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A szisztémas vaszkulitiszek jellemzoje a véredények falanak gyulladasa. Bar-
mely szervben barmilyen tipusi ér érintett lehet, igy a kérjelek, tiinetek val-
tozatosak. A legszélesebb korben az American College of Rheumatology
(ACR) osztalyozasi kritériumait és a Chapel Hill-i Konszenzus Konferencia
nevezéktanat hasznaljak a vaszkulitiszek kiilonbo6zé formainak elkiilonitésé-
re. A vaszkulitiszek sok formajat elsédlegesen gliikokortikoidokkal kezelik,
de sziikség lehet egyéb immunszuppressziv szerekre is. A kezelés jelentds
toxicitassal jarhat, fert6zés alakulhat ki az immunszuppressziv terapia ko-
vetkeztében, és a szteroidok mellékhatasai is megjelenhetnek. Hossz( tava
szteroidkezelés alatt gondolni kell a D-vitamin- és kalciumprofilaxisra.

KULCSSZAVAK: ANTINEUTROFIL CITOPLAZMATIKUS ANTITESTEK, ARTERITISZEK, CHURG-STRAUSS-SZINDROMA, HENOCH-SCHONLEIN-
PURPURA, KAWASAKI-BETEGSEG, MIKROSZKOPOS POLIANGIITISZ, POLYARTERITIS NODOSA, SZISZTEMAS VASZKULITISZ,
WEGENER-GRANULOMATOZIS

vaszkulitisz heterogén beteg-  tisz és a Takayasu-arteritisz.> A mik-

ségcsoportot jelol, amelyben  roszkopos poliangiitisz nem szerepel
az osztalyozasi kritériumokban. Az
ACR kritériumait kutatasokhoz ter-

vezték, de gyakran a diagnosztika-

az érfalak gyulladasa és ka-
rosodasa szoveti nekrdzishoz vezet.
Viszonylag ritka betegségekrél van
s20, éves incidencidjuk 40-54 eset/egy-  ban is hasznaljak 6ket. Ez a felosztas
nem foglalja magaba az antineutrofil

citoplazmatikus antitestek (ANCA)

millié £6." Gyakorisagukat a f6ldrajzi
régio, az életkor és szezonalis hatdsok
is befolyasolhatjak. A vaszkulitisz kor-
latozédhat a bérre vagy mds szervek- zisahoz, és nem koveteli meg a biop-
re, de tobbféle manifesztacioval jaro sziat vagy az angiografiat a vaszkuli-
multiszisztémas zavar is lehet. tiszek besoroldsahoz. A kritériumok
megbizhatésaga gyenge, ha diagnosz-
Osztalyozas tikus kritériumokként hasznaljuk
Sket.?

A vaszkulitiszek osztélyozasara sza- A Chapel Hill-i Konszenzus Kon-
mos javaslat sziiletett. Az American
College of Rheumatology (ACR) osz-

talyozasi kritériumai hét elsédleges

ferencia 1994-ben javasolt nevezék-
tana az erek mérete (nagy, kozepes
és kicsi, 1. tablazat) alapjan tiz el-

vaszkulitiszt kiillonboztetnek meg: s6dleges vaszkulitiszt hataroz meg.!
polyarteritis nodosa, Churg-Strauss- A némenklatira magéaba foglalja
szindréma, Wegener-granulomatdzis, a mikroszkopos poliangiitiszt, s azt
hiperszenzitiv vaszkulitisz, Henoch- a mikroszkopikus méretii ereket

Schonlein-purpura, dridssejtes arteri- (arteriolak, venulak, kis kapillarisok)

vizsgalatat a kisér-vaszkulitisz diagno-
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érintd vaszkulitiszként hatarozza meg.
A mikroszképos poliangiitiszt a mik-
roszkopos erek érintettsége kiilon-
bozteti meg a polyarteritis nodosatol.
Polyarteritis nodosdban a mikroszko-
pos erek nem lehetnek érintettek, és
glomerulonefritisz sem fordulhat elé.
A némenklatira az ANCA-vizsgalat
jelent6ségét is hangsulyozza a vaszku-
litiszek diagnosztikdjaban, kiilonosen
a Wegener-granulomatdzis és a mikro-
szkopos poliangiitisz elkiilonitésében
a tid6 vagy a vese érintettsége esetén.
A Chapel Hill-i Konszenzus Konfe-
rencia nevezéktandnak elénye, hogy
vilagos és egyszer(, kérdéses azon-
ban, hogy diagnosztikai kritériumként
mennyire hasznalhat6.>

A vaszkulitiszek diagnosztikajaban
nincs altaldnosan elfogadott standard
eljaras. Validalt diagnosztikai krité-
riumok hidnyaban leginkabb az ACR
osztalyozasi kritériumait és a Chapel
Hill-i Konszenzus Konferencia né-
menklatarajat haszndljak a klinikai
gyakorlatban a vaszkulitiszek kiilon-
boz8 formainak elkiilonitésére.

Patogenezis

A vaszkulitiszek patogenezise ke-
véssé tisztazott. Az érkdrosodds ha-
rom lehetséges mechanizmusa az
immunkomplexek lerakdddsa, az
ANCA (humoralis valasz) okozta ka-
rosodas és a T-limfocitas valasz granu-
lomaképzddéssel (cellularis valasz).”®
E kiilonb6z6 utvonalak végeredménye
az endotelsejtek aktivdlodasa, ami az
erek elzarodasdhoz és az ellatott szo-
vetek isémidjdhoz vezet. A kérnyezd
szovetekben vérzés alakulhat ki, egyes
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esetekben meggyengiilhet az érfal,
ami aneurizmaképzddést von maga
utan. A gyulladasos valaszt beindit6 és
fenntartd triggeresemény a vaszkuliti-
szek szinte 9sszes forméjaban isme-
retlen. Szamos kisér-vaszkulitiszben
alig vagy egyaltalan nem mutathato ki
immunkomplex-lerakodds, ezért mas
mechanizmusokat keresnek az ilyen
un. pauciimmun (immunszegény)
vaszkulitiszek hatterében.

Klinikai jellemzdk

Vaszkulitiszekben tipikusan prodro-
malis tiinetek, alkati (konstitutiv) elté-
rések és szervspecifikus manifesztaciok
észlelhet6k. A betegek nem specifikus
tiinetekkel fordulnak a csaladorvos-
hoz (pl. laz, bérkiiitések, izomfajda-
lom, iziileti fajdalom, gyengeségérzés,
fogyas), vagy életveszélyes tiinetekkel
keriilnek be a stirgésségi osztalyra (pl.
massziv vérkopés, veseelégtelenség).

A manifesztaciok az érintett erek mére-
tét6l, helyétol és kiterjedésétdl fiiggden
valtozok. A vaszkulitiszek kiilonb6z6
formainak klinikai manifesztacidit

a 2. tablazat foglalja 6ssze.

A vaszkulitisz aktivitasat jelz6 bir-
minghami skala (Birmingham Vasculi-
tis Activity Score) a szisztémas vaszku-
litisz diagnézisanak megfeleld korjelek
és tlinetek listdja, amely a betegség akti-
vitdsanak monitorozasara hasznalhatd
a kezelés alatt (3. tablazat).’

Altalanos diagnosztikai
szempontok

A primer szisztémas vaszkulitiszeket
nehéz diagnosztizalni, mert a klini-
kai tiinetek szamos fert6z6, daganatos
és autoimmun betegséget utanozhat-
nak (4. tablazat). El6sz6r a malignus

és a fert6z6 betegségek kizarasara kell
torekedni. Fontos a beteg életkora,

rencia nevezéktani ajanlasa alapjan

1. tablazat. A primer szisztémas vaszkulitiszek osztalyozésa a Chapel Hill-i Konszenzus Konfe-

Vaszkulitisz Jellemz6k

Kis erek

okozhat
angiitisz
Esszencidlis krioglobuli-

némias vaszkulitisz

Henoch—Schonlein-
purpura

Wegener-granulomatézis

Churg—Strauss-szindroma Eozinofil sejtekben gazdag, granulomatézus gyulladas, amely a lég-
utakat érinti; a kis és kdzepes erek nekrotizald vaszkulitisze; asztmat

Kutén leukocitoklasztikus Izollt kutan leukocitoklasztikus angiitisz szisztémas vaszkulitisz vagy
glomerulonefritisz nélkil

Vaszkulitisz krioglobulin immundepozitumokkal, amely a kapillari-
sokat, venuldkat és arteriolékat érinti; szérum-krioglobulinok is
kimutathatok; a bér és a glomerulusok gyakran érintettek

Féleg IgA-bdl all6 immundepozitumok, a kapillarisokat, venulakat és
arteriolakat érinti; tipusosan a bért, a beleket és a glomerulusokat
tamadja meg; izlileti fajdalmat vagy gyulladést okozhat

Mikroszkdpos poliangiitisz  Nekrotizalo vaszkulitisz kevés immundepozitummal vagy anélkil;
a kapillarisokat, venuldkat és arteriolakat érinti, de a kis vagy
kozepes artériakat is megtdmadhatja; nagyon gyakori a nekrotizald
glomerulonefritisz; gyakori a pulmonélis hajszalérgyulladas

Granulomatdzus léguti gyulladas és nekrotizald vaszkulitisz, amely
a kapillarisokat, venuldkat, arterioldkat és artéridkat érinti; gyakori
a nekrotizalé glomerulonefritisz

Kozepes erek
Kawasaki-betegség

Polyarteritis nodosa

nélkal

A koszoruereket érintd arteritisz; az aorta és a vénak is érintettek
lehetnek; mukokutan nyirokcsomd szindrémat okozhat

A kozepes és kis artériak nekrotizalo gyulladasa glomerulonefritisz
nélkil, illetve az arteriolak, kapillarisok vagy venulak vaszkulitisze

Nagy erek
Oriassejtes (temporalis)
arteritisz

Takayasu-arteritisz

Az aortaban és 6 agaiban kialakuld granulomatdzus arteritisz, féként
az a. carotis extrakranialis 4gaiban; gyakran érinti az a. temporalist;
polymyalgia rheumaticat okozhat

Az aorta és a 6 aortadgak granulomatézus gyulladasa

Jennette JC, et al, 1994* nyoman, médositva, a jogtulajdonos engedélyével

neme, demografiai besoroldsa, etnikai
szarmazasa. Végiil a szervi érintettség
tipusat és mértékét, valamint az érin-
tett erek méretét is meg kell hatarozni.
Bizonyos, masként nem magyarazhatd
szervspecifikus tiinetek tdmpontokat
adhatnak a pontosabb diagnozis fel-
allitasahoz (2. tablazat). A szisztémas
vaszkulitisz definitiv diagnézisa ak-

kor allithato fel, ha vaszkulitisz jelleg-
zetes tilinetei és korjelei észlelhet6k, s
vagy szOvettanilag igazolt vaszkulitisz
all fenn, vagy pozitivaz ANCA-szero-
logia, vagy kozvetett modon specifi-
kus vaszkulitisz igazolhat6.!¢ Fontos
megbizonyosodni arrol, hogy az észlelt
tiineteket és korjeleket mds diagnozis
nem magyarazza.



Laboratoriumi vizsgalatok

A laboratériumi vizsgalatok fontos
szerepet jatszanak a szervi érintett-
ség meghatarozasaban, mas betegsé-
gek kizarasaban, valamint a betegség
és a kezelés toxikus mellékhatdsai-
nak monitorozasaban. Az 5. tablazat
a vaszkulitisz esetén elvégzendd vizs-
galatokat foglalja ssze.

Teljes vérkép

Az aktiv vaszkulitiszes betegeknek
gyakran van leukocitdzisuk, anémié-
juk és trombocitopénidjuk. Az eozino-
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filia a Churg-Strauss-szindréma egyik
£6 jellemzdje. Fontos megnézni, hogy
a teljes vérkép nem utal-e csontvel6-
szuppressziora, ami a vaszkulitisz ke-
zelésének kovetkezménye lehet.

Akutfazis-reaktansok

A vaszkulitisz gyakran jar egytitt fo-
kozott vorosvérsejt-siillyedéssel és

a C-reaktiv protein emelkedett szint-
jével, de ezek nem specifikus eltérések,
sokféle allapotban el6fordulhatnak,
kiilonosen fertézésben. A beteg-

ség inaktiv stddiumaban eléfordul-
hat normalis vorosvérsejt-siillyedés és

C-reaktiv protein szint, ez nem zarja
ki a vaszkulitisz diagnézisat. Oridssej-
tes arteritiszben a fokozott vorosvér-
sejt-siillyedés timogatja a diagnozist,
és hasznos lehet a betegség monitoro-
zasaban a megfelel6 klinikai jellem-
z6kkel egyiitt.

Vesefunkcios tesztek és vizeletvizsgalat
Vaszkulitisz gyanuja esetén mindig
meg kell hatdrozni a karbamidszintet
(BUN) és a szérum kreatininszintjét,
valamint vizeletvizsgalatot kell vé-
gezni. A proteindria és hematdria
felveti a glomerulonefritisz lehet6-

2. tablazat. A legfontosabb szisztémas vaszkulitiszek klinikai jellemz6i

Vaszkulitisz

Erintett szervek

Eletkor (év)

Klinikai jellemzék

Kis erek
Churg—Strauss-szindroma

Légutak, sziv

50-60

Allergids rinitisz, asztma, periférias eozinofilia

Krioglobulinémias vaszkulitisz Bér, vese

Kutan leukocitoklasztikus angiitisz ~ Bér

Henoch—Schénlein-purpura B6r, gyomor-bél

traktus, vese, iziiletek

40-50
Barmely életkorban

3-8

Visszatér6 tapinthatd purpura, poliartralgia, glomerulonefritisz
Tapinthato purpura, bérinfarktusok, nekrotikus papulak, urtikaria

Purpura, artritisz, hasi fajdalom, gasztrointesztinalis vérzés,
glomerulonefritisz

Mikroszkdpos poliangiitisz Bér, tiidd, sziv, vese,  50-60 Tapinthatd purpura, tlidévérzés, glomerulonefritisz
maj, gyomor-bél
traktus

Wegener-granulomatozis Felsd és also légutak, 40-50 Pneumonitisz kétoldali nodularis és Ureges infiltrdtumokkal, az
vese orrgarat nyalkahartyajanak kifekélyesedése, kronikus

szinuszitisz, glomerulonefritisz

Kozepes erek

Kawasaki-betegség Koszorterek, aorta ~ 2—4 L4z, két6hartya-gyulladas, hamld bérkititések, megnagyobbo-
és agai dott nyaki nyirokcsomok

Polyarteritis nodosa Vese és zsigerek, 30-40 L4z, fogyds, magas vérnyomds, hasi fajdalom, melena, periférias
a tidét megkiméli neuritisz, veseisémia

Nagy erek

Oridssejtes arteritisz Az a. carotisok extra-  50-60 Laz, lataszavar, arcfajdalom és fejfajas (gyakran az a. temporalis
kranialis 4gai, gyak- felszini lefutdsa mentén)
ran érinti az a. tem-
poralist

Takayasu-arteritisz Aorta és 6 4gai 30-40 Fiatal azsiai néknél gyakoribb, a fels6 végtagokon joval alacso-

nyabb vérnyomas és gyengébb pulzus, az ujjak hidegek és zsib-
badtak, lataszavarok, magas vérnyomas, neurolégiai eltérések
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3. tablazat. A vaszkulitisz aktivitdsat jelz6 birminghami skala (Birmingham Vasculitis Activity Score)

Jellemz6 Nincs Aktiv betegség Jellemzd Nincs Aktiv betegség
Altalanos a Kardiovaszkularis a
(zlleti f&jdalom vagy gyulladas a Kardiomiopatia a
Laz =38 °C a Pangasos szivelégtelenség ]
Izomfajdalom a Isémids szivtaji fajdalom a
Testsulycsokkenés =2 kg a Pulzusvesztés a
: S :
e a zivbillentyl-betegség
Infarktus a Hasi szervek a
Egyéb vaszkulitisz a bérben a Véres hasmenés a
Purpura a Isémias hasi fajdalom a
Fekély a Peritonitisz a
Nyalkahartyak/szem d Vese a
A méhflggelékek gyulladésa a Kreatinin: 125-249 pmol/l a
Blefaritisz/keratitisz a Kreatinin: 250-499 wmol/l a
Homélyoslatas a Kreatinin: =500 pmol/| (]
Genitalis fekélyek a Kreatinin-clearance csokkenése >25% ]
Szajfekélyek/granulomak a Hematuria (=10 vorosvérsejt/latomezd) a
Voros szem — kétéhartya- a Magas vérnyomas a

gyulladas/retinavérzések Proteindria >1+ a
Vorlos,s.zem - (ep|?szkler|t|sz Q Idegrendszer a
Retindlis vaszkulitisz Q ; P
Jelents . 0 Gerincvel6i lézid a
e.entos p’rolpt02|s ) Agyidegbénulas a
Hirtelen I3tasvesztés Q "

e , Fejfajas ]

Trombozis/retinalis exszudatumok a I
Uvet 0 Meningitisz ]

vertsz Motoros mononeuritis multiplex a
Ful, orr, torok a Goresrohamok (nem hipertenziv) a
Véres orrvaladék/porkok a Szenzoros periférids neuropatia a

az orrban/vezetéses hallasvesztés Stroke Q
Orrmellgkure’ggk ermltettseg’e a s Q
Szenzorineuralis halldsvesztés a Q
Szubglottikus szlikilet a a
Fekélyek vagy granulémak Q o
Mellkas a a
Er?do,bronch|al|s érintettség a Geakiperzisztalolbategsts 0
Vérzés Q . , , ) , .

_ A fenti rendellenességeket enyhe foku betegség okozza, és nem U
Infiltratum Q , . .

L . betegség vagy a betegség rosszabbodésa

Massziv vérkopés/alveolaris a

csomok vagy Uregek
Pleuralis folyadékgytilem/pleuritisz a
Légzési elégtelenség a
Sipolas a

Megjegyzés. Csak akkor ikszelje be a négyzetet, ha a rendellenesség aktiv betegségre utal. Ha az adott szervrendszerben nincsenek rendellenességek, akkor a ,nincs” négyzetet ikszelje be.

Ha az észlelt rendellenességek lappangd vagy enyhe foku betegségre utalnak, és nincsenek Uj tiinetek vagy rosszabbodas, akkor a jobb als¢ sarokban 1évé négyzetet ikszelje be.

Lugmani RA, et al, 1994° nyoman, modositva, a jogtulajdonos engedélyével




ségét. A kreatinin monitorozdsa és

a vizeletvizsgalat hasznos a betegség-
aktivitds valtozasanak kovetésében,
és segithet a ciklofoszfamid okozta
holyagtoxicitas felismerésében.

Majfunkcios tesztek

A szérum bilirubinszintje és a maj-
enzimek (aszpartat- és alanin-transz-
amindz, alkalikus foszfataz, y-glutamil
transzferaz) szérumszintje timpon-
tot adhat a majat karositd vaszkulitisz,
pl. a polyarteritis nodosa felismeré-
sé¢hez. A tobbszor ismételt majfunk-
cids teszteknek fontos szerepiik van

a hepatotoxikus gyogyszerekkel, pl.
metotrexéttal vagy azathioprinnal ke-
zelt betegek monitorozasaban is.

Antineutrofil citoplazmatikus antitestek
Sok vaszkulitiszes beteg szérumaban
antineutrofil citoplazmatikus anti-
testek (ANCA-k) mutathatok ki. Az
ANCA a neutrofil granulocitak en-
zimjei ellen iranyul6 autoantitestek
heterogén csoportja. Az indirekt
immunfluoreszcencia mintazat alap-
jan az ANCA-k két tipusa kiilonit-
hetd el: citoplazmatikus és perinuk-
learis antitestek. A leggyakoribb,
enzimimmunassay-vel kimutathat6 an-
tigén a citoplazmatikus ANCA-k kozott
a proteindz-3, a perinuklearis ANCA-k
esetében pedig a mieloperoxidaz elle-
ni antitest. Az immunfluoreszcencian
alapulé pozitiv ANCA-eredményeket
enzimimmunoassay-vel is meg kell er6-
siteni.'®!!

Azokat a betegségeket, amelyek-
ben keringé ANCA-k mutathaték ki,
ANCA-asszocialt vaszkulitiszeknek
nevezik. Ezek koz¢é tartozik a Churg-
Strauss-szindrdma, a mikroszkopos
poliangiitisz és a Wegener-granulo-
matozis. Az ANCA barmelyik ti-
pusa el6fordulhat ANCA-asszocialt
kisér-vaszkulitiszekben, de citoplaz-
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4. tablazat. A primer szisztémas
vaszkulitiszt utanzé betegségek

Antifoszfolipid szindréma

Ateroembolids betegség

Ateromatézus érbetegség

Kokain- és amfetamin-abuzus

Tulérzékenységi reakciok

Endocarditis infectiosa

Myeloma multiplex

Paraneoplazids szindréma

A vaszkulitisz masodlagos okai (reumatoid
artritisz, szisztémas lupus erythematosus,
scleroderma, hepatitis B és C fertdzés,
limféma, szolid szervi daganat)

Sarlésejtes anémia

matikus ANCA tipikusan Wegener-
granulomatdzisban, perinukledris
ANCA pedig tipikusan mikroszko-
pos poliangiitiszben és Churg-
Strauss-szindromaban talalhaté meg.
Az ANCA-k hasznos kvantitativ
markerek ezekben a betegségekben,
szintjiik a gyulladas mértékét titkro-
zi.”? Ennek megfeleléen az ANCA-k
szintje a betegség kiujulasakor né, ami
hasznos a terdpids valasz monitoroza-
sdban.*'* Az ANCA-k perzisztalasa

a gyenge terapias valasz prediktora.

A Wegener-granulomatozisban vagy
mikroszkdpos poliangiitiszben szen-
vedd betegek kb. 10%-andl negati-
vak az ANCA-tesztek, ezért a negativ
eredmény nem zarja ki teljesen eze-
ket a betegségeket.'” Mds betegségek,
koztik fert6zések, kronikus gyullada-
sos bélbetegségek és gyogyszer okozta
vaszkulitisz kapcsan is beszamoltak
mar ANCA-krol.

Képalkotoé vizsgalatok

Mellkasrontgen

A mellkasréntgenen nem specifi-
kus rendelleneségek lathatok, tob-
bek kozott beszlirédések, csomok,

foltos konszolidaciok, pleuralis
folyadékgyiilem és szivnagyobbo-
das. Ezek az eltérések szamos alla-
potban el6fordulhatnak, de ha ere-
detiik tisztazatlan, akkor felvethetik
a vaszkulitisz gyanujat.

Angiografia

Angiografiaval kimutathatok az
érelzarédasok és az aneurizmadk.

A polyarteritis nodosa diagnézi-

sat megerGsithetik a mezenterialis

és renalis artériakban felfedezett
aneurizmak. Bar a hagyomanyos
angiografia ma még ajanlott diag-
nosztikai modalitdsnak szamit, el6-
ny6sebb lehet a CT-angiografia és

az MR-angiografia, mert értékes
informaciokkal szolgalhatnak az
intralumindlis patologiaval és az érfa-
lak megvastagodasaval kapcsolatban.
Ezeket a modszereket a Takayasu-
arteritisz és a Kawasaki-betegség
diagnosztikajaban és monitorozasa-
ban hasznaljak.

Echokardiografia

Transztorakalis echokardiografiaval
kimutathatdk a koszorterek rendelle-
nességei Kawasaki-betegségben. A Ka-
wasaki-betegségben szenved6 gyer-
mekek esetében az echokardiografian
kb. 40%-ban koszoruér-eltérések (ta-
gulat vagy aneurizma) lathatok.”” Az
echokardiografiat a koronariadaramlds
és a koronariasztendzis mértéké-

nek meghatarozdsara hasznéljak
Takayasu-arteritiszben.'s

Ultrahangvizsgalat

Az ultrahangvizsgalat hasznos lehet

a nagyér-vaszkulitiszek diagnosztika-
jéban és monitorozdséban. Oridssej-
tes arteritiszben el6fordulhat az arteria
temporalis superficialis sz(ikiilete, el-
zarddasa vagy halo jel (sotét teriilet az
artéria koriil az érfali 6déma miatt).
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5. tablazat. Diagnosztikai és ellendrz6 vizsgalatok a szisztémads vaszkulitisz kivizsgaldsaban

Vizsgalat

Javallat

Alkalmazas

Vérkémiai vizsgalatok
Ureanitrogén (BUN), kreatinin,
elektrolitszintek

Majfunkcio

Proteindria, hematria, glomerulonefritisz gyanuja

Laz, faradékonysag, fert6zés gyanuija, hepatotoxikus
gydgyszerekkel (pl. metotrexat, azatioprin) kezelt

betegek monitorozasa

Diagnosztika, a betegség alakuldsanak és a kezelés
toxikus mellékhatasainak monitorozésa

Diagnosztika, a betegség és a kezelés toxikus mellékhata-
sainak monitorozasa

Hematolégiai vizsgalatok
Véralvadasi tesztek

Teljes vérkép

C-reaktiv protein, vorosvérsejt-
siillyedés

Vérzés vagy trombozis

L4z, faradékonység, csontveld-szuppresszid tiinetei

(ziileti fajdalom, l4z, éridssejtes arteritisz gyan(ija

Diagnosztika, a betegség monitorozasa

Diagnosztika, a betegség és a kezelés toxikus mellékhata-
sainak monitorozasa

Diagnosztika, a betegség monitorozésa

Képalkoté vizsgalatok
Angiografia

Mellkasi vagy szervspecifikus
CT-, illetve MR-vizsgalat

Mellkasrontgen

Echokardiografia

Takayasu-arteritisz, polyarteritis nodosa vagy
Kawasaki-betegség gyanuja

A szervspecifikus klinikai tiinetek alapjan

Tudéinfiltratumok, csomaok, foltos konszolidacio,
pleuralis folyadékgyulem, szivnagyobbodas

Kawasaki-betegség gyanuja

Diagnosztika, a betegség monitorozésa

A mellkasi CT diagnosztikus, és alkalmas a Takayasu-
arteritisz és a Kawasaki-betegség monitorozasara
A CT a Wegener-granulomatézis monitorozasara hasznalhatd

A Wegener-granulomat6zis, a Takayasu-arteritisz és a Kawa-
saki-betegség diagnosztizéldsa és monitorozdsa

Koszortér-rendellenesség diagnozisa Kawasaki-betegségben

Mikrobioldgiai vizsgalatok
Hepatitis B és C szeroldgia,
HIV-teszt

Vizelettenyésztés

Hepatitisz vagy immundeficiencia

Koros eltérés a vizeletben

Hepatitisz B virussal dsszefliggd polyarteritis nodosa és
hepatitisz C virussal 6sszefliggé krioglobulinémias
vaszkulitisz diagndzisa

A betegség monitorozasa

Szeroldgiai vizsgalatok
Antikardiolipin antitestek

Antineutrofil citoplazmatikus
antitestek, pozitiv lelet esetén
a specifikus célantigén
(proteindz-3 vagy mielo-
peroxiddz) meghatérozésa

Antinukleéaris antitestek
Komplement (C3 és C4)
Krioglobulinok

Immunglobulinok
és fehérje-elektroforézis

Reumatoid faktor

Vérzés, trombozis, magzatvesztés

Mikroszkopos poliangiitisz, Churg—Strauss-szind-
réma vagy Wegener-granulomatozis gyanuja

(ziileti s izomfajdalom
(zlleti és izomfajdalom
Purpura, artritisz, hepatitisz C

(ziileti fajdalom, csontléziok, immungyengeség

(ziileti s izomfajdalom

Diagnosztika,* a betegség monitorozésa

Diagnosztika, a betegség monitorozésa

Diagnosztika,* a betegség monitorozésa
A betegség monitorozasa
Krioglobulinémias vaszkulitisz diagnézisa

Diagnosztika*

Diagnosztika*
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5. tablazat. Diagnosztikai és ellendrz6 vizsgalatok a szisztémas vaszkulitisz kivizsgalasaban (folytatas)

Vizsgalat Javallat

Alkalmazas

Szdvetbiopszia
Az érintett szerv
vagy szovet biopsziaja

A szervspecifikus klinikai tiinetek alapjan (pl. bér,
orrmellékiiregek, tiidg, artéria, ideg, vese)

Definitiv diagnézis egyes vaszkulitiszekben, pl. Wegener-
granulomatézisban és dridssejtes arteritiszben

Vizeletvizsgalat
Kémiai elemzés és mikrosz-

képos vizsgalat gyanuja

Laz, leukocitdzis, cisztitisz vagy vesekarosodas

Diagnosztika, a betegség és a kezelés toxikus mellékhatasai-

nak monitorozasa

Egyéb

Idegvezetési vizsgalat (ENG),
elektromiografias vizsgalat
(EMG)

Motoros és szenzoros neuropatia

Diagnosztika, a betegség monitorozésa

*Ezek a vizsgalatok segitenek a vaszkulitiszek differencialdiagnosztikajaban

Komputertomografia

A komputertomogréfia diagnoszti-

kus értékii az orrmellékiiregeket érinté
Wegener-granulomatoézisban. A CT-fel-
vételen az orrnyalkahdrtya megvasta-
goddsa és pontszerti csontdestrukeio
lathato, féleg a kozépvonalban. A Wege-
ner-granulomatézisban szenved§ bete-
gek kb. 90%-anak mellkasi CT-felvételén
csomok vagy terimék lathatok.'®

Egyéb vizsgalatok

Idegvezetési vizsgalatok (ENG)
Szisztémads vaszkulitiszben motoros és
szenzoros neuropatia fordulhat el, ha
az idegek erei (vasa nervorum) érintet-
tek (pl. polyarteritis nodosa, Wegener-
granulomatdzis, Churg-Strauss-
szindréma esetén). A neuroldgiai
manifesztaciok értékelésére tandcsos
idegvezetési vizsgalatot végezni.

Szévethiopszia

A vaszkulitisz definitiv diagnézisat az
érintett szovet (pl. bor, orrmellékiire-
gek, tiid6, artéria, ideg, vese) biopszidja
alapjan lehet felallitani, ez megadja

az érgyulladas mintazatat. A szovet-
metszeten immunfluoreszcencidval

kimutatott immunglobulinok és
komplement hasznosak lehetnek

a vaszkulitisz tipusdnak megallapita-
saban. A biopszia kiilonosen értékes
mas okok kizarasdban, de a negativ
biopszia nem zdrja ki a vaszkulitiszt.

Kezelés

A betegek eldszor a csalddorvoshoz
vagy szakorvoshoz - borgyogyaszhoz,
reumatolégushoz, nefrolégushoz, fiil-
orr-gégészhez, pulmonologushoz - for-
dulnak. A legtobb beteget vaszkulitiszek
terdpidjaban jartas reumatologus kezeli,
egytittmtikodve a beteg csaladorvosaval,
aki monitorozza a betegség progresszio-
jat és a kezelés sz6védményeit.
A kezelésnek harom fazisa van:
a remisszio indukcioja, fenntarto keze-
1és és a relapszusok kezelése. A beteg-
ség stlyossaga és kiterjedése alapjan
a betegek harom csoportba sorolha-
tok: lokalizalt vagy korai betegségben
szenveddk; generalizalt betegségben
szenveddk, akiknél fennall a szer-
vi érintettség veszélye; és sulyos vagy
életveszélyes allapotu betegek.
Lokalizalt és korai betegség ese-
tén szteroiddal és metotrexattal vagy

ciklofoszfamiddal indukalhatjuk

a remissziot."® > Metotrexat addsa-
kor nagyobb lehet a relapszusok ara-
nya.*?* Ha a metotrexat alkalmaza-
sa ellenére relapszus kovetkezik be,
vagy ha a betegség progredial, akkor
ciklofoszfamidot kell adni. A szer-
veket fenyegetd generalizalt beteg-
ség kezelésére elGszor szteroidot és
ciklofoszfamidot hasznalunk.'$-*

A ciklofoszfamidot kéthetente (ké-
s6bb haromhetente) intravénas in-
fazidban vagy naponta, kis dozis-
ban, szdjon at adhatjuk. Az oralis és
az intravénas kezelés kozott nincs
kiilonbség a remisszio aranya vagy
a relapszus kockazata tekinteté-
ben. A szteroidokat naponta, sza-
jon at, prednizon formdjaban ad-
jak (1 mg/ttkg, max. napi 60 mg). Az
els6 két intravénas ciklofoszfamid
ddzis eldtt vagy azzal egyiitt intra-
vénas szteroid lokéskezelést adha-
tunk. A sulyos, életveszélyes allapo-
ta (sulyos veseelégtelenségben vagy
tud6vérzésben szenvedd) betege-
ket ciklofoszfamiddal (intravénds
lokésterapia vagy folyamatos oralis
kezelés) és szteroiddal kell kezelni,
adjuvans plazmacsere mellett."?
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6. tablazat. A szisztémas vaszkulitiszben hasznalt gyogyszerek és kezelések dsszefoglalasa

Vaszkulitisz

Gyogyszer/kezelés

Javallat

Kis erek

ANCA-asszocialt kisér-vaszkulitisz
(Churg—Strauss-szindréma,
mikroszképos poliangiitisz,
Wegener-granulomat6zis)

Kutan leukocitoklasztikus angiitisz

Esszencialis krioglobulinémias
vaszkulitisz

Henoch—Schonlein-purpura

Prednizolon

Metil-prednizolon
Metotrexat
Ciklofoszfamid

Plazmaferezis

Intravénas immunglobulin
Interferon alfa
Trimetoprim/szulfametoxazol

Biszfoszfonatok

Antihisztamin és nem szteroid gyulla-
dasgatld (NSAID)
Prednizolon

Interferon alfa és oralis ribavirin
Az ANCA-asszocialt vaszkulitiszével
azonos kezelés

Szteroid és ciklofoszfamid

Els6 vonalbeli kezelés ciklofoszfamiddal egyitt generalizalt betegség-
ben; elsé vonalbeli kezelés lokalizalt/korai betegségben

Sulyos vaszkulitisz gyorsan progredialé glomerulonefritisszel

Elsd vonalbeli kezelés szteroiddal egyiitt lokalizalt/korai betegségben

Els6 vonalbeli kezelés generalizalt betegségben, agressziv lokalis
betegségben és életveszélyes allapotokban

Progressziv, stlyos vesebetegség

Refrakter betegség vagy relapszus

Refrakter betegség vagy relapszus

Prednizolonnal és ciklofoszfamiddal egytt Pneumocystis firoveci-
fert6zésben

Profilaxis

Csontvédelem hosszu tavu szteroidkezelés esetén

Tlineti kezelés szisztémas betegség hianyaban

Stlyos kutan vagy szisztémas betegség

Hepatitisz C fert6zéssel dsszefiiggd krioglobulinémids vaszkulitisz

Nem virusos eredet( krioglobulinémias vaszkulitisz

Henoch—Schonlein-purpura nefritisszel (a rendlis érintettséggel nem
jard esetek tobbsége spontan megsziinik)

Kozepes erek
Kawasaki-betegség

Polyarteritis nodosa

Intravénas immunglobulin és ASA

Intravénas immunglobulin és heparin-
infzio

Metil-prednizolon, majd prednizolon

Prednizolon

Metil-prednizolon
Ciklofoszfamid

Antiviralis szerek (interferon alfa
és lamivudin)

Plazmaferezis

Biszfoszfonatok

Els6 vonalbeli kezelés

Masodik vonalbeli kezelés olyan betegek szaméra, akik kezdetben
nem reagaltak az intravénas immunglobulin—ASA kombinéciéra

Masodik vonalbeli kezelés

Els6 vonalbeli kezelés

Fulminans betegség

Els6 vonalbeli kezelés (szteroiddal kombinalva hepatitisz B-vel nem
asszocialt polyarteritis nodosaban)

Hepatitisz B-asszocialt polyarteritis nodosa

Hepatitisz B-asszocialt polyarteritis nodosa
Csontvédelem hosszu tavu szteroidkezelés esetén

Nagy erek
Oriassejtes arteritisz
és Takayasu-arteritisz

Prednizolon

Metil-prednizolon
Metotrexat

Elsé vonalbeli kezelés Takayasu-arteritiszben és szemtiineteket nem
okoz6 dridssejtes arteritiszben

Megfontolandd jelentds lataszavart okozo dridssejtes arteritiszben

Szteroid kiegészitéseként a fenntarto kezelésben

Csokkenti az elsé vagy mésodik relapszus kockazatat

Csokkenthetd altala a szteroid kumulativ dézisa

Lehet6vé teszi a szteroid kordbbi elhagyésat
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6. tablazat. A szisztémas vaszkulitiszben hasznalt gyogyszerek és kezelések dsszefoglalasa (folytatas)

és Takayasu-arteritisz
ASA

Biszfoszfonat

Vaszkulitisz Gyogyszer/kezelés Javallat
Nagy erek
Oriassejtes arteritisz Azatioprin Prednizolon kiegészitéseként a fenntartd kezeléshen

Csontvédelem hosszu tavu szteroidkezelés esetén
Fenntartd kezeléssel egyiitt a cerebrovaszkularis és kardiovaszkularis
isémids események megel6zésére

Irodalmi adatok? alapjan

ANCA: antineutrofil citoplazmatikus antitest; ASA: acetil-szalicilsav

A fenntarto kezelést azatioprinnal
vagy metotrexattal akkor lehet megkez-
deni, ha 3-6 hénapos indukcids kezelés
utan remisszio kovetkezett be. Ebben
a fazisban fokozatosan csokkenteni kell
a szteroid dozisat. A fenntart6 keze-
lést akar 24 honapig is folytatni kell.?*
Wegener-granulomatézisban, illetve ha
a beteg ANCA-pozitiv marad, akar 5
évig tarto fenntarto6 kezelés is indokolt
lehet.”” Egyes esetekben hatarozatlan
idejli kezelésre van sziikség. Relapszus
barmikor el6fordulhat a remisszi6
utan. A tobbszor mért ANCA-szint

nem all szoros kapcsolatban a betegség
aktivitdsaval, ezért a kezelésben nem
szabad pusztan az ANCA-szint emelke-
désére hagyatkozni.”® A relapszusokat

a szteroidddzis novelésével, az aktudlis
immunszuppressziv kezelés optimali-
zalasaval vagy egy immunszuppressziv
szer és nagyobb dozisu szteroid kombi-
nécidjaval lehet kezelni.

Az immunrendszer specifikus kom-
ponensei ellen iranyuld, 4j bioldgiai
terapiak is hasznalatosak szisztémas
vaszkulitiszben, kiilonosen azok-
ban az esetekben, amikor a hagyo-

rlati ajanlasok és evidenciaszintjiik

manyos kezelések kudarcot vallanak.
Refrakter betegségben tobbféle szer
hasznalhato, pl. az infliximab (tumor-
nekrézis-faktor- [TNF]-« elleni hu-
madn kiméra monoklonadlis antitest),
az etanercept (a p75 TNF-a-receptor
és immunglobulin G, fazids fehérjéje),
az adalimumab (teljesen humanizalt
IgG, anti-TNF-a monoklonalis anti-
test), a rituximab (anti-CD20 egér/hu-
man kiméra monoklonadlis antitest), az
anakinra (rekombindns interleukin-1
receptor antagonista) és intravénds
immunglobulinok.?%*

Ajanlas Szint Hivatkozas

A vaszkulitiszek kiilonb6zd formainak elkiilonitésére az American College of Rheumatology osztalyozasi kritériumai C 2-6
és a Chapel Hill-i Konszenzus Konferencia nomenklatdréja hasznalhatok

A vaszkulitisz aktivitasat jelzd birminghami skala (Birmingham Vasculitis Activity Score) a specifikus betegség aktivitasanak C 9
monitorozdsara hasznalhatd a kezelés alatt

A szisztémas vaszkulitisz definitiv diagndzisanak feldllitésahoz a vaszkulitiszre utalé jellegzetes tiineteken és kdrjeleken C 10-16
kivil sziikség van vagy a vaszkulitisz szévettani igazolasara, vagy az antineutrofil citoplazmatikus antitestek pozitiv
szerologiai leletére, vagy a vaszkulitisz specifikus kdzvetett bizonyitékara

Lokalizalt és korai vaszkulitisz esetén szteroiddal és metotrexattal vagy ciklofoszfamiddal kell kezelést inditani a remisszié  C 18-20, 23
indukcidja céljabol

A szerveket fenyeget6 generalizalt vaszkulitisz kezelésére elészor szteroidot és ciklofoszfamidot adjunk C 18-20

A stlyos, életveszélyes vaszkulitiszben (stlyos veseelégtelenségben vagy tlidévérzésben) szenvedé betegeket ciklofoszfa-  C 18-23
middal (intravénas lokésterapia vagy folyamatos oralis kezelés) és szteroiddal kell kezelni, adjuvans plazmacsere mellett

A: kifogdstalan mindségui betegkdzpontu vizsgalatok egybehangzo eredményei; B: nem kifogdstalan mindségii vagy nem egybehangzo betegkdzpontu vizsgalatok eredményei; C: szakmai

konszenzus, betegségkdzpontu vizsgalatok eredményei, dltaldnos gyakorlat vagy esetsorozat
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Szisztémas vaszkulitiszben nagyobb
a tarsbetegségek kockdzata a betegség
okozta szervkarosodas és az immun-
szuppressziv kezelés kovetkeztében.
A szisztémds vaszkulitisz kezelésé-
re hasznalt immunszuppressziv sze-
rek stulyos mellékhatdsokat okoznak
a terdpia els6 évében. A szteroidok és
a ciklofoszfamid életveszélyes ferts-
zésekre hajlamositanak. A ciklofosz-
famid hemorragias cisztitiszt, pe-
tefészek-, illetve herekdrosodast és
hélyagrékot okozhat. E sz6védmé-
nyek felismerését és kezelését a csa-
ladorvossal 6sszhangban kell végez-
ni. A szévédmények felismerésével
és megel6zésével kapcsolatos ajanla-
sok kozott szerepel a mesna hasznala-
ta a ciklofoszfamid urotelidlis toxici-
tasanak kivédésére, a gombaellenes
profilaxis, a Pneumocystis jiroveci
elleni profilaxis, a Staphylococcus
aureus elleni kezelés megfontola-
sa, a méhnyakraksztirés és a ciklo-
foszfamid okozta infertilitassal kap-
csolatos tandcsadds. A hosszu tavu
szteroidkezelés mellékhatasait (pl.
diabetes mellitus, oszteoporodzis, ka-
tarakta) fel kell mérni. A tartésan
szteroiddal kezelt betegek szama-
ra D-vitamin- és kalciumprofilaxis
ajanlhatd. A 6. tablazat a szisztémds
vaszkulitiszben hasznalt gydgyszere-
ket és kezeléseket foglalja 6ssze.”

A szisztémads vaszkulitisz kezelése
bonyolult feladat. Hasznos a betegek
felvildgositasa a tiinetekkel kapcsolat-
ban és a tipusos mellékhatasok mo-
nitorozasa. Sok esetben a betegség vi-
szonylag benignus lefolyast, magatol
megsziinik, kiilonésen a bérre korla-
tozodo esetekben. Agressziv betegség
esetén azonban, pl. ANCA-asszocialt
kisér-vaszkulitiszben haladéktalanul
meg kell kezdeni a kezelést. Ha a szisz-
témas vaszkulitisz tobb szervrend-
szert érint, akkor multidiszciplindris

teamnek kell a beteget ellatnia. Az
Ujabb terdpias lehet6ségeknek koszon-
hetden ma mar a korabbinal 1ényege-
sen jobb kimenetelre szamithatnak

a vaszkulitiszes betegek.

Nyilatkozat. A szerzék nem jeleztek érdekiitkdzést.
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Kommentar
Szisztémas vaszkulitiszek

A szisztémas vaszkulitiszek valto-

zatos klinikai tiinetegytittesek
formajaban jelentkeznek. Ez azzal ma-
gyarazhato, hogy barmilyen méret(i
ér gyulladasa kialakulhat, és a kovet-
kezményes funkciokarosodas szamos
szervet érinthet. A csoportba tartozo
betegségek alapvet6en ritkak, egyes
korképek kialakulasa bizonyos élet-
korban gyakoribb - pl. a Kawasaki-be-
tegségé gyermekkorban, az dridssejtes
arteritiszé inkabb 50 éves kor felett —,
de mas életkorban is megjelenhetnek,
néhany esetben eltérd klinikai képpel
és sulyosabb tiinetekkel.

A heterogén betegségcsoportba so-
rolt korképek diagnosztizalasa nap-
jainkban is valodi kihivést jelent az
orvos szamara, és nagy klinikai ta-
pasztalatot igényel. Az ACR krité-
riumok hasznalataval a betegséget
kimondhatjuk még akkor is, ha a ko-
rabban mértékadonak szamito6 szo-
vettani jellegzetességeket nem tudjuk
kimutatni. Ez egyértelmten a krité-
riumrendszer hatranya, elénye vi-
szont, hogy alkalmas az egyes korfor-
mak megkiilonboztetésére.

A Chapell Hill-i konszenzus konfe-
rencia klasszifikacios kritériumait ku-
tatasi céllal hoztdk létre, és homogén
betegségcsoportok definialasara alkal-
masak. Ez a patoldgiai alapt opera-
tiv definici6 azonban az antineutrofil
citoplazmatikus antitest (ANCA) bevo-
nasaval sem vélhatott valédi diagnosz-
tikai kritériumma. Vitathatatlan el6-
nye, hogy a panarteritis nodosa (PAN)
csoportrdl levalasztotta a mikroszkopi-
kus poliangiitiszt (MPA), amely a tiid6t
és a vesét érintve alapvet6en mds tiine-
tekben nyilvanul meg, mint a klasszi-
kus PAN. Masik el6nye, hogy a koréb-
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bi kritériumokkal szemben elhagyta
a hiperszenzitiv vaszkulitisz csoportot
(HSV), hiszen ez nagyon heterogén, sok

oz

tényez6 altal el6idézett tiinetegyiittes.

Diagnosztika

Mindezek ismeretében ma is elmond-
hatjuk, hogy a szisztémas vaszkulitisz
gyanujanak felvetése a klinikai tiine-
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Debreceni Egyetem, Orvos- és Egészségtudomanyi
Centrum, Belgyogyaszati Intézet, Ill. sz. Belgydgyaszati
Klinika, Klinikai Immunoldgia Tanszék

tek alapjan lehetséges. Ezért is fontos
és tidvozlendd, hogy olyan 6sszefogla-
16k jelennek meg, amelyek eldsegithe-
tik ennek a szemléletnek a kialakula-
sat. Természetesen torekedni kell arra,
hogy az egyes tiineteket objektiv vizs-
galomodszerekkel meg tudjuk er6site-
ni. Ebbél a szempontbol kiemelkedd
jelent6ségiik van a szovetmintak vizs-
galatanak, a specialis laboratériumi
teszteknek és a képalkotd diagnoszti-
kénak. Ha evidenciaszint( értékelés-
nek vetjiitk ala ezeket az eljarasokat, az
aldbbi megallapitasokra juthatunk.

A biopszia alapvetd jelent8ségti
a diagnozisban és a differencialdiag-
noézisban, de a célszovet helye és alla-
pota nagymértékben meghatdrozza az
eredményességet. Mig a bérbiopsziak,
a periférias erek és a vese szovettani
vizsgalata nagy valdszintiséggel pozi-

tiv eredményt ad, addig a fels6 és also
légutakbdl szarmazo6 anyagok értékel-
het8sége és diagnosztikai értéke igen
széles hatarok kozott mozog (0-42%).

A laboratériumi vizsgalatok koziil
az ANCA meghatarozasat emelem ki,
melynek nagy diagnosztikai értéke
van a kisérvaszkulitiszekben. Sajnos
a forgalomban 1év6 esszéket nem stan-
dardizaltdk, és szenzitivitasuk valto-
26 (34-92%), ami jelentdsen hatraltatja
azt, hogy diagnosztikai kritériumként
szerepeljenek. A pozitiv eredménnyel
is 6vatosan kell banni, hiszen ANCA-
pozitivitas mas betegségekben, helyze-
tekben is el6fordul (pl. HIV, tbc, pri-
mer szklerotizalé kolangitisz, infektiv
endokarditisz, szeptikus sokk, egyes
gyogyszerek hasznalata). Mindezek
miatt az ANCA meghatarozésa altala-
nos szlirévizsgalatra nem alkalmas!

A képalkoté diagnosztika fejlédése
a betegségek egy részében kivaltotta az
invaziv beavatkozasokat, pl. CT-MR-
angiografia helyettesitheti a standard
angiografidt Takayasu-arteritiszben,
vagy az ultrahangvizsgalat kivaltja
a temporalis artéria biopsziajat Orids-
sejtes arteritiszben.

Nevezéktani szempontok

A jelenleg haszndlatos nevezéktan,
miszerint a vaszkulitisz az erek gyul-
ladasat jelenti, valdjaban patoldgiai
természetd. Klinikailag relevans
vaszkulitiszrél akkor beszéliink, ha

az erek gyulladasa fontos része a be-
tegségnek. Napjainkban a nemzetko-
zi irodalomban megjelent az az igény,
miszerint a betegségek elnevezésében
torekedni kell arra, hogy a név tiikkroz-
ze az adott korkép kialakuldsaban fon-
tos szerepet betolt6 provokalo ténye-
z6ket és gyulladasos torténéseket. Erre
jo példa a PAN és a krioglobulinémias
vaszkulitisz, melynek javasolt elneve-
zése: virus indukalta, immunkomple-



Osszefoglalé kézlemény

xes mechanizmusu érkarosodds - ez

a név a hepatitis B, illetve C provokal6
szerepét és a gyulladasos valaszreak-
ci6 milyenségét is leirja. A masik pél-
da lehet a Wegener-granulomatdzis,
melyet ,, ANCA-asszocialt vaszkulitisz
granulomatdzisra” terveztek modosi-
tani, de végiil a ,,poliangiitisz granulo-
matozissal (Wegener)” elnevezést ve-
zették be.

Osszegzés

Osszefoglalva elmondhatjuk, hogy
a szisztémas vaszkulitiszek gyanu-
janak felvetése, illetve a diagno-
zis felallitdsa alapvetden a klinikai
tiinetek felismerésén alapul. Az
immunszeroldgiai vizsgalatok ko-
ziil az ANCA-meghatarozas jelen-

tds a rapidan progrediald, an. tii-
dé-vese szindromat okozd korképek
(poliangiitisz granulomatdzissal
[Wegener], mikroszkopikus poli-
angiitisz) korai felismerésében és ke-
zelésében.

Jelenleg a vaszkulitiszek diagnosz-
tikdjaban nincs mértékado teszt, igy
valamennyi vizsgalati eredmény lo-
gikai beillesztése a cél annak érde-
kében, hogy a diagnozis ne késsen!
A szisztémas vaszkulitiszek induk-
cids terapidjaban a kortikoszteroid
szerepe a meghatdrozo. Ezt az
ANCA-asszocialt formakban az akut
szakaszban intravénasan alkalma-
zott ciklofoszfamiddal egytitt adjuk.
A kezelés idejét meghatarozza a tera-
piara adott valasz, mely pozitiv eset-

ben fenntarté kezelésre valé attérést
indikél. A vaszkulitisz egyes formai-
ban a kezelés id6tartama eltérd, azt
mindig az egyénre szabottan kell
meghatdrozni. A terdpiara refrakter
esetekben a kozleményben is felsorolt
bioldgiai terapias eljarasok (nagy do-
zisu intravénas immunglobulin, anti-
CD20 monoklondlis antitest, anti-
TNF-kezelés) hazankban off-label
indikécidval, az OGYI engedélye alap-
jan és az Orszagos Egészségbiztosita-
si Pénztar tamogatasaval, szakmailag
indokolt esetekben érheték el. A szisz-
témas vaszkulitiszek diagnosztiza-
lasara, kezelésére, sziikség esetén in-
tenziv terapias ellatdsukra és a hosszu
tava kovetésre klinikai immunologiai
centrumokban adottak a feltételek.



