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Oriasseijtes arteritis - klinikai
manifesztaciok

Negy f6 tunetcsoport:

Cranialis erek:
carotis externa (=klasszikus arteritis temporalis)

Intracranialis (gyakran vertebrobasilaris, ritkabban
carotis interna — stroke!)

Extracranialis erek (végtagok, mellkas, has)
Csak altalanos gyulladasos (FUO)
Csak polymyalgia rheumatica



Cranialis GCA

A tartos latasvesztés el6fordulasa 10-
20% kOzOottl  savarani C, Arthritis Rheum 2005

A latasvesztéssel orvoshoz forduldk
21%-anak nem volt egyeb tipusos
tu nete Hayreh SS, Am J Ophthalmol 1998

A latasvesztést amaurosis fugax elozi
meg a betegek 65%-aban, atlagosan
8,5 nappal Fontc, B Rheumator 1997

Terapia elinditasa utan a latasvesztes

kockazata mar csak 1% 5 év alatt  aieio
PD, Ophthalmol 1993



Extracranialis erek érintettsége
oriassejtes arteritisben

A betegek tobb
mint 30 %-anak
nincsenek cranialis
tunetei — csak
extracranialis
tunetek (felsd
vegtag, aorta —
1/3) vagy altalanos
(2/3)

De Boysson, FP Essent 2016

Meta-analizis

Lensen KD, Neth J Med 2016



Oriassejtes arteritis - tiinetek

Tovabbi nagyerek (extracranialis)
Aortitis!
Subclavia rendszer: Raynaud, pulzus- és vérnyomas-kulonbség!
Hasi fajdalom, hasi angina, vékonybél ischaemia, vérzés, necrosis
Malignus hypertensio (acut renovascularis stenosis)

Ismeretlen eredetl laz
Gyulladasos értékek
Fogyas, anaemia



Oriassejtes arteritis |l.
Aorta és vegtagi againak érintettsege: 30-90%

Bongartz T, et al. Curr Opin Rheumatol 2006, Bossert M, et al. Joint Bone
Spine 2011

Aorta aneurysma, dissectio, aorta billenty( insuff.,
vegtagi claudicatio, |schaem|a gangraena,
vernyomas- €s pulzus kulonbseg

Nagyobb adag glucocorticosteroidot (GCS)
igényel, tartdsabban, a terapias valasz lassabb

Schmidt WA, et al,
Rheumatology (Oxford) 2008

GCS kezeles mellett aortitis lefolyasa 6 honap alatt:
9% gyogyult, 47% javult, 41% valtozatlan, 3%

romlott Marie I, et al. Medicine (Baltimore)
2009

Aorta aneurysma kepzodes rizikoja 17x. 25%

igényel ersebészeti beavatkozast Assie C, et al, Medicine
(Baltimore) 2011



Oriassejtes arteritis - felismerés

JelentGsen emelkedett We (> 50 mm/h), CRP,
anaemia
Fogyas, altalanos allapotromlas, legyengulés
GCA és polymyalgia rheumatica - kozos:

90 ev felett jelentkezik

Hasonlo nemi és etnikai gyakorisagi megoszlas

Jelentésen emelkedett We és CRP

JO valasz corticosteroidra

GCA: 50-60%-ban PMR

PMR: 20 %-ban GCA

Doppler ultrahang, szemeészeti lelet, biopszia...



Periarticularis bursitis és vallizuleti synovitis

polymyalgia rheumaticaban

Korlényeg: a
subacromialis,
subdeltoidelis,
trochanter,
iIschaidicus, stb.
bursak és a
kornyez6 izmok
intenziv
gyulladasa,
melyet a vall- és
csipbizulet
gyulladasa is
gyakran kiser

Salvarani et al. Lancet 2008



Trochanter bursitis és csipoizulet synovitise
polymyalgia rheumaticaban

Salvarani et al. Lancet 2008



PMR Diagnozisa

50 evnél idosebb beteg

Tipikus vall (90%) vagy csipd (60%) fajdalom
Emelkedett sullyedes, CRP

A Kkis izuleteket nem éerinti (ha igen: a
diagnozis inkabb RA vagy valami mas)

Rheumatoid faktor €s anti-citrullinalt peptid
antitestek negativak

Anaemia, altalanos gyengeseg
Malignus daganat meglete kizarhato



PMR klasszifikacios rendszere



Polymyalgia rheumatica - terapia

Alacsony dozisu corticosteroid (8-12 mg/nap)

Fokozatosan csokkentett dozis — legalabb
egy évig kell adni

Gyors doziscsokkentes: relapszushoz vezet
Relapszus eseten: methotrexate

Steroid-dependencia, steroid melekhatasok,
kontraindikaciok, gyakori relapszus:
biologikumok (IL6-receptor antagonista jo
hatasu)



GCA - Diagnosztika

Oridssejtes arteritisben eddigi gold
standard: a. temporalis biopszia

Takayasu arteritisben: angiografia (DSA)
TAB hatranyai:
Invaziv, sebgyogyulas
Szegmentalis - szenzitivitas 20-50%,
specificitasa > 90%
Nagyér-GCA-ban még alacsonyabb
Dragabb, mint az ultrahang

Dejaco C, Ann rheum Dis 2018, Au CP, Clin Exp
Ophthalmol 2016 Schmidt WA, Rheumatology



Oriassejtes arteritis - szdvettan

Granulomatosus, oriassejtes arteritis
Erfal mindharom rétege



--59-year-old woman with multifocal great vessel stenoses due to
Takayasu's arteritis (TA)

AJR



Ponte C, Grayson PC, Robson JC For the DCVAS Study Group,
et al 2022 American College of Rheumatology/EULAR
classification criteria for giant cell arteritis

Ann Rheum Dis 2022;81:1647-1653

Narvaez J, et al. Autoimmun Rev 2023

A total of 136 patients with
proven GCA were identified.
The new criteria had a
sensitivity of 92.6% and a
specificity of 85.2%.
According to the clinical
phenotypes, the sensitivity
was 98.8% in cranial GCA,
92% in extracranial large
vessel (LV) GCA and 75%
in occult systemic GCA.
These data are much better
than those observed with
the 1990 ACR classification
criteria, which showed a
sensitivity of 66.1% and a
specificity of 85.1% for the
total sample, with a
sensitivity of 89.1% in
cranial GCA, 24% in
extracranial LV-GCA and
35.7% in occult systemic
GCA.



Dejaco C, Ramiro S, Bond M, et al. Ann Rheum Dis
2024,;83:741-751






EULAR 2023-as ajanlas

A. temporalis + axillaris UH legyen az
elso kepalkotd GCA gyanu esetén
(valtozas: egyutt mindketto legyen es
nemcsak cranialis GCA eseten, hanem
minden esetben)

Nagy felbontasu MRI vagy FDG-PET
CT alternativakent alkalmas a cranialis
GCA diagnozisara is (korabban PET-
CT nem volt javasolt)



EULAR 2023-as ajanlas

Extracranialis GCA-ban FDG-PET-CT
az elsokent javasolt, alternativakent
MRI-angio vagy CT-angio

Takayasu gyanu esetén MRI-angio
javasolt elsoként, alternativakent FDG-
PET CT vagy ultrahang

Hagyomanyos angiografia ill. a.
temporalis biopszia mar nem szerepel
az ajanlasban




EULAR 2023-as ajanlas: Képalkoto
eljarasok és utankovetés

Kepalkoto eljaras ismetlése:
Fellobbanas gyanujakor (f6leg ha CRP éertéeke
alacsony, pl. IL-6 gatlas mellett): ultrahang vagy

-DG-PET-CT ujabb adatok szerint informativ tud
enni. Alternativakent: MRI-angio

Klinikal €s biokemiai remisszio esetéen nem

javasolt a kepalkoto eljarasok rutinszeru
ismétlése az aktivitas megitelesere.

Strukturalis karosodas (stenosis, aneurysma)

kovetesére: MR-angio, CT-angio vagy UH

Javasolt — idozites, gyakorisag egyedi alapon




Ultrahang szerepe GCA-ban

EULAR ajanlas: a cranialis GCA esetén az
elsO diagnosztikai eljaras az ultrahang

TABUL vizsgalat — TAB vs ultrahang: 39% vs
54%, specificitas 100% vs 81%

,2Halo” jel: nem osszenyomhato, korkoros,
egyenletes felszinu, echoszegeny gyurd

Lugmani R, Health Technol Assess 2016



Képalkoto diagnosztika -

ultrahang
-

A. subclavia 90%-o0s szUkuletét okozdé GCA

,2Halo’-jel (Gylra-jel)
Takayasu arteritis, a. carotis
communis Forras: Spira et al, AUJR 2010


http://www.ajronline.org/content/194/3/848/F6.large.jpg

Ultrahang
pontrendszer a
Takayasu arteritis
detektalasaban

ULTRAS
Echogenicitias: 0-2 (max. 4)
IM-vastagsag: 0-2 (max. 8)

» 7-es hatarértéknél:

* szenzitivitas: 73%,
specificitas: 94% aktiv
betegsegre.

 [IMT 3 honap alatti
javulasa a remisszio
tartos fennmaradasara
prediktiv

Ma L, Clin Exp Rheumatol 2025



EUJLAR ajanlas - ultrahang

A. temporalis es axillaris UH: klinikailag
csak PMR: 26%-ban pozitiv; foleg PMR, de
bizonytalan GCA jelek is: 42% pozitiv,
valoszinli GCA: 83%-ban pozitiv: pre-test
probabil Ity' Stammler F, Dtsch Med Wochenschr 2009
Ultrahang:

mellkasi ereknél nem vagy alig (de: a.
pulmonalis, aorta billenty()

Tovabbi lehetosegek:
CT-angiografia, MRI/MRA, PET-CT



EULAR ajanlas - MR-angio

Cranialis GCA-ban MRI (MRA) ajanlott meg

Ha az ultrahang lelete kerdeses

Elonyok:
Osszes ér lathatd (ECA: a. temporalis, occipitalis,
facialis, esetleg ciliaris) + ICA agrendszere is

Gyulladasos eltéresek (oedema, falvastagsag)
detektalhato

Diff. dg céljabdl is gyakran felmerul (tumor, infectio,
primer cerebralis angiitis, egyeb vascularis tortenes)

Ertéke hasonld az ultrahanghoz — szenzitivitas 69 ill.
73%, specificitas: 88 ill. 91%)

Hatranyok:
Ar, elérhet6ség

Duftner C, RMD Open 2019, Bley TA, Arthritis Rheum
2008



Zsirelnyomasos T2 MRI kepek a mellkasi aortarol —
gyulladasra — oedemara — utalo hyperintenziv jelek a
mellkasi aorta falaban

Venkata S, et al. Seminars in Ultrasound, CT and MRl 2012



Aortitis és aorta aneurysma Takayasu arteritisben

Venkata S, et al. Seminars in Ultrasound, CT and MRl 2012



F-FDG-PET/CT Aktiv nagyervasculitis terapia utani kontro

Terapia elott Terapia utan
SZTE AOK Nuklearis Medicina Intézet, Szegg



18-FDG-PET-CT

| Elonyei:
- | : y

Egész test

Tumor, fert6zéses goc
egyidejl kizarasa
PMR-ben a tarsul6 GCA
kizarasa

l Steroid kezelés utan 3 naptdl
kezdve alnegativva valik

- Ismétlés, utankovetés?
\ | Kutatas alatt: Quantifikacio,
R S PET-MR



CD4+ Th1 sejtek:
| Interferon-y
LIMEN MHC expresszio,
antigen-prezentacio 1
Phagocytosis,
intracellularis ,killing” 1
TNF-qa, IL-6
Endothel-aktivacio,
chemokin termelés
Akutfazis-valasz
Macrophag, neutrophil,
NK-sejt aktivalas
Neoangiogenesis
CD4+ Th17 sejtek
Neutrophil, macrophag
chemotaxis és aktivacio

Ervironmental trigger
Infoctious?

CD28 kostimulacio
Dendritic Call o

fover
Lethargy
ACULE PIAsE (Ractan

NED

Dinkin M, Curr Treat Opt Neurol 2021

hromou




Macrophagok
Interferon-y:

LM Monocyta-macrophag ill.
monocyta-oriassejt
atalakulas?

ROS, MMP-2, MMP-9 —
elasztin, egyéb matrix
proteinek lebontasa
PDGF: intima hyperplasia
VEGF: neovascularisatio
CD8+ T-sejtek:
media necrosis

Ervironmental trigger
Infoctious?

\

Dendritic Cell

fover
Lethary
ACule phse feactang

hrombue




Egermodell: A vasculitises
infiltratumban egy kifejezetten
proliferativ T-sejt alcsoport
azonosithato, ami JAK-STAT-
dependens, és JAK-gatloval
visszaszorithato (tissue-resident
memory T-cell)

Emberben: sorozat-biopsziak: az
esetek jelentds részében meég 12
honap utan is kimutathato a
granulomatosus infiltratum

Watanabe R,
Front
Immunol
2020

Zhang H,
Circulation
2018
Maleszewski
JJ, Mod
Pathol 2017



Oriassejtes arteritis - kezelés

48-64 mg methylprednisolon/nap
Korai kezelés hatekony csak!
50% relapsus; 1-2 éves kezelés minimum
lv. methylprednisolon |okéskezelés:
Kevesebb relapsus ?
Per os steroid hamarabb elhagyhato? wezunzaden antriis

Rheum 2006

Methotrexat: steroid mellé adva csokkenti a relapsusok
aranyat
Azathioprin, anti-TNF — nincs bizonyiték

Hoffmann et al Ann Intern Med 2007

Aspirin — csokkenti az ischaemias esemeények szamat
MTX vagy AZA — steroid sporolas, kevesebb 1. és 2.

relapsus MmanrAp, et al, Arthritis Rheum 2007



Biologiai terapia oriassejtes
arteritisben
TNF-gatiok:

Infliximab nem Hoffmann, Ann intern Med 2007 (RCT, n=44),

Etanercept nem wartinez-Taboada, Ann Rheum Dis 2008 (RCT,
n=17)

Adalimumab nem wariette, Arthritis Rheum 2011 (RCT,
n=70)



IL-1B, TNFa and IL-6 mRNA concentrations in temporal artery
specimens from patients with GCA

Rheumatology (Oxford), Volume 43, Issue 3, March 2004, Pages 294-301,

Roche NE, Fulbright JW, Wagner AD, Hunder GG, Goronzy JJ, Weyand CM.
Correlation of interleukin-6 production and disease activity in polymyalgia
rheumatica and giant cell arteritis. Arthritis Rheum. 1993;36:1286-94



52 hét:
Steroidmentes remisszio:

Steroid leépités 26. hétre + tocilizumab sc. hetente: 56%
Steroid leépités 52. hétre + tocilizumab sc. kéthetente: 53%
Steroid leépités 26. hétre + placebo: 14%

Steroid leépités 52. hétre + placebo: 18%



TCZ leallitas komplett remisszio esetén. Ezutan a remisszidoban maradt
betegek aranya 2 év utan:

TCZ hetente: 47%

TCZ kéthetente: 36%
Median id6tartam a relapsusig:

TCZ hetente: 575 nap

TCZ kéthetente: 428 nap

Placebo: 162 nap (6 ho steroid) ill. 295 nap (1 év steroid)



Relapsus elofordulasa, kockazata

GIACTA vizsgalat (1 ev):
TCZ (+GCS) mellett: 24% (64%-uk GCS mellett)
Placebo (+GCS) mellett: 58% (76%-uk GCS mellett)

Relapsus kockazata magasabb:
NOi nem
Fiatalabb kor

MRI-n kifejezettebb érfali gyulladasos jelek
(indulaskor)

Tocilizumab adasa alatt ill. elhagyasa utan
alacsonyabb a kockazat

Nem talaltak 0sszefuggest:
CRP (féleg IL6-gatlo mellett)
Cranialis vs extracranialis

Stone JH, Arthritis Rheum 2019, Unizony S, Ann
Rheum Dis 2019



Takayasu arteritis

CD8+ sejtszam > CD4+

GWAS: CD8-specifikus
markerek felulregulacidja

NK sejtek szama és aktivitasa
IS magas

Endothelsejt elleni antitestek
Endothelialis Protein-C-
receptor (EPCR) és
scavenger receptor B-1-
specificitas — endothelseijt
funkcio-gatlas — betegek 30%-
ban kimutathato

Mutoh T, Nat Commun 2020



Takayasu arteritis

Fiatal, azsiali nokben gyakori, de
Magyarorszagon is elofordul

Lappango kezdet, kronikus progressziv lefolyas

Kezdeti tunetek:
Koncentralo kepesség, figyelem, memoria romlasa
Fejfajas, szédulekenyseg, faradékonysag
Keésobb:
Stroke

Subclavian steal szindroma — ,pulseless disease” (a.
radialis pulzus nem tapinthato)— Vérnyomas kulonbség
a ket kar kozott — Zorej az a. subclavia vagy a. axillaris
folott — egyszerlen diagnosztizalhato, meégis altalaban
megkesett a diagnozis!



Takayasu arteritis Il.

Tovabbi tunetek:

Aortitis

Abdominalis vasculitis (a betegek 1/3-ban)
Abdominalis angina, malabsorptio
Intestinalis infarktus
Renovascularis hypertensio
Abdominalis aorta aneurysma

Ritkan: Also vegtag
Claudicatio intermittens, gangraena, labfekeély



Koster MJ, Current Rheumatol Rep 2020



Takayasu arteritis - diagnozis

Non-specifikus tunetek — gyanu!
Varnyomas osszehasonlitas minden vegtagon

Zorejek az a. carotis, subclavia, axillaris, aorta
valamint az erintett erek felett

Emelkedett sullyedés, CRP

Ultrahang: Fiatal egyénekben a lumen
szUkulése! Arteria stenosis, amely nem
kalcifikalt atherosclerotikus plakk, hanem az
erek koncentrikus, szegmentalis, egyenletes
szUkulete

CT- vagy MR-angiographia, PET-CT — lasd fent



Takayasu arteritis kezelése

Kozepes, vagy alacsony dozisu
corticosteroid

Methotrexat, azathioprin

Aspirin vagy egyéb thrombocyta aggregacio
gatlo

Stent implantatio terapia rezisztencia vagy
késoi kezeles eseten

TNF- vagy IL6-gatlok refrakter esetekben
vagy ha az elso vonalbeli szerek
kontraindikaltak



Szekunder nagyeér-

vasculitisek
Syphilis
Gyulladasos belbetegseg
SLE, RA
Recidivalo polychondritis
|gG4-asszocialt betegseg
Erdheim-Chester betegseg
Cogan szindroma



