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Vasculitisek boron megjelené formai

Vasculitis involving the skin
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OSSZEFOGLALAS

A dolgozatban a szerzdék dsszefoglaljak azokat az érgyul-
ladassal jaro betegségeket, melyek a bort is érintik. Ezek
a kérformdk hdarom nagy csoportba sorolhatok, egy része
szisztémds érintettséggel egyiitt jaro bort is érintd beteg-
ség, egy mdsik csoportban szisztémds vasculitis kizardlag
a bdrt érintd formdjaval talalkozunk és vannak a kizdaro-
lag borbetegséget okozo érgyulladdssal jaro betegségek. A
dolgozatban a pontos diagnozis fontossagadra, a szovettani
vizsgalat jelentéségére és a pathomechanizmusban részt-
vevd folyamatok sokféleségére hivjuk fel a figyelmet.
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SUMMARY

Here we summarize vasculitides involving the skin. Among
cutaneous vasculitides there are three major groups, one is
a systemic vasculitis with cutaneous involvement, another
a systemic vasculitis with skin limited appearance, and
the last group is a single organ vasculitis, that only affects
the skin. We summarize the importance of the proper
diagnosis in this heterogeneous group based on both
clinical and histopathologic examinations, and present
information on the complex underlying pathology.
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A vasculitis egy heterogén betegségcsoport, mely
az erek falanak gyulladasaval jarva tobb szervrendszert
érinthet. A definicidban és a nevezéktanban jelenleg
is a Chapel Hill-i konszenzus konferencia (CHCC)
besorolasa az iranyado (1). A beosztas alapjat az erek
meérete (kis, kozepes és nagyméretii erek) és a gyulladasos
érfal patologiai jellemz6i hatarozzak meg. A felosztas
figyelembe veszi a klinikai tlineteket, szervi lokalizaciot,
illetve a szisztémas érintettség hianyat vagy jelenlétét.
Az egyes kategoriak elnevezése a betegségben dominalo
értipusra utal, de tobb betegségben mindharom ér
egyidejii érintettsége eléfordulhat. Az erek a kiilonbozo
szervekben mas-mas funkcionalis, strukturalis és élettani
tulajdonsagokat mutatnak, ez az eltérés eredményezheti
a patologias hatasra kialakuld kiilonbségeket az erek
érintettségében. A kialakulé immunvaélasz is variabilitast
kitiintetett szerepet jatszik, és vannak vasculitisek, melyek
kizarolag a bérereket érintik. A Chapel Hill-i konszenzust
a borvasculitisek szempontjabol kiegészitd, szakértok
véleményén alapulé kozlemény 2018-ban jelent meg
(2). Az erekben lathato szdvettani eltérések alapvetden
iranyadoak a betegség diagnosztikajaban, ugyanakkor itt is
szamos atfedés lehet az egyes betegségekben (3). A klinikai
tiinetek sem eléggé specifikusak, a klasszikus palpalhatod
purpura szepszisben, egyéb vaso-occlusive betegségben
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is tlnet lehet. A szdvettani vizsgalat nagyon korai
elvaltozasbol és megfeleléen mélyen vett mintabol kell
torténjen ahhoz, hogy a diagnoézis pontositasaban segitsen.
Fontos kiemelni, hogy a vasculitisek betegségcsoport
egy spektrum, melyben az immunfolyamatok mellett
fontos szerepet jatszik a véralvadasi kaszkad elemeinek
aktivalodasa, és az ,,itis”, azaz gyulladas mellett a fokozott
trombotikus hatasok az érendothel elzarddasahoz,
nekrozishoz is vezethetnek. Szepszis kapcsan a palpabilis
purpurak kialakulasaban mind a patogén direkt endothel
invazioja, mind antigén-antitest komplex kialakulasa,
mind immuntrombozis is megfigyelhetd. A gyulladast és
a véralvadast nem tekinthetjiik kiilonall6 folyamatoknak,
a kettd kozotti intenziv kapcsolat elengedhetetlen mind
a fertézésre, mind az egyéb szoveti sériilésekre adott
optimalis reakci6 kialakitasaban (4). A gyulladas indukalta
thrombosis nem csak az autoimmun betegségekre jellemzd,
de fontos tényezé mas vasculitisekben is (5). A terapia
szempontjabol nagyon lényeges kérdés annak eldontése,
hogy kell-e és ha igen, milyen moédon beavatkozni a
gyulladast kiséré koagulacios zavarokba. Generalizaltan
jelentkezé (purpura fulminans) vagy lokalizaltan
kialakulo, de nagy kiterjedésli bevérzések, purpurak a
boron (1. abra) koagulacios zavarra utalnak. Ilyenkor friss
fagyasztott plazma adasaval meg lehet el6zni kiterjedt
nekrozis kialakulasat (2. dbra). A borén jelentkezd
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1. abra
A beteg borén kialakult Syncumar necrosisra
emlékeztetd borelvaltozas

vasculitis kivizsgalasaban a szovettani vizsgalat mellett
a fert6zések, a gyogyszerek kivaltod szerepének tisztazasa
fontos, mert ezek gyakori okai lehetnek a betegségnek.
A Kklinikai tlinetek mellett a betegek kortorténete is
iranyadé lehet. Szisztémas immunszuppressziv terapia

2. abra
24 oraval 2 egység FFP beadasat kovetden az
elvaltozas szignifikans javulasa lathatd

alkalmazasa a tiinetek sulyossagatol fliggéen javasolt.
A szisztémas steroid adasa az els6ként alkalmazandé
kezelés, dozisat és per os vagy i.v. alkalmazasat a betegség
sulyossaga donti el. A diagndzis pontositasat €s az egyéb
szervi manifesztaciok feltarasat kovetden lehet donteni
az egyéb kezelésekrél. Az autoantitestek szérumban valod
meghatarozasa a diagnosztika fontos része, anti-neutrophil
antitestek (ANCA), antifoszfolipid antitestek 6nmagukban
is meghatarozzak a betegséget, emellett a tarsuld egyéb
autoimmun betegségekre jellemzd antitesteket is meg kell
vizsgalni (szisztémas lupus erythaematosus, rheumatoid
arthritis, Sjogren szindroma).

A Dborvascilitisek felosztdsa a 2018-ban megjelent
konszenzus szerint alapvetéen harom csoportba oszthato:
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szisztémas vasculitis bértiinete, szisztémas vasculitis csak
béron megjelend tlinete (bor-limitalt vagy bér-dominans
vasculitis) €s kizarolag borre lokalizalt vasculitis (single
organ vasculitis, SOV) (2).

Elsosorban a Kisereket érinto vasculitisek

ANCA-asszocialta vasculitisek

Klinikailag és patologiailag harom forméja ismert az
irodalomban: 1) granulomatosis polyangiitissel (GPA;
korabbi nevén Wegener granulomatosis), 2) microscopikus
polyangiitis (MPA) és 3) eosinophil granulomatosis
polyangiitissel (EGPA; korabbi nevén Churg-Strauss
syndroma).

Jollehet a betegség pathomechanizmusaban feltételezik
akiilonb6zd neutrophil komponensekkel szemben kialakulo
autoantitestek szerepét az ANCA jelenléte nem mindig
kimutathat6 a szérumban. A cytoplazmikus ANCA a GPA
esetek 95%-ban, a perinuklearis ANCA az MPA esetek
80%-ban, az EGPA esetek csupan 40%-ban mutathat6 ki
(6,7). Két 6 autoantigén a myeloperoxidaz (MPO) és a
proteinaz (PR3), melyek alapjan a klinikai manifesztaciok
is elkiiloniilnek. Az MPO-ANCA pozitivitashoz képest a
PR3-ANCA jelenléte tobb szerv érintettségével, gyorsabb
vesefunkcid beszikiiléssel, gyakoribb relapszusokkal
és rosszabb prognozissal hozhatod Osszefliggésbe. Emiatt
vannak, akik az MPO és PR3 ANCA vasculitis elnevezés
hasznalatat javasoljak (8). A neutrofil extracelluléris
csapdak (NET) alapvetd szerepet jatszanak az érgyulladas
kialakuldsaban, az innate immunvalasz és a hemosztazis
kapcsolatara itt is figyelemmel kell lenni (9). A betegség
kezelését, gondozasat a klinikai tiinetek hatarozzak meg,
az antitest titer valtozdsa Onmagaban nem iranyadd a
betegség aktivitdsanak megitélésében (10).

Mindhdrom  betegségre jellemz6 az ANCA
poztivitdas mellett a kis és kdzepes erek nekrotizald
granulomaképzddéssel jarod vasculitise. A kezdeti tiinetek
GPA-ban jellemzden fiil-orr-gégészeti panaszt okozhatnak,
melyek koziil az orr septum destrukciojabol adddo
nyeregorr ad karakterisztikus képet. Szemérintettség
kapcsan scleritis, conjunctivitis ugyancsak gyakran
alakul ki. A veseérintettség gyorsan progrediald
glomerulopehritisként nyilvanul meg, mely akar akut
vagy kronikus veseelégtelenségbe torkollik, kritikussa
téve a gyors diagnozis felallitasanak sziikségességét.
Magas-dozistt  kortikoszteroid mellett rituximab és
cyclophosphamid alkalmazasa sziikséges a kezelésében
(11).

Az EGPA klinikkumaban jellemz6 a beteg
anamnézisében szerepld asthma bronhchiale, felsdléguti
érintettség, azaz eosinophil gazdag és nekrotizald
granulomatosus gyulladas a légutakban, a periférids vérben
10%-ot meghalado eosinophilia és a glomerulonephritis
fennallasakor kimutathatd ANCA asszociacid. Az
American College of Rheumatology ajanlasa alapjan a
fent emlitett kritériumok mellett kiemelik a neuropathiat
(mono- vagy polyneuropathia), illetve a migrald
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tiddinfiltratum jelenlétét. Pathogenezisében szerepet
jatszik a fokozott B sejt aktivacio és koros ANCA termelés,
a Th2 sejt utvonal és a citokin rendszer (elsdsorban az [L4,
5 és 13) egyenstlyanak eltolodasa és a perifériasan és
szovetekben jelentds eosinophilia is. A betegség kezelése
fiigg a sulyossagatol, az enyhébb esetekben elég a steroid
monoterapia alkalmazasa, mig stlyosabb esetekben
massziv immunszuppresszid — steroid-cyclophosphamid
kombinalt kezelés, esetleg rituximab adasa sziikséges
(12), ijabban mar célzott biologiai terapia, az IL-5 ellenes
antitest, a mepolizumab is elérhetd (13).

A fentebb emlitett kritériumok mellett gyakran
kialakulhat pneumonia, arthritis, gasztrointesztinalis
panaszok, neuritis és glomerulitis, valamint valtozatos
bortiinetek.  Bértiinetek a  betegek  40-50%-ban
jelentkeznek, elsésorban az alsd végtagokon palpabilis
purpurak és nodulusok, livedo reticularis, vesiculdk,
aszeptikus  pustuldk,  urtikdk, = maculopapulosus
erythematosus eruptiok — erythema multiforme-szeri
tiinetek jelentkezhetnek (14).

MPA  esetében ritkabban latunk  bértiineteket,
els6sorban a sulyos pauci-immun glomerulonephritis
dominal, habar klinikumaban atfedések lehetnek a GPA-
val. MPA-ra jellemz6 az MPO-ANCA pozitivitas, de nem
alakul ki granulomatosus gyulladas.

Immunkomplex-asszocialt vasculitisek

Cryoglobulinaemids vasculitis soran a keringésben levd
immunglobulinok (Ig) vagy keverten immunglobulinok
¢s komplement komponensek, 37°C alatti hémérsékleten
vald precipitacioja torténik. Immunokémiai
klasszifikaciojuk egyben etiologiai iranymutatast is ad: 1)
I-es tipus (izolalt monoklonalis Ig; gyakran Waldenstrom
makroglobulinaemidhoz, myeloma multiplexhez, egyéb
lyphoproliferativ betegséghez tarsulva), 2) Il-es tipus
(monoklonalis IgM ¢és polyklonalis IgG; hepatitis C-hez,
esetleg human immundeficiencia-virus infekcido mellett)
¢és 3) IlI-as tipusu (polyklonalis IgM; dontéen autoimmun
korképekkel, Sjogren syndroméval, szisztémas lupus
erythematosussal asszocidlva). Leggyakoribb tiinetek:
a bordn palpabilis purpura (esetek 90%), arthralgia (50-
75%), rendlis érintettség (30-60%) és neuropathia (17-
60%) (15). A diagndzis alapja a cryoglobulin kimutatésa.
Terapiaja individualizaltan vélasztando, a tarsbetegségek
¢és azok sulyossaga alapjan.

IgA vasculitisek (korabban , Henoch-Schonlein
purpura”®). Az IgA vasculitisnek két formajat
kiilonboztethetjiik meg: cutan-limitalt és szisztémas forma
cutan komponenssel. A szisztémas tiinetek elsdsorban a
gasztrointesztinalis traktust és a vesét érintik. A betegség
szisztémas megjelenésére utal a neutrofil-lymfocita arany
emelkedett volta (16). Mivel a vasculitis klinikai lefolyasa
nagyban befolyasolja az IgA kimutathatosagat a direkt
immunfluoreszcencidval, fontos, hogy a mintavétel friss,
24-48 6ranal nem idGsebb elvaltozasbol torténjen.

Hypocomplementaemias vasculitis. A betegség
kialakuladsaban keringd anti-Clq antitestek jatszanak
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szerepet, melyek aktivaljadk a komplement kaszkadot.
A betegség tiinetei nagyon valtozatosak, urticaria,
angioedema, tiidéérintettség, arthritis, arthralgia, uveitis
és glomerulonephritis egyarant eléfordulhat (17). A
laboratériumi vizsgalat soran a komplement kaszkad
klasszikus Gtvonalaban szereplé komplementek (Clq, C2,
C3 és C4) csokkenését lathatjuk. Lupus erythematosushoz
(LE) gyakran tarsul, ezért tarsulasanak kisziirése fontos.
A normocomplementaemias urticaria vasculitis hasonlo
klinikai tiinetekkel jar, de nem lehet anti-C1q antitesteket
kimutatni, ebben az esetben nem jellemz6 az érfal fibrinoid
necrosisa és a perivascularis leukocytoclasia, jellemzébb
az interstitidlis neutrophilia, a neutrophil infiltraci6 az
epidermisben és a borfiiggelékekben is észlelhetd. LE
tarsulas itt is eléfordul.

Goodpasture syndroma, azaz anti-glomerularis basal
membran (anti-GBM) Dbetegség esetében a keringd
immunkomplex-t6l eltéréen, in situ immunkomplex
kialakulasa jellemzd. Az antitest a tiidében és a vesében
talalhaté basal membran IV-es tipust kollagénje ellen
a plazmapherezis képezi, mely Kkortikoszteroiddal,
cyclophosphamiddal vagy rituximabbal kombinalhato a
tovabbi anti-GBM termelés megeldzése érdekében. Egyes
esetekben ANCA jelenléte is kimutathato a betegségben,
ilyenkor fenntarté immunszuppressziv terapiara is sziikség
van a relapszusok elkeriilése céljabol (18).

Elsosorban a kozepes méretii ereket érinto
vasculitisek

A polyarteritis nodosa (PAN) és a Kawasaki betegség
tartozik ebbe a csoportba. A kozepes erek mellett a
kiserek is érintettek lehetnek. Mig Kawasaki betegségben
a boron vasculitis nem fordul eld, addig a PAN esetén
6nallo, csupan a borre lokalizalt forma is ismert (cutan
polyarteritis nodosa, CPAN). Kawasaki betegségben
el6fordulhatnak bortiinetek, de ezek nem wvasculitises
jellegiick. A Kawasaki betegséget mucocutan nyirokcsomo
syndromanak is hivjak (nyaki lymphadenomegalia,
conjunctivitis, malnanyelv, tenyéri-talpi erythema).
Manifesztacioja gyermekkorban jellemz6, mely soran a
coronariak érintettsége kapcsan aneurysmak alakulhatnak
ki, ezaltal okozva sulyosabb szévddményt. Az infekcio
kivaltd szerepét szamtalan kozlés felveti, az elmult
évben dontéen COVID-19 betegség kapcsan (19). A
belszervi allapot fiiggvényében, a terapia egyénre szabott,
els@sorban intravénds immunglobulin (IVIG) adasa
javasolt (20). A kortikoszteroid szerepe kérdéses lehet,
annak kardiovascularis hatasai miatt, ugyanakkor pozitiv
terapias valaszrol is beszamolnak (21).

PAN-ban is jelentkezhetnek bortiinetek, ami a kiserek
érintettsége miatt alakul ki. A CPAN kronikus gyulladas,
mely a bér artéridit és arteriolait érinti. A betegség az
alszarakon jelentkezik, a klinikai tiinetek a livedo, a macula
¢és asubcutan csomok kifekélyesedéssel vagy anélkiil. Korai
elvaltozasbol vett bérminta direkt immunfluoreszcens
vizsgalataval C3 és IgM depoziciot lehet kimutatni (22).
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Leirtak eseteket, ahol a phosphatidylserine-prothrobin
komplex ellenes IgM antitestek jelenlétét lehetett kimutatni,
mely a komplement kaszkad aktivacidjat okozhatja (23).
A gyulladas akut szakaszaban neutrophil dominancia,
endothel karosodas, endarteritis obliterans szovettani
jelei észlelhetdk, a kronikus gyulladasban a lymphocytak
infiltracidja is megjelenik. A maculak dominalta elvaltozast
macular arteritis (MA) néven elkiilonitik, illetve ismert a
lymphocytas thrombophilias arteritis (LTA), ezekrél nem
vilagos, hogy a CPAN spektrumat vagy kiilon entitast
képviselnek. A betegségben a protrombotikus folyamatok
jelenléte is kiemelendd. Karakterisztikus bortiinet itt is a
bokak teriiletén megjelend Milian-féle atrophie blanche,
mely jellemz6en elhizodo lefolyast sugall. Thrombophilia
iranyaban javasolt a betegek szlirése, melynek eredménye
szlikségessé teheti antikoagulans beallitasat is.

Nagyér vasculitisek

Arteritisek
Takayasu vasculitis és az Oriassejtes vasculitis
szovettanilag  elkiilonithetetlen  artitisek, melyeket

granulomatosus gyulladas jellemez. Lokalizaciojuk az
aorta és/vagy annak fdagaira limitalodik, ugyanakkor
ritkdn az artéria renalis érintettségérél is beszamolnak.
Az Oriassejtes vasculitis vagy korabbi nevén ,arteritis
temporalis” a Takayasu vasculitissel szemben az id6sebb
korosztalyban (50 év felett) jelentkezik. Az altalanos tiinetek
mellett a klinikumot a gyulladt érszakasz lokalizacidja
hatarozza meg. Jellemz6 az érintett érben a pulzus hianya,
claudicatio (végtagi érintettségben), collapsus, migrén-
jellegti fejfajas, tinnitus és szemészeti panaszok (diplopia,
homalyos latas, akut vaksag) jelentkezhetnek az érintett ér
lokalizaciojanak megfeleléen. Emlitésre mélto a varicella-
zoster virussal valo asszociacid, mely egy a Gilden és mtsai
altal végzett vizsgalatban az arteria temporalis biopszidk
74%-aban kimutathatd volt (24). Figyelembe véve a
granulomatosus jelleget, felmeriil annak lehetésége, hogy
patogén eredetli antigén felelds a gyulladés fenntartasaért,
melyet az immunrendszer nem képes eliminalni. Takayasu
vasculitis az aortat és annak nagyobb Aagait érinti és
altalaban a fiatalabb korosztalyban (50 év alatt) fordul el6.

Szisztémas betegségekhez tarsuléd

bérvasculitisek
Rheumatoid  arthritisben, SLE-ben, Sjogren
szindromaban, dermatomyositisben €s  szisztémas

sclerosisban gyakran tapasztalhatd a boron vasculitis
megjelenése. Ezek altalaban immunkomplex vasculitisek,
neutrophil dominalta infiltracidoval (leukocytoclastikus
vasculitis), melyek postkapillasris venulakat, kis és
kozepes artéridkat érinthetnek. A gyulladds indukalta
thrombosis gyakran fordul eld (5).

154

Valtozo méretii ereket érinto vasculitisek

Ide tartozik a Behcet betegség és a Cogan szindréma,
mindkett6t kisérheti bdrvasculitis. Cogan szindrémaban
aortitis, aorta aneurysma, aorta ¢és mitralis valvulitis
jellemzd, a boron a kiserek gyulladasa ritkan, de
eléfordulhat. A Behcet betegség borre lokalizalt, limitalt
formaja is ismert, a kisereket érinté leukocytoclastikus
gyulladas a jellemz6. Thrombosis, thrombophlebitis
szintén kialakulhat. A bipolaris aphtak mellett szemészeti,
izlileti, gasztrointesztinalis és kozponti idegrendszerei
panaszok jellemzik a szisztémas betegséget. A boron
erythaema nodosum-szeri tiinetek is el6fordulhatnak,
ilyenkor macrophag infiltracio jellemzi az elvaltozast (25).

Kizarolag béron megjelend vasculitisek
(,,single organ vasculitis”)

Ide sorolhatok a kutan IgM/IgG vasculitisek,
altalaban leukocytoclastikus kisér vasculitisek, melyek
a postkapillaris venuldkat érintik és melyeknél nem
lehet szisztémas érintettséget kimutatni. A nodularis
vasculitisek (erythaema nodosum, erythaema induratum

Bazin) lobularis panniculitisek, a zsirszovetben
futd6 ereket érintd gyulladas, melyek kivaltasaban
bakterialis antigéneknek tulajdonitanak szerepet és

melyek neutrophil, granulomatosus vagy lymphocytas
infiltraci6t mutathatnak. Az erythaema elevatum et
diutinum egy neutrophil dermatosis, mely kezdetben
foleg a postkapillaris venulakat érintd leukocytoclastikus
vasculitis, plasma sejtek, esetleg eosinophil sejtek,
valamint immun depozitumok mutathatok ki a szdvettani
vizsgalattal. Monoklondlis gammopathia, autoimmun
betegség vagy infekcio allhat a hattérben. A granuloma
faciale az arcra lokalizalédé forma. Az utobbi idében
IgG4-hez kapcsolt betegségnek gondoljak (26). A
Waldenstrom hypergammaglobulinaemias purpura a
kiserek maculosus vasculitise, rekurrald hirtelen kialakuld
haemorrhagias maculak kialakulasa jellemzd altalaban az
also végtagokon.

Megbeszélés

A vasculitisek klinikai megjelenése a béron nagyon
hasonlétiineteket mutathatéskiilondsena vasculopathiaktol
vald elkiilonités bizonyos esetekben nehéz. A szovettani
vizsgalat a pontos pathomechanizmusrdl csak akkor ad
valos képet, ha friss az elvaltozas, amit vizsgalunk. A
leukocytoclastikus vasculitis egy szdvettani diagnozis,
ami mogott kiilonbozé betegségek allhatnak. Az ér
gyulladasa szamos esetben egyiitt jar a haemosztazis
megvaltozasaval, thrombosis kialakulasaval. A végtagok
érintettsége, azon belill is a tlinetek retiform mintazata
az immunkomplex patologiai szerepét sugallja. Livedo
reticularisban (cutis marmorata), a hideg hatdsara a
dermalis artéridk konstrikcidja révén a postkapillaris
venulak dilatalodnak, igy vénds pangas alakul ki, ez adja
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a boron a karakterisztikus haldszerii mintazatot. A pangas
miatt a keringés nemcsak az immunkomplex depoziciora
valik idealissa a venuldkban, hanem a prokoagulacios
eltér6 mintazat, patologias livedo reticularist (livedo
racemosa) vasculitisekben ¢és koagulopathiaval jaro
betegségekben egyarant (pl.: antifoszfolipid syndroma)
is. A vasculitisek kapcsdn, mint minden endothel
karosodassal jar6 folyamatnal, a klinikusnak szem
elott kell kisérnie a véralvadasi statuszt is, a bevezetett
terapiat annak megfeleléen kell revidedlni. Az innate
immunitas és a hemosztazis kozotti szoros kapcsolat
az elmult években egyre inkabb bizonyitott. Infekcidk
kapcsan az immunkomplex képzddésen tul a fert6z6 agens
direkt endothel invazidja, a patogén antigén inadekvat
elimindcidja meghatarozhatja a kialakuld vasculitisek
predilekcios helyeit is. Erre példa a syphilisben kialakuld
aortitis, mely kizarélag az aorta arcusra lokalizalodik, ami
Osszefligghet azzal, hogy az erek tunica mediajat alkoto
simaizomsejtek fejlédése az aorta kiilonb6z6 szakaszain
mas, ami szdveti specificitast eredményez (27). A
vasculitis és vasculopathia szoros kapcsolatara vilagit ra a
jelenleg egyetlen ismert monogénes vasculitis szindroma,
az adenozin deamindz 2 deficiencia (Deficiency of
Adenosine Deaminase 2, DADA?2) (28). A tiinetek a livedo
reticularistol a periarteritis nodosaig terjednek, ischaemias,
haemorrhagias stroke jellemz6. A vasculitises tiinetek tobb
szervet érinthetnek. A betegség hatterében a monocitak
tiinetek mellett a bortiinetek karakteres jegyeinek ismerete
és a borelvaltozas szovettani vizsgalata alapvetéen fontos
a vasculitisek diagnosztikajaban, ami a bérgyogyaszok,
bérpathologusok szerepét, feleldsségét hangsulyozza
ebben a betegcsoportban.

IRODALOM

1. Jennette J.C., Falk R.J., Bacon PA. és mtsai.: 2012 Revised
International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature
of Vasculitides. Arthritis Rheum. (2013) 65, 1-11.

2. Sunderkétter C.H., Zelger B., Chen K.R. és mtsai.: Nomenclature
of Cutaneous Vasculitis: Dermatologic Addendum to the 2012
Revised International Chapel Hill Consensus Conference
Nomenclature of Vasculitides. Arthritis Rheumatol. (2018) 70,
171-184.

3. Carlson J.A.: The histological assessment of cutaneous
vasculitis. Histopathology. (2010) 56, 3-23.

4.  Foley JH., Conway E.M.: Cross Talk Pathways Between
Coagulation and Inflammation. Circ Res. (2016) 718, 1392-
1408.

5. Emmi G., Silvestri E., Squatrito D. és mtsai.: Thrombosis in
vasculitis: from pathogenesis to treatment. Thromb J. (2015)
13, 15-25.

6.  Sinico R.A., Di Toma L., Maggiore U. és mtsai.: Prevalence and
clinical significance of antineutrophil cytoplasmic antibodies in
Churg-Strauss syndrome. Arthritis Rheum. (2005) 52, 2926—
2935.

155

10.

11.

12.

13.

14.

20.

21.

22.

23.

Falk R.J., Jennette J.C.: Anti-Neutrophil
Autoantibodies with Specificity for Myeloperoxidase in

Cytoplasmic

Patients with Systemic Vasculitis and Idiopathic Necrotizing
and Crescentic Glomerulonephritis. N Engl J Med. (1988) 318,
1651-1657.

Lionaki S., Blyth E.R., Hogan S.L. és mtsai.: Classification
of antineutrophil cytoplasmic autoantibody vasculitides: The
role of antineutrophil cytoplasmic autoantibody specificity for
myeloperoxidase or proteinase 3 in disease recognition and
prognosis. Arthritis Rheum. (2012) 64, 3452-3462.

Soderberg D., Segelmark M.: Neutrophil Extracellular Traps in
ANCA-Associated Vasculitis. Front Immunol. (2016) 7, 256.
Fijolek J., Wiatr E.: Antineutrophil cytoplasmic antibodies —
their role in pathogenesis, diagnosis and treatment monitoring
of ANCA-associated vasculitis. Cent Eur J Immunol. (2020)
45, 218-227.

Lally L., Spiera R.: Current Therapies for ANCA-Associated
Vasculitis. Annu Rev Med. (2015) 66, 227-240.

Moosig F, Holle J.: Current treatment of eosinophilic
granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss syndrome. Z
Rheumatol. (2019) 78, 333-338.

Faverio P, Bonaiti G.: Mepolizumab as the first targeted
treatment for eosinophilic granulomatosis with polyangiitis: a
review of current evidence and potential place in therapy. Ther
Clin Risk Manag. (2018) /4, 385-396.

Marzano A.V., Raimondo M. G.: Cutaneous Manifestations of
ANCA-Associated Small Vessels Vasculitis. Clin Rev Allergy
Immunol. (2017) 53, 428-438.

Silva F, Pinto C., Barbosa A. és mtsai.. New insights in
cryoglobulinemic vasculitis. J Autoimmun. (2019) /05, 102313.
Nagy G.R., Kemény L., Bata-Csorgé Z.: Neutrophil-to-
lymphocyte ratio: a biomarker for predicting systemic
involvement in adult IgA vasculitis patients. J Eur Acad
Dermatology Venereol. (2017) 37, 1033-1037.
LJ, C, Medina G.
Hypocomplementemic urticarial vasculitis syndrome. Curr
Rheumatol Rep. (2009) /7, 410-415.

Prendecki M., Pusey C.: Plasma exchange in anti-glomerular
basement membrane disease. Presse Med. (2019) 48, 328-337.
Verdoni L., Mazza A., Gervasoni A. és mtsai.: An outbreak of

Jara Navarro és  mtsai.:

severe Kawasaki-like disease at the Italian epicentre of the
SARS-CoV-2 epidemic: an observational cohort study. Lancet.
(2020) 395, 1771-1778.

Oates-Whitehead R.M., Baumer J.H., Haines L. és mtsai.:
Intravenous immunoglobulin for the treatment of Kawasaki
disease in children. Cochrane Database Syst Rev. (2003) 4,
004000.

Wardle A.J., Connolly G.M., Seager M.J.,
Corticosteroids for the treatment of Kawasaki disease in
children. Cochrane Database Syst Rev. (2017) /, CDO11188.
Criado PR., Marques G.F, Morita T.C.A.B., és mtsai.:
Epidemiological, clinical and laboratory profiles of cutaneous

és mitsai.:

polyarteritis nodosa patients: Report of 22 cases and literature
review. Autoimmun Rev. (2016) /5, 558-563.

Kawakami T., Yamazaki M., Mizoguchi M., és mtsai.: High titer
of anti-phosphatidylserine-prothrombin complex antibodies in
patients with cutaneous polyarteritis nodosa. Arthritis Care Res.
(2007) 57, 1507-1513.



2021.97/3. 151-156

24.

25.

26.

Gilden D., White T., Khmeleva N. és mtsai.: Prevalence and
distribution of VZV in temporal arteries of patients with giant
cell arteritis. Neurology. (2015) 84, 1948—1955.

Kim B., LeBoit PE.: Histopathologic features of erythema
nodosum--like lesions in Behget disease: a comparison with
erythema nodosum focusing on the role of vasculitis. Am J
Dermatopathol. (2000) 22, 379-390.

Kavand S., Lehman J.S., Gibson L.E.: Granuloma Faciale and
Erythema Elevatum Diutinum in Relation to Immunoglobulin
G4-Related Disease: An Appraisal of 32 Cases. Am J Clin
Pathol. (2016) 145, 401-406.

27.

28.

Majesky M.W.: Developmental Basis of Vascular Smooth
Muscle Diversity. Arterioscler Thromb Vasc Biol. (2007) 27,
1248-1258.

Meyts 1., Aksentijevich 1. Deficiency of Adenosine Deaminase 2
(DADAZ2): Updates on the Phenotype, Genetics, Pathogenesis,
and Treatment. J Clin Immunol. (2018) 38, 569-578.

Erkezett: 2021.04.27.
Kozlésre elfogadva: 2021.05.04.

A Boérgyogyaszati és Veneroldgiai Szemle Szerkesztdsége fenntartja maganak a jogot
a hirdetések és szponzoralt kozlemények elfogadasara, de ezek tartalmaért semmilyen kortiilmények kozott
nem vallal felel6sséget.
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