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Vasculitis:
az erek falanak gyulladasos infiltracidja

Normal artéria Gyulladt artéria Elzarodott artéria Aneurysma
Normal véraramlas Csokkent véraramlas Nincs véraramlas

Langford 2010;. Gomez-Puerta & Bosch 2009;. Jennette et al. 1994



Vasculitis:
az erek falanak gyulladasos infiltracidja

Normal artéria Gyulladt artéria Elzarodott artéria Aneurysma
Normal véraramlas Csokkent véraramlas Nincs véraramlas

A

Aktivitas Karosodas

Langford 2010;. Gomez-Puerta & Bosch 2009;. Jennette et al. 1994



Vasculitis alakulhat ki

* Malignus tumorokban

e Infectiokban

* Autoimmun kérképekben

» Gyogyszer-vegyszer hatas kovetkeztében



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



A vasculitis syndromak osztalyozasa

Dominans ér

Primaer

Szekunder

Nagy arteriak

Orias sejtes arteritis
Takayasu arteritis

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

K6zép nagy arteriak

Klasszikus polyarteritis nodosa

Hepatitis B asszocialt PAN

Kawasaki betegség

Kiserek és kozép nagy
arteriak

Polyangiitis granulomatosa (korabban:

Wegener granulomatosis) *
Churg-Strauss syndroma*
Microscopicus polyangiitis*

Vasculitis secondary to
rheumatoid arthritis, systemas
lupus erythematosus, Sjogren
syndroma, gyogyszerek, infectiok
(pl. HIV)

Kiserek

Henoch-Schonlein purpura

Gyogyszerek

Cyroglobulinaemia

Hepatitis C asszocialt

Cutan leucocytoclasticus angiitis

Infectio

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




Vasculitis észlelése soran megvalaszolando6 kérdések

Mi a diagnozis?

Melyik erek érintettek?
A folyamat mely szervekben okoz mikodészavart?

Aktiv-e a folyamat?
« Altalanos tiinet: l1az, héemelkedés észlelhets-e?

« Van-e gyulladasos laboratoriumi eltérés (gyorsult Westergreen,
emelkedett CRP)?

* A complement szintek csokkentek-e?

Van-e olyan szervi manifesztacio, ami megfelel6 kezelés nélkul sulyos
tineteket okozhat?

A korlefolyas soran varhato-e a olyan Uj szervi manifesztacio jelentkezése,
ami rossz prognozist okoz?

Van-e esetleg vasculitist kivaltani képes valamilyen szekunder betegség
(infekcid, neoplasma, gyogyszer-vegyszerhatas) a hattérben?

(Gyulladdsos betegség) aktivitas <> (Irreverzibilis) karosodas




Az ANCA-asszocialt vasculitisek 1j

klasszifikacioja és terapias ajanlasa

* Szamosi Szilvia, Végh Edit, Bodoki Levente, Horvath Agnes, Peth6
/s6fia, Tari Dora, Szekanecz Zoltan, Sztics Gabriella

* Immunologiai szemle 2022.04.: 43-56.



Diagnozis:

Klinikai tiinetek

- faradékonysag, laz, fogyas,

arthralgia, myalgia

- Krdnikus rhinitis, sinusitis,
laryngitis

- Pulmonaris hemorrhagia -
nehézlégzés, kohogés,
haempotysis

- Granulomatosus
orbitalis/retroorbitalis
eltérések

- Purpurak, petechiak

- Rapid progressziv
glomerulonephritis:
proteinuria, haematuria,
hypertenzié

- Mononeurotis multiplex



Diagnoazis:

- Biomarkerek - Indirekt immunfluorescencia, ELISA
* Citoplasmatic pattern: c-ANCA (PR3 ANCA)
* Perincuclear pattern: p-ANCA (MPO ANCA)

Pozitiv lehet: infektiv endocarditis, colitis
ulcerosa, pseudomonas + cystas fibrosis

- Képalkotok: mellkas rtg, CT
- Biopszia: vese, tido, bbr, FOG eltérésbdl

Szovettan: akut - fibrinoid necrosis és gyulladas a
kiserekben, olykor thrombosis kiséretében.

Kronikus: transmuralis hegesedeés, elasticus lamina
interna elvesztésével.



ANCA asszocialt vasculitis prevalencia: 48-184 eset / millié




Kisér vasculitisek

Lupushoz tarsulé vasculitis,
Henoch-Schonlein purpura,

Paraneoplasias vasculitis
Goodpasture szindréma

Immun komplex

depozitum

Nincs immun
komplex depozitum

Vasculitis
Nincs asthma
Nincs granuloma

Microscopicus
polyangiitis (MPA)

Vasculitis
Nincs asthma
Granuloma

Polyangiitis
granulomatosa
(GPA; Wegener)

Eosinophilia
Asthma
Granuloma

Churg-Strauss
szindroma (eGPA)




Kisér vasculitisek

Lupushoz tarsulé vasculitis,
Henoch-Schonlein purpura,
Paraneoplasias vasculitis
Goodpasture szindréma

Immun komplex Nincs immun

depozitum komplex depozitum

Vasculitis Vasculitis Eosinophilia
Nincs asthma Nincs asthma Asthma
Nincs granuloma Granuloma Granuloma

Polyangiitis

o granulomatosa
polyangiitis (MPA) (GPA; Wegener) szindroma (eGPA)

Microscopicus Churg-Strauss

Nekrotizald granulomatozus gyulladas a
a felsé és also légutakban. Necrotizalo
glomerulonephritis, pulmonaris
haemorrhagia illetve ocularis vasculitis
szintén gyakori




Kisér vasculitisek

Lupushoz tarsulé vasculitis,
Henoch-Schonlein purpura,
Paraneoplasias vasculitis
Goodpasture szindréma

Immun komplex Nincs immun

depozitum komplex depozitum

Vasculitis Vasculitis Eosinophilia
Nincs asthma Nincs asthma Asthma
Nincs granuloma Granuloma Granuloma

Polyangiitis

o granulomatosa
polyangiitis (MPA) (GPA; Wegener) szindroma (eGPA)

Microscopicus Churg-Strauss

Nekrotizald arteritis, de nincs
granulomatosus gyulladas.
Glomerulonephritis és capillaritis: A
tud6ben és egyéb szervekben is
lehet.




Kisér vasculitisek

Lupushoz tarsulé vasculitis,
Henoch-Schonlein purpura,

Paraneoplasias vasculitis
Goodpasture szindréma

depozitum

Immun komplex Nincs immun

komplex depozitum

Vasculitis
Nincs asthma
Nincs granuloma

Microscopicus
polyangiitis (MPA)

Nincs asthma
Granuloma

Polyangiitis
granulomatosa
(GPA; Wegener)

Eosinophilia
Asthma
Granuloma

Churg-Strauss
szindroma (eGPA)

Nekrotizalé granulomatodzus
eosinophil sejtekben gazdag
gyulladas. A légutak gyakran
érintettek beleértve a nasalis
polypusokat is. Eosinpophilia.




Pathomechanizmus

Mikrovascularis
endothelialis gyulladas

v

Extravascularis gyulladas

v

Szoveti destrukcio

Y

Fibrosis

\

Funkcio kiesés




Rizikofaktorok

Kornyezeti

* S. aureus orruregi hordozasa — magasabb GPA relapszus rata
e Szilicium-dioxid expozico (pl. cement) — MPO-AAV

* Peszticidek

e UV sugarzas

* Dohanyzas

e Kokain

Genetikai
SERPINA1 (alfal-tripszin)/ PRTN3 (PR3) — mutacidjuk magasabb PR3
szinthez vezet, mely PR3 tolerancia elvesztéséhez vezethet



Pathogenesis

Z Rheumatol 2022 81:270-279



2022 AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY / EUROPEAN ALLIANCE OF ASSOCIATIONS FOR RHEUMATOLOGY
CLASSIFICATION CRITERIA FOR GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS

CONSIDERATIONS WHEN APPLYING THESE CRITERIA

» These classification criteria should be applied to classify a patient as having granulomatosis
with polyangiitis when a diagnosis of small- or medium-vessel vasculitis has been made

» Alternate diagnoses mimicking vasculitis should be excluded prior to applying the criteria

CLINICAL CRITERIA

Nasal involvement: bloody discharge, ulcers, crusting, congestion,

blockage, or septal defect / perforation +3
Cartilaginous invelvernent (inflammation of ear or nose cartilage, hoarse voice

or stridor, endcbronchial invalvement, or saddle nose deformity) +2
Conductive or sensorineural hearing loss +1

LABORATORY, IMAGING, AND BIOPSY CRITERIA

Fositive test for cytoplasmic antineutrophil cytoplasmic antibodies (cANCA)

or antiproteinase 3 (anti-PR3) antibodies +5
Pulmonary nodules, mass, or cavitation on chest imaging +2
Granuloma, extravascular granulomatous inflammation, or giant cells on biopsy +2
Inflammation, consolidation, or effusion of the nasal/paranasal sinuses,

or mastoiditis on imaging +1
Pauci-immune glomerulonephritis on biopsy +1
Fositive test for perinuclear antineutrophil cytoplasmic antibodies (pANCA)

or antimyeloperoxidase (anti-MPO) antibodies -1
Blood eosinophil count = 1 x10% liter -4

Sum the scores for 10 items, if present. A score of > 5 is needed for classification of GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS.



2022 AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY / EUROPEAN ALLIANCE OF ASSOCIATIONS FOR RHEUMATOLOGY
CLASSIFICATION CRITERIA FOR MICROSCOPIC POLYANGIITIS

CONSIDERATIONS WHEN APPLYING THESE CRITERIA

* These classification criteria should be applied to classify a patient as having microscopic polyangiitis
when a diagnosis of small- or medium-vessel vasculitis has been made

¢ Alternate diagnoses mimicking vasculitis should be excluded prior to applying the criteria

CLINICAL CRITERIA

Nasal involvement: bloody discharge, ulcers, crusting, congestion,
blockage or septal defect / perforation -3

LABORATORY, IMAGING, AND BIOPSY CRITERIA

Positive test for perinuclear antineutrophil cytoplasmic antibodies (pANCA)

or antimyeloperoxidase (anti-MPO) antibodies ANCA positive +6
Fibrosis or interstitial lung disease on chest imaging +3
Pauci-immune glomerulonephritis on biopsy +3
Positive test for cytoplasmic antineutrophil cytoplasmic antibodies (CANCA)

or antiproteinase 3 (anti-PR3) antibodies -1
Blood eosinophil count = 1 x10%/liter -4

Sum the scores for 6 items, if present. A score of =5 is needed for classification of MICROSCOPIC POLYANGIITIS.



2022 AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY / EUROPEAN ALLIANCE OF ASSOCIATIONS FOR RHEUMATOLOGY
CLASSIFICATION CRITERIA FOR EOSINOPHILIC GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS

CONSIDERATIONS WHEN APPLYING THESE CRITERIA

* These classification criteria should be applied to classify a patient as having eosinophilic granulomatosis
with polyangiitis when a diagnosis of small- or medium-vessel vasculitis has been made

e Alternate diagnoses mimicking vasculitis should be excluded prior to applying the criteria

CLINICAL CRITERIA

Obstructive airway disease +3
Nasal polyps +3
Mononeuritis multiplex +1

LABORATORY AND BIOPSY CRITERIA

Blood eosinophil count = 1 x10%/liter +5
Extravascular eosinophilic-predominant inflammation on biopsy +2
Positive test for cytoplasmic antineutrophil cytoplasmic antibodies (CANCA)

or antiproteinase 3 (anti-PR3) antibodies -3
Hematuria -1

Sum the scores for 7 items, if present. A score of = 6 is needed for classification of EOSINOPHILIC GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS.



Klasszifikacio

» Kisérvasculitis diagnozisa mar megtortént
 Alernativ diagnoézisok kizarasra kertiltek

* Klinikai + képalkot6/laboratoriumi/hisztologiai kritériumok
» Sulyozas jelent6ség szerint
* Pozitiv (tAmogato) krétriumok
* Negativ (ellene sz010) kritériumok

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



Klasszifikacio

* GPA
* Pozitiv pANCA vagy anti-MPO antitest
* Vérkép eosinophilszam = 1x10°/
* MPA
* Orr érintettsége
 Pozitiv cANCA vagy anti-PR3 antitest
* Vérkép eosinophilszam > 1x10%/I
* EGPA

* Pozitiv cANCA vagy anti-PR3 antitest
* Haematuria



Patogenezis

Table | Clinical Phenotypes, Genetic Polymorphisms and Biomarkers Associated with PR3 and MPO ANCA Subtypes

PR3 MPO
Proportion of patients with each clinical phenotype GPA 75% GPA 20%
thought to display ANCA subtype MPA 30% MPA 60%

EGPA 5% EGPA 45%

Genetic associations

Polymorphisms in HLA-DPF, PRTN3 and SERPINA|

genes

Polymorphisms in HLA-
DQ

Associated serum biomarkers

IL-6, GM-CSF, IL-15, IL-18, CXCLS8/IL-8, CCLI17/
TARC, IL-18BPF, slL-2Ro, NGFp

sILéR, sTNFRII, NGAL,
sICAM-|

Abbreviations: PR3, anti-proteinase 3 antibody; MPO, anti-myeloperoxidase antibody; GPA, granulomatosis with polyangiitis; MPA,

eosinophilic granulomatosis with polyangiitis; HLA, human leukocyte antigen.

microscopic polyangiitis; EGPA,

Semin Immunopathol 44, 325-345 (2022).




Genome-wide
association
study

Gal-10 - BVAS

Nat Commun. 2019; 10: 5120. Front Immunol. 2021; 12: 801897.



ILD - ANCA asszocialt 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%
o Asthma 95%, kontrollalt EGPA mellett is aktiv 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%

¢ Mortalités ILD-VQ]Z 2-4X Sebastiani M et al, Clinical and Experimental Rheumatology 2020, 221-231.



ILD - ANCA asszocialt 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.



Talélés
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Biomarkerek - aktiv nephritis AAV-ben

CD163
scavanger receptor -
monocita/ makrofag specifikus
korrelal makrofag aktivacioval

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



Biomarkerek

* YKL-40
* Anti-apoptotikus folyamatok
* Astrocitak migracios faktora
« Makrofagok, chondrocitdk, synovidlis sejtek, neutriofilek
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Arthritis Res Ther. 2021; 23: 77.



Terapia



Kezelés

Immunolégiai 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 csokkentés

* 130 AAV beteg retrospektive
« 70 GPA +60 MPA
* 76 beteg GC <7.5 mg, 6 mo
* 54 beteg GC =7.5 mg, 6 mo

e Kiindulas azonos
o Aktivitas
* baziskezelések

Rheumatol Int. 2021; 41(2): 431-438.



Szteroid csokkentés

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

* 140 4j AAV beteg indukcios kezelése
* rituximab (375 mg/m?2/wk, 4 doses)
* prednisolone (0.5 mg/kg/d), n=70
* prednisolone (1 mg/kg/d), n=70
* 6 honap
* remisszio
* 49 (71.0%) beteg a csokkentett
* 45 (69.2%) beteg az alap dozistuban
* Sualyos AE:
* 21 AE 13 betegben (18,8%) a csokkentett d6zisnal
* 41 AE 24 betegben 36,9%) az alapd6zisnal
* p=0,02

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



Szteroid csokkentés

* Avacopan
e C5areceptor antagonista
* Kis molekula, p.o. szedhetd
* Neutrofil kemotaxist és aktivaciot blokkolja

 Elfogadva
* FDA 2021.10.
* EMA 2022.01.

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

* Baziskezelés
e CYC 15mg/tskg iv. 2-3 hetente 6x, majd AZA 2mg/tskg
e CYC 2mg/tskg p.o.
* Rtx 375mg/m2/hét i.v. 4 héten at

* 331 beteg 143 centrumbal

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



Avacopan

Inferiority p=0,49

Superiority p=0,007

Barmely sulyos, de nem az alapbetegség aktivalodasabol szarmazo AE:
33 %-kal magasabb volt Prednizolon csoportban

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



Rtx - hosszu tava hatasok - RaVeR

phase IV, multicenter, prospective, observational study

Enrolled in RaVeR

I (N = 100) ) f Excluded from ]

safety population*
(n=3)

ﬁong-term safety population\
(n=97)

Completed (n = 72)

Discontinued study (n = 25):

Death (n = 9)
Withdrawal by patient (n = 8)
Loss to follow-up (n = 5)

\_ Other (n = 3)l )

(Patients who received repeat\
treatment (n = 71)
No. of courses completed:
2(n=13)
3(n=9)

\_ 24 (n=49) )

Stlyos fert6zés AAV: IR of 7.11 per 100 Pys
Salyos fert6zés RA: IR of 7.6 per 100 PYs - Sunstone registry

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



Rtx - hossza tava hatasok - FVSG

SROT=26 egymaskovetd ho GC és IM terapia ledllitdsa utan - 259/795 beteg (33 %)

Indukci6
100 - 3 év SROT: CYC=26% vs Rtx 24%
Zg: 5 év SROT: tobb CYC (9 vs 6)
& n Fenntarto6
T 60- 3 év SROT: Rtx 30% vs egyéb 20%
S 50- vs AZA 20%
5 7 vs Mtx  17%
20 =
10 "
0 | I I I I I | 1 I

0 12 24 36 48 60 72 84 96 108
Months

Arthritis & Rheumatology 2021, 4: 641-650



Remisszi6 indukcié MMEF-vel?

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



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



Betegségaktivitas kovetése

Birmingham Vasculitis Activity Score (BVAS)

Five factor score (FFS) 1996.

. Cardiac involvement

2. Gastrointestinal disease

3. Plasma creatinine levels >1.6 mg/dl (141 mmol/l)
4. Proteinuria >1 g/day

5. Central nervous system involvement

Revised 2011 five-factor score [17]

e Age> 65 years

e Cardiac insufficiency

e Renal insufficiency (creatinine >1.7 mg/dl)

e Gastrointestinal involvement

e Absence of ear, nose and throat manifestation




© & d
OD?QD
=

Quality Of Life

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









Alveolar Hemorrhage in AAV

e DAS vsno-DAS
» Fiatalabbak
* Gyakrabban PR3-ANCA+
* Gyakoribb relapsus
« PLEX vs. no-PLEX
« Halal - 8% vs15% - HR 0,52
* (Csokkentett szteroid vs standard
e 13% vs10% - HR 1.33

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



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,
<0.01)

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



Anti-glomerularis bazalmembran vasculitis (Goodpasture)

* Incidencia: 1-2/1 millié /év
* GN-ek 1-5%-a
* Féldholdképzbdéssel jaro
nekrotizal6 GN-ek 20-30%-a
* Pulmo-renalis sy 10-20%-a
3. évtized
 Férfi tulsuly
* 50%-ban ANCA is+ (MPO)
* 30-40% intenziv ellatasra
» 70-80% dializisre
* Csoportositas
* Betegség- vese
e Szindroéma- vese+tido (40-60%)
* |zolalt tid6 — 10%



Kryoglobulinaemias vasculitisek

HCV - 40-60%
Egyéb kronikus infekci6  —15-25%

Egyéb szisztémas betegség — 10-20%
Z Rheumatol 2022 - 81:300-304



Kryoglobulinaemias vasculitisek

 Lefolyas
* 50% benignus
* 30% sulyos
* 20% malignoma hattér dominal
* Kezelés
e 2 év antiviralis terapia
* 80%-ban HCV- lesz
e 70%-ukban kryoglobulin eltlnik
e 20%-ban magas marad
* 90%-uk klinikai remisszioban
lesz
Szteroid
DMARD
Plazmaferezis
Rtx



Kryoglobulinaemias vasculitisek

Clinical Rheumatology September 2022



IgA vasculitis (Henoch-Schoénlein)

Incidencia:
* Gyerekkor (5-8 évesek): 30-260/1millio/év
* FelnGttkor (40-60 évesek): 1-18/1millio/év
* Férfi>né
Kivalto:
* Fert6zés fels6léguti 30-40%
* Fert6zés Gl (HP) 20-30%
* Gyogyszerek 20%
* Maligndmak 10%

SzOvettan:
* Leukocitoklasztikus vaszkulitisz
* IgA (+C3) depozicid
* Bérben
* Mesangiumban

Szervek — b6r 80-100% iztlet 90% vese 70%, Gl 50%
Dializis

* Gyerekkorban 8%

* Feln6tteknél 18%

Z Rheumatol 2022 - 81:305-312



IgA vasculitis (Henoch-Schonlein)

Tab. 1

ACR(American College of Rheumatology)-und EULAR(European League against Rheumatism)/PRINTO(Paediatric Rheumatology International

Trials Organization)/PRES(Paediatric Rheumatology European Society)-Klassifikationskriterien und CHCC(Chapel| Hill Consensus Conference)-Nomen-
klatur der lgA(Immunglobulin A)-Vaskulitis

ACR-Klassifikationskriterien
(1990)

EULAR/PRINTO/PRES-Klassifikationskriterien 2008

Chapel Hill Consensus Conference
(CHCC) 2012

Alter < 20 Jahre bei Krankheitsbe-
ginn

Palpable Purpura, dominierend an den unteren Extremitaten

Vaskulitis mit [gA1-dominanten Ablage-
rungen

Palpable Purpura

Diffuse, kolikartige abdominelle Schmerzen mit akutem Beginn
(Invagination oder Blutung moglich)

Betroffen sind die kleinen GefaRe (Kapil-
laren, Venolen oder Arteriolen) der Haut
und des Gastrointestinaltraktes

Akute abdominelle Schmerzen

Leukozytoklastische Vaskulitis mit dominierend IgA-Ablagerungen
oder proliferative Glomerulonephritis mit IgA-Ablagerungen

Arthritiden sind haufig

Histologischer Nachweis von
Granulozyten in der Wand der
kleinen Arteriolen oder Venolen

Arthritis mit akutem Beginn (Schmerzen, Schwellung und Funktions-
einschrankung), Arthralgien mit akutem Beginn (Schmerzen ohne
Schwellung oder Funktionseinschrankung)

Glomerulonephritis (nicht von der IgA-
Nephropathie zu unterscheiden) kann
auftreten

Proteinurie > 0,3 g/24 h oder > 30 mmol/mg Albumin/Kreatinin-Ratio
im Spontanurin, Hamaturie oder Erythrozytenzylinder: > 5 Erythrozy-
ten/HPF

oder Erythrozytenzylinder oder Proteinurie = 2+ im Spontanurin

> 2 von 4 Kriterien

Kriterium 1 (obligatorisch) und > 1 weiteres Kriterium

Sensitivitat 87,1 %, Spezifitat
87,7 %

Sensitivitat 100 %, Spezifitat 87 %

HPF ,High Power Fiela’, Hauptgesichtsfeld




IgA vasculitis (Henoch-Schénlein)

Haut und/oder

Gastrointestinaltrakt Niere
Gelenke
. Mild Moderat Schwer (akutes
Leichte Schwere . . ) ) )
. . . . (Hamaturie, (Himaturie, oder rapid
Manifestation Manifestation L L .
. . . Proteinurie Proteinurie progressives
{abdominale (Hamorrhagien, :
E— Perforation) =0,5g/Tag, =0,5g/Tag, Nierenversagen,
cnme normale GFR) normale GFR) Halbmondlasion)
k4
Symptomatische _ Chirurgische _ Renin- Prednisolon
Behandlung Symptomatische _ Reevaluation . . (1mg/ke)
Analgetika, NSAR bei Behand! Therapie alle 3 Tage Anglotensin- MP-Pul
e “l enandiung evaluieren R System-Blockade il
renaler und foder “Pozzi-Schema”
gastrointestinaler + CYC
Manifestation
vermeiden) l
l Refraktdre
Prednisolon Proteinurie Erkrankung
Colchicin {1 mg/Tag) oder (1 mg/kg) >1g/Tag nach 3
Dapson + MP-Pulse oder 6 Monaten l
als Zweitlinientherapie £ CYC
* Chirurgie Rituximah
ader IVIG
oder MMF

oder Tacralimus

Z Rheumatol 2022 - 81:305-312



Hypokomplementemias ulticaria vasculitis

* Incidencia: 1-2/1milli6/év

Atlagos életkor: 50. év
NG:férfi= 8:1
Lefolyas
e 4-8 hét alatt szlinik egy epizdd
* 30-40%-ban egy év alatt megsz(inik
e 2-10%-ban valik kronikussa
Anti-C1q antitest pozitivitas 50-100%

>24h at megmarado ulticariak

Leukocitoklasztikuss vaszkulitisz

e GN
e Membrandzus
* Mesangioproliferativ



Hypokomplementemias ulticaria vasculitis

More than 24 hours

Biopsy

See differential
diagnosis, with

attention to urticarial
Other

Y

Urticarial
Lesion

Duration of Cireled

Lesion

Less than 24 hours

multiforme and
urticarial phase of
bullous pemphigoid

Check ANA,
sedimentation rate
complement C3 C4

Leukocytoclastic

Normal

vasculitis

Evaluate and treat
as acute or
chronic urticaria

Treat as urticarial
vasculitis

Abnormal

Y

A

Evaluate for criteria
of systemic lupus
erythematosus and
treat and refer to
relevant subspecialty
to comanage in casc
of severe disease

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






Frontiers in Medicine 2022 10.3389



Leukocytoclastic vasculitis
palpable purpura

inflammatory infiltrate is
composed

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

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



Osszefoglalas

* Olvassunk - mindig van Gj adat

* Fontos Gj adatok vannak
* Patogenezis
» Klasszifikaci6
* Rizikébecslés
* Kezelés

* Szteroid sporolas el6térbekeriilése
* RCT vs RWE



K8sz6ndm a figyelmet!



