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Cutan vasculitisek: a klinikumtol a morfologiaig
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OSSZEFOGLALAS

A dolgozatban a szerzok a leggyakoribb kis-, és kozepes
ereket érintd cutan vasculitisek klinikai és szdvettani jel-
lemzdoit foglaljak Ossze. A vasculitisek sszességet tekint-
ve, ezen ergyulladdassal jaro betegségeket jelenleg harom
nagy csoportba sorolhatjuk: a szisztémas érintettséggel és
bért is érintd vasculitisek, a szisztémas vasculitis borre li-
mitalodo formdi és a kizarolag egy szervrendszert érintd
vasculitisek. A jelen kéziratban a heterogen klinikai minta-
zatok felismerésére, a szévettani vizsgalatok fontossagara,
valamint a pathomechanizmusban résztvevd folyamatok
sokfelesegére hivjuk fel a figyelmet.

Kulcsszavak:
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klinikai mintazat

SUMMARY

We are aiming to summarize the main clinical and his-
topathological correlations of most known vasculitides
which involve the small-, and medium-sized vessels of the
skin. In general, vasculitides can be classified into three
major groups: systemic vasculitis with cutaneous involve-
ment, systemic vasculitis with skin limited appearance
and single organ vasculitis. We also highlight the impor-
tance on the recognition of the clinicopathologic patterns
of the corresponding vasculitides, with special empha-
sis on the histopathologic features and their underlying
pathologies.
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A vasculitisek egy kifejezetten heterogén betegségeso-
portot alkotnak, amelyek kozds jellemzdje, hogy az erek
falanak gyulladasaval jarnak. Az érintett erck mérete, helyi
szoveti adottsagai, lokalizacidja és a gyulladas patologiai
jellemz6i felelnek a klinikai mintazatokért. A vasculitis de-
revidealt Chapel Hill-i Konszenzus Konferencia (CHCC)
besorolasa adhat segitséget a klinikusok szamara (1). Mi-
vel a potencialisan érintett erek a szervezetben, a kiilon-
b6z6 szervekben mas és mas funkcionalis, strukturalis és
élettani sajatossagokkal birnak, valamint a kialakulé gyul-
ladas is onmagaban nagy variabilitast mutat, a végsGsoron
kialakul6 klinikai mintazatok igen valtozatosak. A szines
klinikum mellett a diagndzishoz elengedhetetlen szovetta-
ni alapeltérések felismerése, melyek viszont hasonloak és
atfeddek is lehetnek; mindezek a klinikummal vald korre-
lalas fontossagara hivjak fel a figyelmet.

Levelez6 szerzok: Nagy Géza dr. és Németh Istvan Balazs dr.
e-mail cim: n.geza@outlook.com; nemethistvanbalazs@gmail.com

A Kklinikai és szovettani diagnozis alapelemei,
patogenetikai faktorai

A bort érint6 vasculitisek leggyakoribb mintazata a
bort érintd petechiform és purpuriform bevérzések, ame-
lyek részben palpalhatok. Ilyen esetben septicus folyamat
(septicus vasculitis), vagy hematoldgiai betegség (leuka-
emia, thrombocytopenia) kizarasara is kell gondolnunk.
A mélyebb ereket érint6é gyulladas érzékeny csomok for-
majaban is jelentkezhet, urticaria vasculitis esetében pe-
dig az egy napon til fennall6 urticariform bortiinet lehet
koérjelzo eltérés. A labszarakon észlelt livedo reticularis,
a secunder trophicus zavar hatterében fajdalmas erosiok,
ulcusok, ill. hegesen gyogyult bérteriiletek lehetnek arul-
kodoak.

A szovettani diagndzis alapeleme az érfalkarosodassal
és legtobbszor fibrinkivalassal jard gyulladas, amelynek
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1. a, babra

Vasculitis szovettani alapelemei fibrinkivalassal jaro

érfalkarosodassal (a)(nyil), vorosvértest diapedesissel

(voros szaggatott vonalak), ill. leukocytoclasissal (b)
(nyilhegyek)

indirekt szoveti jelei a dermisbe kilépd vordsvértestek.
A gyulladasos sejtek kozotti nagyszamu polymorphonuc-
learis sejtek feltoredezése, leukocytoclasisa (,,magpor™) is
jellegzetes szovettani alapelem (1. a, b dabra). Az endo-
thelsériilés kovetkezményeként secunder médon microth-

B

SUBLLUTES

2. dbra
Kisérvasculitisek esetében, foleg a klasszikus

hypersenzitiv leukocytoclasticus-, vagy IgA vasculitis
esetén a punch biopszia elegendd. Ha ANCA pozitiv

vasculitisre, cryoglobulinaemids vasculitisre vagy

kozepes ereket érintd cutan vasculitisre van gyanu,

a mélyebb rétegeket nagyobb reprezentativitassal

tartalmaz6 probabiopszia javasolt
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rombosis is 1étre johet. Az idOsiilt laesiok, foleg a kozepes
méretll, mély dermalis és subcutan lokalizacioju erek ese-
tében az intimalis obliterativ jelenségek dominalhatnak,
secunder trophicus zavarra utalo szoveti manifesztaciok-
kal.

A definitiv diagnézishoz a bérbiopszias mintavétel ese-
tében fontos megjegyezni, hogy a mintavétel korai laesio-
bol torténjen, illetve, hogy a klinikai jellemzdok alapjan a
szovetminta megfelelé mélységig tartalmazza a bor és a
subcutan rétegeket (2. dbra).

A gyulladasos folyamatok mellett szintén figyelem-
mel kell lenniink a véralvadasi kaszkad szerepére, hiszen
a vasculitis és a vasculopathia (azaz gyulladas nélkiili ér-
elzarodas) egyiitt is eléfordulhat. Felmeriilhet a kérdés,
hogy a klinikai evolucié soran melyik volt elébb a kettd
koziil, azaz, melyik folyamat lehetett az inicialdé patome-
chanizmus. Ezen innate immunitds €s a hemosztazis ko-
z06tti kapcsolatra impozans példa az immunothrombosis,
mely az infekciok mellett az autoimmun és a tumoros be-
tegségekben is megfigyelhetd; az evoluciobol megmaradt
immunvédekezési mechanizmus, ahol a neutrofil granu-
locitak altal kibocsajtott neutrofil extracellularis csapdak
(neutrophil extracellular traps, NETs) inditjak be a véral-
vadasi kaszkadot (3. abra) (2). A NET-ek kapcsan ugyan-
csak kiemelend6 az ANCA szerepe, ugyanis ezen extra-
cellularis csapdaval az MPO is kikeriil a neutrofilekbdl,
mely egyben magyarazatot adhat az infekciok etioldgiai és
természetesen azok exacerbald szerepére az ANCA-asszo-
cialt vasculitises betegeknél. Az immunkomplex medialta
vasculitiseknél fontos megjegyezniink ezen immunkomp-
lexek qualitativ és quantitativ tulajdonsagait. Az antigén
mennyiség ndvekedésével (azaz ,,antigen load”) az ekvi-
valenciat tallépve, az antitest:antigén aranybol adddoan
valtozik az immunkomplex. Mindez azt eredményezi,
hogy az antigén t6bblet soran kicsi, szolubilis immun-
komplexek alakulnak ki, melyek ezt kdvetéen a keringési
kinetikabol adodoan a postcapillaris venulakban rakddnak

3. abra
Az immunthrombosis kialakulasanak alapelemei
(modositva, lasd Engelmann B. és Massberg S.
publikacioja alapjan) (2)

DAMP: ,, damage-associated molecular patterns”,
NETs: ,, neutrophil extracellular traps”’; MPO: ,, myelo-
peroxidase”; PAMP: |, pathogen-associated molecular

patterns”’; PRR: |, pattern-recognition receptor”;
Thr: ,, thrombocyta’; VWEF: ,,von Willebrand faktor”



2024.100.5. 202-209.

le; aktivalva a komplement kaszkadot és beinditva ezaltal
a gyulladasos folyamatokat.

A 2018-ban publikalt konszenzus alapjan a vasculitise-
ket harom f6 csoportba sorolhatjuk: szisztémas vasculitis
bértinetekkel, szisztémas vasculitis csak bOrmanifesztaci-
okkal (azaz bor-limitalt vasculitis) és kizarolag egy szerv-
rendszerre limitalodoé vasculitis. Ugyanakkor mind a kli-
nikai mintazatok, azaz az érintett szervrendszerek és azok
érstrukturainak mindségeib6l adddoan, az érintett erek
mérete alapjan is kirajzolédnak bizonyos fenotipusok, me-
lyek hagyomanyo6rzéen tovabbra is illeszkednek a régebbi
CHCQC felosztashoz.

Dontoen kisméreti ereket érinté vasculitisek

ANCA-asszocidlt vasculitisek

Az anti-neutrofil citoplazmatikus antitest (ANCA)-
asszocialt vasculitiseknek jelenleg harom fenotipusat kii-
16nboztethetjilk meg: granulomatosis polyangiitissel (GPA),

eosinophil granulomatosis polyangiitissel (EGPA) és mic-
roscopicus polyangiitis (MPA). Habar ezen vasculitisek-
nél a ANCA szerologiai kimutatasa (anti-myeloperoxidaz
[MPO] és anti-proteinaz [PR3] autoantitestek) mérvado
lehet a diagnozis felallitasaban, kiemelendd, hogy vannak
olyan EGPA esetek, ahol az ANCA pozitivitas csupan csak
40%-ban mutathatoak ki (3). Ez a klinikai mintazat és a
hisztopatologiai kép kombinalt felismerésének fontossa-
gara hivja fel a figyelmet. Az ANCA-asszocialt vasculiti-
seknél kiemelt szerepe van a NET-eknek (3. abra) (2), me-
lyek szamos proinflammatoros fehérjékkel jarulnak hozza
az endothel karosodasahoz, valamint a komplement ¢és a
varalvadasi kaszkad aktivalasahoz (4).

A GPA-ban sokszor a bevezetd tiinettan a felsé 1ég-
utakat érint6 fiil-orr-gégészeti panaszkor (epistaxis, orr
septum destrukciobol adédé nyeregorr, sinutisiek), de a
szem érintettsége (conjuncitivitis, scleritis) is eléfordul-
hat (4. a, b, ¢, d, e dbra). Kiemelten fontos a gyors diag-
noézis felallitasa és a mihamarabbi terapia megkezdése,
a rapidan progredialé glomerulonephritisb6l kialakulo

A
4

cANCA[Pr-3)

GPA

4.a b, c d edabra
GPA klinikopathologiai jellegzetességei (a), klinikailag nasalis érintettséggel (c), palpalhatd purpuriform
bérlaesiokkal(b), trophicus zavarral (d). Szovettanilag a CD68 immunfestés a granulomatosus makrofag szaporulatot
emeli ki (e)

204



2024.100.5. 202-209.

akut vagy kronikus veseelégtelenség megakadalyozasa
érdekében.

Az EGPA kapcsan kezdetben az als6 légutak lehetnek
érintettek (asthma bronchiale, pulmonalris nodusok, migrald
tiid6 infiltratumok). Mindezek mellett mono- és polyneuro-
pathia, gasztrointesztinalis panaszok és arthritisek szinezhe-
tik a klinikumot. A bortiinetek ugyancsak nagy heteroginast
mutatnak, eléfordulhatnak palpabilis purpurak, nodusok, ur-
ticak, livedo reticularis, vesiculak, aszeptikus pusztulak, va-
lamint maculopapulosus vagy multiforme karakterti laesiok
(5). A betegség evoltcidja harom fazisra bonthatd: prodro-
malis (asthma, allergias rhinitis, orr polyposis), eosinofilias
(periférias vérben lathatd eosinophilia, szoveti infiltracio
vasculitis nélkiil) és a vasculitises fazis (5. a, b, ¢ abra).

Az MPA kapcsan a f6 dominal¢ klinikai manifesztacio
a sulyos pauci-immun glomerulonephritis. Az immunsze-
rologiai vonatkozasban elsésorban anti-MPO pozitivitas
jellemzi. Bortiinetek ritkan figyelhetdek meg és eltéréen a
masik kett6 ANCA-asszocialt vasculitistél, az MPA eseté-
ben nem alakul ki granulomatosus gyulladas.

Az ANCA pozitiv kisérvasculitisek esetében a der-
mis teljes szélességében elhelyezkedd mikroszkdposan
akar nagyobb lumenti kisartériak és postkapillaris venulak
is érintettek, EGPA esetében markans szoveti eosinophi-
lidval, GPA esetén akar granulomatosus komponenssel.
A felszinesebb biopsziakban, a dermis fels6 részén a szo-
veti kép esetenként nem kiilonbozik a klasszikus hyper-
sensitiv vasculitistél, igy a negativ DIF lelet és a tipusos
szervi manifesztaciok hivhatjak fel a figyelmet a specifi-
kus szerologia elvégzésére.

Immunkomplex-asszocialt vasculitisek

Az immunkomplex-asszocialt vasculitisek kapcsan a
cutan IgM/IgG vasculitist, IgA vasculitist (IgAV), urticaria
vasculitist, cryoglobulinaemias vasculitiseket és a Good-
pasture syndroma-t targyaljuk.

A cutan IgM/IgG vasculitis (korabbi nevén allergias
vagy hyperszenzitiv vasculitis) egy bdrre limitalodo vascu-
litis, mely nem jar szisztémas érintettséggel. Az etiologidja

EGPA

pANCA
(MPO) g

&
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8

5.a, b, cdbra
Az EGPA klinikopathologiai jellegzetességei (a). A beteg hosszi anamnézisében asthma, orr polyposis,
ill. neurologiai tiinetek mutatkoztak. A pontos diagnézishoz a tipusos szovettani képpel jard (b), a cutan vasculitises
tiinetek megjelenése (¢), ill. az ANCA szerologiai eredmény egylittese vezetett
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vonatkozasaban elsésorban az infekciok és a gydgyszerek
(béta-laktam antibiotikumok, nem-szteroid gyulladacsok-
kentdk, diuretikumok) emlithetek, de kotdszoveti beteg-
ségekhez, malignus folyamatokhoz is tarsulhat. A koroki
tényez0 hidnyaban ,,idiopathias” formanak tarthatjuk.

A fenti formatol eltéréen, az IgA vasculitis (korabbi
nevén Henoch-Schonlein prupura) mar jarhat szisztema-
tizacidval, igy két fenotipusra oszthato: szisztémas IgA
vasculitis bortiinetekkel vagy kizardlag borre limitalodod
IgA vasculitis (6. a, b, ¢, d abra). Mivel a pontos diag-
nodzishoz a bérbiopszias minta direkt immunfluoreszcen-
cias vizsgalatanal esszencialis az IgA depozicio megléte,
fontos, hogy a biopsziat lehetéség szerint 24-48 oraja
fennalld friss laesiobdl végezziik. A szisztémas tiinetek
kapcsan elsGsorban a gasztrointesztinalis (hematemezis,
hematochezia, hasi fajdalom), vese (hematuria, protein-
uria, glomerulonephritis) és iziileti (arthritis) €rintettsé-
gek fordulnak eld, melyeket az IgA vasculitis tridaszanak
is nevezhetiink. Ezen belszervi érintettségek megjele-
nésére és azok sulyossagara jo prediktor lehet a terapia
elétti neutrofil-limfocita arany (neutrophil-to-lympocyte
ratio, NLR) (ha ezen érték 3.34 vagy afeletti) meghata-
rozasa (6).

Az urticaria vasculitisek esetében az objektiv tiinetek
csalankititések formajaban jelentkeznek, melyek 24 6ran
tal allnak fenn és maradvanytiinetekkel regredialnak. Két
formaja ismert: normokomplementémias és hypokomp-
lementémias urticaria vasculitis. Mig az elébbi esetében
legtobbszor egy benignus klinikai lefolyas jellemz6, ad-
dig az utobbinal tobbszervi érintettség (tiidéérintettség,
arthritis, uveitis és glomerulonephritis) is eléfordulhat;
ezen fenotipust McDuffie syndromanak is nevezziik (7).
A hypokomplementémids forma rossz prognozisahoz
hozzajarul, hogy az sokszor autoimmun betegségekhez
(szisztémas lupus erythematosus, Sjogren syndroma), he-
patitis C virus infekciohoz vagy kevert tipusu cryoglobu-
linaemiahoz tarsulhat (8). Az immunszerologiaban latott
alacsony komplementszinteken tul az anti-Clq antitest
pozitivitas hatarozza meg a diagnézist.

A cryoglobulinaemids vasculitisek esetében a kerin-
gésben levé immunglobulinok és/vagy a komplement
komponensek 37°C alatti hémérsékleten torténi preci-
pitacidja jellemzd. A livedo reticularis és palpabilis pur-
purakon tul arthralgia, neuropathia és veseérintettség
fordulhat eld. A diagnoézis alapjat a cryoglobulinok ki-
mutatasa képezi. Immunkémiailag harom f6 csoportba

IgA vasculitis

N
J N
II a,
| Sl
L T
- -
»
L ]
e
e ®
»

6.a b, c dabra
IgA vasculitis klinikopathologiaja (a), tipusos bor laesiokkal (b), infect anamnézissel, rutin szovettani leletekkel (c),
a DIF vizsgalat soran IgA és C3 depositioval (d)
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Tipus Cryoglobulinok Asszocialt betegségek
. e . Waldenstrom makroglobulinaemia, myeloma multip-
, izolalt monoklonalis immunglobulin, vagy . g . .
I-es tipus azok x vaey A kénnviildnca lex, lymphoproliferativ betegség, nem meghatarozott
&y yu jelentdségii monoklonalis gammopatia (MGUS)
l-es tipus monoklonalis IgM és poliklonalis IgG (rit- | Hepatitis C virus infekcio, HIV infekcio, B-sejt rend-

kan IgA)

ellenességek, autoimmun betegségek

[II-as tipus

Poliklonalis IgM és IgG (vagy IgA)

Autoimmun betegségek (szisztémas lupus erythema-
tosus, rheumatoid arthritis, Sjogren syndroma), hepa-
titis C virus nfekcid

1. tablazat
Cryoglobulinaemiak fenotipusai és jellemz6 immunkémiai tulajdonsagaik

sorolhatjuk a cryoglobulinaemias vasculitiseket, mely
eltérések egyben az etiologidjuk terén is informaciot ad

(1. tabldzat) (9).

Mig valamennyi fent targyalt immunkomplex-asszoci-
alt vasculitiseknél keringd immunkomplexek jellemzoek,

addig a Goodpasture syndroma esetében in situ immun-
komplex képzddés figyelhetd meg. A létrejott antitest a
tiid6 és a vese bazalis membran IV-es tipust kollagénje
ellen hat, innen is kapva az anti-glomerularis basal memb-
ran betegség elnevezést. Klinikai tlinettana az altalanos

Kisartériak vasulitise

7.a, b, c,dabra
A PAN klinikopatholégidja. A bort mind a limital cutan forma, mind a szisztémas forma érintheti (a). Szovettanilag
a kisarteridk szegmentalis acut érintettsége azonosithato (b), (fels6 kép), de mas teriileten ugyanazon mintaban idosiilt
obliterativ erek is jelen vannak (c), (bal als6 kép). A jobb alsé képen (d) kezd6d6 nodosus kiboltosulas mutatkozik
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gyengeség, rossz kozérzet, tiidévérzés, dyspnoe, a glome-
rulonephritis és a veseelégtelenség.

Dontéen kozepes méretii ereket érintd
vasculitisek

Polyarteritis nodosa

A polyarteritis nodosa (PAN) egy szisztémas necro-
tizalo vasculitis, mely nem mutat asszociaciot az ANCA
pozitivitassal. Kiemelendd, hogy ugyanakkor el6éfordul
kizarolag borre limital6doé forméja is, azaz a cutan polyar-
teritis nodosa (CPAN), habar felmertil, hogy ezen forma
egy teljesen kiilon entitasnak tarthatd; a szakirodalomban
tobben mar cutan arteritisként denotaljak. Mig a primer
PAN egy idiopathias fenotipus, addig a secunder PAN
esetében hepatitis B és C virusinfekciok, malignus korkeé-
pek etiologiai szerepe keriil elotérbe (10). A klinikai ma-
nifesztaciok koziil a veseérintettségbdl adodd hyperten-
7i0, a koronaria erek gyulladasa okozta szivelégtelenség,
a nervus radialist, ulnarist vagy peronealist érintd mono-
neuritis multiplex és a bdrtiinetek (elsdsorban livedo re-
ticularis, subcutan csomok, ulceraciobol adodo Atophie
blanche, esetlegesen erythemas maculdk vagy purpurak)
emelenddk ki (7. a, b, ¢, d abra).

Megbeszélés

A szisztémas vasculitis bérre limitalédd formai ki-

crer

diktalasa tekintetében, azaz, hogy a késébbiekben ki-
alakul-e esetleg belszervi manifesztacio. Erre a legjobb

8. a, babra
Immunkomplex kisérvasculitis egy endocarditises
betegilink kapcsan.A livedo reticularis mentén,
elérehaladott stadiumbol adodo retiform mintazattal
kialakult ulceraciok. (a), klinikai 4&tmenet a livedo
reticularisbol az annak megfelelden kialakulo
immunkomplex depoziciobol ad6déd purpurakba (b)

példa az IgA vasculitis, mely esetében a veseérintettség
akar 6 honappal a bevezetd bortiineteket kovetden is
kialakulhat, mikozben boérgyogyaszatilag objektivizal-
hato laesio mar nincs (12). Ezzel kapcsolatosan tobb
retrospektiv vizsgalat is tortént, a potencialis predikto-
rok feltérképezése céljabol, mint példaul a mar korab-
ban emlitett NLR esetében is; melyet hasznalva modunk
van az aktiv gyulladas pontosabb quantifikalasara (6).
Az immunkomplex-medialta vasculitiseknél megemli-

| aBoR | SZEPSZIS? TRCpenia? Hematologiai betegség? |
. SZERVI ERINTETTSEG? Vesefunkcid, Tvizeletben fehérje, dysmorph wt?
| We, CRP, MEU/SLY ardnytTT
SZERVI | IR: neuroldgiai tiinetek?
ERINTETTSEG? |
| | TUDG: kehagés? - mATG
Gl: hasi panasz? i | |
= széklet vér? gyulladas? - I VESE
hasi UH/nativ has \
SURGOSSEGI
- ,
SPECIALISTA KORKEP
Biopszia
Rutin+[HF
9. dbra

A cutan kisérvasculitisek differencialdiagnosztikéja
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tendd tovabba azon klinikomorfolégiai mintazat, amely
soran, ha lathato livedo reticularis, az immunkomplex
depoziciok annak megleléen rakoédnak le. Ezen reti-
form, azaz halészerii mintazat segitheti a klinikust an-
nak eldontésében, hogy nagy valdsziniiséggel valoban
egy immunkomplex-medialta folyamat all a hattérben,
semmint egy ANCA-asszocialt vasculitis (8. a, b dbra).
Szintén kiemelendd az ezen kézirat bevezetdjében mar
megemlitett thrombotikus folyamatok felismerése. En-
nek kapcsan emlitjiik a livedoid vasculopathia és a cutan
polyarteritis nodosa elkiilonitésének nehézségét, ugyan-
is ezen entitasok klinikai tiinettana teljes mértékben
megegyezik. Az irodalomban t6bb vizsgalat kapcsan is
olvashatunk még a szovettani morfologiajuk elkiilonité-
sének nehézségérdl is, ugyanis akar mindkét betegségre
jellemzo hisztopatologiai eltérések is lehetnek egyszer-
re (13). Ilyen esetekben a thrombophilia ellenérzése, az
egyéb klinikai korrelaciok €s a terapiakra adott valaszok
a mérvaddak a pontos diagnozis felallitasahoz (14).

A cutan vasculitisek felismerése, pontos besorolasa,
ill. differencialdiagnosztikaja kihivasokkal teli, legtobb-
szOr szakmakat atdleld szintetizald gondolkodast igényel
(9. abra). Még a szerteagazd belszervi klinikummal jaro
,»misztikus” betegségek megoldasaban is sokat segithet, ha
a borén tipusos vasculitises jelek alakulnak ki, amelyek-
bl a szovettani vizsgalat segiti a korisme tisztazasat. Bar
a rutin szovettani vizsgalat diagnosztikus, de az entitasok
kozott atfedd lehet, legtobbszor a DIF vizsgalat segithet
a differencialasban. Igy friss laesiobol vett IgA depositio
IgA vasculitisre utal, ,,full house” Ig depositio esetén pedig
lupus csoport jon szoba. Tipusos vasculitises jelek mellett
a negativ DIF lelet a klinikum fiiggvényében ANCA me-
dialta folyamatra utalhat. A GPA-t, vagy EGPA-t erdsit-
heti a transzdermalis érintettség, a granulomatosus jelleg,
EGPA esetében szoveti eosinophilidval is tarsulva. Fontos
megjegyezni, hogy még tipusos szdvettan esetében is szo-
ros klinikopathologiai korrelacio javasolt.

Az alapjelenség (legtobbszor purpuriform bdrtiinet)
felismerése utan fontos kizarnunk a siirgdsségi teenddket
igényl6 korképeket, igy a szepszishez tarsult bortiineteket
vagy az acut hematologiai bérmanifesztaciokat (immunth-
rombocytopenia). A szervi érintettség meghatarozasaban
legtobbszor a rutinban hasznalt alapvetd vizsgalatok ele-
gendbek, csak gondolnunk kell ra. A belszervi érintettsé-
gek megjelenésében jo prediktor lehet a terapia el6tti neut-
rofil-limfocita arany (neutrophil-to-lympocyte ratio, NLR)
meghatarozasa (6). A definitiv diagnozishoz a bdrbiopszia
nyujt segitséget, amelyet a klinikai képpel korrelaltatva
meghatarozhatjuk a lehetséges entitast.

209

IRODALOM

Sunderkétter C.H., Zelger B., Chen K.R. és mtsai.: Nomenclatu-
re of Cutaneous Vasculitis: Dermatologic Addendum to the 2012
Revised International Chapel Hill Consensus Conference No-
menclature of Vasculitides. Arthritis Rheumatol. (2018) 70(2),
171-84. DOI: 10.1002/art.40375

Engelmann B., Massberg S.: Thrombosis as an intravascular
effector of innate immunity. Nat Rev Immunol. (2013) 73(1),
34-45. DOI: 10.1038/nri3345

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(9), 2926—
35. DOI: 10.1002/art.21250

Soderberg D., Segelmark M.: Neutrophil Extracellular Traps in
ANCA-Associated Vasculitis. Front Immunol. (2016) 7, 256.
DOI: 10.3389/fimmu.2016.00256

Marzano A.V., Raimondo MG., Berti E. és mtsai.: Cutaneous
Manifestations of ANCA-Associated Small Vessels Vasculi-
tis. Clin Rev Allergy Immunol. (2017) 53(3), 428-38. DOI:
10.1007/s12016-017-8616-5

Nagy G.R., Kemény L., Bata-Csorgé Zs.: Neutrophil-to-lympho-
cyte ratio: a biomarker for predicting systemic involvement
in adult IgA vasculitis patients. J Eur Acad Dermatol Venerol.
(2017) 31¢6), 1033—7. DOI: 10.1111/jdv.14176

Marzano A.V., Maronese CA., Genovese G. és mtsai.: Urtica-
rial vasculitis: Clinical and laboratory findings with a particu-
lar emphasis on differential diagnosis. J Allergy Clin Immunol.
(2022) 149(4), 1137-49. DOI: 10.1016/j.jaci.2022.02.007
Wisnieski J.J.: Urticarial vasculitis. Curr Opin Rheumatol.
(2000) 12(1), 24-31. DOI: 10.1097/00002281-200001000-
00005

Tedeschi A., Baraté C., Minola E. és mtsai.: Cryoglobuli-
nemia. Blood Rev. (2007) 21(4), 183-200. DOI: 10.1016/j.
blre.2006.12.002

Guillevin L., Mahr A., Callard P. és mtsai.: Hepatitis B Virus-
Associated Polyarteritis Nodosa. Medicine. (2005) 84(5), 313—
22. DOI: 10.1097/01.md.0000180792.80212.5¢

Galeotti C., Bayry J.: Autoimmune and inflammatory diseases
following COVID-19. Nat Rev Rheumatol. (2020) 16(8), 413-4.
DOI: 10.1038/s41584-020-0448-7

llan Y., Naparstek Y.: Schonlein-Henoch syndrome in adults and
children. Semin Arthritis Rheum. (1991) 2/(2), 103-9. DOI:
10.1016/0049-0172(91)90043-y

Llamas-Velasco M., Alegria V., Santos-Briz A. és misai.: Occlu-
sive Nonvasculitic Vasculopathy. Am J Dermatopathol. (2017)
39(9), 637-62. DOI: 10.1097/DAD.0000000000000766

Nagy G.R., Veres K., Belsé N. és mtsai.: Focal vascular occlusion:
A link between livedoid vasculopathy and cutaneous arteritis?
JEADV Clin Pract. (2023) 2(3), 531-6. DOI: 10.1002/jvc2.115

10.

11.

12.

13.

14.

Erkezett: 2024.07.02.
Kozlésre elfogadva: 2024.08.29





