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: Early—onset '

Alterations in the innate and adaptive immune system with ageing
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|. Csoport: 2 év alattiak — infantilis
I/A. Klasszikus IBD
|/B — Genetikailag determinalt immunoldgiai korképek
* [L-10 receptor hiany (STAT3) — sulyos enterocolitis

» XIAP (X-linked inhibitor of apoptosis) -20 %-ban sulyos fisztuldzé
perianalis megbetegedés

* |PEX (FOXP3 Treg) — gyakori enteropathia

* Wiscott-Aldrich szindroma — 10% colitis

* Chronicus granulomatosus betegség (CGD) — Crohn-szer( colitis
e CVID - gyakori enteropathia

« NEMO (NF-kB essential modulator) deficiencia — enterocolitis

e Gyakran izolalt colon érintettség
* > 40%-ban IBD-s csaladtag

* Sulyos lefolyas — Imm. szuppr. kezelésre refrakter - HSCT, gyakran
igényelhet mitétet, fatalis kimenetell lehet

e 25%-ban sulyos immunhiany elsé tliinete lehet



Korai vs. Adolescens IBD "‘V@

Il. csoport - Ill. csoport -
10 év alattiak | 10 év felettiek

Colon 80% 20% alatt
érintettség

lleum : . o :
Sfiieiste ritka akar 80 %-ig
Csaladi 40-50% 14-20%
erintettseg

Betegseg akar 40% 16%

extenzidja




Crohn fenotipusok

[ Penetrating (83) Time (vears) Time (years)
[ Stricturing (B2}
I Inflammatory {B1)
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Kérdeés!

* VEO-IBD prognozisa, kezelhet8sége

* Gyermekkori IBD progndzisa
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Paris Ala
Dg. 0-10 év
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11 honapos fiu — Infantilis-IBD

* 9 hdnapos kortdl véres hasmenések, fogyas - TT-allergia -
kizarélagos aminosav alapu tapszer

* Progresszio: anaemia, thrombocytosis, hypalbuminaemia
* 11 honaposan PTE Gyermekklinika: laparoscopia: negatiy,

Panendoscopia: VEO-IBD (duodenitis, ép term. ileum, eMayo 2-3-as
sulyossagu pancolitis, SES-CD:30, PCDAI:40, PUCAI:45)

* Kiterjedt genetikai vizsgalat, teljes exom szekvenalas: ismert
monogénes betegséget vagy IBD-t okozo eltérést nem igazolt.
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Remisszio indukcidja
* EEN

iv. corticosteroid - sikertelen
antibiotikum (Vancomycin — Kellermayer R.)

Egyedi adagoldsu IFX kezelés (OGYEI, NEAK), 10mg/kg, 0, 2 majd 4 hetente.

e Standard adagolashoz képest 4x IFX dozis - mégsem sikerult terapias
gyogyszerszintet elérntink

* Dbzis emelés - 2 hetente 10mg/kg IFX adag (8x dézis) (NEAK) - mar a
standard terapias szintet meghalado IFX szintet biztositott, azonban a

klinikai javulas csak atmeneti volt.
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Tacrolimus - remisszio

* Egy évvel a diagnodzis felallitasat kovetSen tacrolimus kerdlt
bevezetésre, mely mellett kb. 1 hdnap alatt remisszioba kerdilt.

e Kombinalt IFX és tacrolimus kezelés mellett tartdsan remisszidoban
volt, igy az IFX infuziokat fokozatosan ritkitottuk, majd 2024
januarban leallitottuk.
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IFX nélkil relapsus

* 2 honap elteltével relapsus - panendoscopia: colitis ulcerosanak
megfelel6 enyhe bal oldali tulsulyu colitis (eMayo 1-2), szOvettan:
formalodo epitheloid granuldmak alapjan inkabb Crohn betegség
lehetbsége.

* Tacrolimus mellett az IFX ujboli bevezetésére a gyermek ismét
remisszioba keriilt.



100 EVES A PTE KK ]

4 hét 2 hét Gyermekgyogyaszati IK@
10mg/kg 10mg/kg
D & Terapia
— PUCAI ‘ ‘
mIAc ¥ TACIndul — IFX szint
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Szovodmeny 2024 julius vége

Acut herpes simplex fert6zés
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Tacrolimus VEO-IBD-ben

E An official website of the United States government Here's how you know v

m National Library of Medicine

National Center for Biotechnology Information

Pu bmed ® tacrolimus veo-ibd X

Advanced Create alert Create RSS User Guide

Found 1 result for tacrolimus veo-ibd Save Email Send to Display options ¥
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Onset Inflammatory Bowel Diseases
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Tacrolimus (pediatric): for severe colitis in children: 0.1 mg/kg/dose q12 with goal

trough of 10-15 ng/ ml for induction therapy; one study reported decreasing the goal

trough to 8-10 ng/dL once frank blood was absent; initial response rate has been
shown to be similar to that of cyclosporine treated patients. Some guidelines

recommend decreasing to 5-7 ng /mL once remission achieved [71,72]
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Tanulsagok

1. VEO-IBD-ben a klasszikus IBD-ben javasolt terapias IFX szinthez képest magasabb
gyogyszerszintet kell elérni és tartani, melyhez kifejezetten magas IFX dozisra
lehet sziikség. Mindez azonban nem biztos, hogy elég a remisszidhoz.

2. Tacrolimus hatékonynak és biztonsagosnak bizonyult VEO-IBD-ben.

3. Kombinalt IFX és tacrolimus kezelésre volt szliikség a tartds remisszid elérésében,

fenntartasaban, ugyanis erre sem a tacrolimus, sem az IFX monoterapia nem
bizonyult alkalmasnak.
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Tovabbi kezelés?

* Tacrolimus elhagyasa?
* Valtas masik biolégikumra?

* Mindkett6/Egyik sem?



