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Systemas vasculitisek

Az autoimmun gyulladas kiindulasi helye az erek falaban
Barmelyik tipusu ér érintett lehet

lgen valtozatos tlinetek jellemzbek — az érintett ér
karosodik, elzarodik

Etiolégiai szempontbdl sokféle ok lehetséges, gyakran
nincs specificus (jelenlegi tudasunk alapjan
megnevezhetd) ok

Hasonlo klinikai tinetek - nagyon kilénb6z6 prognézisu
korképeket takarhatnak



Szisztémas vasculitisek leggyakoribb klinikai
tunetei

laz, fogyas, éjszakai izzadas

gyorsult stllyedés, emelkedett CRP anemia, leukocytosis
bdrlézidk - urticaria, purpura, ulceratio, ujj gangraena
arthritis

veseérintettség - vizelet eltérés, hypertonia, azotaemia
neurologiai tinetek - periférias érzészavar, mononeuritis multiplex,
kdzponti idegrendszeri tinetek (fejfajas), stroke

uveitis, retinalis vasculitis, episcleritis

tudo infiltratumok

hasi fajdalom - intestinalis ischaemia - bélnekrozis
cardialis tunetek



Immune Complex Small Vessel Vasculitis
Cryoglobulinemic Vasculitis
IgA Vasculitis (Henoch-Schonlein)
Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis
(Anti-Clq Vasculitis)

Medium Vessel Vasculitis ‘
Polyarteritis Nodosa [ Anti-GBM Disease 1
KawasakiDisease
|
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ANCA-Associated Small Vessel Vasculitis
Microscopic Polyangiitis
Granulomatosis with Polyangiitis

' (Wegener’s)
Large Vessel Vasculitis Eosinophilic Granulomatosis with Polyangiitis
(Churg-Strauss)

Takayasu Arteritis
Giant Cell Arteritis



Secunder vasculitis alakulhat ki

Malignus tumorokban

Infekciokban

Autoimmun korképekben

Gyogyszer-vegyszer hatas kdvetkeztében



A vasculitis syndromak osztalyozasa

Dominans ér

Primaer

Szekunder

Nagy arteriak

Orias sejtes arteritis
Takayasu arteritis

RA-hoz, infekcidhoz tarsuld aortitis
(syphilis, TBC)

K6zép nagy arteriak

Klasszikus polyarteritis nodosa

Hepatitis B asszocialt PAN

Kawasaki betegség

Kiserek és kozép nagy
arteriak

Polyangiitis granulomatosissal
(korabbi Wegener) *

Eosinophil granulomatosis
polyangitissel (Churg-Strauss sy)*
Microscopicus polyangiitis™®

Vasculitis secondary to rheumatoid
arthritis, SLE,

Sjogren’s syndrome, drugs,
infection (eg, HIV)

Kiserek

Henoch-Schonlein purpura (IgA 1)

Gyogyszer indukalta

Cyroglobulinaemia

Hepatitis C asszocialt

Cutan leucocytoclasticus angiitis

Infectio

*ANCA asszocidlt betegségek.

PAN: polyarteritis nodosa; RA, rheumatoid arthritis.







Primer vasculitisek

A nagyerek vasculitise
Oriassejtes (temporalis) arteritis
Takayasu arteritis

A kOzepes erek vasculitise
Polyarteritis nodosa
Kawasaki betegség
Cutan polyarteritis nodosa

A kOzepes-kiserek vasculitise
Granulomatosis with polyangiitis (Wegener granulomatosis)
Churg-Strauss szindroma Eosinophil granulomatosis polyangitissel
Mikroszkodpikus polyangiitis (mikroszkopikus polyarteritis)
Kotbészoveti betegséghez tarsuld vasculitis
Kozponti idegrendszer primer angiitise
Thrombangitis obliterans (Buerger kor)

A Kkiserek vasculitise
Bor-leukocytoclasticus vasculitis
Henoch-Schonlein purpura
Cryoglobulinaemias vasculitis
Urticaria vasculitis




Nagy erek vasculitise d: 5-30 mm

» Oriassejtes arteritis (GCA) v. arteritis temporalis —
perifériasabb, csak a 3-5. leagazas artériai

50 éves kor felett

——Temporal artery

Ophthalmic
artery

Facial artery

Caroud

Lingual artery
artery & 2,

* Takayasu arteritis —aorta és a primer agak
érintettek — 50 éves kor alatt



Az Oriassejtes (temporalis) arteritis
diagnosztikai kritériumai

betegseg kezdete 50 év felett
"Ujkeletli fejfajas,, (66-96%)!!
arteria temporalis eltérés
gyorsult We + emelk. CRP
biopszia (Oriassejtes vasculitis)

Diagnazis: 3 vagy tobb kritérium esetén
Az aorta és f6 againak granulomatosusos arteritise, gyakori a
carotis extracranialis againak érintettsége.
UH, MRI, CTA, MR-A, PET-CT

Stroke: 9%, Neuropsziciatriai tiinetek 3%, Myelopathia 1% -
N. opticus érintett!!

Id6s beteg Ujkelet( fejfajasa, ujkeletd lataszavara, ami tobbnyire gyulladasos
laboratdriumi jelekkel jar. Gyorsan progredialhat az érelvaltozas!



Nagyér vasculitisek diagnosztikaja

Szemfenék vizsgalat — AION (Anterior Ischaemias
Opticus Neuropathia) macula felett vattatépeés szeri
homalyos kép

Dopler Uh vizsgalat — ,,Halo” jelenség — az érfal
szegmentalis egyenletes lumenszikulete
(atherosclerosistol el kell differencialni)

MRI angiographia — idOs betegeken
atherosclerosistol nehézkes a differencialas

PET-CT diaghosztikara és monitorozasra is alkalmas






Arteritis temporalis (GCA)

« (Gyogyszeres kezelés

— Corticosteroid, gyorsan (nem varunk szovettanral!!) —
latasvesztés esetén a terapias ablak <6 ora!)

— Friss latasvesztés — 500-1000 mg methylprednisolon iv.
segithet

— Egyébkent kozepes adag,0,5-1 mg/tskg-mal inditunk,
lassu csokkentes!



Arteritis temporalis
Oriassejtes arteritis (GCA) - sziv

* Thoracalis aorta aneurysma: 17x-es
kockazat!



Arteritis temporalis (GCA) kezelése

 Glucocorticoid kezelés

 GCA-ban 40-60 mg/nap (prednisolon equ. dbzis) lassan csokkenteni — a
tunetek megsziinésével parhuzamosan az elsé honapban hetente 2-4
mg-mal, 1 honap utan hetente 2 mg-mal.

» arteritis retinae , vagy CNS esetén 3 nap pulzus kezelés!!!
0,5-1 gr methylprednisolon/nap
 Methotrexate:
— Kevesebb relapsus
— Kisebb kumulativ szteroid dozis
— Relapszal6 betegeknek
* Azathioprin —
— Nem csokkent a szteroid igeny

* i.v. Cyclophosphamid - kevés a study, de hatékony - 3 bolus
havonkeént

« Aspirin!!! — fontos a stroke megelozése ceéljabol!!



GCA - biologiai terapias lehetbségek

 TNF-alfa kezelés (adalimumab, etanercept)
 Nem csokkent a szteroid igény
 Nem csokkent a relapszus

« anti-IL-6 receptor gatlo (tocilizumab)
— Kevesebb relapsus
— Kisebb kumulativ szteroid dozis
— Monoterapiaban is hatékony volt
* Tovabbi lehetoségek:
Rituximab — B-sejt gatlas,
Ustekinumab - IL12/ IL23 gatlas
Abatacept — ko-stimulacioé gatlas
Secukinumab - IL 17 gatlas



Polymyalgia rheumatica

A betegségkezdet 50 éves kor felett

Nyak-, vall- vagy csip6taji- vagy combizom fajdalom
> 1h reggeli izlileti merevség
We > 40 mm/h

Kis dozisu (<20 mg prednizolon) kortikoszteroidra
adott gyors valasz

B W N

20-50 %-ban arteritis temporalisszal tarsul!



Polymyalgia rheumatica (PMR)

Atfedés van GCA és PMR kozott

GCA-s betegeknek 40%-ban voltak PMR-es
tinetek.

PMR fenndllasa esetén 15-20 %-ban van GCA

GCA és PMR kozott epidemiologiai és
immunoloégiai hasonlosagok vannak.

PMR-ben kisebb adagu szteroid kezelés



Polymyalgia rheumatica
2012- EULAR/ACR Diagnosztikai kriteriumok

Ultrahang diagnosztika :

Reggeli, legalabb 45 perces Legalabb egyoldali 1 pont :
iz(leti merevség 2p . Subdeltoidealis bursitis

« Biceps tenosynovitis vagy
* Glenohumeralis synovitis
és

: . : . « Csip06 synovitis
RF es anti-CCP hianya 2 p « Bursitis trochanterica
Kétoldali esetén +1 pont

Csipofajdalom és
mozgaskorlatozottsag 1 p

Egyeéb izuleti érintettség
hianya 1p

Elérendé legalabb 4 pont. UH vizsgalattal eléerend6 5 pont



Classification criteria of polymyalgia
rheumatica (2012)

Points without Points with

Us (0-6) us? (0-8)
Morning stiffness duration =45 min s 2
Hip pain or limited range of motion 1 1
Absence of RF or ACPA  ACPA= anti-CCP, RA-ra specifikus at. 2 2
Absence of other joint involvement 1 1
At least one shoulder with subdeltoid bursitis and/or biceps tenosynovitis Not applicable 1

and/or glenohumeral synovitis (either posterior or axillary) and at least one
hip with synovitis and/or trochanteric bursitis

-—t

Both shoulders with subdeltoid bursitis, biceps tenosynovitis or glenohumeral Not applicable
synovitis

* A score of 4 or more is categorised as PMR in the algorithm without US and a score
of 5 or more is categorised as PMR in the algorithm with US.

T Optional ultrasound criteria.

ACPA, anticitrullinated protein antibody; CRP, C-reactive protein; ESR, erythrocyte
sedimentation rate; PMR, polymyalgia rheumatica; RF, rheumatoid factor; US,
ultrasound.

Ann Rheum Dis 2012;71:484-492



Polymyalgia rheumatica kezelése

Gliicocorticoid kezelés

GCA-ban 20 mg/nap (prednisolon equ. ddzis)
lassan csokkenteni — a tinetek megsziinésével
parhuzamosan hetente 2 mg-mal.
Methotrexate:

— Kevesebb relapsus

— Kisebb kumulativ szteroid dozis

— Relapszald betegeknek

Azathioprin Nem csdkkent a szteroid igény

Tocilizumab, IL-17 A gatlo, vagy Rituximab szdba
jon.



Korlefolyas

* AGCA ésaPMRis 6-24 honap utan
megnyugszik, de vannak tovabb is aktiv betegek

e E|l0szOr a szteroidot fél év utan lassan a CRP-t
kdvetve kilopjuk, majd utana a bazisterapiat

e Gyogyszermellékhatasok fontosak!!
Osteoporosis prevencio, hypertonia, sec. DM,
hyperlipidaemia — ellendrzés, kezelés



Takayasu arteritis
betegség kezdete 40 év alatt — lassabban progredial mint a
GCA

végtag "claudicatio”
arteria brachialis occlusio
>10 Hgmm systolés vernyomaskulonbseg a két kar kozott

subclavia vagy aorta abdominalis feletti zore;
: , . Diagndzis 3 vagy tobb kritérium esetén
arteriogramm eltéeres

Klinikum

o végtag ,claudicatio”, a. brachialis occlusio (,pulseless disease”)
*>10 Hgmm systolés vérnyomaskulonbség a két kar kozott

* angina pectoris, subclavian steel syndroma
«Coronariak: 15%-ban érintettek, tobbnyire kozel az ostiumhoz
«Aorta regurgitatio

*A. pulmonalis betegség — PAH lehetséges

-Jellemzo6 a gyulladas (WE, CRP !!) jelenléte



Takayasu arteritis — angiographiai felosztas

Type | - Branches of the aortic arch

Type lla - Ascending aorta, aortic arch, and its
branches

Type llb - lla region plus thoracic descending aorta

Type Il - Thoracic descending aorta, abdominal
aorta, renal arteries, or a combination

Type IV - Abdominal aorta, renal arteries, or both
Type V - Entire aorta and its branches



The American College of Rheumatology
(ACR; 1990) diagnostic criteria:

* Angiographic criteria: must show narrowing
or occlusion of the entire aorta, its primary
branches, or large arteries in the proximal
upper or lower extremities

 arteriosclerosis, fibromuscular dysplasia, vagy
hasonlo ok kizarhato

* Changes are usually focal or segmental



Takayasu arteritis terapia

EULAR 2009 — ajanlas

Nincs meggy0z0 bizonyitek a cytostaticumok hatasara, meg
a corticosteroid kezelesre sem (kimenetelre, vascularis
folyamatra)!

Corticosteroid 1 mg/tskg/die tunetek csokkenése

alapjan lassan, fokozatosan csokkentve

Relapsus, corticosteroid csokkentesre vagy elhagyasra

Immunosuppressziv gyogyszerek (steroid kimélés)

Remisszios arany javul, betegsegprogresszio csokken.

Regresszidra nincs bizonyitek

gngthotrexate, azathioprine — fenntartos kezelés — legalabb
évig

Cyclophosphamide -iv bolusban altalaban 3-6x

havonkeént

IL-6 receptor inhibitor (tocilizumab)- egyértelmiien jo

Irreverzibilis karosodasok: sebészet: angioplasztika, stent



ANCA asszocialt vasculitisek-
kis eés kozépnagy erek vasculitise

Polyangiitis granulomatosa (=Wegener granulomatosis;
/PGA/)

Microscopicus polyangiitis (MPA)

Churg—Strauss syndroma - Eosinophil granulomatosis
polyangitissel

Primaer pauci-immun crescent glomerulonephritis



Polyangiitis granulomatosa  Mikroszképikus polyangiitis

(GPA,Wegener granulomatosis) (MPA)
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> Elsésorban felsé- és alsé » ElsOdlegesen a vese
légutak, illetve olykor a erintett, kis arteriakat
vese kisereit érinté arteriolak vasculitise
nekrotizaldé
granulomatosus vasculitis
> ANCA : PR3 gyakoribb » ANCA : MPO gyakoribb
(c-ANCA) (p-ANCA)

Ref:Jennette et al. 1994









kozel 50%-ban ANCA-negativ
felso legutak érintettsége

GPA (Wegener) formai

Inicialis

epistaxis

septum perforatio
nyeregorr
sinusitis
mastoiditis

otitis media

Inkomplett formak

JLimitalt” forma
,JForme fruste”

Generalizalt
95%-ban ANCA-pozitiv (PR-3 ANCA)
vese- és tudoérintettség
vese elvaltozasok:
— capillaritis
— focalis-segmentalis fibrinoid
Necrosis
— diffus necrotisalo - félholdas GN
« fénymikroszkop
* immunfluor. mikroszkdép
tudo elvaltozasok:

— hagyomanyos mellkas rtg: 60%-
ban eltérés

— HRCT: 85%-ban eltérés

— GRANULOMA + VASCULITIS +
NECROSIS



Wegener granulomatosis

Fig. 1: Face profile showing ocular involvement with redness,
chemosis chiefly right eye with saddle nose. Source! Faud AS, Kasper DL, Braunvald €, Hauser SL. Longe DL, Jamasan JL, Loscelze J
Waenizon's Msciplar of Internd! Madicna, 17%h Edben: Mg/ www. accartmaditne. com

Caoyriaht © The MeGrav Ml Companiet. Ine all nahts reteryved.


http://www.hopkinsvasculitis.org/wp-content/uploads/2010/05/wgchest.jpg

GPA (Wegener)

Légzdb traktus érintettsége (fels6-also legutak) 60-80%-ban
Necrotisalo félholdas glomerulonephritis 60-80%-ban
Periférias neuritis kb. 25 %-ban

Alt. tinetek 70-100 %-ban — gyulladas, CRP, We

PR-3 ANCA vizsgalat: a szovettan ,kivalthatd™” tipusos esetben.
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Bronchoscopia: A bal felsé lebenyhorgd lumene résnyire szikult, a jobb
s3 bemenetében a nyalkahartya korkorosen infiltralt, a lumen sz{kult.
Szovettan: malignitas nem igazolhato.



A GPA (Wegener) tovabbi tiinetei

Conjunctivitis, episcleritis, uveitis, cornea
ulceratio, retinitis

Arthralgia, arthritis, myalgia

Bortunetek: purpura, granuloma, ulceratio,
necrosis — leukocytoclasticus vasculitis —
granulocyta dominenciaju infiltratummal

Polyneuropathia, mononeuritis multiplex

Cardialis tiuinetek (pericarditis, myocarditis,
pangasos szivelégtelenség)



A GPA (Wegener granulomatosis) diagnosztikai
kritériumai

* orr/szajlireg gyulladasa

* mellkas rtg eltérés

 haematuria
e biopsia (granulomatosus vasculitis)

Légz6 traktus érintettsége (fels6-alsd légutak)
Necrotisalé glomerulonephritis

Szovettani bizonyitasra toreksziink. PR-3 ANCA vizsgalat: szovettan , kivalthatd”
tipusos esetben.



Mikroszképikus polyangiitis (MPA)

« Also légzbtraktus érintettsége (alveolitis, alveolaris
verzes) 60-80%-ban

* Necrotisalo felholdas glomerulonephritis > 80%-ban
- gyorsan progredialo veseelégtelenség gyakori

* Periférias neuritis kb. 30-40 %-ban

. Alt. tiinetek 50-80 %-ban — gyulladas, CRP, We, arthritis,
myalgia

« MPO-ANCA (IF: pANCA) vizsgalat: a szovettan
,Kivalthato” tipusos esetben



Mikroszkopikus polyangiitis
(MPA)




Churg-Strauss szindroma




Az allergias granulomatosis (Churg-Strauss-
syndroma) diagnosztikai kritériumai

Asthma — ~ 100 %

eosinophilia (>10%)
mono/polyneuropathia 60-70 %-ban
nem fix tuddinfiltratumok kb 50%-ban
paranasalis sinus eltérések 40-80%
biopsia (szoveti eosinophilia)

A légzotraktus eosinophil-sejt gazdag granulomatosusos
gyulladasa, kis és kozepes erek necrotisalé vasculitise, ami
asthmaval és eosinophiliaval jar egyutt.

F6 tunetek: asthma, eosinophilia, vasculitis,
extravascularis granulomak.



Churg-Strauss-syndroma - sziv

« Sziv érintettség gyakori (halalok: 16-92%)

« Coronaria: ritkan diagnosztizalt. Post mortem gyakori
lelet!



Polyarteritis nodosa (réginevén

panarteritis nodosa)

Az érfal minden rétege érintett — érelzarodas, ischaemia,
nekrozis

We, CRP, altalanos tiinetek
Livedo reticularis, Raynaud, gangrénak, ischaemias vegtagok

A bdrtunetek, fekélyek a labszar feszit6 oldalan alakul ki —
szemben az erythema nodosummal

Periférias neuropathia 60 % mononeuritsi
Hepatitis B fert6zés aktualis, vagy korabbi is
Vesekéreg nekrozis, hypertonia, veseelégtelenség

hasfajas, hanyas, bélinfarktus, maj, pancreas, lép ischaemias
infarctusa, ritkan here infarktus



Masodlagos vasculitis syndromak

Infectio

— Virus (B, C hepatitis, EBV, CMV, HIV, parvovirus, herpes zoster)
— Bacterialis infectio (Streptococcus, gonococcus)

— Mycoplasma

— Sepsis, bacterialis endocarditis

Szisztémas autoimmun korkép (SLE, RA, dermato-
polymyositis, Sjogren syndroma, polychondritis, MCTD, stb.)

Gyogyszerek
Vegyszerek

Malignus betegségek
Szerv transplantatio
Egyéb (IBD)



Szisztémas vasculitis —
differencial diagnosztika

Sepsis - haemokultura

Endocarditis

Lyme betegség — Borrelia szerologia
Atrialis myxoma

Tumoros (paraneoplasias syndroma)
Cholesterol embolusok

Mycoticus aneurysma, embolisatio



Involvalt Corticosteroid | Cyclophosphamid Egyéb:
domonans ér monoterapia + Corticosteroid | Tocilizumab*
Rituximab**

Nagy arteriak ++ - +*
Kozepes + ++ ++
arteriak
Kiserek és + +++ +**
kOzepes
arteriak
Kiserek + +/- ++




Kezelési sémak

EENAS S’ZQI'IntI petegscd Bevezeto kezelés Fenntarto kezelés
sulyossag

Alacsony dozisu szteroid
MTX + + AZA vagy LEF vagy
szteroid MTX

(+ TMP-SMX GPA-ban )

Lokalizalt forma

Alacsony dozisu szteroid

. MTX or CYC +
Korai szisztémas forma szteroid +
AZA or MTX
Kiterjedt szisztémas CYC vagy RTX + Al do+z STl
forma szteroid AZA
' CYC vagy RTX + Alacsony doézisu szteroid
Sulyos forma . +
szteroid + plasmacsere AZA

EULAR/EUVAS guideline

AZA, azathioprine; CYC, cyclophosphamide; LEF, leflunomide; MTX,
methotrexate; RTX, rituximab; TMP-SMX, trimethoprim-sulfamethoxazole
Hamour et al. 2010;. Mukhtyar et al. 2009;. Rasmussen et al. 1995;. Gédmez-Puerta et al. 2009



Kis-ér vasculitis,
hypersensitiv vasculitis, Cutan leukocytoclasticus
vasculitis, hypersensitiv angiitis




Hypersensitiv vasculitisek a kis ereket érinto
leukocytoclasticus vasculitis

* Immunkomplex betegségek — ,Ill. tipusu
hiperszenzitivitasi reakcio”

e antigén+ellenanyag komplex képzodésével és
koros lerakodasaval jaro reakciok

 Complement aktivacio —immunmediatorok
felszabadulasa jellemzi

* Jellegzetes hisztologiai entitas:

Az ér koril toredezett magvu granulocytak (=
leukocytoclasis) észlelhetdk



Hypersensitiv vasculitisek
nehany formaja kulon klinikai entitas:
Szérumbetegseég
Cryoglobulinaemias vasculitis
Cutan leukocytoclasticus vasculitis

Henoch-Schonlein purpura (anaphylactoid
vagy allergias purpura)
Hypocomplementaemias urticaria
vasculitis




Szérumbetegseg

1911-ben Pirquet — diftéria toxin oltas beadasat kovetden

Az ellenanyaqg kép_z(jdés me_qindulés_ak_or nagqy mennyiséqu
antigén van a keringesben — nem eliminalddnak

Erek falaban lerakdédnak, komplementet aktival
— Keringésben jon létre az IC
— Kulonboz6 szovetekben

Anafilatoxinok (C3a, C4a és Cb5a) keletkeznek — vazoaktiv
peptidek, permeabilitast fokozzak — hizosejteket és bazofil
granulocytakat toboroznak - IL-1, TNF-a, PDGF - erfal, vagy
szoveti nekrozis - IC, c3 - fragmentumok és antigén mutathato
Ki a roncsolt szovetbdl

Terapia: Kortikoszteroid kezelés



Cryoglobulinaemias vasculitis

* Krioglobulin — keringd immunglobulin (Ig)

mely 37 C fok alatti hOmérsékleten precipitalodik és

ujra felmelegitve feloldodik

* Krénikus gyulladas (fert6zés, Sjogren v. SLE) , vagy
lymphoid sejtvonal malignus proliferacidja
kdvetkeztében felszaporodo koros Ig-k.

e Onmagukban, vagy immunkomplexet alkotva
okoznak gyulladast.



Cryoglobulinaemias vasculitis

l. tipus: monoclonalis (IgM, 1gG) - Waldenstrom's macroglobulinaemia
Myeloma mulipl., Hajas sejtes leukaemia — hyperviscositasi syndromat
okozhat — egyébként nem jar mas tiinettel

. tipus monoclonalis (RF aktivitasu IgM) és polyclonalis IgG (Hepatitis C
krénikus HVB, HIV) immunkomplexek hatasara - 1gG at-ek — molekularis
mimikri

lll. tipus (kevert) polyclonalis (IgM és IgG) - gyakoribb forma infekcidkban,
lymphomakban, autoimmun betegségekben, Sjégren, SLE






Cryoglobulinaemias vasculitis

II-111. tipusra jellemzd klinikai tlinetek:
Purpura

Arthritis /arthralgia (PIP/MCP, . MTP, térdek, bokak)

Membranoproliferativ glomerulonephritis !!
(vizeletben mikrohaematuria, proteinuria)

Faradékony, izomfajdalma van
Periférias neuropathia (senzomotoros )

Dg: klinikai kép + se: cryoglobulin kimutatas
szOvettani vizsgalat: direkt IF: IgM-1gG-C3 granularis
depozitumok



Cryoglobulinaemias vasculitis
terapia
* HCV infekcio esetén virus ellenes terapia -
interferon mentes terapiara kell térekedni

* (INFa, ribavirin) azt kdvetd immunszuppressziod
(kortikoszteroid, plasmaferesis, CPH, colchicin,
rituximab)



a kis ereket erinto
Cutan leukocytoclasticus vasculitis

leginkabb a postcapillaris venulakra jellemzé

Leggyakrabban gyogyszerrel szembeni
tulérzékenység miatt alakul ki — de kb. 50%-ban az
etioldgia ismeretlen marad.

Gyakran csak a bért érinti, de lehet egyéb
szervrendszert erintd forma, izuleteket,
gastrointestinalis traktust és a vesét.

Hypersensitiv vasculitis lehet akut , rekurralé, vagy
kronikus







gyakran gyogyszer-expozicio a hattérben

— |zolalt cutan
leukocytoclasticus
angiitis

— Systemas tunetek és
glomerulonephritis
néelkul.




Hypersensitiv vasculitisek
Immunkomplex depozicio okozta vasculitisek

« Gyogyszer, infektiv agens, neoplasma — antitest
képzodést indit — immunkomplexek az erpalyan belul
lerakodnak - komplementet es gyulladasos immunvalaszt
aktivalnak.

« Gyulladasos mediatorok, adhézidos molekulak, lokalis
faktorok érintik az érfalat bor és mas szervi tuneteket
okoznak.

« Terapia: kivalté agens (gyogyszer) eliminalasa, kisadagu
kortikoszteroid



Henoch-Schonlein vasculitis
purpura, arthritis, hasi vasculitis

» Kisereket (capillarisok, venulak, arteriolak) erintd IgA
dominanciaju immun depositumokkal jaro vasculitis.

* Purpura, arthritis, hasi vasculitis ,trias”
* Tipusosan: bort, beleket,
glomerulust érinti és

gyakori az arthralgia, polyarthritis.
Gyakran léguti infekciot kovetbéen
* Felndttkorban is!!

* Dg: Kklinikai tunetek+ bor
szovettan DIF: IgA depozitumok
Kimutatasa




Henoch-Schonlein purpura
ACR diagnosztikus kritériumok

Tapinthato purpura
Eletkor <21 év
Has (bél) angina

Kiserek (arteriolak, venulak) falaban
granulocytak



* Enyhe esetek: kortikoszteroid, (+ azathioprin)
* Sulyos glomerulonephritis esetén:

» Iv. nagy ddzisu kortikoszteroid + bolus
cyclophosphamid, vagy

» Mycophenolat mofetil, Azathioprin fenntarto
» Plasmaferesis is széba jon sulyos akut esetben



Urticaria vasculitis terapia

Kortikoszteroid

Dapson (diamino-diphenyl sulfone)
Azathioprin

Chloroquin, hydroxychloroquin



figyelmet!

onom a

KOsz
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