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Experimentalis dermatologiai el6adasok

Dobozy Attila dr.:

A keratinocvtak szerepe a természetes immunitasban
Tovabbképz6 el6adas

(Szegedi Tudomanyegyetem, Bérgydgyaszati és Allergolégiai Klinika)

A szerz6 bemutatja a hdmsejtek azon biolégiai tulajdonségait, ame-
lyek szerepet jatszanak a mikroorganizmusok felismerésében, a jel-
atvitelben és a kdrokozok elpusztitasaban.

Aleksza Magdolna dr.', Antal-Szalmas Péter dr.1, Sipka Sandor dr.",
Hunyadi Janos dr.1, Danké Katalin dr.'. Szegedi Andrea dr.3

Az intracitoplazmatikus citokinek meghatarozasanak klinikai
jelent&sége poly- és dermatomyositisben

(Debreceni Egyetem, Belgydgyaszati Intézet', in. sz. Belgyégyasza-
ti Klinika', Klinikai Biokémiai és Molekuléris Patholégiai Intézet?.
Bérgyogyaszati Klinika3)

Napjainkban egyre bévil azoknak a kérképeknek a szdma, ahol a
betegség pathogenezisének hatterében a citokin termelés egyensuly
zavara, a megvaltozott Thl/Th2 arény &ll. Munkank soran kidolgoz-
tunk egy gyors aramlasi citometrids mddszert, ami alkalmas a peri-
férids vérben talalhat6 CD4+ és CD8+ sejtek IFN-gamma, IL-4 és
IL-10 tartalméanak detektalasara. A citokin profil valtozasanak moni-
torozasara aktiv és inaktiv dermatomyositisben, illetve polymyosi-
tisben szenvedd betegek mintait hasznaltuk.

Polymyositisben nem talaltunk intracitoplazmatikus citokin elté-
rést sem a betegség aktiv (n=13), sem az inaktiv szakaszaban
(n=37).

Aktiv dermatomyositisben (n=29) szignifikansan emelkedett
Thl/Th2 sejtaranyt mértiink a referens egyének értékeihez viszo-
nyitva (p<0,01), ami egyrészt az IFN-gamma pozitiv CD4+ sejtek
aranyanak csotkkenéséb6l, masrészt a fokozott IL-4 expresszi6bol
adodik. A betegség inaktiv szakaszaban (n=20) ez a felborult arany
normalizalodik és a megnovekedett 1L-10 expresszié mutatja a cito-
kinkaszkad aktivalt allapotat. A Thelper sejtek mellett meghataroz-
tuk a CD8+ Tcitotoxikus sejtek intracitoplazmatikus citokin tartal-
mat is, és azt tapasztaltuk, hogy mind a dermatomyositis aktiv, mind
pedig inaktiv szakaszaban a CD8+ sejtek citokin mintazata a CD4+
sejtekével mutat hasonléséagot.

Csikos Marta dr., Racz Emdke dr.. Benk6Réka. Bona Annamaria,
Bégany Agnes dr*, Horvath Attila dr., Karpati Sarolta dr.:
Sikeres DNS-alapu prenatalis diagnézis epidermolysis bullosa
junctionalis lethalis (Herlitz) variansban

(Semmelweis Egyetem Altalanos Orvostudomanyi Kar B6r-,
Nemikdrtani és Béronkoldgiai Klinika, Debreceni Egyetem
Orvos- és Egészségtudomanyi Centrum Bérgyogyaszati Klinika*)

A mater elsd terhességébdl sziletett filgyermek epidermolysis bul-
losa junctionalis lethalis (Herlitz) genodermatosis kovetkeztében Uj-
sz{l6tt koraban hunyt el. A gyermek nem vérrokon, klinikailag ti-
netmentes sziil6kt6l szarmazo, a csalad egyedili érintett tagja volt.
A csaladban egyéb bérbetegség nem fordult el6.

Az immunfluoreszcens antigén mapping vizsgalat a hélyagképz6-
dés junctionalis jellegére utalt: a hélyagalapon intenziv VII. tipusu
kollagén fest6dés mellett a hélyagalaprél és a hélyagfedélrél teljes-
ségben eltlint a laminin 5 lancaira a fest6dés, és a hélyagfedélen
igen gyengén jelzett BPAG 180 és <x6R4 integral festédést talaltunk.
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Vérvétel DNS vizsgalat céljabdl a probandustol és a klinikailag
tinetmentes szll6kt6l tortént. A beteg gyermeknél még életében ki-
mutatott mutéci6 a heterotrimer kohéziés molekula a laminin 5 béta
lancanak a LAMB3 génnek (GenBank No. L25541) recessziven
megnyilvanulé R635X, hot spot mutécidja volt. Az R635X mutaciét
a probandus és a tiinetmentes mater heterozig6ta médon hordozta. A
pater az adott mutaciéra nézve negativ volt.

Az elhaldlozott gyermek az adott kérképre jellemzd recessziv
oroklédésmenetet figyelembevéve, kevert, in. compound heterozi-
g6ta moédon két, egymastdl eltér6 mutacié hordozéja lehetett, me-
lyek koziil az anyai alléi mutacioja valt ismertté, az apai alléi eltéré-
se a gén teljes terjedelmének szisztematikus vizsgalata soran (PCR
ampilifikacio, heteroduplex analizis, szekvenalds, RFLP) nem volt
azonosithatd.

A sziil6k kérésére a kdvetkezd tervezett terhességben a DNS ala-
pu prenatalis diagnosztika alapja az R635X mutacié kimutatasa mel-
lett nagyszamu intragenikus polimorfizmus és extragenikus micro-
satellita markerek szegregacidjanak vizsgalata volt.

A mater méasodik terhességébdl szarmazé chorionboholynak a
magzattal identikus DNS-ének vizsgalata soran a LAMB3 gén
R635X mutéaciéja nem volt kimutathat6. Az egészséges fiu-
gyermek a zavartalan terhességb6l szabalyos terminusra jott vi-
lagra.

Gyulai Rolland'2. Kobayashi Satomi21, Sugiyama Hideaki21,
Korman Neil2, Stevens Seth R.2, McCormick Thomas S.2,
Vaishnaw Akshay4, Cooper Kevin D.2:

Psoriasisban az alefacept (Amevive®) klinikai hatasossaga
Osszefiigg a 1éziés bérben talalhaté aktivalt T sejtek szaméanak
csokkenésével

(SZTE B6rgydgyaszati és Allergoldgiai Klinika, Szeged,
Magyarorszagl. Department of Dermatology, Case Western Reserve
University, Cleveland, OH, USA? Department of Dermatology,
University of Yamanashi, Yamanashi, Japan3, Biogen Inc.,
Cambridge, MA, USAY)

Az alefacept (Amevive®) egy teljes mértékben huméan LFA-3/1gGj
faziés protein, mely a T sejtek CD2 molekuldjahoz kapcsol6dva
gatolja azok aktivacidjat és proliferacidjat. Az alefacept klinika
hatékonysaga psoriasisban bizonyitott, ugyanakkor a szer pontos
hatadsmechanizmusa még nem ismert. Jelen kisérletsorozat célja
az alefacept epidermalis és dermalis T sejtekre kifejtett hatasanak
vizsgélata volt. Nyolc psoriasisos beteg alefacept kezelése soran
meghataroztuk a 16zi6és bér T sejtjeinek fenotipikus és aktivacids
jellemzéit, illetve 6sszehasonlitottuk azokat a klinikai paraméte-
rek (PASI) valtozasaval. A betegek 7,5 mg iv. alefacept kezelés-
ben részestiltek hetente egy alkalommal 12 hétig, amit 12 hetes
utdnkovetés kisért. A kezelés elétt, illetve a kezelés és utankove-
tés soran hetente vérvétel, illetve 3 vagy 4 alkalommal Iéziondlis
b6rbél biopszia tortént. A kezelés 12 hete soran a PASI atlagosan
39 szézalékkal csokkent. A kezelésre reagélé betegek b6rében az
aktivalt (CD694), illetve az interferon-y pozitiv CD3 T sejtek
szambeli redukcidja és a PASI értéke csokkenése kdzott szignifi-
kéans osszefuiggést észleltiink. Ugyancsak szoros volt az dsszefiig-
gés a vérben keringé memoéria T sejtek (CD44CD45RO+) szama és
klinikai javulas kozoétt. Eredményeink alapjan az alefacept klini-
kai hatasossaga pikkelysémdérben, mind a vérben cirkulalé, mind
a lézionalis bérben talalhaté aktivalt T sejtek szambeli csokkené-
sével fligg Ossze.



