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Bevezetés: A lupus erythematosus panniculitis (LEP) a cutan lupus erythematosus krénikus formajanak ritka varidnsa,
klinikailag tomott, subcutan csomok és erythemads plakkok jellemzik. Az aktiv tiinetek az arcot és testet torzité ma-
radvanytiinetekkel gyégyulhatnak, rontva a betegek életminGségét. A szisztémds lupus erythematosus (SLE) részje-
lensége lehet, elsé tiineteként is kialakulhat.

Célkitiizés: A LEP klinikopatoldgiai képének bemutatdsa sajit beteganyagunk szemléltetésével, a betegség lefolydsa-
nak értékelése.

Modszerek: A Semmelweis Egyetem B&r-, Nemikértani és B6ronkologiai Klinikajan 2000 és 2022 kozott jelentkezett
LED-betegek 0sszegytjtése, adataik retrospektiv elemzése.

Eredmények: A 17 beteg koziil 1 £érfi, 16 nd, atlagéletkoruk 37,8 év volt. Tiineteik a leggyakrabban a proximalis alsé
és felsé végtagokon jelentkeztek (also: 8 /17, felsG: 7,/17), az arc 4, az eml6 3, a mellkas és a farpofik 2-2, a hit és a
labszar 1-1 esetben volt érintett. A leggyakrabban aktiv csomé (11,/17), illetve plakk jelentkezett (7,/17), 4 esetben
lipoatrophia, 3-nal kifekélyesedés, 1-nél kalcifikicié. 6 betegnél a subcutan tiinetet discoid plakk fedte. 10 betegnél
alakult ki szisztémas tiinet: arthritis (4/17), hematolégiai eltérés (5/17), veseérintettség (2,/17), antifoszfolipid-
szindréma (2/17). Az SLE diagnézisit 7 esetben tudtuk feldllitani. A szévettani kép 8 esetben kevert tipusti panni-
culitist, 3-nal lobularist mutatott. Atlagosan 24,3 hénap telt el a diagnézis feldllitasiig. SLE-s betegeink bértiinetei
regredidltak az alkalmazott szisztémas immunszuppressziv kezelésekre. A kizdrdlag bérmanifesztaciot mutatéd bete-
geink korében gyakori volt a terapiarezisztencia a cutan lupus erythematosusban alkalmazott kezelésekre.
Kovetkeztetés: A LEP diagnosztizaldsa tobb honapot, évet vehet igénybe. Szélesebb kord ismerete segitheti a gyorsabb
diagnézisalkotdst, megelézhet$ a maradvanytiinetek, illetve az esetleges belszervi elvaltozdsok kialakuldsa. Megfi-
gyeléseink alapjan SLE nélkiili LEP esetén is korai immunszuppressziv terdpiat lenne érdemes bevezetni.
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Characteristics of the course of lupus erythematosus panniculitis in
a retrospective analysis of 17 patients

Introduction: Lupus erythematous panniculitis (LEP) is a rare type of chronic cutaneous lupus erythematous. Clinical
characteristics are tender, subcutaneous nodules, erythematous plaques. Disfigurement of face and body might de-
velop which affects the patient’s quality of life. LEP can be the first sign of systemic lupus erythematous (SLE).
Objective: Our aim was to review the clinicopathological characteristics and the course of LEP through our own pa-
tients.

Methods: We retrospectively analyzed the clinical records of 17 LEP patients at Semmelweis University’s Department
of Dermatology, Venerology and Dermatooncology between 2000 and 2022.

Resunlts: The male : female ratio was 1 : 16, average age was 37.8 years. Lesion localisations were proximal lower
(8,/17) and upper extremities (7/17), face (4,/17), breast (3,/17), chest (2,/17), buttocks (2,/17), back (1/17) and
distal lower extremity (1,/17). Lesion morphologies were nodules (11,/17), plaques (7,/17), lipoatrophy (4,/17),
ulceration (3/17), calcification (1,/17). Discoid changes covered in 6 cases. In 10 cases, systemic symptoms were
observed (arthritis (4,/17), haematological (5/17), renal (2/17), anti-phospholipid syndrome (2,/17). 7 patients
fulfilled the EULAR /ACR criteria for SLE. Histology showed mixed type panniculitis in 8, lobular in 3 cases.

DOI: 10.1556/650.2023.32692 = © Szerzd(k) 172 2023 = 164. évfolyam, 5. szam = 172-178.

Brought to you by MTA Titkarsag - Secretariat of the Hungarian Academy of Sciences | Unauthenticated | Downloaded 04/12/23 06:33 AM UTC



Brought to you by MTA Titkarsag

EREDETI KOZLEMENY

Average time until diagnosis was 24.3 months. Among all our SLE patients, skin symptoms regressed following sys-
temic immunosuppressive treatment. LEP patients with only skin manifestation were often resistant for the therapy

of cutaneous lupus erythematous.

Conclusion: The diagnosis of LEP often takes months or years. Wider knowledge of LEP would shorten the time to
diagnosis, preventing disfigurement and possible damage of internal organs. Based on our observations, LEP without

SLE might be treated with early immunosuppression.

Keywords: lupus erythematous panniculitis, profound lupus erythematous, systemic lupus erythematous, panniculi-

tis, mastitis
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Roviditések

ACR = (American College of Rheumatology) Amerikai Reu-
matologiai Kollégium; ANA = antinukledris antitest; CD =
(cluster of differentiation) differenciicios klaszter; ds-DNS =
dupla szala dezoxiribonukleinsav; EULAR (European
League Against Rheumatism) Eurdpai Reumacllenes Liga;
IgM = immunglobulin-M; LEP = lupus erythematosus panni-
culitis; pDC (plasmacytoid dendritic cell) plasmacytoid
dendritikus sejt; SLE = (systemic lupus erythematosus) sziszté-
mis lupus erythematosus; SLICC = (Systemic Lupus Internati-
onal Collaborative Clinics) Szisztémds Lupus Nemzetkozi
Egytittmikodési Klinikik; SPTCL = (subcutan panniculitis-
like T-cell lymphoma) subcutan panniculitisszerd T-sejtes
lymphoma; SSa = Sjogren-szindréma-antitest-A

A lupus erythematosus panniculitis (LEP) a cutan lupus
erythematosus kréonikus formdjanak egy ritka varidnsa,
melyet klinikailag subcutan tomott, fijdalmas csomoék
jellemeznek. Kaposi Mor 1883. évi kozleményében taldl-
hat6 a lupus erythematosus mellett jelentkezd, bor alatti
csomok elsé leirdsa. KésGbb, 1940-ben Irgang publikilta
az els§ amerikai esetet, melyben hati subcutan infiltrd-
tum jelentkezett arci discoid elviltozasokkal egyiitt; e
jelenséget lupus erythematosus profundusnak nevezte.
Azoéta ez a betegség ismert lupus erythematosus panni-
culitis, illetve Kaposi-Irgang-kor néven is [1].

A LEP ritka kérkép, melyet a Diisseldorf-klasszifikdcio
a krénikus cutan lupus erythematosusok kozé sorol [2].
A kroénikus cutan lupus erythematosus mellett e felosztas
megkiilonboztet akut és szubakut formakat is, a kréni-
kus forma pedig tovabbi csoportokra tagolodik: discoid
lupus erythematosus, lupus tumidus, LEP. Mig az egy¢éb
formdk a b6r ham- és irharétegeit érinthetik, addig a
LEP esetében a subcutan rétegben azonosithat6 az elté-
rés. A LEP a legtobbszor 30—40 év kozotti n6knél alakul
ki, lefolydsit relapsusok és remissziok valtakozasa jellem-
zi [ 3, 4]. Tinettananak legfontosabb ismérvei az erythe-
mds, subcutan csomok, plakkok jelentkezése, melyek
helyén késébb lipoatrophia, kifekélyesedés vagy mészle-
rakodas johet létre, igy az arcot és a testet torzitd, az

¢letmindséget csokkentd maradvanytiineteket hozva lét-
re. A LEP tarsulhat a krénikus cutan lupus erythemato-
sus egy masik altipusaval, a discoid lupus erythematosus-
sal, illetve szisztémas lupus erythematosussal (SLE) valo
egyiittes jelenléte sem ritka. A LEP els6ként jelezheti az
SLE fennallasit, ezért ezen betegeknél mindig sziikséges
a szisztematizdcié irdnya kivizsgalds. Az SLE-re specifi-
kus és az SLE-hez tarsulé antitestek vizsgalata alapvetd
fontossigi ¢ betegeknél, hiszen prognosztikai értékiik
mellett a betegség aktivitdsit is jelezhetik [5].

A betegség patogenezise kevésbé ismert, a jelenlegi
adatok szerint kialakuldsat a cutan lupus erythematosus
egyéb formaihoz hasonlénak tartjdk, melyben kiemelt
szerepe van a fényérzékenységnek, a CD123-pozitiv
plasmacytoid dendritikus sejteknek (plasmacytoid den-
dritic cell, pDC) és az dltaluk termelt I. tipust interfero-
noknak. A pDC-k feltehetSleg a gyulladas kovetkezté-
ben felszabadulé citokinek hatdsdra jelennek meg a laesio
helyénél, majd a mikrokornyezet dltal aktivalédnak, és
megkezdik az I. tipust interferonok (interferon-e/-f)
termelését, melyek tovabbi gyulladdsos kaszkidokat hoz-
nak létre [6, 7].

A LEP diagnoézisanak felallitisahoz a jellegzetes klinikai
kép mellett igen fontos a szovettani vizsgalat, mely lobu-
laris vagy kevert tipusu (septalis és lobularis) panniculitis
képét mutathatja. A diagnézist timogathatja lupusband
jelenléte direkt immunfluoreszcenciaval vizsgalva, illetve a
CD123-immunhisztokémia és a b6r ultrahangvizsgilata is
alatimaszthatja a LEP diagnoézisat [4, 6].

A megfelel§ diagnoézis megalkotisa gyakran id&igé-
nyes az egyes differencidldiagnosztikai problémdk miatt.
A jelen kozlemény célja a LEP klinikai képének részletes
bemutatdsa 17 beteg klinikopatolégiai jellegzetességein
keresztiil, a lefolyas ismertetése sajat betegeink alapjan.

Moébdszerek

A Semmelweis Egyetem B&r-, Nemikortani és Béronko-
l6giai Klinikja autoimmun ambulancidjan 2000 és 2022
kozott LEP-diagnoézissal gondozott betegeink klinikai
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paramétereit tekintettiik at. A diagnézis felallitasit a sz6-
vettani és a klinikai kép alapjan végeztiik, majd a kapott
betegcsoport adatait retrospektiv modon elemeztiik. Az
SLE-iranya kivizsgalas 2019 elStt az ACR- és a SLICC-
kritériumrendszerrel tortént, a diagnézisokat minden
esetben feliilvizsgiltuk a legajabb, 2019. évi EULAR/
ACR kritériumrendszer alapjin.

Eredmények
Epidemiologin

A 2000 és 2022 kozotti idbszakban 17, LEP-ben szen-
ved§ beteg jelentkezett Klinikinkon. A vizsgilt beteg-
anyagban a férfi : né ardny 1 : 16, dtlagéletkoruk a tiine-
tek megjelenésekor 37,8 év volt.

Klinikai jellegzetességek

A 2019. évi EULAR/ACR szerinti SLE-kritériumrend-
szer alapjan 7 esetben tudtuk feldllitani az SLE diagnozi-
sat, 10 esetben ez kizarhat6 volt.

A bértiinetek a leggyakrabban az alsé és felsG végta-
gok proximalis részén helyezkedtek el (also: 8,/17, felsé:
7/17), mig az arc 4, az emld 3, a mellkas és a farpofik
2-2, a hit és a labszar 1-1 esetben volt érintett; 6 beteg-
nél az elvaltozds szoliter volt (1. dbra). SLE-s betegeink
korében gyakran tobb elvéltozis jelentkezett (6,/7), mig
a nem SLE-tdrsult formandl egyenlé arinyban fordult
eld a laesiok szoliter és multiplex megjelenése.

A kiilonb6z6 morfoldgiai formak kozil a leggyakrab-
ban aktiv csomét (11/17) vagy plakkot (7,/17) talal-
tunk, illetve 4 esetben lipoatrophia, 3 esetben kifekélye-
sedés, 1 esetben kalcifikicié volt jelen. 6 betegnél a
subcutan tiinetet discoid lupus erythematosusra jellem-
z6 plakk fedte, egyéb teriileten 3 paciensnél jelentkezett

1. dbra

A lupus panniculitis klinikai megjelenései. A) Livid, tomott
plakk a felkaron és B) a kés6bbi hiperpigmentilt, lipoatrophids
maradvanytiinet. C) Tomott, livid plakk a farpofin, kozepén
atrophia. D) Arci lipoatrophia (maradvanytiinet)
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discoid laesio. A 6, discoid lupus erythematosusra jelleg-
zetes plakkal fedett LEP-eset kozott kisebb szdmban
(2/6) jelentkezett a tiinet fénylokalizacibban, mig na-
gyobbrészt (4/6) tényvédett helyen.

8 betegnél tarsultak szisztémas tiinetek a bérérintett-
ség mellé: arthritis (4,/17), hematologiai eltérés (5,/17),
veseérintettség (2,/17), antifoszfolipid-szindroma fenn-
alldsa 2 betegnél volt megallapithat6. Szintén 2 beteg
esetében a LEP mellé rheumatoid arthritis tarsult. A be-
tegek immunszeroldgidja gyakran mutatott antinukled-
risantitest (ANA)-pozitivitast (1 : 160, 13/17), mig a
dupla szala dezoxiribonukleinsav (ds-DNS) és a Sjog-
ren-szindréma-antitest-A (SSa) elleni ellenanyagok rit-
kabban voltak jelen (7/17 és 2/17). Az SLE-vel diag-
nosztizalt betegek mindegyikénél ANA-pozitivitis volt
megdllapithaté, koriikben a ds-DNS-pozitivitds is na-

1. tablazat | Betegesoportunk klinikai jellegzetességeinek osszefoglalasa
Jellegzetesség Osszes eset SLE-vel SLE-t6l
(n=17) tarsulé  fliggetlen
LER PER
(n=7) (n=10)
Nem
Férfi 1/17 1/7 0/10
Né§ 16/17 6/7 10/10
A tiinetek lokalizdci6ja
Proximalis alsé végtag 8/17 2/7 6/10
Proximalis fels6 végtag 7/17 5/7 2/10
Arc 4/17 2/7 2/10
Emlé 3/17 1/7 2/10
Mellkas 2/17 0/7 2/10
Farpofik 2/17 0/7 2/10
Hit 1/17 1/7 0/10
Distalis alsé végtag 1/17 1/7 0/10
A laesiok szama
Szoliter 6/17 1/7 5/10
Multiplex 11/17 6/7 5/10
A laesiok morfologidja
Subcutan csomd 11/17 6/7 5/10
Plakk 7/17 2/7 5/10
Atrophia 4/17 2/7 2/10
Kifekélyesedés 3/17 2/7 1/10
Kalcifikacié 1/17 1/7 0/10
Discoid lupus erythematosusra 6/17 3/7 3/10
jellemz6 plakkboritas
Immunszeroldgiai eltérések
ANA-pozitivitas 13/17 7/7 6/10
ds-DNS-pozitivitas 7/17 5/7 2/10
SSa-pozitivitas 2/17 1/7 1/10

ANA = antinukledris antitest; ds-DNS = dupla szalt dezoxiribonukle-
insav; LEP = lupus erythematosus panniculitis; SLE = szisztémds lupus
erythematosus; SSa = Sjogren-szindroma-antitest-A
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gyobb arinyban fordult el6
betegek korében (2,/10).

A diagnézis felallitasdig atlagosan 24,3 hoénap telt el,
a leghosszabb id§ 5 év volt, a legrovidebb 1 hét. Ez
utébbi beteg anamnézisében mér szerepelt az SLE, ez
segitette a LEP gyors diagnosztizilasat. A betegek klini-
kai jellegzetességeinek Osszefoglalasit az 1. tdblizat tar-
talmazza.

(5/7), mint a nem SLE-s

Szovettani jellegzetességek

Szovettani vizsgalat 15 esetben tortént, a részletes leirds
12 esetben volt hozzaférhet§ (2. abra). 8 minta kevert
tipustt panniculitis szoveti képét mutatta, 3 a lobularis
formaét. Hyalinos zsirnecrosis 5, mész jelenléte 2 eset-
ben volt megfigyelhet6. A ham vacuolas degeneracidja
3 mintdban volt jelen. A betegek szovettani jellegzetessé-
geinek Osszefoglaldsit a 2. tablazat tartalmazza. A CD3,

2. abra A lupus panniculitis szévettani képe. A subcutan zsirszovet lo-
bularis gyulladdsa figyelhet§ meg, amelyben lymphocytik mel-
lett plazmasejtek is nagy szimban elSfordulnak

2. tablazat | Betegesoportunk szovettani jellegzetességeinek Osszefoglaldsa

Szovettani jellegzetességek Osszes eset ~ SLE-vel SLE-t6l

(n=12) tarsulé fiiggetlen
LEP LEP
(n-4) (-8)

A panniculitis tipusa

Lobularis panniculitis 3 1 2

Kevert (septalis-lobularis) 8 3 5

panniculitis

Nincs adat 1 0 1

Hyalinos zsirnecrosis 5 2 3

Mész 2 0 2

A hamsejtek vacuolds 3 3 0

degeneracidja

LEP = lupus erythematosus panniculitis; SLE =
erythematosus

szisztémds lupus

EREDETI KOZLEMENY

CD4 és CD8 markerek immunhisztokémiai vizsgilata
2 esetben késziilt a subcutan panniculitisszerd T-sejtes
lymphoma (subcutaneous panniculitis-like T-cell lym-
phoma, SPTCL) kizdrdsara. Direkt immunfluoreszcens
vizsgalatra 9 esetben kerilt sor. 3 betegnél a lupusband-
teszt pozitivnak bizonyult, 5 esetben C3- és IgM-pozitiv
vasculitis igazolédott az irhdban és a zsir alatti szovet-
ben, melyet a bazalmembrin C3- és IgM-pozitiv granu-
laris szemcsézettsége kisért. 1 betegnél IgM-pozitiv vas-
culitist taldltunk az irhdban és a zsir alatti szovetben a
bazilmembran IgM-pozitiv szemcsézettsége mellett.

Kezelés

Betegeink korében a metilprednizolon-terdpiat alkal-
maztuk a leggyakrabban (10,/17), melynek kezd6 dézisa
a legtobb esetben 8-32 mg/nap kozé esett, 1 beteg ese-
tén 80 mg,/nap volt. Toébben kaptak emellett antimalari-
as szereket, klorokint (2,3 mg/kg/nap) (4/17) és hid-
roxiklorokint (200 mg/nap) (3/17). Egy paciens kapott
rituximabot és azatioprint, illetve egy mdsik beteg me-
totrexdtot, e szerek f6 indikdcidja mindkét esetben a
LEP-hez tirsul6 rheumatoid arthritis volt.

Azoknil a betegeknél, akiknél egyidejiileg SLE is
fenndllt (7 beteg), és a rheumatoid arthritis miatt rituxi-
mabbal kezelt betegben (1 beteg) a LEP aktiv csomdi
egyszeri alkalommal jelentkeztek, és rovid ideig alltak
fenn az alapvetSen hosszu betegséglefolyas soran. Ezek a
betegek jellemz&en szisztémas kortikoszteroid-kezelés-
ben részesiiltek, és legalabb 0,5 mg/tskg/nap metil-
prednizolon-dézist kaptak a terdpia kezdetén. A LEP
tlinetei a szisztémds betegség kezelésére alkalmazott te-
rdpia hatdsira regredidltak. Ezzel szemben ha a LED tii-
netei mellett az SLE diagndzisa nem volt felallithato,
gyakran észleltiink terdpiarezisztenciit: az els§ vonalban
alkalmazott kezelések, dontSen altaliban antimalarids
szerek nem voltak hatékonyak, és az alacsony dozisa me-
tilprednizolon sem tiinetmentesitette a betegeket.

Megbesz¢lés

A LEP a cutan lupus erythematosus egy krénikus, relap-
susokkal és remissziokkal jar6é formaja, melyre néi predo-
minancia jellemz8, ahogy azt sajit betegcsoportunk is
mutatja. A betegség birmely életkorban megjelenhet,
altaldban 30-60 éves kor kozott alakul ki [4]. Az aktiv
kérképet fijdalmas subcutan csomok és plakkok jellem-
zik, melyek a leggyakrabban a végtagok proximalis ré-
szén és az arcon jelentkeznek, de egyéb teriiletek (példa-
ul torzs, fejbdr, emlSk) is érintettek lehetnek; ezek a
teriiletek betegesoportunkra is jellemz&ek voltak. A cso-
moék idénként kifekélyesedhetnek, mész rakédhat le a
teriiletiikon; az aktiv tiinetek remisszidja utin gyakran
lipoatrophia jelentkezik, mely az arcot, testet torzithatja,
igy rontva a betegek életminéségét — e maradvanytiine-
tek betegeink korében is megfigyelhetSk voltak. A pan-
niculitist idénként discoid lupus erythematosusban latott
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discoid plakk fedi, de ezek mds testrészen is jelentkezhet-
nek a betegséghez tarsultan.

A LEP discoid lupus erythematosussal valo tarsuldsa-
nak gyakorisigit kordbbi vizsgalatok 30%-nak talaltdk,
betegcsoportunkban kicsivel tobb mint a betegek felénél
figyeltiik meg [8, 9]. Az SLE-vel val6 tarsulas el6fordu-
lasat korabbi tanulmanyok 10-30% kozott mérték, mi a
betegeinknél kicsivel nagyobb ardnyban, 41%-ban talal-
tuk [8, 9]. Bir az SLE diagnézisit kevesebb mint bete-
geink felénél tudtuk felallitani, az ANA kozel betegeink
hiromnegyed részében pozitiv volt (1 : 160 titer). Egyes
kutatok ennél kisebb (10%), mig misok nagyobb (90%)
aranyban taldltak ANA-pozitivitast [8, 9].

A panniculitisek szévettani felosztiasa megkiilonboztet
septalis, lobularis és kevert (septalis és lobularis) tipusa
formakat. A LED egyes klasszifikiciok szerint szovettani-
lag a lobularis panniculitisekhez tartozik, mig egy masik
irodalmi forras a kevert tipustiak k6zé sorolja [10, 11].
Az dltalunk vizsgilt mintak tdlnyomorészt az utébbi, ke-
vert csoportba keriiltek. A lymphocytakbél, plazmasej-
tekbdl és eosinophil granulocytikbdl dllé aggregitum
jelenléte mellett a hyalinos zsirnecrosis, a mészlerakédas,
a lymphocytas /leukocytoclasticus vasculitis és a mucinle-
rakodas fontos taimpontok a LEP szovettani diagndzisa-
hoz [4]. Amennyiben a hiam is érintett, discoid lupus
erythematosusra utalé szoveti jellegzetességek is fellel-
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hetSk, mint a bazdlmembrin megvastagodasa, a bazdlis
sejtsor vacuolds degenericidja és az interface dermatitis.

A LEP-et fontos elkiiloniteni egyéb panniculitisektdl,
amiben a klinikai kép mellett a szovettani vizsgdlat is
segit. Az erythema nodosum a leggyakoribb panniculi-
tis, tipikus el6forduldsi helye a labszar feszit6felszine,
fajdalmas, gyulladt, erythemas bérrel fedett csomokkal.
Szovettanilag a septalis panniculitisek csoportjiba tarto-
zik. Hiétterében infekcid, gyodgyszerek vagy terhesség
provokalé hatdsa mellett szisztémds betegségek (sarcoi-
dosis, gyulladisos bélbetegség) kizdrisa is sziikséges.
A kevert tipust panniculitisek kozé sorolt erythema in-
duratum klasszikus formdja a tuberculosissal tarsult kor-
kép (Bazin-kér), de létezik ettdl fiiggetlen (idiopathias,
egyéb fert6zéses, gyogyszer dltal indukdlt) formaja is.
A betegségre jellemz6ek a libszdr hajlitofelszinén kiala-
kul6 subcutan csomoék, melyek esetenként kifekélyesed-
hetnek. Az erythema nodosum és az erythema indura-
tum jellegzetes labszari lokalizacijaval ellentétben a
LEP distalis végtagi megjelenése ritkasag, hiszen 6 pre-
dilekcids helyei a proximalis végtagok, a torzs, az emld
és az arc (3. abra). A LEDP-et fontos elkiiloniteni a bér
gyulladdsaval, majd keményedésével jaré6 morphea mély
varidnsatol (morphea profunda). Mély morphea eseté-
ben a szklerotizalé folyamat nem a bdr fels6bb rétegei-
ben, hanem a subcutisban zajlik, zsirt, fascidt, feltiletes
izmot egyarant érinthet. A béron gyakran nem ldtszik
gyulladasos elvéltozds, a laesio felszine besiippedt, ta-
pintata tomott. Gyakran szimmetrikusan érinti a két alsé
és felsG végtagot, ezzel szemben LEP esetében inkdbb
aszimmetrikus megjelenés jellemzd.

Tovabbi differencidldiagnosztikai nehézséget jelent a
zsirszovetet infiltralé  érett, kis, cytotoxicus CD8+
SPTCL. Klinikai képét a subcutan szovetet infiltrald,
szoliter vagy multiplex csomok, kifekélyesed§ tumorok
jellemzik. Szovettani képén lobularis panniculitis lithato;
a zsirszoveti infiltritumban atipusos CD8+, CD4-,
TIA-/+, olykor CD56+, CD30- lymphoid sejtek és his-
tiocytak talalhatok, gyakori a zsirnecrosis és a karyorrhe-
xis. Az SPTCL-re jellemzd a zsirsejteket kortilvevs tu-
morsejt-megjelenés, az Gn. ,rimming” jelenség. Az
esetek egy részében a két korkép elkiilonitése mind klini-
kailag, mind szovettanilag nehéz [12, 13].

Amennyiben a LEP az eml6t érinti, lupus mastitisrél
beszélhetiink (4. 4bra), mely kiilon differencidldiagnosz-

3. abra A kiilonbo6z6 tipust panniculitisek leggyakoribb elSforduldsi 4. ibra Lupus mastitis. A) Tomott, livid csomé az emlén. B) Ulcerilt,
helyei a sz€li részen hiperpigmentdlt csomé az emlén
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tikai problémat jelent, kiilonosen akkor, ha szoliter for-
mdban jelenik meg. Az eml6ben talalhat6é tomott elval-
tozas felveti malignus folyamat jelenlétét, melynek
kivizsgalasa létfontossagt. Ultrahangvizsgilat sordn a
lupus mastitis elmosédott hatara, izo/hiper echogén
masszaként dbrizolédik, mig mammografia soran szin-
tén elmosodott hatara, tomott szovetként latszik, eset-
leg mikrokalcifikiciok is megfigyelhetSk. A lupus masti-
tis esetében elGforduld szovettani eltérések: zsirnecrosis,
kalcifikicio, fibrosis, hegesedés. A traumaval jar6 beavat-
kozasok, mint a sebészi kimetszés vagy biopszia, ront-
hatjak a lupus mastitis lefolyasat, gyogyhajlama rossz, igy
amennyiben lehetséges, a biopszia preferilt helye az
egyéb testtdjon 1évE csomd legyen [14].

A lupus panniculitis diagnosztizdlasakor mindenképp
szlikséges kivizsgilni a beteget SLE iranyaban. Fontos ki-
emelni, hogy mig a korabbi, 2012. évi SLICC-kritériu-
moknal a LEP szerepelt a pontozandé bértiinetek koézott,
addig a 2019. évi EULAR/ACR kritériumrendszerben
erre nem adhaté pont, csak a cutan lupus erythematosus
discoid, subacut és akut formaira [15, 16].

Amennyiben az SLE diagnoézisa felallithatd, agy az
arra vonatkoz6 terapids iranymutatds alkalmazasa szliksé-
ges; a kezelés célja a betegség remisszidja vagy alacsony
betegségaktivitds elérése, az SLE fellingoldsainak meg-
elézése. Az SLE terdpijjanak alapkove a szisztémas-
kortikoszteroid-kezelés, mely akut, életet veszélyeztets
helyzetben intravénasan, 16késkezelés formajiban, nagy
dézisban is alkalmazhaté (250-1000 mg/nap metil-
prednizolon), de kozép- és hossz tivon a 7,5 mg/nap
vagy kevesebb prednizolon, illetve a szisztémas kortikosz-
teroid elhagydsa a cél az okozott mellékhatdsok miatt
[17]. A2019. évi EULAR terdpids ajanlas minden SLE-s
pdciensnek javasolja a hidroxiklorokint, mig az egyéb im-
munszuppresszansok hasznalatiban a betegség f6 meg-
jelenési formdja, az életkor és a biztonsagossig a dontd
tényezSk. Metotrexat vagy azatioprin addsit a szisztémds
kortikoszteroidok és a hidroxiklorokin hatastalansiga
esetén érdemes megfontolni, mig mikofenoldt-mofetil
veseérintettség esetén javasolt (de nem renalis SLE ese-
tén is hatdsos lehet). Ciklofoszfamid csak sulyos szervka-
rosodas veszélyekor vagy mds terapiak hatastalansiga
esetén alkalmazhatd. A B-sejteket célzo bioldgiai terdpia,
a belimumab hatdsossiga a leginkdbb nem renalis SLE
esetében virhatd, f6ként bdr- és mozgasszervi érintett-
ség, illetve szeroldgiai eltérések esetén. A szintén B-sejt-
aktivitast gatlé rituximab hasznalatat altaldban azokban
az esetekben javasoljak, amelyekben stlyos vese-, hema-
tologiai vagy neuropszichidtriai érintettség all fenn, és
egynél tobb immunszuppresszans-terdpia bizonyult mar
hatdstalannak [18].

Ha az SLE kizarhat6 az EULAR /ACR kritériumrend-
szer alapjan, a LEP kezelésében els6sorban az antimala-
rids szerek hasznalatat javasoljik, szisztémds kortikoszte-
roid alkalmazasira leginkabb a kezelés korai szakaszaban
lehet szlikség [4]. Ezen terdpidk hatastalansiga vagy
kontraindikacié jelenléte esetén mas immunszuppresz-
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szansok haszndlata is sz6ba johet, mint a metotrexat, az
azatioprin, a talidomid, a rituximab, a dapszon, a ciklos-
porin, a takrolimusz vagy az intravénds immunglobulin
[19-21]. Amennyiben discoid lupus erythematosusra
jellemz§ plakk fedi a panniculitist, alkalmazhatok helyi
potens kortikoszteroid-készitmények (topikilis vagy int-
ralaesionalis) is. A megfelelS gydgyszeres kezelés megvi-
lasztasa mellett fontos a betegeket tdjékoztatni a dohdny-
zds elhagydsanak és a magas faktorszamu fényvédok
rendszeres haszndlatinak fontossagirdl, hiszen ezek a
tényezdk is kozrejatszhatnak a betegség fellangolasaban.
Sajit betegcsoportunkban az SLE-hez tarsult LEP tiine-
teit mutato betegek esetében az egyéb szisztémas mani-
fesztaciok miatt alkalmazott hatékonyabb kezelések mel-
lett a bértiinetek gyors regressziot mutattak, és a késGbbi
betegséglefolyds sordn sem jelentkeztek ajra. Az SLE
nélkili LEP kezelésében gyakori volt a terdpiareziszten-
cia, az antimaldrids szerek monoteripiiban alkalmazva
ritkdn voltak hatékonyak. A terdpiarezisztenciit nem az
SLE nélkili LEP eltérd lefolyasa, hanem valészintleg az
clégtelen kezelés okozta. Megfigyeléseink alapjin el-
mondhaté, hogy az SLE nélkili LEP esetén is korai im-
munszuppressziv terapidt lenne érdemes bevezetni a na-
gyobb hatékonysig reményében.

A LEP diagnézisinak felallitisa gyakran késik. Egy
friss, nagyobb esetszamot vizsgdlé tanulmanyban a diag-
nozisig eltelt id6 atlagosan 19,2 hénapnak bizonyult, il-
letve 8,8 hénapnak, amennyiben az anamnézisben szere-
pelt discoid lupus erythematosus vagy SLE, és 29.8
hoénapnak, amennyiben nem [22]. Sajat betegeink ko-
rében a helyes diagnézisig 24,3 honap telt el. A helyes
diagnoézis feldllitasaig sziikséges honapok, évek alatt a
betegség maradvanytiinetei az arcot, testet torzithatjak,
ami a betegek életminGségére negativ hatdssal van.
A hosszt id6 alatt kialakulhatnak az SLE szervi elvalto-
zasai is, melyek az életmindség csokkenése mellett az
élethosszt is megrovidithetik. Tekintettel arra, hogy az 1j
EULAR/ACR kritériumrendszer ezt a klinikai format
nem emliti, a bértiinetek SLE-be illesztése is gyakran el-
maradhat. Emiatt és a kérforma korabbi felismerése okan
a bérgyogyaszati vizsgalat nagyon fontos a lupus erythe-
matosusban szenved§ betegeket ellité interdiszciplind-
ris halozat részeként.

Anyagi tamogatis: A kozlemény megirasa, illetve a kap-
csolédo kutatémunka anyagi timogatisban nem része-
stilt.

Szerzdi munkamegoszris: K. Zs., K. A, R. L., B. L,
H. B., Me. M., Ma. M.: Az elemzés és a kozlemény fel-
épitésének kigondolasa, az irodalmi hattér attekintése,
adatok gytjtése és feldolgozasa, a kozlemény szovegének
megfogalmazdsa. K. E., Sz. A.: A szévettani mintak érté-
kelése. A cikk végleges valtozatat valamennyi szerzé elol-
vasta és jovahagyta.

Erdekeltséy: A szerzGknek nincsenck érdekeltségeik.
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»Nihil turpe ducas pro salutis remedio.”
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