immunszeroldgia, a tobbi
vizsgalat csak kiegészitd, megerdsito jellegti [7, 44].

3. Differencialdiagnosztika:
Ajanlas3
Az SLE sokszinii megjelenése miatt ki kell zirni mas szisztémas autoimmun betegségeket,

valamint  bizonyos reumatolégiai, hematologiai, nephrologiai, neuro-pszichiatriai,
borgyogyaszati, infekcios és malignus korképeket. (5/D)

A kizarand6 egyéb korképek:

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

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

- hematolodgiai betegségek (ITP, TTP/HUS, autoimmun haemolyticus anaemia, egyéb eredetii
haemolysisek, Evans szindroma, leukaemiak, myelofibrosis, lymphomak, DIC);

- nephrologiai korképek (proteinuridval=haematuriaval +/- vesefunkcioromlassal jaré primer vagy
szisztémas glomerularis, ritkan tubulointerstitialis, ill. vascularis vesebetegségek);

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

- malignus korképek (lymphoproliferativ betegségek, szolid tumorok);

- neuropszichiatriai korképek (vascularis és metabolikus betegségek, sclerosis multiplex,
symptomas epilepsia esetén annak egyéb okai, polyneuropathiak egyéb okai, myasthenia gravis;
myelitis transversa esetén gerincveldi térfoglalds, traumas harantlézio, tropusi spasticus
paraparesis, diffuz elvaltozasok esetén virus encephalitisek);

- Dborgyogyaszati betegségek (psoriasis, polymorf fényexanthema, infekcid vagy gyogyszer
talérzékenység okozta bortiinetek, autoimmun urticaria, hypocomplementaemias vasculitis,
rosacea).
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4. Betegség aktivitas:
Ajanlas4
A diagnozis igazolasat kovetéen kiindulaskor, majd minden egyes vizit vagy osztalyos bentfekvés

alkalmaval sziikséges meghatarozni a betegség aktivitasat validalt modszerrel. A legtobb
ajanlasban a SLEDAI hasznalata szerepel. (1/A)

A betegség aktiv, ha a pontszam az el6z6 vizit 6ta legalabb 4-gyel emelkedett [23]. Emellett mas
validalt médszerek (pl. SELENA-SLEDAI, BILAG, SLAM-R) is elérhet6k [24].

Ajénlas5

A fellangolas (,,flare”) a betegségaktivitas alapjan definialhaté. (4/C) [25]

Tipusosan, a szokvanyos kezelés mellett a betegek 17-38%-aban, LN esetén 8-26%-ban jelentkeznek
stlyos fellangolasok abban az esetben is, amikor a beteg kezdetben reagalt a kezelésre.

Ajanlas6

A flare feltétleniil terapiamodositast igényel. (2/B) [5]

Amig a remisszi6 sokszor nehezen elérhetd, a flare prevencio realisztikus, bar nem minden betegben
elérhet6 cél, mely a szervi karosodas megel6zését is szolgalja [5].

Ajanlas7

Az aktivitast siiriin (3—6 havonta) meg Kell hatarozni, mert a szervi karosodassal egyértelmiien
osszefiigg. (3/C) [5]

Tobb munkacsoport meghatarozta az ,,SLE remisszio” fogalmat [8, 9, 10].

5. A szervi kdrosodas felmérése:

Ajanlas8

A diagnoézis felallitasat kovetden ajanlott meghatirozni a szervi érintettséget, a szervek

funkcionalis allapotat és a kronikus szervi szovodményeket validalt modszerrel. Jelenleg a
SCLICC/ACR Damage Index (SDI) ajanlott. (1/A) [26]

Ajanlas9
A diagnosis felallitisat kovetden évente javasolt az SDI meghatirozasa. A mar meglevo
karosodas tovabbi karosodast indukal, ezt szem el6tt kell tartani. (A-B)

Igazolt, hogy a szervspecifikus SLE aktivitas, leginkabb a hematoldgiai, neuropszichiatriai és renalis
doménben, szorosan Osszefligg a késobbi szervkarosodassal. Emellett egy karosodas jabb karosodast
indukal, ezért kiemelten fontos a szervi €rintettség kdvetése.

Ajanlas10

Sziikséges a betegségaktivitast minimalizalni. (3/C) [5]

Terapias cél a klinikai remisszi6 vagy alacsony betegeségaktivitas elérése.

6. Tarsbetegségek:

Az SLE betegekben bizonyos tarsbetegségek rizikdja megnd, részben az alapbetegség, részben az
alkalmazott terapia kovetkeztében. A legfontosabb tarsbetegségek az infekcidk, vascularis,
metabolikus és malignus korképek. A rizikofaktorok minimalizalasa, a korai felismerés, kezelés ¢€s
kovetés kiemelten fontos a tarsbetegségek megelézése és kimenetele szempontjabdl. A tarsbetegségek
az SLE-t komplikaljak és megnovekedett haldlozashoz vezetnek [27]. Az SLE-hez, illetve annak
kezeléséhez kapcsolodo, igazolt jelentdségli, az életkilatasokat befolydsolod tarsbetegségek a
kovetkezok [27]:

- infekciok (urogenitalis);

- (cardio)vascularis (atherosclerosis, hypertonia, avascularis necrosis);

- metabolikus (diabetes mellitus, dyslipidaemia, osteoporosis);

- malignus (non-Hodgkin lymphoma, egyéb tumorok).
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Ajanlasll

A tarsbetegségeket minden vizit alkalmaval fel kell mérni és haladéktalanul kezelni (4/C). Ennek
megfeleléen alacsony dézisu acetilszalicilsav (4/D), kalcium és D-vitamin pétlas (2/A), egyéb
antiosteoporosis szerek (elsésorban biszfoszfonatok) (2/A), sztatinok (5/D), antihipertenzivumok
(5/D) adasa az atlagpopulaciéban is alkalmazott elvek szerint javasolt. [1, 5, 28, 29, 30, 31, 32,
33].

Ajanlas12

A rizikot a betegség indulasakor és ezt kovetden legalabb évente (magas kockazat esetén
stiriibben) fel kell mérni. Ki kell térni a vascularis anamnezisre, a dohanyzasra, testmozgasra,
osztrogéntartalmu gyégyszerek szedésére, valamint a csaladi anamnézisre. Az egyébként is
végzett laboratoriumi vizsgalatok soran rendszeresen kovetni kell a vérzsir- és vércukor-szintet.
A vizitek alka