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Vasculitis:
az erek falának gyulladásos infiltrációja
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Vasculitis alakulhat ki

• Malignus tumorokban

• Infectiókban

• Autoimmun kórképekben

• Gyógyszer-vegyszer hatás következtében



Amouei et al. Insights into Imaging (2022) 13:143



Domináns ér Primaer Szekunder

Nagy arteriák Óriás sejtes arteritis
Takayasu arteritis

RA-hoz, infekcióhoz társuló 
aortitis (syphilis, TBC)

Közép nagy arteriák Klasszikus polyarteritis nodosa Hepatitis B asszociált PAN

Kawasaki betegség

Kiserek és közép nagy 
arteriák

Polyangiitis granulomatosa (korábban: 
Wegener granulomatosis) *
Churg-Strauss syndroma*
Microscopicus polyangiitis*

Vasculitis secondary to
rheumatoid arthritis, systemás
lupus erythematosus, Sjögren
syndroma, gyógyszerek, infectiók
(pl. HIV)

Kiserek Henoch-Schönlein purpura Gyógyszerek

Cyroglobulinaemia Hepatitis C asszociált

Cutan leucocytoclasticus angiitis Infectio

*ANCA asszociált betegségek.
PAN: polyarteritis nodosa; RA, rheumatoid arthritis.

A vasculitis syndromák osztályozása



Vasculitis észlelése során megválaszolandó kérdések
• Mi a diagnózis?

• Melyik erek érintettek?
• A folyamat mely szervekben okoz működészavart?

• Aktív-e a folyamat? 
• Általános tünet: láz, hőemelkedés észlelhető-e?
• Van-e gyulladásos laboratóriumi eltérés (gyorsult Westergreen, 

emelkedett CRP)?
• A complement szintek csökkentek-e?

• Van-e olyan szervi manifesztáció, ami megfelelő kezelés nélkül súlyos 
tüneteket okozhat?

• A kórlefolyás során várható-e a olyan új szervi manifesztáció jelentkezése, 
ami rossz prognózist okoz?

• Van-e esetleg vasculitist kiváltani képes valamilyen szekunder betegség 
(infekció, neoplasma, gyógyszer-vegyszerhatás) a háttérben? 

(Gyulladásos betegség) aktivitás ↔  (Irreverzibilis) károsodás



Az ANCA-asszociált vasculitisek új 
klasszifikációja és terápiás ajánlása

• Szamosi Szilvia, Végh Edit, Bodoki Levente, Horváth Ágnes, Pethő 
Zsófia, Tari Dóra, Szekanecz Zoltán, Szűcs Gabriella

• Immunológiai szemle 2022.04.: 43-56.



Diagnózis: 
Klinikai tünetek
- fáradékonyság, láz, fogyás, 
arthralgia, myalgia
- Krónikus rhinitis, sinusitis, 

laryngitis
- Pulmonáris hemorrhagia –

nehézlégzés, köhögés,  
haempotysis

- Granulomatosus
orbitális/retroorbitális
eltérések

- Purpurák, petechiák
- Rapid progresszív 

glomerulonephritis: 
proteinuria, haematuria, 
hypertenzió

- Mononeurotis multiplex



Diagnózis: 

- Biomarkerek - Indirekt immunfluorescencia, ELISA 

• Citoplasmatic pattern: c-ANCA (PR3 ANCA)

• Perincuclear pattern: p-ANCA (MPO ANCA)

Pozitív lehet: infektív endocarditis, colitis
ulcerosa, pseudomonas + cystás fibrosis

- Képalkotók: mellkas rtg, CT

- Biopszia: vese, tüdő, bőr, FOG eltérésből 

Szövettan: akut - fibrinoid necrosis és gyulladás a 
kiserekben, olykor thrombosis kíséretében. 

Krónikus: transmurális hegesedés, elasticus lamina
interna elvesztésével.



ANCA asszociált vasculitis prevalencia: 48-184 eset / millió  
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Nekrotizáló granulomatózus
eosinophil sejtekben gazdag 
gyulladás. A légutak gyakran 
érintettek beleértve a nasalis
polypusokat is. Eosinpophilia. 



Pathomechanizmus

Mikrovasculáris
endothelialis gyulladás

Extravasculáris gyulladás

Szöveti destrukció

Fibrosis

Funkció kiesés



Rizikófaktorok

Környezeti

• S. aureus orrüregi hordozása – magasabb GPA relapszus ráta

• Szilícium-dioxid expozícó (pl. cement) – MPO-AAV

• Peszticidek

• UV sugárzás

• Dohányzás

• Kokain

Genetikai
SERPINA1 (alfa1-tripszin)/ PRTN3 (PR3) – mutációjuk magasabb PR3 
szinthez vezet, mely PR3 tolerancia elvesztéséhez vezethet



Pathogenesis

Z Rheumatol 2022 81:270–279









Klasszifikáció

• Kisérvasculitis diagnózisa már megtörtént

• Alernatív diagnózisok kizárásra kerültek

• Klinikai + képalkotó/laboratóriumi/hisztológiai kritériumok

• Súlyozás jelentőség szerint
• Pozitív (támogató) krétriumok

• Negatív (ellene szóló) kritériumok

Semin Immunopathol 44, 325–345 (2022).
Arthritis & Rheumatology
Vol. 74, No. 3, March 2022, pp 386-406



Klasszifikáció

• GPA
• Pozitív pANCA vagy anti-MPO antitest -1
• Vérkép eosinophilszám ≥ 1x109/l -4

• MPA
• Orr érintettsége -3
• Pozitív cANCA vagy anti-PR3 antitest -1
• Vérkép eosinophilszám ≥ 1x109/l -4

• EGPA
• Pozitív cANCA vagy anti-PR3 antitest -3
• Haematuria -1



Patogenezis

Semin Immunopathol 44, 325–345 (2022).



Nat Commun. 2019; 10: 5120.

Genome-wide
association
study

Front Immunol. 2021; 12: 801897.

Gal-10 - BVAS



ILD – ANCA asszociált vasculitisekben

• granulomatosis with polyangiitis (GPA) - 20 - 30%
• Cavitated and noncavitated nodules 40-89%
• Consolidations 30%
• Ground glass opacities 25-50%
• Diffuse alveolar haemorrhage 5-10%

• microscopic polyangiitis (MPA) - 40 - 70%
• Diffuse alveolar haemorrhage 10-55%
• Uni- und bilateral pulmonary infiltrates 26-92%
• Lung fibrosis / interstitial abnormalities 32-90%

• eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA) - 30 - 40%
• Asthma 95%, kontrollált EGPA mellett is aktív 45%
• Eosinophilic pneumonia 38-75%
• Consolidations/Nodules 11-89%
• Ground glass opacities 39-99%
• diffuse alveolar haemorrhage 3-8%

• ILD:
• MPO-ANCA: 70% 
• Pr3-ANCA: 30%

• Mortalitás ILD-vel: 2-4x Sebastiani M et al, Clinical and Experimental Rheumatology 2020, 221-231.



ILD – ANCA asszociált vasculitisekben

• Usual interstitial pneumonia (UIP) - 45.8%,

• probable UIP - 4.2%

• indeterminate UIP - 8.3%

• alternate diagnosis - 41.7%
• chronic hypersensitivity pneumonitis-like pattern - 25%

• nonspecific interstitial pneumonia-like pattern - 12%

• cryptogenic organizing pneumonia-like pattern - 4%

Kwon M et al, Journal of Clinical Rheumatology: 2021 - 324-330.



Túlélés

28

Medicine90(1):19-27, January 2011.

Rosszabb prognózis:
-idősebb kor
-ILD
-VTE
-arteritis a vesebiopsziában

J Am Soc Nephrol . 2021 Sep;32(9):2362-2374.
Rheumatology (Oxford) 2021; 60: 4654-61.



Biomarkerek – aktív nephritis AAV-ben
CD163

scavanger receptor –
monocita/makrofág specifikus
korrelál makrofág aktivációval

J Am Soc Nephrol. 2021 Nov;32(11):2920-2932.



Biomarkerek

• YKL-40
• Anti-apoptotikus folyamatok

• Astrociták migrációs faktora

• Makrofágok, chondrociták, synoviális sejtek, neutriofilek

Arthritis Res Ther. 2021; 23: 77.



Terápia

Indukciós terápia: 
- Célja 3 hónapon belüli remisszió
- Minél korábban
- Egyidejű infekciók kizárása szükséges.

Szteroid: 1mg/ttsk prednisolon per os/ i.v.

Fenntartó kezelés: 



Kezelés

Immunológiai szemle 2022.04.: 43-56.



Kezelés - EGPA

Arthritis Care & ResearchVol. 73, No. 8, August 2021, pp 1088–1105



Kezelés - fogalmak

Arthritis Care & ResearchVol. 73, No. 8, August 2021, pp 1088–1105



The 2022 EULAR 
algorithm for 
treatment of 

granulomatosis 
with polyangiitis 

(GPA) or 
microscopic 
polyangiitis 

(MPA). 

Bernhard Hellmich et al. Ann Rheum Dis 2024;83:30-47



The 2022 
EULAR 

algorithm 
for 

treatment 
of 

eosinophil
ic 

granuloma
tosis with 
polyangiiti
s (EGPA). 

Bernhard Hellmich et al. Ann Rheum Dis 2024;83:30-47



Szteroid csökkentés

• 130 AAV beteg retrospektíve
• 70 GPA +60 MPA
• 76 beteg GC < 7.5 mg, 6 mo
• 54 beteg GC ≥ 7.5 mg, 6 mo

• Kiindulás azonos
• Aktivitás
• báziskezelések

Rheumatol Int. 2021; 41(2): 431–438.



Szteroid csökkentés

JAMA. 2021. 1;325(21):2178-2187.

• multicenter, open-label, randomized, noninferiority trial.

• 140 új AAV beteg indukciós kezelése

• rituximab (375 mg/m2/wk, 4 doses)

• prednisolone (0.5 mg/kg/d), n= 70

• prednisolone (1 mg/kg/d), n= 70

• 6 hónap

• remisszió

• 49 (71.0%) beteg a csökkentett

• 45 (69.2%) beteg az alap dózisúban

• Súlyos AE:

• 21 AE 13 betegben (18,8%) a csökkentett dózisnál

• 41 AE 24 betegben 36,9%) az alapdózisnál

• p=0,02



Szteroid csökkentés

• Avacopan
• C5a receptor antagonista
• Kis molekula, p.o. szedhető
• Neutrofil kemotaxist és aktivációt blokkolja

• Elfogadva
• FDA 2021.10.
• EMA 2022.01.

• Prednisolonnal szemben
• Avacopan 2x30mg/die 52 hétig
• Prednisolon 60mg, 21. hétre leépítve

• Báziskezelés
• CYC 15mg/tskg iv. 2-3 hetente 6x, majd AZA 2mg/tskg
• CYC 2mg/tskg p.o.
• Rtx 375mg/m2/hét i.v. 4 héten át

• 331 beteg 143 centrumból

N Engl J Med. 2021, 18;384(7):599-609



Avacopan

N Engl J Med. 2021, 18;384(7):599-609

Inferiority p=0,49

Superiority p=0,007

Bármely súlyos, de nem az alapbetegség aktiválódásából származó AE:
33%-kal magasabb volt Prednizolon csoportban



Arthritis Care & Research. 2021, 9: 1372–1378

phase IV, multicenter, prospective, observational study

Rtx – hosszú távú hatások - RaVeR

Súlyos fertőzés AAV: IR of 7.11 per 100 Pys
Súlyos fertőzés RA:    IR of 7.6 per 100 PYs – Sunstone registry



Arthritis & Rheumatology 2021, 4: 641–650

SROT=≥6  egymáskövető hó GC és IM terápia leállítása után – 259/795 beteg (33%)

Rtx – hosszú távú hatások - FVSG 

Indukció
3 év SROT: CYC= 26% vs Rtx 24%
5 év SROT: több CYC  (9 vs 6)

Fenntartó
3 év SROT: Rtx 30% vs egyéb 20%

vs AZA  20%
vs Mtx 17%



Front Med (Lausanne). 2021; 8: 609924.

Remisszió indukció MMF-vel? 



Nature Reviews Rheumatology | Volume 21 | July 2025 | 396–413



Birmingham Vasculitis Activity Score (BVAS)

Five factor score (FFS) 1996.

Betegségaktivitás követése



• Sort Form Health Survey (SF36)
• EuroQol-5 (EQ5)
• Health Assesmetn Questionaire (HAQ)



26% 14% 13%





Am J Respir Crit Care Med. 2024 May 1;209(9):1141-1151

Alveolar Hemorrhage in AAV

• DAS vs no-DAS
• Fiatalabbak
• Gyakrabban PR3-ANCA+
• Gyakoribb relapsus

• PLEX vs. no-PLEX
• Halál – 8% vs 15% - HR 0,52 

• Csökkentett szteroid vs standard
• 13% vs 10% - HR 1.33



Joint Bone Spine. 2023 Dec;90(6):105609 - metanalízis

Terhesség AAV-ben

• The prevalence of pre-term 
delivery - 18% (CI: 0.10-0.30, 
P=non-significant), 

• IUGR neonates -20% (CI: 0.11-0.33, 
P=non-significant)

• Disease flare 28% (CI: 0.09-0.59, 
P<0.01)



Anti-glomeruláris bazálmembrán vasculitis (Goodpasture)

• Incidencia: 1-2/1 millió /év
• GN-ek 1-5%-a
• Féldholdképződéssel járó

nekrotizáló GN-ek 20-30%-a
• Pulmo-renalis sy 10-20%-a
• 3. évtized
• Férfi túlsúly
• 50%-ban ANCA is+ (MPO)
• 30-40% intenzív ellátásra
• 70-80% dialízisre
• Csoportosítás

• Betegség- vese
• Szindróma- vese+tüdő (40-60%)
• Izolált tüdő – 10%



Kryoglobulinaemiás vasculitisek

HCV – 40-60%
Egyéb krónikus infekció – 15-25%
Egyéb szisztémás betegség – 10-20%

Z Rheumatol 2022 · 81:300–304



• Lefolyás
• 50% benignus
• 30% súlyos
• 20% malignoma háttér dominál

• Kezelés
• 2 év antivirális terápia

• 80%-ban HCV- lesz
• 70%-ukban kryoglobulin eltűnik
• 20%-ban magas marad

• 90%-uk klinikai remisszióban 
lesz

• Szteroid
• DMARD
• Plazmaferezis
• Rtx

Kryoglobulinaemiás vasculitisek



Kryoglobulinaemiás vasculitisek

Clinical Rheumatology September 2022



IgA vasculitis (Henoch-Schönlein)

• Incidencia:
• Gyerekkor (5-8 évesek): 30-260/1millió/év
• Felnőttkor (40-60 évesek): 1-18/1millió/év
• Férfi>nő

• Kiváltó:
• Fertőzés felsőlégúti 30-40%
• Fertőzés GI (HP) 20-30%
• Gyógyszerek 20%
• Malignómák 10%

• Szövettan:
• Leukocitoklasztikus vaszkulitisz
• IgA (+C3) depozíció

• Bőrben
• Mesangiumban

• Szervek – bőr 80-100% izület 90% vese 70%, GI 50%

• Dialízis
• Gyerekkorban 8%
• Felnőtteknél 18%

Z Rheumatol 2022 · 81:305–312



IgA vasculitis (Henoch-Schönlein)



IgA vasculitis (Henoch-Schönlein)

Z Rheumatol 2022 · 81:305–312



Hypokomplementemiás ulticaria vasculitis
• Incidencia: 1-2/1millió/év

• Átlagos életkor: 50. év

• Nő:férfi= 8:1

• Lefolyás

• 4-8 hét alatt szűnik egy epizód

• 30-40%-ban egy év alatt megszűnik

• 2-10%-ban válik krónikussá

• Anti-C1q antitest pozitivitás 50-100%

• >24h át megmaradó ulticariák

• Leukocitoklasztikuss vaszkulitisz

• GN

• Membranózus

• Mesangioproliferatív



Hypokomplementemiás ulticaria vasculitis

Int J of Women’s Dermatology 7 (2021) 290–297





Frontiers in Medicine 2022 10.3389



Internal and Emergency Medicine (2021) 16:831–841

Leukocytoclastic vasculitis
palpable purpura

inflammatory infiltrate is
composed
of neutrophils with
fibrinoid necrosis and
disintegration of nuclei
into fragments
(“leukocytoclasia”).



Összefoglalás

• Olvassunk – mindig van új adat

• Fontos új adatok vannak
• Patogenezis
• Klasszifikáció
• Rizikóbecslés
• Kezelés

• Szteroid spórolás előtérbekerülése

• RCT vs RWE



Köszönöm a figyelmet!


