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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.
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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



Egészségiigyi szakmai iranyelv

Azonositoszam: 002164

A szisztémas lupus erythematosus diagnosztikajarol kezelésérél, és gondozasarol

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 alkalmaval vérnyomasmérés, a BMI mérése, gyermekekben a novekedési iitem, a
serdiilés felmérése sziikséges. Osszességében az egyébként a cardiovascularis riziké felmérésére
alkalmas eszk6zok (Europaban a SCORE) hasznalata indokolt. (1b/B) [2, 27, 28-34]

Ajanlas13

Az SLE, mint a legtobb autoimmun-gyulladasos korkép, szekunder osteoporosissal jar egyiitt.
Ezért a betegség kezdetén, majd rendszeresen, legalabb évente fel kell mérni a megfeleld
kalcium és D-vitamin bevitelt, testmozgast, dohanyzasi szokasokat. A csontritkulas sziirése
elsésorban a menopauzaban levé nékben, a legalabb 3 hénapig KS-ot vagy mas, csontvesztést

okoz6 gyogyszert szedok esetében, vagy mas, osteoporosis rizikotényezét hordozokban ajanlott.
(2b/C) [2, 32, 35]

Osteoporosis: SLE-s betegnél 4-24%-ban van jelen. Megfelelé kalcium és D-vitamin bevitel
sziikséges; rendszeres torna; dohdnyzas elhagyasa javasolt. Szlir6vizsgalat és betegkovetés
osteoporosis iranyaban az érvényes ajanlasok alapjan: posztmenopauzalis betegek, szteroid vagy mas
csontdenzitds csokkentést okozni képes gyogyszeres kezelésben (pl. anticoagulans terapidban)
részesiilo betegek esetében, tumor fennallasa esetén.

Ajanlasl4

SLE-ben a daganatsziirés a lakossaghoz hasonloan torténjen, beleértve a négyogyaszati
raksziirést és a mammographiat is. (2b/C)

SLE-ben megné a szekunder malignitasok rizikdja. Az alapbetegség pathogenezisébdl adodo tartos B-
sejt stimulacid miatt elsésorban a B-sejtes non-Hodgkin lymphoma rizikdja magas, de mas szolid
tumorok (pl. horgérak, méhnyakrak, emloérak, gastrointestinalis tumorok) gyakorisaga is magasabb
SLE-ben, mint az atlagpopulacioban [36-38].

Ajanlas15

Az SLE-s betegek fogékonyabbak az infekciékra, amely rizikot az immunszuppresszié tovabb
fokozza. Ezért sziirés javasolt tuberculosisra, hepatitis B és C virusokra (a helyi ajanldsoknak
megfelelden, elsésorban immunszuppressziv kezelés eldtt, beleértve a nagydézisu KS kezelést is),
HIV-re (rizikotényezék esetén), CMV-re (immunszuppressziv terapia alatt, ha a fertézésre
gyanu van). (2b/C)

Ajanlasl6

Immunszupprimalt SLE-s betegekben, elsésorban a betegség inaktiv szakaban, elolt
korokozdval torténé vakcinaciéo (influenza, pneumococcus) javasolt. Egyéb védéoltasok (pl.
kiilfoldi utazas esetén) a haszon/kockazat arany mérlegelésével javasolhatéak. (2b/C) [2, 39, 40]
Ajanlasl7

Mivel az infekcié rizikojat fokozzak, a gondozas soran folyamatosan figyelemmel kell lenni a

stlyos neutropenia (<500 sejt/mm3), lymphopenia (<500 sejt/mm3) és az alacsony 6ssz-1gG szint
(<5 g/1) eléfordulasara. (1b/B) [2]

Infekcido kockazat: nagyobb HIV, hepatitis B, C infekcid kockazat. HBV, HCV reaktivacio
cytostaticus kezelésnél lehetséges. Tbc kockazat felmérése szteroid kezelés elott ajanlott. CMV
infekcio tiinetei hasonlithatnak az aktiv lupusra. Antigenemiat ajanlatos nézni.
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Sziirdvizsgalatok: HIV (ha a betegnek vannak rizik6 faktorai); HCV, HBV (a beteg riziko faktorai
alapjan), kiilondsen, ha immunszupressziv vagy gliikokortikoid kezelésre van sziikség); tuberculosis (a
helyi ajanlasok alapjan, kiillondsen, ha immunszupressziv vagy gliikokortikoid kezelésre van sziikség);
CMV, EBV teszt bizonyos betegeknél; vakcinacio: influenza, COVID-19, pneumococcus ellen
ajanlott! Megfontolandd hepatitis B, illetve idsekben tetanus toxoid vakcinacié is. El6 attenualt
kérokozoval (pl. sargaldz) vakcinacio tilos!

7. A prognozis felmérése:

Ajanlas18

A prognozist az j klinikai tiinetek, rutin laboratériumi és immunoldgiai vizsgalatok, a szervi

karosodasok és tarsbetegségek alapjan mar a betegség diagnosztizalasakor fel kell mérni.
Sziikség esetén képalkotokkal és/vagy biopsziaval lehet erdsiteni a prognosztikat. (C)

A prognozist az 4j klinikai tiinetek, rutin laboratériumi és immunoloégiai vizsgalatok alapjan mar a
betegség diagnosztizalasakor fel kell mérni. Sziikség esetén képalkotd eljardsok igénybevételével
és/vagy biopsziaval lehet erdsiteni a prognosztikat [1]. Szignifikdns prognosztikai értéke van, a
klinikai tiinetek koziil, a borkiiitéseknek, arthritisnek, serositisnek, a vese-érintettségnek és a
neuropszichiatriai tliineteknek (epilepszias rohamok, pszichdzis). A laboratériumi indikéatorok koziil a
stilyos anaemia, a leukopenia/lymphopenia, thrombocytopenia, szérum kreatinin és szamitott
glomerulus filtracids rata (eGFR), proteinuria, aktiv vizeletiiledék, valamint a C3, C4, anti-dSDNS,
anti-SS-A, anti-SS-B, anti-RNP és aPL antitest vérszintek prognosztikai jelent6séglick. Emellett az
agyi MRI és a vesebiopszia eredménye is prognosztikai értékii [1, 7]. Korabbi vizsgalatokban az afro-
amerikai rassz és a kiindulaskor magasabb kor is rossz prognosztikai faktort jelentett [41]. A juvenilis
SLE és LN rendszerint sulyosabb és gyakrabban jar maradandé karosodassal [1].

8. Azellenérzések gyakorisaga:

Ajanlas19

Azoknal a betegeknél, akiknek nincs aktivitasa, tarsbetegsége, kronikus szervi karosodasa, 6—12
havonta, ett6l eltéré esetekben 3 havonta torténé ellendrzés javasolt. Kifejezett

betegségaktivitassal jard, Kkritikus iddszakban a laboratériumi paraméterek hetente torténd
kontrollja is indokolt lehet. (D) [2, 42, 43]

Az ellendrzés gyakorisaga

- Ha nincs betegség aktivitas, karosodas és nincs komorbiditas: a vizsgalat 6-12 havonta javasolt:
ellendérizendd az UV fényexpozicid védelem; kalcium és D-vitamin potlas; testsuly, a
cardiovascularis riziké tényezok; valamint, hogy terhesség fennall-e.

- Laboratoriumi vizsgalatok: alapvizsgalatok: ANA, anti-dsSDNA, anti-SSA, anti-SSB, anti-RNP,
anti-Sm; anti-foszfolipid antitestek, C3, C4; az anti-foszfopholipid antitest negativ esetek ujra
értekelése mérlegelendo.

- Uj értékelés: terhesség vagy annak tervezése; sebészeti beavatkozasok, szervtranszplantacio elétt,
neurologiai, vascularis események miatt.

- Terhesség eldtt: anti-SSA, anti-SSB (korabbi negativitas esetén antifoszfolipid antitestek ujra
vizsgalata) 6-12 honapja inaktiv betegség esetén: We, vérsejtszamok, CRP; albumin; creatinin
(eGRF); vezelet vizsgélat (protein/creatinin); + a gyogyszeres kezeléshez tartozo ellen6rzd
laboratoriumi vizsgalatok.

- Szervi tiinetek: mucocutan tiinetek, lupus nephritis, neuropszichiatriai tiinetek, antifoszfolipid
szindromahoz kothetd tiinetek, mozgasszervi eltérések, cardiovascularis manifesztacio, terhesség
tervezése esetén tovabbi, specialis itt nem részletezett teend6k vannak.

9. Gondozasi teendok:

Ajanlas20

A betegek vizsgalatinak minden vizit alkalmaval magiban kell foglalnia a klinikai tiinetek, a
betegség-aktivitas, a fajdalom, a kronikus szervi karosodas, a tarsbetegségek és az életmindség

felmérését validalt skalak, klinikai kép és laboratériumi modszerek segitségével. Fel kell mérni a
lehetséges gyogyszertoxicitast is a megfelel6 iranyelvek szerint. (D)
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Ajanlas2l

A Kkulcsfontossagi wj klinikai tiineteket (bdértiinetek, arthritis, serositis, neuropszichiatriai
tiinetek) az elsé megjelenés, majd a kovetés soran is fel kell mérni. (5/C)

Ajanlas2?2

A laboratériumi vizsgalatok koziil a teljes vérkép, a vérsejtsiillyedés (We), CRP, szérum
albuminszint, vesefunkcié, vizeletvizsgalat (iilledék, UPCR is), valamint az immunszerolégia
(ANA, anti-dsDNS, anti-Clq, C3, C4) elvégzése 3—6 havonta javasolt. Indokolt esetben egyéb
autoantitestek (anti-Sm, aPL, anti-SS-A, anti-SS-B, anti-nukleoszoma) ismétlése is ajanlott. (4B-
5C) Ezek koziil, a valtozas észlelése szempontjabol, az anaemia, lymphopenia,
thrombocytopenia, proteinuria, C3, C4, anti-dsDNS és anti-C1q a legértékesebb. (4/B) [2, 21, 22,
43]

Ajanlas23

A Kkorabban negativ anti-SS-A és anti-SS-B antitestek ismételt vizsgalata terhesség vallalasa elott
javasolt. (5/C)

Ajanlas24

Az aPL antitestek ismételt vizsgalata indokolt, ha azok pozitivak lettek, és APS-ra jellemzo tiinet
is van, az APS érvényben 1évé iranyelvei szerint, aktualisan és 12 hét kiilonbséggel; illetve, ha az
antitestek korabban negativak voltak, de kiilonleges allapot all fenn (terhesség vallalasa,
miitétek, transzplanticio, 6sztrogén tartalmu terdpia inditasa elott vagy uj keletii neurolégiai

vagy vaszkularis esemény esetén. Ha a beteg olyan immunszupresszanst szed, melynek

mellékhatasai lehetnek, a megfelel6 labor paraméterek ellendrzése sziikséges. (2/B) [2, 22]

10. Altalinos terapias stratégia:

Ajanlas25

A kezelést meghatarozott célok elérése érdekében kell végezni. A terapias stratégiat a beteggel

egyeztetni kell, folyamatosan kovetni és sziikség esetén a modositasokat elvégezni. A terapia

céljai a hosszutava tulélés, a szervi karosodasok megel6zése, az aktivitas és az életmindség

optimalizalasa. Ezek feltétele a betegségaktivitas kontrollja, a tarsbetegségek és a

gyogyszertoxicitas minimalizalasa. A kezelést a tarsszakmakkal egyiittmiikodve kell végezni. A

betegség fellingoliasanak megel6zése kapcsan (kiilonosen a silyos fellingolasoké) fontos, hogy a

terapias cél realis legyen (ebben az antimalarias szerek addsanak van alapvet6 szerepe; bizonyos

szervi manifesztaciok esetén pedig /pl. WHO IV-es lupus nephritis/ hosszas, évekig tarto

cytostaticus kezelés indokolt). (5/D)

- Nem ajanlott, hogy a klinikai szempontbol tiinetmentes beteg kezelését intenzivebbé tegyiik
csupan a stabil vagy perzisztalo szerologiai aktivitas miatt.

- Mivel a karosodas eldre jelzi az elkdvetkezd tovabbi karosodast és a halalozast, a karosodas
megelézése alapvetden fontos terapias cél SLE-ben. A karosodast a SLICC/ACR karosodasi
indexxel mérjiik.

- Az ¢életminéséget negativan befolyasolod faktorok ugy, mint faradtsag, fajdalom és depresszid
szintén fontos, vizsgalando kérdések a betegség aktivitdson és a karosodas megeldzésén
tulmenden.

- A renalis manifesztacio korai felismerése és kezelése alapvetden ajanlott.

- Lupus nephritisben legalabb 3 éves immunszuppressziv fenntartd kezelés javasolt a remisszio
indukcios kezelést kdvetoen.

- A fenntarté kezelés SLE-ben a betegség kontrollalasahoz sziikséges legalacsonyabb szteroid
adaggal kell, hogy torténjen, és torekedni kell a szteroid teljes elhagyasara.

- Az antifoszfolipid szindromaval kapcsolatos morbiditds prevencioja, illetve kezelése fontos
terapias cél SLE-ben. Az ajanlasok nem kiilonb6znek a primér APS-ben alkalmazott kezelést6l.

- Komolyan meg kell fontolni a hydroxychloroquin alkalmazasat (mert csokkenti a fellangolasok
aranyat).

- Az immun modulalé terapia mellett a comorbiditasok kezelésére is gondot kell forditani.
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Ajanlas26

Az SLE Kkezelésének a célja a remisszio vagy alacsony betegség aktivitas elérése (2b/B) és
valamennyi szerv részérél az ismételt aktivitas kivédése (2b/B), a leheté legkisebb adagu
kortkoszteroid dézist hasznalva. [12]

Ajanlas27

Az SLE-s aktivitas kezelése a szervi manifesztaciok sulyossaganak figyelembevételével torténik,
magaban foglalja a szedett gliikokortikoid, immunszupresszans do6zisanak mddositasat vagy
terapia valtast, uj terapia inditasat. (2b/C) [12]

Ajanlas28

Kontraindikacio hianyaban hydroxichloroquin adasa javasolt valamennyi SLE-s betegnek
(1b/A), 5 mg/kg-os dozisban. (3b/C) [12]

Ajanlas29

Amennyiben a beteg nem rendelkezik a retina karosodasanak rizikéjaval, szemészeti vizsgalat
(latétérvizsgalat és/vagy szemészeti koherencia tomografia) sziikséges a terapia inditasakor, 5 év
miulva, majd ezt kovetden évente. (2b/B) [12, 45]

Ajanlas30

A gliikokortikoidok beadasi modjat és dézisat a szervi manifesztacik és a betegség sulyossaga
alapjan kell meghatarozni. (2b/C) [12]

Ajanlas3l

Silyos tiinetek és a gliikokortikoidok nagy dozisanak relativ ellenjavallata esetén intravénas
pulzus methylprednisolonnal (250-1000 mg/nap, 1-3 napig) ajanlott inditani a kezelést, mivel az
azonnali terapids hatast biztosit és kisebb adagu kezdé oralis kortikoszteroid hasznalatat teszi
lehetdvé. (3b/C) [12]

Ajanlas3?2

A fenntart6 kortikoszteroid dézist kevesebb mint 7,5 mg/nap prednisolon equivalens dézis ala
kell csokkenteni (1b/B) és remisszié esetén elhagyasa javalt. [12]

Megfelelé immunmodulans elkezdése eldsegiti a glitkokortikoid csokkentését/elhagyasat. [12]
Ajanlas33

Azoknil a betegeknél, akik nem reagialnak megfelel6 médon a hydroxichloroquin terapiara
(6bnmagaban vagy gliikokortikeiddal kombinidlva) vagy a gliikokortikoid dézist nem tudjuk
elfogadhaté dézisig redukalni immunmodulans, immunszupresszans, ugymint methotrexat
(1b/B), azathioprine (2b/C) vagy mycophenolat (2a/B) kezelés inditandé. [12]

Ajanlas34

Immunmodulins/immunszuppressziv gyogyszer részét kell, hogy képezze az elkezdett
terapianak tobb szervi manifesztacié esetén. (2b/C) [12]

Ajanlas35

Cyclophosphamid hasznalhaté az SLE silyos vagy életet veszélyezteté szervi manifesztiacidja

esetén, vagy hasznalhaté azoknal a betegeknél, akik nem reagilnak mas immunszuppressziv
terapiara. (2b/C) [12]

Ajanlas36

A hagyomanyos terapiara nem reagaléo (HCQ és gliikokortikoid immunszupressziv gyogyszerrel
vagy anélkiil) betegeknél, akiknek a betegség aktivitisa nem engedi a korikoszteroid
csokkentését és/vagy gyakori aktivitasuk van belimumab terapia inditisa megfontolandé. (1a/A)
[12, 46]

Ajanlas37

Hagyomanyos terdpiara refrakter tobb szervi érintettség vagy standard immunszupressziv

gyogyszer intolerancidja/kontraindikacidja esetén rituximab adasa megfontolandé. (2b/C) [12,
47, 48]
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Ajanlas38

Az SLE-s bértiinetek elsé6 vonalbeli kezelésére helyi externak (gliikokortikoid, calcineurin
gatlok) (2b/B), antimalarias gyogyszerek (HCQ, quinacrine) (la/A) és/vagy szisztamas
gliikokortikoid alkalmazandoé. (4/C) [12]

Ajanlas39

Bortiinetes betegnek mem megfelelé terapias valasz esetén, vagy ha nagy doézisa szisztémas
kortikoszteroid sziikséges methotrexate (3a/B), retinoidok (4/C), dapsone (4/C) vagy
mycophenolate mofetil (4/C) adhato. [12, 49, 50]

Ajanlas40

SLE neuropszichidtriai manifeszticioja esetén képalkoté vizsgilatok, liquor vétel, a riziké
faktorok értékelése (a manifesztacio tipusa és idejiisége, a beteg életkora, a betegség nem-
neuropszichiatriai aktivitiasa, az antifoszfolipid antitestek jelenléte), és egyéb faktorok kizarasa
sziikséges. (2b/C) [12]

Ajanlas4l

Az SLE-vel osszefiigg6 gyulladiasos neuropszichiatriai manifesztaciok gliikokortikoiddal
/immunszupresszanssal kezelendok (1b/A), az atherothrombotikus, antifoszfolipid szindromaval
osszefiigg6 manifesztaciok esetén thrombocyta aggregacié gatlé, antikoagulians terapia
sziikséges. (2b/C) [12]

Ajanlas4?2

A lupusos akut thrombocytopenia esetén nagy dézisa gliikokortikoid (4/C) és/vagy intravénas
immunglobulin sziikséges. (4/C) [12]

Ajanlas43

Thrombocytopenias betegnél jo terapids valasz esetén fenntarté kezelésként szteroid spérolas
céljabol mycophenolate mofetil (2b/C), azathioprine (2b/C) vagy cyclosporine A (4/C)
hasznalhaté. [12]

Ajanlas44

Thrombocytopenia refrakter eseteiben rituximab (3a/C) vagy cyclophosphamid (4/C) adhaté.
[12]

Ajanlas45

Minden SLE-s beteget sziirni kell antifoszfolipid antitestekre. (1a/A) [12]

Ajanlas46

Magas rizikéju antifoszfolipid antiteset profillal rendelkez6é SLE-s betegnek (perzisztalo kozepes
vagy magas titerli antitest pozitivitas vagy tobbszoros pozitivitas) primer profilaxisként
thrombocyta aggregacié gatlo kezelés sziikséges (2a/C), kiilonosen azoknak, akiknek egyéb
atherosclerosisre hajlamosito/thrombophil faktoruk is jelen van. [12]

Ajanlas47

Maisodlagos megel6zésre (thrombosis, terhességi komplikaciok), a terapias ajanlas megegyezik a
primer antifoszfolipid szindromaéval. (1b/B) [12]

Ajanlas48

Az SLE-s betegeknek infekciokra hajlamosité altalinos és betegség specifikus riziké faktorait -
ugymint életkor, gyengeség (-/D), diabetes mellitus (-/D), vese érintettség (2b/B),
immunoszuppressziv/biologai terapia (1b-2b/B-C) és a gliikokortikoid kezelés (1la/A) — fel kell
mérni. [12]

Ajanlas49

Altalanos prevenci6 (beleértve az immunizaciét) és az infekcié korai felismerése és kezelése
javasolt. (/D) [12]
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Ajanlas50

Az SLE-s betegekben a diagnozis felallitasakor és a tovabbi vizitek alakalmaval rendszeresen fel
kell mérni a hagyomanyos (1b/B) és betegség specifikus cardiovascularis riziké faktorokat,
ugymint perzisztalo betegség aktivitas (1b/B), betegség fennallasi idé (1b/A), kozepes/magas
antifoszfolipid antitest titer (1b/A), vese érintettség (1b/B), tartés szteroid kezelés (1b/B). [12]
Ajanlas51

SLE-s betegnek egyéni kardiovascularis rizikét mérlegelve hasonloan az atlag populaciohoz kis
dézisu acetilszalicilsav (2b/D) és/vagy lipid csokkenté adasa javasolt (2b/D). [12]

11. Lupus nephritis:
- SLE-s betegek kb. 40%-aban fordul elé.
- Morbiditas és mortalitas egyik legfobb prediktora.
- Klinikai kép:
- Akut nephritis szindroma,
- Kronikus nephritis szindréma,
- Nephrosis szindroma,
- Tiinetmentes proteinuria.

Vizsgdlatok lupus nephritis gyanija esetén

Ajanlas52

Vese érintettség gyanija esetén vesebiopszia sziikséges, kiilonosen, ha perzisztalo proteinuria
>0.5 g/24 o6ra (or UPCR >500mg/g a reggeli elsé vizeletbol), (2b/B) és/vagy massal nem
magyarazhato GFR csokkenés észlelheto (2b/C). [7]

A vesebioszia nélkiilozhetetlen diagnosztikai és prognosztikai jelentséggel bir, melyet egyéb klinikai
adatok ¢és laboratoriumi paraméterek nem potolnak. [7]

Vese biopszia értékelése
Ajanlas53
Az International Society of Nephrology/Renal Pathology Society ISN/RPS 2003-as

klasszifikacioja javasolt (2a/B), aktivitasi és Kkronicitasi indexek (1b/A), valamint az

antifoszfolipid szindromaval asszocialodott trombotikus és vascularis 1éziok meghatarozasaval
(2b/C). [7, 51-54]

Immunosuppressziv kezelés indikacioi

Ajanlas54

Immunosuppresszivum gliikkokortikoid kezeléssel kombinaciéban javasolt IIIA vagy IIIA/C (£V)
és IVA vagy IVA/C (£V) lupus nephritis esetén. (1a/A) [7]

Ajanlas55

V-0s tipustu lupus nephritisben, glukokortikoid és immunosuppresszans javasolt nephrotikus

mérétkii proteinuria (2b/B) esetén vagy ha az UPCR 1000 mg/g feletti az optimalis renin—
angiotensin—aldosterone rendszer blokkolé hasznalata ellenére. (5/D) [7]

Terapias célok felnottkori lupus nephritisben

Ajanlas56

A terapia célja, hogy konzervaljuk és javitsuk a vese funkcidjat, a proteinuria legalabb 25 %-0s
csokkentése a kezelés megkezdését koveté 3. honapra (2b/D) 50%-o0s csokkenés a 6. honapra,
(2a/B) és a 12. honapra a cél az UPCR 500-700 mg/g ala csokkenése (komplett klinikai valasz)
(2a/B). [7]

Ajanlas57

Azoknal a betegeknél, akiknek nephrotikus mértékii proteinuridjuk van, kiindulaskor tovabbi
6-12 hénap sziikséges lehet a komplett klinikai remissziéo elérésére; azokban az esetekben,

amikor a megkezdett terapia mellett a proteinuria csokken terdpia modositids nem sziikséges.
(2a/C) [7]
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Ajanlas58

I11-as vagy IV-es (V) lupus nephritis esetén, MMF (céldézis: 2-3 g/nap, vagy ekquivalens dézish
mycophenol sav (1a/A) vagy alacsony dozisu intravénas cyclophosphamid (6 alkalommal 500 mg
két hetente) (1a/A) adasa javasolt glucokortickoid kezeléssel kombinalva. [7]

Ajanlas59

Az MMF (céldézis: 1-2 g/nap, vagy equivalens dézisu mycophenol sav) calcineurin inhibitorral
valé kombinacidja alternativa azoknal a betegeknél, akiknek nephrotikus mértékii proteinuriaja
van. (1a/B) [7]

Ajanlas60

Azoknal a betegeknél, akiknek magas a veseelégtelenség kockazata (csokkent GFR, szovettani
crescent vagy fibrinoid necrosis, vagy silyos intersticialis gyulladas), a fenti 58., 59-es ajanlas
szerint kezelhet6, de a magas dozisi intravénas cyclophosphamid (0,5-0,75 g/m2 havonta 6
hénapig) szintén hasznalhaté. (1a/B) [7]

Ajanlas61

A Kkumulativ szteroid adagjanak csokkentése céljabdl intravénas pulzus methylprednisolon
(500-2500 mg dozis az aktivitastol fiiggéen) adasa javasolt, ezt koveti per os prednisone (0.3—
0.5mg/kg/nap) adas négy hétig, majd 3-6 honap alatt <7.5 mg/nap dozis ala csokkentése. (2b/C)
[7]

Ajanlas62

V-6s lupus nephritis esetén, MMF (célddzis 2-3 g/nap vagy equivalens d6zisi mycophenolsav)
adasa javasolt, (2a/B) pulzus intravénas methylprednisolonnal kombinalva (500-2500 mg, a
betegség silyossagatol fiiggéen) majd oralis prednisolone (20 mg/nap, <Smg/nap dozisra
csokkentve a 3. honapra) (2b/C). [7]

Ajanlas63

Alternativ lehetdség az V-os tipusd lupus nephritis kezelésében az intravénas cyclophosphamid,
(2b/B) vagy calciumneurin inhibitor (elsésorban tacrolimus) monoterapiaban (2b/B) vagy
MMF/MPA-val kombinalva, elsésorban azoknal a betegeknél, akiknek nephrotikus mértéki
proteinuriaja van (1b/B). [7]

Ajanlas64

Hydroxichloroquin adasa is javasolt (2a/B) 5 mg/kg/nap-os dézisban (3b/C). [7]

Ajanlas65

Ha a megkezdett terapia mellett javuldst ériink el tovabbi immunszuppressziv terapia adasa
javasolt vagy MMF/MPA (1-2 g/nap) — ha ez volt az indukcios terapia ennek folytatasa javasolt
— (1a/A) — vagy AZA (2 mg/kg/nap) — ez valasztandé, ha terhesség vallalasa még szoba jon —
alacsony dozisu prednisolonnal kombinalva (2.5-5 mg/nap) (1a/A). [7]

Ajanlas66

A kezelés fokozatos elhagyasa javasolt (elészor a szteroid, majd az immunszupresszivum) 3-5
évvel a komplett klinikai remissziot kovetéen. HCQ hosszu tava adasa javasolt. (1a/A) [7]
Ajanlas67

V-0s tipusu lupus nephritisben calcineurin inhibitor folytatiasa vagy arra valtas (tacrolimus)
esetén a legkisebb effektiv dozis alkalmazasa javasolt. (2b/B) [7]

Ajanlas68

Ha a terapids célok nem teljesiilnek az okok feliilvizsgalata sziikséges, beleértve a beteg
gyogyszer adherenciaja is. (5/D) [7]

Ajanlas69

Aktiv, a megkezdett terapiara nem reagalé betegeknél indukcios terapia valtas (2b/B-C) vagy
rituximab (1000 mg a 0. és 14. napon) adasa lehet alternativa (2b/C). [7]
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Kiegészito kezelés

Ajanlas70

ACE gatlé vagy ARB adasa javasolt minden betegnek, akinek az UPCR >500mg/g vagy
hypertoniaja van. (5/D) [7]

Ajanlas71

Sztatin adasa javasolt a lipid szintek és a kalkulalt 10 év cardiovascularis riziké alapjan. (5/D)
[7]

Ajanlas72

Csont védelem (calcium/D-vitamin pétlas és/vagy antireszorptiv terapia) és nem élé6 vakcinaval

torténé immunizacio javasolt, mely csokkentheti a kezeléssel és a betegséggel osszefiiggo
tarsbetegségek megjelenését. (5/D) [7]

Ajanlas73
Ha antifoszfolipid antitest pozitiv, acetilszalicilsav (80-100 mg/nap) adasa javasolt a vérzéses
szovodmények mérlegelését kovetéen. (2a/C) [7]

Ajanlas74
Antikoagulans kezelés megfontolandd, ha a betegnek nephrosis szindromaja van és a szérum

albumin szint <25 g/l (bromkrezolzéld-modszerrel) ill. <20 g/1 (bréomkrezolbibor- vagy
immunvizsgalattal. (2b/C) [7]

Monitorozas és prognozis
Ajanlas75
A lupus nephritis diagnozisat kovetéen az elsé 2-4 honapban 2-4 hetente torténé ellendrzés

sziikséges, hogy felmérjiik a terapiara adott valaszt. Renalis, nem-renalis manifesztaciok és
komorbiditasok élethosszig tartéo monitorozasa sziikséges. (5/D) [7]

Ajanlas76
Mig aktiv a nephritis mindegyik viziten testsily, vérnyomas, GFR, szérum albumin, proteinuria
(UPCR vagy 24 oOras vizelet gyiijtés), vizelet iiledék, vérkép vizsgilata sziikséges ritkabb

ellendrzés is elegendd, ha mar stabil a betegség. (2b/B) Idénként szérum C3/C4 és anti-dsSDNA
antitest meghatarozasa sziikséges. (2b/C) [7]

Ajanlas77
Ismételt vesebiopszia sziikséges lehet: ha romlik a vesefunkcio, ha a beteg non-reszponder az
immunosuppressziv vagy biolégiai terapiara, vagy ismételt relapszusa van. Szoévettani tipus

-----

(2b/B) [7]

Vég stadiumu veseelégtelenség (ESKD) management

Ajanlas78

CKD 1-2 esetén szoros és CKD 3-5, ill. nephrotikus mértékii proteinuria esetén allandé
nefrolégus-immunologus egyiittmiikodés javasolt. (4/D)

Ajanlas79

Minden tipusi vesepotlo kezelés hasznalhato SLE-s betegnél. (2b/B) [7]

Ajanlas80

Dializalt ESKD-mu beteg immunszupressziv kezelése az extra-renalis manifesztacioktdl fiigg.
(2b/C) [7]

Ajanlas81

Vese transzplantacié preferilhaté egyéb vesepétlé kezeléseken til, abban az esetben, ha egyéb

extra-renalis klinikai aktivitas (idedlis esetben szerolégiai aktivitas) legalabb 6 hénapja nem
észlelhetd; a kimenetel jobb é16 donoros transzplantaciéval. (2b/C) [7]
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Ajanlas82
Antifoszfolipid antitestek vizsgalata sziikséges transzplantacié el6tt, mert vascularis torténés
rizikéjat a transzplantalt vesében novelik. (2b/C) [7]

Antifoszfolipid szindroma és LN

Ajanlas83

Ha antifoszfolipid szindroma is tarsul a nephropathiaval thrombocyta aggregaicio6
gatlo/antikoagulans kezelés megfontolandd, illetve HCQ adandé. (2b/C) [7]

LN és terhesség

Ajanlas84

A terhességet tervezni kell stabil, inaktiv lupus nephritises betegnél. (1b/A) Optimalis esetben
UPCR 500 mg/g alatt legyen 6 honapig a gyermekvallalas elott, a GFR >50mL/min felett. (2b/C)
[7]

Ajanlas85

Szoba joheté gyogyszerek terhesség alatt HCQ (1b/B), prednisolone, AZA és/vagy CNI
(elsésorban tacrolimus) (3b/C) valamennyit folytatni kell terhesség és szoptatas alatt is. [7]
Ajanlas86

MMF/MPA-t legalabb 3-6 honappal a gyermekvallalas elott el kell hagyni és alternativ
immunszupresszanst kell kezdeni, vizsgalva, hogy nem kovetkezik-e be relapszus. (5/D) [7]
Ajanlas87

Terhesség alatt acetilszalicilsav adasa javasolt, hogy csokkentsiik a pre-eclampsia rizikojat.
(2b/C) [7]

Ajanlas88

Az SLE terhes beteget 4 hetente kell ellenérizni SLE-s terheség gondozasaban jartas nogyogyasz
bevonasaval. (5/D) [7]

Aj4nl4s89

A terhesség alatt jelentkez6é lupus nephritis flare esetén az ajanlas 85-0s pontban felsorolt
immunszupresszansok adasa javasolt a betegség sulyossagatol fiiggoen. (3b/C) [7]

Gyermekkori nephritis management

Ajanlas90

Gyermekekben a lupus nephritis gyakoribb és stilyosabb lehet; a diagndzis felallitasa, kovetés és
kezelés a felndttkori formaval megegyezik. (3b/C) [7]

12. Neuropszichiatriai lupus:

Ajanlas9l

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

Ajanlas92

Enyhe és kozepes stlyossagi kognitiv diszfunkci6 SLE-ben gyakran, sulyos, funkcionalis
deficittel jar6 forma ritkin fordul el6. Ennek megerositése és kovetése neuropszichologiai
tesztekkel, a tarsszakmak bevonasaval javasolt. (2/B) [3, 55-57]

A neuropszichiatriai SLE (NPSLE) tiinetei megeldzhetik, kisérhetik vagy kovethetik az SLE
diagnozisanak felallitasat. Az esetek 50-60%-aban mar a betegség elsé évében megjelennek e tlinetek
és 40-50%-ban az SLE altalanos aktivitasdhoz kapcsoldédnak [3, 55, 56]. Gyakori (5-15% kumulativ
incidencia) NPSLE manifesztaciok a cerebrovascularis betegség és az epilepszia. Kozepes
gyakorisdguak (1-5%) a sulyos kognitiv diszfunkcio és a depresszio. Ritkan (<1%) jelentkezik a
pszichozis, chorea, myelitis, agyidegtiinet és asepticus meningitis. Az atherosclerotikus ¢€s
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thromboembolids megbetegedések koziill SLE-ben az ischaemias agyi vérkeringési zavar gyakori, a
vérzéses stroke ritka. Agyi vasculitis altal okozott acut agyi vérkeringési zavar extrém ritkdn fordul
elé. Egyszeri konvulzio gyakori SLE-ben. Az ismétlodés esélye nem tér el az atlagpopulacioban
észlelttol.

Ajanlas93

Az SLE indulasakor fel kell mérni az NPSLE kialakulasara hajlamosito rizikofaktorokat. (3b/C)
Legalabb 0tszoros kockazatot jelentd erds rizikotényezOk az alapbetegség altalanos aktivitasa,
megel6zé NPSLE (kiilondsen a kognitiv diszfunkcié és a convulsio) és az aPL antitestek jelenléte.
Utobbiak féleg a cerebrovascularis betegség, epilepsia és chorea kialakulasaval fiiggenek dssze [3].

A NPSLE kivizsgalasa, gyanu esetén, az egyébként is alkalmazott diagnosztikus algoritmus (klinikai,
laboratoriumi, képalkotd és neuropszichiatriai) szerint torténjen. A NPSLE diagnézisanak felallitasa
szempontjabol, gyanl esetén, a klinikai tlinetek koziil a fejfajés, szorongas, depresszid és a kognitiv
funkciozavar kiemelt jelentdségii. A laboratoriumi paraméterek koziil az anti-riboszomalis P protein és
az aPL antitestek jelentdsége nagy. Emellett a diagnozis felallitisa szempontjabol fontos az EEG,
neuropszichiatriai tesztek, CT, MRI, PET, SPECT és mas specialis vizsgalatok. A manifesztaciok
sulyossaga és prognosztikai jelentdsége miatt neurologussal/pszichiaterrel valod konzultacio javasolt [1,
3, 55].

Ajanlas94

A képalkotok koziil MRI, az NPSLE idegrendszeri manifesztaciéjanak szerkezeti és funkcionalis

igazolasa mellett, idegsebészeti indikacié vagy infekciozus folyamatok kizarasa végett végzendo.
(2/D)

Az agyi és gerincveldi MRI vonatkozasaban a konvencionalis szekvenciak (T1/T2 stulyozott, FLAIR)
vagy gadolinium-T1 szekvencia alkalmazasa javasolt. Ha az MRI nem hoz eredményt, indokolt
esetben egyéb képalkotok (SPECT, PET) végzése is szdba jon.

Ajanlas95

A specialis neuropszichiatriai vizsgalatok koziil liquorvétel és -vizsgalat elsésorban a koézponti
idegrendszert érinté fertézések kizarasa végett, annak gyanuja esetén végzendd. Emellett
indokolt lehet EEG, neuropszichologiai tesztek, neurofiziologiai vizsgalatok (EMG/ENG)
végzése, megfelel6 indikacio esetén. (2/D) [3]

Ajanlas96

Epilepszia esetén EEG és MRI (utébbi elsésorban az agy strukturalis, infektiv és metabolikus
betegségeinek kizarasa végett) feltétleniil elvégzendé. (2/D)

Akut konfazus allapot esetén haladéktalanul liquorvizsgalat és MRI végzése sziikséges az infekcids,
metabolikus és toxikus eredet kizarasa céljabol. Myelitis/myelopathia esetén gadolinium-erdsitett MRI
és liquorvizsgalat sziikséges. SLE-ben egyébként a liquor sejtszama és fehérjetartalma magas, a
cukorkoncentracio6 alacsony lehet. Emellett oligoclonalis fehérje kimutathatd. Ezek az eltérések SLE-
re nem specifikusak, de a kozponti idegrendszer gyulladasos folyamatat jelzik. Opticus neuritis
gyanuja esetén komplett szemészeti vizsgalat (beleértve a fundoscopiat és fluoreszcens angiographiat
is), koponya MRI és kivaltott valasz potencial (VEP) vizsgalat sziikséges. SLE-ben az opticus neuritis
rendszerint kétoldali, szemben az iszkémias optikus neuropathiaval. Utobbi rendszerint egyoldali és
aPL antitestek jelenléte mellett gyakoribb. A periférias neuropathia kivizsgalasaban elektrofiziologiai
vizsgalatok (ENG/EMG) nyujtanak segitséget. A sulyos depresszid nem gyakori, a pszichozis
kifejezetten ritka SLE-ben. KS okozta pszichdzissal szamolni kell. Nem egyértelmii, hogy az
immunszerologiai vagy agyi képalkotdé vizsgalatok segitséget nyhjtanak-e az idegrendszeri
manifesztaciok kivizsgalasaban [3, 55, 57].

Ajanlas97

Mivel az SLE-hez tarsulé neuropszichiatriai manifesztiaciok (opticus neuritis, acut konfuzus
allapot/kéma, agyi vagy periférias neuropathia, pszichoézis, myelitis transversa) autoimmun-
gyulladasos eredetii, ezért immunszuppressziv kezelés javasolt. (2/A) [1, 3]
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Ajanlas98

Minden NPSLE manifeszticié esetén elsédleges az alapbetegség kezelése, emellett az adott
manifeszticionak megfelelé szokasos (tiineti) terapia sziikséges. A pszicho-edukacids segitség
bizonyitottan mérsékli a tovabbi kognitiv karosodast. (2/C) [3].

Ajanlas99

Ischaemias stroke-ot kovetéen, amennyiben tartés véralvadasgatlé kezelést indokol6 etologia
nem igazolhatd, aggrelacio gatlé kezelés indokolt. Amennyiben a klasszifikacios kritériumok
tarsulo APS-t igazolnak, hosszu tava antikoagulacio javasolt. (2/C)

Ajanlas100
Mivel az agyi vasculitis nagyon ritka, immunszuppressziv kezelés a vascularis eltérésekben nem
ajanlott. (2/B)

Ajanlas101
A kongnitiv diszfunkcié kezelése az alapbetegség kontrollja mellett pszicho-edukaciés tamogatas
sziikséges. (2/C)

Ajanlas102
Epilepszias roham 6nmagaban nem feltétleniil vonja maga utian az immunszuppresszios kezelés
sziikségességét. (3/D)

Ajanlas103

Amennyiben az epilepszias roham oOsszefiiggésbe hozhato az SLE-vel, illetve annak
szovodményeivel, ugy mar egyetlen roham esetén is mérlegelendé — altalaban javasolt — az
antiepileptikum beallitas. Visszatéro rohamok esetén tartés antiepileptikus kezelés
mindenképpen javasolt. (1A) aPL antitestek mellett jelentkezé epilepszia antikoagulist tesz
sziikségessé. (3/D) [58, 59, 60]

Ajanlas104
Stlyos, generalizalt choreas tiinetek esetén KS-ok, mas immunszuppressziv szer adasa és tartos
antikoagulalas javasolt. (3/D)

Ajanlas105
Silyos acut zavartsag esetén szintén KS-ok és immunszuppressziv terapia jon szoba. (3/D)

Ajanlas106
Major depresszié és pszichozis allapotaban, bar ezek igen ritkik, KS-ok/immunszupresszié
javasolt, kiilonosen, ha a tiinetek az SLE altalanos aktivitasaval jarnak egyiitt. (3/D)

Ajanlas107

Myelopathia/myelitis korai indukcids kezelést indikal, nagy dézisu KS, majd intravénas CY
formajaban. (2/A) Ezt Kkovetéen fenntarto, kevésbé agressziv immunszupressziv kezelés
megfontolandé. (3/D) Opticus neuritis eseteiben intravénas KS monoterapidban vagy
immunszupressziv szerrel kombinalva javasolt, bar a folyamat gyakran terapia rezisztens. (1/A)

Periférias neuropathia silyos eseteiben KS és immunszuppressziv szer kombindcidja javasolt.
(1/A) [3]

13. Antifoszfolipid szindroma:

Ajanlas108

SLE-ben aPL antitestek jelenhetnek meg, illetve az SLE APS-val tarsulhat. A thrombosis és
vetélés megelozésére az ilyen betegekben alacsony dézisu acetilszalicilsav prevencié javasolt.
Ajanlott antimalarids készitmény alkalmazasa is. A thromboembolia rizikéjat fel kell mérni. A
hormon tartalmu gyoégyszerek Keriilendék. Thrombosison atesett, nem terhes betegekben vénas
torténés és ismétlédo artérias események kezelésére, szekunder prevencidjara tartdés oralis
antikoagulacié javasolt. Terhesekben kombinalt acetilszalicilsav és LMW heparin adasa
javasolt. Szivinfarktuson atesett betegeknél sziikséges lehet oralis antikoagulins és
acetilszalicilsav egyiittes adasa, koszoruér sztent behelyezése utin pedig kettés trombocita
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aggregacio-gatlo (acetilszalicilsav+clopidogrel) és oralis antikoagulans egyiittes alkalmazasa is.
©

Antifoszfolipid antitestek SLE-s betegekben is kimutathatok és a klasszikus APS tarsulhat SLE-vel.
Bizonyitékok vannak arra is, hogy az APS az SLE eldfutara, bevezet szakasza is lehet [61-63].

SLE-ben az aPL/APS komplikaciot jelent, ezért annak kezelése killon terapias cél. A terapia menete
nem kiilénbozik a primer APS kezelésétél [5].

Az acetilszalicilsavval torténd primer prevencio mellett csokken a thromboembolids szovodmények és
a vetélés rizikdja. Az dsztrogén-tartalmil gyogyszerek fokozzak a thrombosis hajlamot, emellett egyéb
rizikofaktorokra is szlirni kell. Thrombosist kdvetd szekunder prevenciod, amennyiben aPL antitestek
vannak jelen, tartds oralis véralvadasgatlok szedését jelenti. Terhesekben a prevencid6 LMW heparin és
acetilszalicilsav kombinaciojaval végezheto [1, 61, 63-66].

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

Riziko felmerés

SLE-s betegekben a kovetkezo tényezok jelentenek magas kockazatot terhesség esetén: aktiv betegség,
kiiléndsen aktiv lupus nephritis, a kortorténetben szerepld lupus nephritis (2/B), antifoszfolipid antitest
pozitivitas/antifoszfolipid szindroma. [4]

Ajanlas109

SLE-s terhesség alatt alapveté a vérnyomas monitorozas (2/B), terhesség szempontjabol

biztonsagos immunszupresszans (jelentés hangsuly van a HCQ-on (2/B) alkalmazasa, a
gliikokortikoid dozis minimalizalasa (2/B). [4]

Antifoszfolipid szindromas nékben (primer vagy SLE-APS), rizik6é faktorok a magas rizikdja aPL
profil (lupus antikoagulans), tobbszords aPL, kozepes-magas titerli aPL), tarsuld6 SLE, korabbi
vascularis/thrombotikus APS és korabbi terhességi pathologia. [4]

Ajanlas110
SLE+APS-es terhesekben vérnyomas monitorozas (3/C) és thrombocyta aggregacio
gatlé/antikoagulans kezelés alapveté fontossagu. [4]

Fogamzasgatlas
Ajanlasl11l
SLE-s nének figyelembe véve a betegség aktivitast és thrombosis rizikét effektiv fogamzasgatlo

modszert kell javasolni (OAC, subcutan implantatum, IUD). Az IUD minden SLE-s és/vagy
APS-es betegnek nogyogyaszati kontraindikacié nélkiil hasznalhato. (1/A) [4]

Ajanlas112

Stabil/inaktiv SLE-s betegnek negativ antifoszfolipid antitest profil mellett kombinalt
hormonalis fogamzasgatlo adhato (1/A) — Antifoszfolipid antistest pozitiv vagy antifoszfolipid
szindromas betegekben hormonalis fogamzasgatlé (progeszteron tartalmi) gondos mérlegelést
igényel a thrombosis riziko miatt (2/B). [4]

Ajanlas113

Az SLE-s betegek csokkent fertilitas rizikoéirol a betegeket tajékoztatni kell, kiilonésen arrol,
hogy az életkor és az alkilalo agens adasa emeli a kedvezétlen kimenetel lehetéségét. (1/A) Az
alkilalo szerrel valé kezelésnél az ovarium diszfunkceio rizikojat figyelembe kell venni. [4]
Ajanlasl114

A fertilitas megorzése, kiillonésen GnRH analég alkalmazasa megfontolandé minden olyan
menstrualé SLE-s nénél, aki alkilal6 szert kap. (2/B) [4]

Asszisztalt reprodukcios technikak

Ajanlasll1s
Asszisztalt reprodukcios technikak, ugymint ovulicié indukciés kezelés, in vitro fertilizacio
biztonsaggal hasznalhat6 stabil/inakitv SLE-s betegben. (3/C) [4]
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Ajanlas116
Antifoszfolipid antitest pozitiv vagy antifoszfolipid szindrémas betegeknek antikoagulas
(terhesség alatt javasolt dézisban) és/vagy Kis dozisu acetilszalicilsav kezelés sziikséges. (3/D) [4]

Terhesség monitorozas

Ajanlas117

SLE-s terhesnek, a betegség aktivitis monitorozasa (1/A) — beleértve a vesefunkciot, (2/B) és
szerologiai markereket (szérum C3/C4, anti-dsDNA titer) (2/B) — javasolt, hogy felismerjiik a
kedvezotlen terhességi kimenetelt és betegség aktivitast. [4]

Ajanlas118

SLE-s betegeknek tarsulo APS-sel vagy anélkiil kiegészité vizsgalatok sziikségesek a magzat
kovetésére tvgymint Doppler UH és biometrikus paraméterek elsésorban a harmadik
trimeszterben a placenta elégteleneség és magzati retardacio felismerése céljabél. (3/D) [4]

Ajanlas119
Magzati echocardiographia javasolt olyan esetekben, amikor magzati dysarthmiara vagy

myocarditisre van gyani, elsésorban az anti-Ro/ SSA és/vagy anti-La/SSB antitest pozitiv terhes
betegekben. (2/C) [4]

Gyogyszerek az aktivitas kivédésre és kezelésre SLE-s terhességben

Ajanlas120
HCQ (1/B), oralis glucokortikoidok, azathioprin, ciclosporin A és tacrolimus (3/C) hasznalhaté
terhesekben az SLE-s aktivitas kivédésére és kezelésére. [4]

Ajanlas121
Kozépsilyos-sulyos aktivitds esetén intravénas gliikokortikoid pulzus, intravénas
immunoglobulin és plasmapheresis is alkalmazhato. (3/C) [4]

Mycophenol sav, cyclophosphamid, leflunomide és methotrexate alkalmazéasa terhesség alatt
kertilend®d. [4]

Kiegészito kezelés terhesség alatt

Ajanlas122
HCQ adasa javasolt mar a terhességet megel6zden és végig a terhesség alatt. (2/B) [4]

Ajanlas123

SLE-s terhesnek, akinek magasa a preeclamsia rizikoja (kiilonosen a lupus nephritises és aPL
pozitiv betegek) kis dézisi acetilszalicilsav adasa javasolt. (2/C) Azoknak az SLE-seknek
akiknek APS-sel szovodik a betegsége vagy primer APS-ses, kombinalt kis dozisu
acetilszalicilsav és heparin adasa javasolt a kedvezétlen kimenetel rizikojanak csokkentése
céljabol. (1/A) [4]

Ajanlas124
Kalcium, D-vitamin és folsav poétlas hasonléan javasolt, mint az atlag populacioban. (D) D-
vitamin szint meghatarozasa a terhesség igazolasat kovetden megfontolando. (D) [4]

Ajanlas125

Menopauza és hormon pétlis: Hormonpdtlas hasznilhaté a menopausa silyos vasomotor
tiineteinek csokkentésére stabil/inakitv SLE-s betegekben negativ antifoszfolipid antitest mellett.
(1/A) Antifoszfolipid antitest jelenléte esetén a hormonpdtlas megfontolandé a thrombosis és
cardivascularis betegségek rizikéja miatt. (D) [4]

Ajanlas126
Tumor sziirés: SLE-s és/vagy APS-es nékben a ndgyogyaszati daganatok sziirése az atlag
populaciéhoz hasonléan javasolt. (D) Azokban az SLE-s nékben akik immunszupressziv kezelést

kaptak magasabb a riziké a méhnyak premalignus elviltozasaira, emiatt ezek szorosabb
monitorozasa sziikséges. (2/B) [4]
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Ajanlas127

HPYV vakcinacio: HPV immunizacié megfontolando stabil/inaktiv SLE-s és/vagy APS-ses noknél.
(3/D) [4]

15. Nem gyogyszeres Kkezelési eljarasok és életmédi tanacsok:

Ajanlas128

Bortiinetek esetén fényvédelem ajanlott. (4B) Eletmédi valtoztatasok (dohanyzas abbahagyasa,
testsily-kontroll, mozgas) bevezetése javasolt. (SD) A nem gyogyszeres kezelések koziil a

mozgasterapia, fizioterapia, pszichoterapia, rehabilitacio a stratégia fontos elemei. (5D) [10, 67-
70]

Ellatasi folyamat algoritmusa (abrak)
Nem késziilt.

VIL. JAVASLATOK AZ AJANLASOK ALKALMAZASAHOZ

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

Az alapellatas, illetve a tarsszakmak (belgyogyasz, teriileti reumatologus stb.) feladata az SLE
diagnodzisanak felvetése. Az alapellatas feladata a centrum altal el6irt rutin laboratériumi vizsgalatok
(We, vérkép, kémia, vizelet) meghatarozott idoszakban valo elvégzése, értékelése. Ennck célja a
betegség aktivitas valtozasanak €s a gyogyszerek mellékhatasainak kovetése.

A centrumokban dolgoz6 klinikai immunolégus vagy reumatologus feladata az SLE diagndzisanak
felallitdsa, megerdsitése; az SLE szervi érintettségének €s a tarsbetegségeknek a meghatarozasa, ha
sziikséges a tarsszakmak segitségével; alcsoport besorolas, progndzisbecslés, az SLE stlyossaganak
megitélése; a terapia vezetése és a kompetencia szintek meghatarozasa.

Az egyszerlibb, kevésbé stlyos betegek ellendrzése, kovetése megengedett 1. és II. progresszivitasi
szinten is. A sulyos beteg kovetése, kezelés, gondozasa csak I11-as progresszivitasi szinten valdsulhat
meg.

ANA ¢és immunszerologiai vizsgalatok eredményei a Ill-as progresszivitdsi szinthez kapcsolodo
laboratériumoktol fogadhatok el.

1.2. Specialis targyi feltételek, szervezési kérdések (gatlo és elosegité tényezék, és azok
megoldasa)

Az érvényben levo szakmai minimumfeltételek szabalyozzak.

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

Tekintettel az SLE kifejezett heterogenitdsara, az altalanos jellegli edukacid kevésbé hatékony. Erre
vonatkozdan betegtajékoztatdo kiadvanyok allnak rendelkezésre. Ezen kiadvanyok orvosszakmai
kontrollt kovetéen keriilhetnek publikaciora. Emellett a Magyar Lupus Egyesiilet és a
betegegyesiiletek, valamint az altaluk szervezett, szakértd el6adokkal rendezett oktatasi programok ezt
az igényt kielégitik.

Az altalanos oktatason, felvilagositason tl az egyénre szabott, a beteg sajatossagait figyelembe vevo
oktatas is része kell, hogy legyen a betegellatdsnak. Ez a gondozast, kezelést végzd orvos és
szakdolgozok feladata.

1.4. Egyéb feltételek

Nincsenek.

2. Alkalmazast segit6 dokumentumok listdja
2.1. Betegtajékoztatd, oktatasi anyagok

Dr. Nagy Gyorgy, Dr. Kiss Emese: Legfontosabb kérdések és valaszok a Lupusrol
Elektronikus elérhetség: http://www.lupusz.hu/legfontosabb/index.php
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2.2.Tevékenységsorozat elvégzésekor hasznalt ellenorzo kérdéivek, adatlapok

1. Adatlap: A szisztémas lupus erythematosus klasszifikacios kritériumai. [6]
2. Adatlap: A SLEDAI-2K betegség aktivitas index SLE-ben. [23]
3. Adatlap: Az SLE karosodas index elemei. [26]

2.3. Tablazatok

Nem késziiltek.

2.4 Algoritmusok

Nem késziiltek.

2.5. Egyéb dokumentum

Nem késziilt.

3. A gyakorlati alkalmazas mutatdi, audit kritériumok

1.
2.

3.

A kezelés célja a remisszio vagy klinikai remisszi6 elérése. (Lsd. 2. Adatlap)

Amennyiben a remisszio nem teljesithetd, alacsony betegségaktivitast kell elérni, amelyhez
validalt aktivitasi skalakat (preferaltan SLEDALI) és szervspecifikus markereket kell hasznalni.

A fellangolasok (flare) megelézése ugyancsak realis cél. A szokvanyos kezelés mellett a betegek
17-38%-aban, LN esetén 8-26%-ban jelentkeznek sulyos fellangolasok abban az esetben is,
amikor a beteg kezdetben reagilt a kezelésre. Cél, hogy a fellangolasok ennél kisebb
betegcsoportban 1épjenek fel. Mivel a kronikus szervi karosodasok tovabbi karosodashoz, s6t
halalhoz vezethetnek, a karosodas minimalizalasa is alapvet6 cél.

A kimenetel szempontjabol szignifikdns prognosztikai értéke van, a klinikai tiinetek kozil, a
borkiiitéseknek, arthritisnek, szerozitisnek és a neuropszichiatriai tiineteknek (epilepszias
ronamok, pszichézis). A laboratoriumi indikatorok kozil a sGlyos anaemia, a
leukopenia/lymphopenia, thrombocytopenia, szérum kreatinin, proteinuria, aktiv vizeletiiledék,
valamint a C3, C4, anti-dsDNS, anti-SS-A, anti-SS-B, anti-RNP és aPL antitest vérszintek
bizonyitottan prognosztikai jelentéséglieck. A cél tehat ezen indikatorok normalis értékének
elérése.

A lupus nephritis esetében a terapias cél 6 (-12) honapon beliil a komplett remisszio (<50
mg/mmol UPCR ¢és a normalis, vagy <10% csokkenést mutatd eGFR). Amennyiben a komplett
remisszio nem lehetséges, a cél legalabb a részleges remisszio (a proteinuria >50%-o0s csokkenése
és a kozel élettani vesefunkcios paraméterek).

A lupus nephritis és az SLE hosszii tava kimenetelének indikdtorai: a biopszids szdvettan
(glomerularis elvaltozasok, az aktivitasi-kronicitasi jelek, a tubulo-interstitialis jelek és a
vascularis eltérések), valamint a szérum kreatinin, eGFR, proteinuria, vérnyomas, hemoglobin
koncentracid valtozasa, valamint az aPL antitestek és a plazma lipidek.

VIII. IRANYELYV FELULVIZSGALATANAK TERVE

Az egészségligyi szakmai iranyelv tervezett feliilvizsgalata 3 évenként torténik. A feliilvizsgalat
folyamata az érvényesség lejarta elott fél évvel kezdddik el. Az Egészségiigyi Szakmai Kollégium
Klinikai immunologia és allergologia Tagozat elndke kijeldli a fejleszté munkacsoport tagjait, illetve
befogadja a tarstagozatok altal delegalt szakértoket.

Az aktualis egészségiigyi szakmai iranyelv kidolgozasaban részt vevd, fejleszté csoporttagok
folyamatosan kovetik a szakirodalomban megjelend, illetve a hazai ellatokornyezetben bekodvetkezo
valtozasokat. A tudomanyos bizonyitékokban, valamint az ellaté kormyezetben bekdvetkezo jelentds
valtozas esetén a fejleszt6 munkacsoport konszenzus alapjan dont a hivatalos valtoztatas
kezdeményezésér6l és annak mértékérdl.
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X. FEJLESZTES MODSZERE

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

Az egészségligyi szakmai iranyelv kialakitasa az Egészségiigyi Kozlony 2017. oktober 4.-¢n, LXVI.
évfolyam, 15. szamaban megjelent, ,, Az Emberi Erdforrasok Minisztériuma egészségiigyi szakmai
iranyelve a szisztéemds lupus erythematosus diagnosztikdajarol, terapidgjarol és gondozasarol”
fejezeteinek feliilvizsgalatan és kiegészitésén alapul. A feliilvizsgalat megkezdésekor az Egészségiigyi
Szakmai Kollégium Klinikai immunologia és allergologia Tagozat elndke kijelolte az egészségiigyi
szakmai iranyelv fejlesztés felel0sét. Az egészségiigyi szakmai iranyelv fejlesztés felelés kijelolte a
fejlesztdcsoport tagjait és meghatarozta a tagok feladatait. Az egészségiligyi szakmai iranyelv
kialakitasa a tagok egyéni munkajan €s tobbszori konzultacion keresztiil valosult meg.
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2. Irodalomkeresés, szelekcio

Az egészségiigyi szakmai irdnyelv a témaban meghatarozo jelentéségli nemzetkdzi (EULAR, ACR)
legfrissebb érvényben 1év6 ajanlasait és a hazai rendelkezéseket vette figyelembe. Az egészségiligyi
szakmai iranyelv kialakitasanak ugyancsak meghatarozé eleme volt a szisztematikus szakirodalom-
keresés, szelekcid és elemzés, kiilonds tekintettel a 2017. 6ta megjelent tudomanyos bizonyitékokra.
Az irodalomkeresés a Magyar Orvosi Bibliografia, a PubMed és a Cochrane adatbazisban fellelhetd
magyar és angol nyelvlli publikaciok alapjan tortént. A keresés az alabbi keresd szavak (és ezek
magyar megfeleldje), valamint ezek kombinaciojanak segitségével valosult meg: Sytemic lupus
erythematosus, recommendation, diagnosis, treatment, T2T, lupus nephritis, pregnancy,
neurophychiatric, prognosis, activity, chronic organ damage.

Az irodalomkeresés 202 1. augusztusban zarult le.

3. Felhasznalt bizonyitékok erésségének, hiAnyossagainak leirasa (kritikus értékelés, ,,bizonyiték
vagy ajanlas matrix”), bizonyitékok szintjének meghatarozasi médja

A nemzetkdzi iranyelvek altal megallapitott bizonyitékerdsségi szinteket elfogadtuk. A fejlesztd
csoport mindig ellendrizte a bizonyitékok hazai viszonyok kozotti relevancidjat. Amennyiben a
bizonyiték nem a magyarorszagi viszonyoknak megfeleld kiinduldsi adatokra tdmaszkodott, ott a
fejlesztdcsoport konszenzusa volt a mérvado.

4. Ajanlasok kialakitasanak médszere

Valamennyi, a korabbi szisztémas lupus erythematosus diagnosztikajatol terapiajarol és gondozasarol
targy egészségiligyi szakmai iranyelvben szereplé e témara vonatkozo ajanlasnak a feliilvizsgalata
megtortént. Ahol a fejlesztd csoport sziikségesnek itélte, ott 11j ajanlasok keriiltek beillesztésre. Az j
egészségligyi szakmai irdnyelv ajanlasai feliilirjak a kapcsolddd korabbi irdnyelv ajanlésait.

Az ajanlasok rangsorolasa a nemzetkozi irodalomban megadott evidencia szintek €s az ajanlasok
eréssége alapjan tortént.

5. Véleményezés modszere

Az egészségiigyi Szakmai iranyelv szakmai tartalmanak Osszeallitasat kovetOen, az egészségiigyi
szakmai iranyelv megkiildésre keriilt az ellatasi folyamatban érintett, véleményezésre kijeldlt
Egészségiligyi Szakmai Kollégium Tagozatoknak. A visszaérkezd javaslatok beillesztésre keriiltek az
egészségligyi szakmai irdnyelv szovegébe, vagy azok alapjan moddositasra keriilt a dokumentum
szerkezete, amennyiben az iranyelvfejlesztd szakértok egyetértettek azok tartalmaval. A kapcsolddo
egészségiigyi szakmai iranyelv két fejlesztéje a jelen egészségiligyi szakmai iranyelv fejleszt6i
csoportjanak is tagja.

6. Fiiggetlen szakért6i véleményezés modszere

Fliggetlen véleményezés nem késziilt.

XI. MELLEKLET

1. Alkalmazast segité6 dokumentumok
1.1. Betegtajékoztatd, oktatasi anyagok

Dr. Nagy Gyorgy, Dr. Kiss Emese: Legfontosabb kérdések és valaszok a Lupusrol
Elektronikus elérhetdség: http://www.lupusz.hu/legfontosabb/index.php

1.2. Tevékenységsorozat elvégzésekor hasznalt ellen6rzé kérddivek, adatlapok
1. Adatlap: A szisztémas lupus erythematosus klasszifikacios kritériumai. [6]

Kiindulasi kritérium feltétel: antinuclearis antitest (ANA) pozitivitas >1:80 titerben HEp-2 sejt-
kultirén vagy ezzel egyenértékii vizsgalattal (most vagy korabban).
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A tovabbi kiegészité kritériumok: Nem hasznalhatok a kritériumok, ha létezik az SLE-nél
valészinlibb magyarazat; Elegend6, ha egy adott kritérium egyszer észlelhetd volt; SLE kritériumai
teljesiilnek, ha van legalabb egy klinikai kritérium jelen van és az 6sszpontszam >10 pont; Minden
domén esetében csak a legmagasabb pontszam szamit be az 6sszpontszamba.

Klinikai domén és  Kklinikai | Pontszam | Immunoldgiai domén/kritériumok | Pontszam
kritériumok
Konstitucionalis Antifoszfolipid antitestek
Laz 2 Anti-cardiolipin antitestek VAGY
Hematologiai Anti-B2GP1 antitestek VAGY
Leukopenia 3 Lupus anticoagulans 2
Thrombocytopenia 4 Complement proteinek
Autoimmun hemolysis 4 Alacsony C3 VAGY alacsony C4 3
Neuropsychiatriai Alacsony C3 ESlalacsony C4 4
Delirium 2 SLE-specifikus antitestek
Psychosis 3 Anti-dsDNA antitest VAGY
Epilepsia 5 Anti-Smith antitest 6
Mucocutan
Nem hegesedd alopecia 2
Oralis fekélyek 2
Subacut cutan VAGY discoid 4
lupus
Acut cutan lupus 6
Serosat érinto
Pleuralis vagy pericardialis 5
folyadék
Acut pericarditis 6
Musculoskeletalis
iziileti érintettség 6
Renalis
Proteinuria >0.5g/24 o6ra 4
Vesebiopszia: Il. vagy V. lupus 8
nephritis 10

Vesebiopszia Ill. vagy IV. lupus
nephritis
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2. Adatlap: A SLEDAI-2K betegség aktivitas index SLE-ben. [23]

Tiinet Pontszam
Convulsio

Pszichézis

Pszicho-organikus szindroma
Vizualis defektus

Agyideg tiinet

Lupus fejfajas

Cerebrovascularis ictus
Vasculitis

Arthritis

Myositis

Cylindruria
Haematuria
Proteinuria

Pyuria

Friss borkiiités

Alopecia

Nyalkahartya fekély
Pleuritis

Pericarditis

Alacsony komplement szint
Magas anti-DNS

Laz

Thrombocytopenia
Leukopenia

R ININININDINDNINDIN DDA [0 |00 |00 |00 |00 |00 |0 |0

(BN

A maximum 0sszpontszam: 105, de ritka a >45 &sszpontszam. A gyakorlatban bizonyos laboratoriumi
vizsgalatok (anti-DNS, komplement) nélkiili forma is gyakran hasznalatos.
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3. Adatlap: Az SLE karosodas index elemei. [26]

Tiinet Pont
Ocularis tiinet
Cataracta
Retinopathia/Opticus atrophia
Neuropszichiatriai tiinetek
Cognitiv dysfunctio 1
Convulsio 1
Cerebrovascularis katasztrofa 1(2)

Agyideg 1ézid/periférias neuropathia 1
Myelitis transversa 1

Veseérintettség

Glomerularis filtracids rata <50% 1
Proteinuria >3.5g/nap 1
Végstadiumu veseelégtelenség

w

Légzészervi tiinetek

Pulmonalis hypertensio

Pulmonalis fibrosis

,Shrinking lung syndrome”

Pleuralis fibrosis

S

Pulmonalis infarctus

Cardiovascularis tiinetek

Angina/coronaria by-pass, 1
myocardialis infarctus 1(2)

Cardiomyopathia 1
Vitium 1
Pericarditis 1

Periférias érszovédmények
Claudicatio

Kis terjedelmii fekély

Nagyobb szovetlézid (ujj/végtag)

R

Me¢élyvéna thrombosis

Gastrointestindlis panaszok
Belek/maj/1ép/epehodlyag eltavolitasa

Mesenteralis erek elégtelensége

Kroénikus peritonitis
Strictura, felsé GI mutét

e

Mozgasszervi tiinetek
Izom atrophia/gyengeség

Deformalod/erosiv arthritis

Osteoporosis toréssel
Avascularis csontnecrosis

R
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Osteomyelitis 1

Bortiinetek
Heges alopecia

Kiterjedt hegesedés/panniculum
Borfekély
Korai gonadalis elégtelenség
Diabetes mellitus
Malignus daganat

e [ TN T P T

Megjegyzés: A ferde betiikkel jelolt, karosodast okozo tiinetek dontden a terapia (gliikokortikoid,
citosztatikum adas) kdvetkezményei.

1.3. Tablazatok

Nem késziiltek.

1.4. Algoritmusok

Nem késziiltek.

1.5. Egyéb dokumentumok

Nem késziiltek.
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