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Degenerativ érbetegségek

 Arteriosclerosis — az erfal szerkezeti és mechanikai tulajdonsdagainak chronicus
megvaltozasaval jaro degenerativ (elfajuldsos) elvaltozasok gytijtofogalma
(érkeményedés/érelmeszesedés, illetve felpuhuldas)

* Atherosclerosis — erfalkeményedés az elasticus és kozepnagy muscularis
litoerekben

* Arteriolosclerosis — érfalkeményedes a kis muscularis iitéerekben és
arteriolakban

* Monckeberg-féle mediasclerosis — sajatos tipusu érfalkeményedes

e Erelvaltozasok diabetes mellitusban
e Aneurysmak

e Erfalszétvalas (dissectio)
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Erkeményedés
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A keringési megbetegedésekben elhunytak megoszlasa (2000;
Magyarorszag)

Ischaemias
szivbetegség 18939
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Az érkemenyedés halalokkent

a nyugati vilagban az esetek

50%0.itun

fordul elo.

Erkeményedés fiatalokban

Enos WF et al.: Coronary disease among United States soldiers killed in
action in Korea: preliminary report. JAMA 1953, 152: 1090-1093.
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MAJOR LIPIDS | MAJOR APOPROTEIN(S)
’ e
/Zsiranyagcsere
{ Chylomicron 80-95% TG C proteins, Al, All, B48
80-500 nm (dietary)
)
VLDL 45-65% TG C proteins, B48, E
30-80 nm (endogenous) :
25% cholesterol
|
&
9
IDL 45% cholesterol B100, E
30 nm ;
»
. :
LDL 70% cholesterol B100
15-25 nm : :
@ ® ',
HDL <25% cholesterol Al, All
5-12 nm .
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/Zsiranyagcsere
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LDL LDL receptor

Capillaries Capillaries

_ —— —tb Plasma
Lipoprotein I'ipase Lipoprotein lipase LCAT

-
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Az ép endothel funkci61

& Nonadherens, nonthromboticus érbelfelszin biztositasa

Szabalyozza

= az ¢rfal permeabilitasat

= az érfal fibrinolyticus és alvadasi jellemzoit

= a leukocytak és thrombocytak kitapadasat (in. homing)
-

zsir oxydatiot
Un. chemoattractansok termelése
Simaizomsejtekre kifejtett proliferatios hatas
Extracellularis matrixkomponensek termelése

Anyagcsere tevékenység (pl. LDL-oxydatio)

& & & & &

A erek rugalmassaganak (elaszticitas, értonus NO, PGI,, endothelin,
angiotensin Il, TXA, altal) és szerkezetének (pl. basalmembran) fenntartasa

Gyulladasos és immunologiai valaszreakcidok véghezvitele

2,
>
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Monocytak/macrophagok funkcio1

Az atherogenesis kozponti fontossagu sejteleme

Részvétel a zsiranyagcsereben
- Oxydatio .
= Extracellularis zsiranyagok felvétele €s habsejtek képzdodése

Rendkiviil nagyszamu cytokin és novekedési faktor termelése

- Novekedés-stimulansok: GM-CSF, M-CSF, HB-EGF, IGF-1, VEGF, bFGF,
TGFa, PDGF, IL-2

= Novekedés-gatlok: IL-1, TNFa, TGF

- Chemoattractansok: MCP-1, oxLDL

Antigen presentatio T-sejtek szamara

‘Scavanger’ (utcasepr0) szerep karos anyagok eltavolitasara/semlegesitésere
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Simaizomsejtek funkcioi
Ket eltérd phenotipus: (a) contractilis, (b) syntheticus

Contractilis phenotipus

= (Gazdag myofilamentumokban
- Kiegyensulyozott zsirfelvétel €s -leadas: nincs lipid accumulatio, nincs
habsejtképzddes

Syntheticus phenotipus

= Gazdag durva felszinli endoplasmas reticulumban (RER)

= Cytokin stimulusra (PDGF, bFGF, TGFR) extracellularis
matrixkomponensek termelése, és LDL-, ill. ‘utcaseprd’-receptorok
expressioja >>

- >> kiegyensulyozatlan zsirfelvetel €s -leadas: lipid accumulatio és
habsejtképzddes

Vandorlas a mediabol az intimaba
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Atherogeneticus elméletek

A ‘sériilésre adott valasz’ (‘response to injury’) elmélete
Lipid elmélet
A monoklonalis novekedes elmélete

Thrombogén elmélet

& & & & &

Gyulladasos-fertdzéses, 1ll. autoimmun elmélet
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A ‘sériilésre adott valasz’ (‘response to injury’) elmélete

& Roviden: Az atherogenesis az érfal barmilyen jellegii karosité behatasra adott
stereotyp ellenreakcidja, amely jellegzetes €rfalelvaltozast eredményez: az
érkeményedéses plakk kialakulasat.

& Definicio: Az érkeményedéses plakk degenerativ tipusu, koriilirt érfal-
megvastagodas, amelyet plakkonként valtoz6 aranyt intramuralis lipid
akkumulacié és kotoszovet szaporulat jellemez. A plakk-képzddés kezdetben a
fokozatosan vastagodo intimara szoritkozik, és még nem okozza az eredeti
falszerkezet valtozasat; késébb azonban a plakk raterjed a médiara is, €s elmosva e
két réteg hatarat elfoglalja azokat, egyszersmind az érfal mélyrehat6 atalakulasat
(remodellingjét) idézi el6. 4 fobb kovetkezmények. az érfal eredeti (a)
morphologiai 6sszetételének, (b) elast1c1tasanak (szélkazan funkci6 — érfal-
keményedés vagy -puhulas), (c) ateresztoképességének (megvaltozott
hemodinamika) karosodasa.

& Karos behatasok

sejtbiologiai

geometrial

mikroanatomiai (‘progression-prone’ vs. ‘progression-resistant’ helyek)
mechanikai-haemodynamikai

mikrokornyezeti

& Lehetséges hattér
= 3 gazdaszervezet genetikai constitutioja
= a vérosszetevok kémiai constitutioja

LA S S A £

Semmelweis Egyetem

http://semmelweis.hu




A plaque-képzodés haemodinamikai tényezoi

¢relagazodasok
(an. flow dividers):
orvenylg aramlas

PSP . @ csokkent
orveénylo aramlas >>

nyiroerdk
a verelemek meglassult haladasa egy adott
crfalszakasz felett >>

az atherogen tényezok megnyult behatasi ideje
az adott ¢rfalszakaszon

Egyszerli korbonctani megfigyelés:
az atherosclerosis mindig sulyosabb érelagazodasok kornyezetében
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A ‘sériilésre adott valasz’ (‘response to injury’) elmélete

G

G

Kozponti koroki jelenség: az endothel fokalis aktivacidja és reaktivitidsanak, anyagcseré-
jének atallitddasa az atherogenesis és a plaque-képzodés kezdeti 1épése.

Endothel stimulatio
- A zsiranyagcsere valtozasa (0XLDL-produkcid!)

- Biologiailag aktiv molekuldk termelése (chemoattractansok, mitogének, novekedés-regulatorok,
NO, adhesioés molekulak, thrombogén faktorok)

Ezen elmélet szerint...

- Endothel stimulatio >>

- Kering0 sejtelemek kitapadasa és intimalis felszaporodasa: leukocytak, thrombocytak,
monocytak, T-lymphocytak

= Fokozott endothel permeabilitas: zsiranyagok intimalis felszaporodasa >>

Media eredetli simaizomsejtek bevandorlasa az intimaba a membrana elastica interna-n
keresztiil, ill. az intimalis simaizomsejtek szaporodasa >> phenotipus valtas contractilisbol
syntheticus tipusra >> extracellularis matrixkomponensek termelése (leginkabb kollagén)

= Monocytak atalakulasa macrophagokka + syntheticus simaizomsejtek: extracellularis lipidek
felvétele >> habsejt kepzodés

(

A plaque stabilitasat a plaque egyes 0sszetevdi hatarozzak meg: a plaque zsirmagjanak
nagysaga, a sejtelemek proteolyticus enzymeinek aktivitasa, a rostos sapka meszesedése
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Endothelsejt-karosodast/aktivacidt okozo tényezok

Atherosclerosis

/

Hyperlipidaemia

Diabetes mellitus \
\

Hypertonia

Thrombosis
Endothel —
_ dysfunctio/ ,
Immunreactio aktivacio ——— Gyulladasok

e AN

Vasospasmus Reperfusios-
karosodas
Periférias érbetegség Reocclusio
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Hem medialta cytotoxicitas: oxydativ stressz —
az endothelkarosodas egyik fajtaja

Ujonnan felismert, ubiquitaer endothelkarosodasi mechanizmus

A vorosvértestekbdl kiszivargé haemoglobin a plasmaban oxydalddik >> ferri-
v. methaemoglobin képzddik >> a hem felszabadul fehérjeburkabol

A szabad hem, ill. hem-Fe az endothel szamara toxicus — mindkettd képes
szabadgyok-reactiokat katalizalni, és igy pl. aktivalt polymorphonuklearis
granulocytak (PMN) okozta sejtkarosodast potencirozni (az oxidansok medialta
cytotoxicitas felerOsitése) >> kiillonosen az ezen anyagok akcioradiuszaba keriilo
endothel van nagy veszélynek kitéve

A karosodas mechanismusa: az igen hydrophob hem minden sejtmembranon
akadalytalanul atjut >> a hem konnyt és spontan penetracioja endothelsejtekbe
>> a hem-Fe felszabadulasa — sejtmembrandsszetevok és athalado LDL-
molekulak oxydatiéjanak igen aktiv katalizatora >> oxXLDL keletkezése >> az
endothelsejtek tovabbi direkt cytotoxictasa és oxydativ stressze

A védelem mechanismusai: (a) haemopexin — extrém magas koncentracioju és
Kifejezett hem-koto képességti serumprotein, (b) haptoglobin, albumin —hem-

koto aktivitasu plasmaprotemek (c) intracellularis mechanismus — hem- -OXyge-

naz-1 (HO-1) és ferritin: a HO-1 feltdri a hem protoporphyrin gytirijét és

felszabaditja aktiv vastartalmat, az utobbit az antioxidans vastarolo fehérje, a
ferritin koti le
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Az atherogenesis resztvevo* - N %

r / 6

& 'V'O”OCWa \ % LDL, VLDL
Neutrophilek és e 8
thrombocytak el T

kltapad@p

Vérlemezkék

Simaizomsejtek
intimaba
vandorlasa

Interna
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Lipid elmelet

& Kozponti koroki jelenség: Zsiranyagok besziiremlése az érfal
rétegeibe.

%, Epidemiologiai, kliniko-pathologiai vizsgalatok
- Osszefliggés a teststly és az érelmeszesedés kozott
= LDL,VLDL 1, 1ll. HDL |: a plakk-képzddés fokozott kockazata

% Allatkisérletek (atherogén diéta)

%, Oroklott zsiranyagesere-zavarok

= Receptor megkevesbedés, 1ll. -hiany; génkarosodasok
= Familiaris hyperlipidaemia
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Lipid elmelet

& Ezen elmélet szerint. ..
- Zsiranyag-besziiremlés az intimaba >>

= Az intimaba vandorl6 monocytak/macrophagok LDL-
receptorai idovel telitddnek >> a zsirfelvételbe bekapcsoldodnak
az aspecifikus, un. ‘scavanger’ (utcasepro) -receptorok >> a
zsirfelvétel meghaladja a sejt anyagfeldolgozd képesseget >>
habsejt képzddés

= A makroszkdposan is lathato zsiros csik (fatty streak)
kialakulasa

= OXLDL-termelés >> endothel stimulatio oxydativ stressz altal
>> adhesi0s molekulak termelése és jjabb monocytak
kitapadasa
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A hyperlipoproteinaemiak genetikai hattere

Lipoprotein tipus Lipid tipus Genetikai karosodas

LDL Cholesterin LDL-Receptorgén
mutacioja

LDL & VLDL Cholesterin LDL-Receptorgén

& Triglicerid mutacioja

VLDL Triglicerid Lipoproteinlipaz-gén
mutacioja

VLDL & Triglicerid Apoprotein- vagy

Chylomicron & Cholesterin lipoproteingén
mutacioja
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A monoklonalis novekedés elmélete

Ezen elmélet szerint. ..

= A simaizomsejtek proliferatiéja monoklonalis lenne, mint a daganatokban —
ezt a feltevest nem sikertilt bizonyitani

Thrombogén elmélet

Ezen elmélet szerint. ..

- Erfali (nem feltétleniil occlusiv) thrombosis >> tovabbi keringd sejtes elem
odagylilemlése >> a vérrog szerviilése >> plakk-képzddés

= Mai felfogasunk szerint a thrombosis inkabb szévodménye, semmint kezdo
1épése az atherogenesisnek
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Az érkemenyedés fontosabb kockazati tényezoi
¢s ezek hatasai

Hyperlipidaemia L
Agyi keringészavarok

Hypertonia —
Dohanyzas —— Also végtagi érszukiilet
Elhizas

Ischaemiads szivbetegseg
Diabetes mellitus
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~Hyperhomocysteinaemia
orokletes, genetikai tényezok

— 23
- - -~




Fertozeses elmélet:
korokozok lehetseges szerepe az érkemeényedésben

Sokoldaluan vizsoalt
korokozok

Chlamydia pneumoniae
Helicobacter pylori??
CMV

Herpes simplex virus
Mycoplasma pneumoniae

Ujabban
Hepatitis A Virus
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Intracellularis pathogének

proinflammatoricus
prokoagulans hatas
proatherogen
<>
humoralis ¢és sejtes
reakciok
<>
autoimmunitas
(az un. anti-cholesterin
antitestek /ACHA/ felfedezése




Chlamydia Genus

C. trachomatis (1907)
. psittaci

. pneumoniae (1989)
. pecorum (1992)

OO0

JellemzOk: - magasan specializalt, Gram-negativ baktérium,;
- obligat intracellularis energia parazita
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Chlamydia pneumoniae:
az érkemenyedés koroki tényezoje?
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A korokozo kimutatasa plakkokban
immunhistochaemiai reakcioval
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A fontosabb kockazati tenyezok
hatdsa az erkeményedesre

Hyperlipidaemia Hypertonia Dohdnyzds A pathologiai Morphologiai
reakcio eltérés
+ + + Endothel --
dysfunctio
++ - - Lipid depositio Zsiros csik
+ + - Simaizom sejtek Atheromas
proliferdacidja, plakk
kotoszovet-
szaporulat
++ + - Plakkruptura, ill. Szovodményes
-thrombosis plakk
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Az érkemeényedes
elofordulasi gyakorisaga

@morai N egyes testtajakon

arterias | ——— (&) Vertebral, basilar,
and middle cerebra
arteries

(2) Proximal
coronary
arteries

(1) Modominal
aorta and
iliac arteries

(@) Thoracic aorta,
femoral and
popliteal
arteries

FIGURE 10-21
Sites of severe atherosclerosis in order of frequency.
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Az ¢érkemenyedes megjelenesi formai

~ 4

.

" .

“1
i (L PR

——ay

A

Kezdddo atherosclerosis: minimalis plakk,
0zel normalis viszonyok (pikrosyrius; 50x)

’

R L i
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A plakk-képzodés stadiumai

Korai 1€zio, intima megvastagodas
=
= l 3
g r r ‘ , H
, py Zsiros csik (‘fatty streak’) =
E < =
=
&
| Praeatheroma ’
e l
N
t R
K 2 Atheroma
3 l A
0 =)
r Fibroatheroma 4 z
= =1
= | =
= | Szévédményes elvaltozas, e
" haematoma-thrombus =
=3
g Fibrosus-meszes plakk @
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Az ¢érkemenyedes megjelenesi formai

Korai atheroscleroticus elvaltozas — AHA |.:
Intracellularis lipidhalmozddas (scanning-EM; 3000x)
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= N ' ‘ X g ' e M& .\.*., _
w Korai atheroscleroticus elvaltozas — AHA 1.

e
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A plakk-képzodés stadiumai

Korai 1€zio, intima megvastagodas
—
[=H
> | =
S . o , &
i g Zsiros csik (‘fatty streak’) =
E < =
| =
; 55
| Praeatheroma
X l
N
t .O
K 2 Atheroma
3 l ~
0 =)
r Fibroatheroma 4 z
= =1
= | =
= | Szévédményes elvaltozas, e
" haematoma-thrombus =
=
g Fibrosus-meszes plakk @
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Az ¢érkemenyedes megjelenesi formai

cus elvaltozas — AHA II.:
zsiros csik — makroszkopos kép
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Az ¢érkemenyedes megjelenesi formai
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-~ 0o x ~ ® — pm.

A plakk-képzodés stadiumai

A9 0C-0

Korai 1€zio, intima megvastagodas

l

Zsiros csik (‘fatty streak’)

Praeatheroma

A9 0€-0¢

Atheroma

l

Fibroatheroma

$9)UAUI)AUN T,

A

|

Szovodményes elvaltozas,

MO A9 OF

Y

haematoma-thrombus

A 4

Fibrosus-meszes plakk

A 4
A
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Az ¢érkemenyedes megjelenesi formai

Koztes (intermediaer) atheroscleroticus elvaltozas — AHA 111
praeatherom (Toluidinkék; 100x)

=
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A plakk-képzodés stadiumai

$9)UAUI)AUN T,

Korai 1€zio, intima megvastagodas
> l
N
; Zsiros csik (‘fatty streak’)
Praeatheroma
. l
.O
= Atheroma
D~
<
Fibroatheroma «
=
O~ l
= | Szévédményes elvaltozas,
= haematoma-thrombus
=
g Fibrosus-meszes plakk @
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Az ¢érkemenyedes megjelenesi formai

= Rostos sapka
~ . (an. fibrous

A

o o

-
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Az érkemenyedes megjelenesi formai

Rostos sapka
(an. fibrous cap)
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A plakk-képzodés stadiumai

Korai 1€zio, intima megvastagodas
=
T l =
@) - &
i g Zsiros csik (‘fatty streak’) =)
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o
| Praeatheroma ’
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% l 2
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Az erkemenyedes megjelenési forma1

; I\/Iembrana
elastlca

—AHAV.:
interna

fibroatheroma (Orcein; 50x)
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A plakk-képzodés stadiumai
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Az ¢érkemenyedes megjelenesi formai

A hasi aorta sulyos atherosclerosisa aneurysma képzédéssel
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Az ¢érkemenyedes megjelenesi formai
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Az ¢érkemenyedes megjelenesi formai

A hasi aorta stlyos atherosclerosisa: meszes-bevérzett plakkok
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Az atherosclerosis stadiumazi
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A szervek tartalékai az atherosclerosissal szemben

O A szdvetek ischaemias tir6képessége lassan kifejl6ds hypoxia esetén
& Az ellatd erek kozti kapesolatok (anastomosisok)

& Egyébként jelentéktelen kollateralis érkapcsolatok kiépiilése

& A Glagov-féle kompenzatorikus értagulat

& Zsirban gazdag plakkok megkisebbedése (pl. testsulyvesztéskor, éhezésben)
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Plakk-képzodés:
a Glagov-féle kompenzatorikus értagulat

(Glagov et al., 1995)
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Az érkeményedés klinikal megjelenési formai

Hallgat6zasi aramlaszorej az ersziikiilet felett (pl. a. carotis-szikiilet)
Gyengiilt pulsus

Ischaemias fajdalom

= Angina pectoris

= Angina abdominalis (jellemzden 10-15 perccel evés utan)

— mesenterialis thrombosis >> bélinfarctus

= Claudicatio intermittens (comb- és/vagy alszarfajdalmak jaraskor, amelyek megallasra
késztetnek)

— Gangraena pedis
= [schaemias colitis

& Az érintett szerv miikodészavara
= Ischaemias szivbetegség kifejlodése, agyi keringészavar
— Sziv- / Agyinfarctus
Ischaemias colitis
Renovascularis atherosclerosis >> szekunder hypertonia
= | eriche-syndroma (aortoiliacalis sztkiilet impotenciaval)

& & &
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Az érkemenyedes szovodmeényeti

Semmelweis Egyetem, Il.sz. Pathologiai Intézet,
Pathologiai Muzeum anyaga
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Aneurysma-tartalom:
thromboticus massza

A hasi aorta sulyos atherosclerosisa
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Az érkemenyedes szovodmenyel

Az intercostalis e Intima ruptura
erek szajadékai '

Semmelweis Egyetem,
1l.sz. Pathologiai Intézet, Pathologiai Muzeum anyaga
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Arteriolosclerosis
és hypertonia
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Hypertonia formak

& Primer /essentialis/ - az ok ismeretlen (az esetek 90-95%-a)

& Szekunder (a hattérben valamely kérallapot all — 5%)

& Benignus — kialakulas lassan, hosszabb iddn at (95%)

& Malignus — gyors kifejlodés, durva vérnyomasemelkedés (5%)

& WHO-meghatdrozas: a systemas vérnyomas huzamosan
140/90 Hgmm feletti
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Primer hypertonia

& kezdetben: volumen hypertonia, késébb: rezisztencia hypertonia

& Korfejlodés (pathogenesis)
= A sympaticus tonus talsulya
= A renin-angiotensin rendszer aktivalédasa

= Az endothel eredetli vasopressansok ¢és vasodilatatorok kézti kiegyensulyo-
zatlansag
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A primer (essentialis) hypertonia kialakulasa

STREiLE

A KOZPONTI IDEGRENDSZERRE
HATO SZEREK =)
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Szekunder hypertonia

& Renoparenchymalis hypertonia (glomerulonephritisek,
pyelonephritisek >> csokkent filtratio >> a renin-angiotensin
rendszer aktivalodasa)

Renovascularis hypertonia

Coarctatio aortae (hypertonia a stenosis feletti testrészekben)

Endokrin hypertonia (phaeochromocytoma, Cushing-syndroma,
Conn-syndroma)

& & &
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Mediasclerosis sec. Monckeberg

A kozepnagy alszarverderek erintettek
A media diffuz vagy fokalis meszesedése
Kiilonosen 50 €v feletti diabetes mellitus-betegek erintettek

A koroktan (aetiologia) ¢s a korfejlodés (pathogenesis) ismeretlen

& & & & ¢

Radiologiailag kimutathaté
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Mediasclerosis sec. Monckeberg
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Aneurysmak (érgurdélyok)
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Aneurysmak

Definitiok:
- Aneurysma: az ¢r eredeti atmerdjének 150%-at meghalado, kortilirt lumentagulat
- Ectasia: diffus értagulat

- Okok:
- atheroscleroticus érfaldegeneratio (atheromas falteriilet)
- az érfal fertdzéses gyulladasa (aneurysma mycoticum/infectivum)
- aneurysmaképzddés tertiaer syphilisben — aorta ascendens
- constitutionalis érfalgyengeség (1d. az un. bogyo-anurysmaknal)
- frauma
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Syphilitic -
aneurysm

Kawasaki
disease

Dissecting
hematoma
(aneurysm)

Vasculitis with
" aneurysmal
dilatation

Vasculitis with
aneurysmal
dilatation
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Valodi ¢s algurdelyok

(aneurysma verum vs. spurium)
Al= fusiformis; A2=saccularis, A3= bogyé-aneurysma, B= pseudoaneurysma; C= dissectio
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Aneurysmak

- Morphologia
- aneurysma verum (valodi aneurysma) — az aneurysma falaban érfalele-
mek felismerhetok. Formak: (a) orsé alaku (fusiformis) és (b) zsakszeri
(saccularis; ebben kiilon alcsoport: bogyo-aneurysmdak)
- aneurysma spurium (dlaneurysma) — a perivascularisan kialakul6 hae-
matoma kiviilr6l aneurysma benyomasat kelti. Ok: trauma, catheterezés.

- Szovodmeények:
- ruptura (minél nagyobb az aneurysma, annal nagyobb a vesz¢ly)
- szomszedos képletek (pl. csigolydk) usuratioja (nyomasi atrophia, ill.
erosio)
- thrombosis
- embolisatio
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Bogyo aneurysma a bal a. carotis

1 a intracranialis szakaszan, €pp
az agyalapi erekre valo oszlas elott



Saccularis aneurys
az aortaiven

Pathologiai Muzeum,
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A bal kamra postero-apicalis részének
kétharmadat elfoglalod oOridsi
. chronicus aneurysma
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Erfalszétvalas (dissectio)
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Erfalszétvalas (dissectio)

- Definitio: az érfal izomrétegeinek lapszerinti, hosszanti, nagy teriileti
szétvalasa, amely egy, az eredetivel parhuzamosan lefutd, masodlagos (al-)
lumen keletkezésével jar.

Korfejlédés (pathogenesis): az érfali rétegek szétvalasa kialakulhat
- szerkezeti gyengeség (Marfan-syndroma: az elasticus rostok
gyengesége ¢s mucoid anyag lerakodasa — degeneratio cystica
media Erdheim-Gsell)
- atherosclerosis (atheromatosus intimaplakkok az érbelhartya
repedésével és a véraram liiktetésének kovetkeztében ettdl distali-
san a degeneralt falrétegek szétvalasaval. Egy tjabb, distalisabb
intimarepedés a két lumen Gjraegyesitésevel jarhat, vagy ellenke-
z6leg, egy adventitialis repedés perivascularis vérémleny kialaku-
lasaval.)
- hypertensio talajan.
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Erfalszetvalas (dissectio)
Szovodmeények:
- az ellatott szerv Infarctusa
- érrepedés (ruptura) a kornyezo teriiletek bevérzésével (haematoma
retroperitoneale; haemascos; haematopleura; haemopericardium)
>> belso (el)vérzés (exsanguinatio)

Az aorta dissectio klinikai képe :

- rendszerint a 40-60. életév kozott. Marfan-syndromaban akar fiatal
Korban is.

- tapintassal: pulzal6 hasi terime

- panaszok: hirtelen, megsemmisito jellegii, késsztrasszerti mellkasi/
hasi fajdalom >> kovetheti akut has syndroma

- az aorta dissectiok veszélyesebb formaja a proximalis forma
(A tipus, vagy DeBakey 1. ¢és I1.)

- valamivel kevésbé veszélyes a distalis forma (B. tip./DeBakey 111.)

- a korai diagnozis lehetdve teheti a sikeres miitéti beavatkozast
(érprothesis beiiltetés)
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Vasculitisek
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A nagyerek vasculitisel

- Oriassejtes arteritis (arteritis temporalis)

- az 50. életéven tul; altalaban nokben; érintett erck: aorta és

nagy mellékagai, az a. carotis extracranialis agai (pl. a. tem-

poralis)

- oka ismeretlen (érfalstrukturak elleni immunpathogenesis

lehetséges)

- morphologia: segmentalis granulomatosus panarteritis érias-
sejtekkel és elasticus rosttormelékekkel; késobb érfalhegese-
des
- klinikailag fajdalmas érmegvastagodas; fajdalmak az arc- és
mandibulatajon; 1az; gyengeség; a nyak- €s valltajek 1zomfaj-
dalmai; az a. ophtalmica érintettsége esetén lataszavarok,
esetleg akar vaksag

Semmelweis Egyetem

http://semmelweis.hu



A nagyerek vasculitisel

- Takayashu-arteritis
- 40 év alatti nokben;
- érintett erek: aorta és elasticus nagyéragai — a klasszikus
topographia az aortaiv
- morphologia: szOvettanilag korai jel a vasa vasorum gyulla-
dasa; késObb hosszu ¢érszakaszok nem segmentalis, granulo-
matosus panarteritise oriassejtekkel; végiil érfalhegesedes; az
aortaiv mellékagainak eredésénel kialakulo falvastagodas ér-
sziikiiletet ¢s a felsO vegtagokban pulzusgyengeseget okoz
(an. pulseless disease)
- klinikailag: korai stadiumban altalanos 1dilt gyulladdsos
tiinetek (laz, gyengeség, sulycsokkenes); késO1 stadiumban az
erszukileti tiinetek dominalnak (szemészeti, idegrendszeri
elvaltozasok)
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A kozepnagyerek vasculitisel

- Polyarteritis (seu panarteritis) nodosa
- ¢érintett erek: a visceralis fOerek és elsddleges mellekagaik
(aa. mesenterica, lienalis, renalis, hepatica, coronaria, stb.)
- minden szerv erein kialakulhat (kivéve a tiidot)
- kiilonb6z0 koru érelvaltozasok egyazon iddben jelen lehetnek akar tobb
¢ren is: segmentalis, nodularis, necrotizalo panarteritis
- kezdetben az érfalstrukturak fibrinoid necrosisa, késobb fibrosisa; a nec-
roticusan karosodott érszakaszok aneurysmaszerlien kitagulnak: makrosz-
koposan gyongysorszerli megjelenes; szovodményként az érintett szaka-
szok thrombosisa lehetséges
- gyakorisagi csucs: fiatal felndttkor
- klinikailag laz, hasi és 1izomfajdalmak (gyakran melaenaval); késObb
occlusios tiinetek: kiilonbozo szervek infarctusai (tarka klinikai kep) >>
vesecrintettsegnel hypertonia
- immunsuppressiv therapiaval (corticosteroidok) az esetek 90%-aban
remissio €rhetd el
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A kozepnagyerek vasculitisel

- Kawasaki-arteritis

- Azsiaban, 5 év alatti gyermekekben fordul eld

- a visceralis verderek, leggyakrabban a koszorterek érintettek: segmentalis,
necrotizald panarteritis >> szivizominfarctus

- oka ismeretlen (felmeriil immunpathogenesis lehetdsége a T-sejtek és a macro-
phagok mikdodészavaraval )

- borpirral, nyalkahartya-gyulladassal, nyirokcsomd-megnagyobbodassal egyiitt:
un. mucocutan nyirokcsomo syndroma

- Morbus Biirger (thromangitis obliterans)

- sulyos dohanyos férfiakban, 40 év alatt, a (leggyakrabban als6) végtagok kis- €s
kozépnagy muscularis ereiben fordul el

- a dohanyzas valoszinill szerepe: a dohannyal szembeni hypersensitivitas

- segmentalis panarteritis thrombosissal, k€sobb intimafibrosis, thrombus szervii-
1és, recanalisatio

- a jelentkezd nyugalmi fajdalmak a kornyezd idegstrukturak érintettségét jelzik

- a dohanyzas abbahagyasa latvanyos javulast okoz

Semmelweis Egyetem
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A kiserek vasculitisel

- Schonlein-Henoch-puprura
- IgA-lerakodas a kiserekben
- a felsd légutak fertdzéses betegségevel kezdddik az 5. €letév koriil
- klinikailag: 14z, 1ziileti fajdalmak, bor purpurdk, melaena, haematuria, IgA -
nephropathia
- altaldban spontan gyogyul

- Wegener-granulomatosis
- a felsd ¢€s also 1égutak necrotizalo, granulomatosus gyulladasa
- emellett testszerte focalis, necrotizalo kisér-vasculitisek + glomerulonephritis
lehetseges
- a 40. ¢letév kornyeken jelentkezik, €s kezelés nélkiil 1 €éven beliil halalhoz vezet
- klinikailag: kétoldali, necrotizalé pneumonitis; chronicus sinusitis; nasopharyn-
gealis ulceratiok; vesekarosodas
- immunsuppressansok klinikai eredményt hozhatnak

- Churg-Strauf3-syndroma

- eosinophil, granulomatosus léguti gyulladas necrotizalo kisér-vasculitissel +
athma bronchiale
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A visszerek pathologiaja
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A visszérbillentylik miikodésének bemutatasa korabeli metszeten
(XVII. sz. Harvey, mestere Fabrizio d’ Aquapendente nyoman)
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Varicositas

- az alszarvénak tagulata

- a visszérbillentylk elégtelensége >> chronicus vénas insufficientia
- primaer varicositas (hormonalis viszonyok, munkakoriilmények)

- secundaer varicositas (pl. alszarvéna thrombosisban)

- phlebosclerosis (ismételt phlebitisek, drogfiiggdség esetén)

M¢élyvénas thrombosis

- alszarvénak, periprostaticus/periuteralis visszérfonatok
- klinikailag: végtagduzzanat és -fajdalom
- a kornyezo capillarisok dsszeesésekor: also végtagi sapadtsag (phlegmasia alba dolens)

- a kollateralis vénak érintettségekor: a teljes végtagelvezetés zavara (phlegmasia coerulea
dolens)

- kovetkezmények: propagatio; rethrombosis; thromboembolia; thrombus organisatio;
postthromboticus syndroma; ulcus cruris venosum
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Pylethrombosis: véralvadék a
V. portae-ban



Paradox embolisatio: egy trombembolus epp a jobb es bal pitvar kozti
nyitott foramen ovale-n valo léth@{: fazisaban
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Pathologiai Intézet

Anyelocs@ Vlsszertagulatal |
Lathato a nyéelkﬁhartya exoteljes
red6z6dése a kanyargos
submucosus vénak felett, egy

- helyen mucosa repedessel



Osophagus varixok a
nyelocsO harantmetszetén
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K0szonom a figyelmet.
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