
Szisztémás

kisérvasculitisek

Dr. Honfi Dániel

Szegedi Tudományegyetem

Szent-Györgyi Albert 
Orvostudományi Kar és Klinikai
Központ

Reumatológiai és Immunológiai
Klinika

Reumatológiai kötelező
szintentartó tanfolyam 2025.



Vasculitis fogalma

Érfalban zajló gyulladás

• Keringő immunkomplexek, autoantitestek vagy egyéb 

immunológiai tényezők által elindított

• Gyulladás érinti az ereket

• Autoantigén az érfalon belül

Pathomechanizmus:

• Lokális tünetek (gyulladás, ischaemia)

• Szisztémás gyulladásos válasz

Etiológia:

• Primer

• Szekunder





Klinikai gondolkodásmód

• A látott jelenség lehet-e vasculitis

következménye?

• Kis, közepes vagy nagyér-vasculitis

állhat-e a háttérben?

• Ha vasculitis, akkor primer vagy 

szekunder?



Szekunder vasculitisek

(bármely méretű ér)

• Gyógyszer-indukált (pl. purpura, de pl. 
propilthiouracil-indukált ANCA-vasculitis
is)

• Vírusfertőzéshez társuló (HCV, HIV)

• Egyéb fertőzéshez társuló 
(Streptococcus, K. pneumoniae, M. 
pneumoniae, M. tuberculosis)

• Szisztémás autoimmun kórképhez társuló 
(SLE, rheumatoid arthritis, Sjögren
syndroma, dermatomyositis, recidiváló 
polychondritis…)

• Paraneoplasiás

• Egyéb



Kisér-vasculitisek klinikai jelei: 

purpura

• Színes-gombostűfejnyitől a 

lencsényi méretig terjedő 

élénkpiros, nem elnyomható, 

általában tapintható eruptio

• Barna pigmentáció 

hátrahagyásával gyógyul 

• Alsó végtagi distalis területek → 

proximál felé 

• Égő fájdalom, arthralgia, 

myalgia, oedema kísérheti 

• Sokszor fizikai terhelés is 

provokálhatja



Kisér-vasculitisek elemi jelenségei I. –

Purpura – Differenciáldiagnózis

• Akut gyógyszer-exanthema

• Cutan leukocytoclasticus angiitis

• Henoch-Schönlein vasculitis

• ANCA-asszociált vasculitis

• SLE, Sjögren syndroma, MCTD

• HCV, krioglobulinaemia

• Tumor, lymphoma

• További bőrgyógyászati betegségek



Kisér-vasculitisek elemi jelenségei II. –

Urticaria vasculitis

Urticaria Urticaria vasculitis

Elemi jelenség Csalángöb → kiterjedt 

oedema

Csalángöb

Lezajlás időtartama Néhány óra Több, mint 24 óra

Maradványtünet Nincs Halványbarna 

pigmentáció

Kísérő tünet Viszketés, egyéb 

allergiás jelek

Égés, fájdalom, vagy 

tünetmentes

Szövettan Oedema, enyhe sejtes 

infiltráció

Leukocytoclasticus 

vasculitis

Kiváltó ok Allergén, fizikai 

behatás

Immunkomplex –

szisztémás 

autoimmun betegség, 

paraneoplasia



Urticaria vasculitis



Urticaria vasculitis

Primer: 

hypocomplementaemiás

urticaria vasculitis – anti-

C1q vasculitis

Secunder:

SLE, paraneoplasia



Livedo vasculitis microscopos

polyangiitisben



Ujjvasculitis SLE-ben



Ujjvasculitis

dermatomyositisben



Paraneoplasiás vasculitis



Kisér-vasculitisek típusos megjelenési formái – akut 

interstitialis pneumonia (diffúz tüdővérzéssel vagy 

anélkül) – „alveolitis”



Alveolitis kisérvasculitisekben

• Goodpasture (anti-GBM betegség) >90%

• Microscopos polyangiitis – 50-70%

• GPA (Wegener) – 25-40%

• Cryoglobulinaemiás vasculitis – 20-40%

• Dermatomyositis (10-15%), SLE (5-10%)



Félholdképződéssel járó GN

Dr. Kemény Éva (SZTE Pathológia) anyagából



Glomerularis haematuria –

dysmorph vvt-k



RPGN klinikai jelei

• Microscopos vagy ritkán macroscopos

haematuria

• Proteinuria (0.5-2.0 g/nap)

• Cylindruria

• Steril pyuria

• Hypertensio

• Romló GFR



Gastrointestinalis vasculitis

Henoch-Schönlein vasculitis

colonoscopos képe

Forrás: www.hopkinsvasculitis.org



ANCA-asszociált vasculitisek

Főbb tünetek I.

GPA:

- Felső légút – 90%, tüdő: 85%

- Vese: 75 % (focalis-segmentalis

necrotizáló

glomerulonephritis félholdképződéssel)

- Szem, száj, intracranialis terjedés

- Általános tünetek – láz, anaemia, fogyás,

gyengeség

- Mozgásszervi – arthralgia, myalgia, arthritis

- Bőr – purpura, ulcus

- Mononeuritis multiplex, asepticus

meningitis



ANCA-asszociált vasculitisek

Főbb tünetek II.

EGPA:

- Atopiás betegség, általában asthma

bronchiale

- Eosinophilia

- Hasi vasculitis

- Mononeuritis multiplex

- Intrapulmonalis infiltratumok, pulmonalis

capillaritis

- Myocarditis, pericarditis, coronaritis

- Bőr, mozgásszervi, általános



ANCA-vasculitisek

pathomechanizmusa



ANCA hatása a 

neutrophilekre

• Aktiváció – „respiratory burst”, 

degranuláció – fokozása

• Priming – TNFα, IL-1β 

• MPO transzlokálódik a sejtfelszínre

• PR3 konstitutíven is jelen van a 

plasmamembránban és a 

cytoplasmában, ez fokozódik 

• TNFα, IL-1β, IL6, IL8, MCP-1, LTB4



Lamprecht et al, Current Drug Dis Tech 2009

Az ANCA keresztköti a sejtfelszínre került antigéneket → korai 

neutrophil aktiváció (még az érfalon belül ↔ normális gyulladás 

esetén, amikor már az érfalat elhagyva a szövetekben történik

David, J Leukoc Biol 2003



Brilland B, Autoimm Rev 2020

Complement alternatív 

aktivációja fokozódik 

AAV-kban

Oka: ANCA által 

aktivált neutrophilek és 

endothel fokozott 

properdin és Faktor-H 

akvitálása

Következménye: A C5a

complement neutrophil

aktivációt, gyulladást 

kelt, chemotacticus

Avacopan (Tavneos):

Complement-5a

receptor antagonista

Kis molekulájú szer

A complement alternatív út 

aktiválódása is kritikus lépés





Remisszió-indukció

• Az ajánlásban alkalmazott felosztás:

• Szervet vagy életet veszélyeztető (súlyos)

• Szervet vagy életet nem veszélyeztető (kevésbé súlyos)

• Súlyos: GCS + vagy iv. CYC vagy RTX

• Relapsus esetén egyértelműen RTX

• 4x375 mg/m2 – de egy metaanalízis szerint 2x1000 mg is 

hasonlóan hatékony

• RTX biosimilar is hatékony

• RTX + CYC kombináció: CYC és GCS adag is csökkenthető 
lehet RTX hozzáadásával



Remisszió-indukció – mennyi 

steroid?

Felső: klasszikus AAV indukciós studyk

Alsó: PEXIVAS alacsony GCS kar

40% különbség a steroid adagban 

Hatékonyságban non-inferior, súlyos 

fertőzések előfordulása csökkent

EULAR ajánlás 5. pont: ez a séma 

javasolt



Remisszió-indukció szervet vagy 

életet nem fenyegető AAV-ben

• RTX kevesebb GCS adaggal is magas remissziós arányt ért el 
(RITAZAREM)

• NORAM-vizsgálat Nonrenal Alternative with Methotrexate

• „Enyhe” szisztémás betegség (glomerulonephritis nincs)

• Remisszió-indukció egyenlő arányban, mint CYC

• Később (5 vs 3 hónap)

• Magasabb relapsus arány (74 vs 42%) 

• MYCYC vizsgálat

• Számszerűleg alacsonyabb remissziós arány, de nem 
szignifikáns különbség CYC-hez képest

• Relapsus arány magasabb
De Groot et al. Arthritis Rheum 2005



• RTX vagy CYC indukciós kezelés

• +

• Corticosteroid VAGY Avacopan (C5a receptor gátló)

• Remisszió a 24. héten: 72,3 vs 70,4%

• Remisszió az 52. héten: Avacopan: 65,7%, steroid: 

54,9% (p<0,005)

• Glucocorticoid-toxicitási index: Avacopan < steroid



RTX mellett is hatékony az avacopan

GFR numerikusan

jobban emelkedik 

<30 ml/min eGFR

mellett is

Albuminuria gyorsan csökken

(ADVOCATE vizsgálat alcsoport analízise)
Geetha D Ann Rheum Dis 2023



Csökkentett adag rituximab

fenntartó kezelésre

• Maintenance of Remission using Rituximab in Systemic ANCA-

associated Vasculitis (MAINRITSAN)

• Komplett remisszióban levő ANCA-asszociált vasculitises

betegek 

• 1x500 mg rituximab 6 havonta 18 hónapig vs 2 mg/tskg

azathioprin 22 hónapig

• Major relapsus a 28. hónapig:

• RTX: 5%

• AZA: 29 % (p=0,002)

• Minor relapsus:

• RTX: 11%

• AZA: 16% (p=0,43)

• Súlyos fertőzés: RTX: 19%, AZA: 14%.



Rituximab – hosszú távú 

hatékonyság

• MAINRITSAN  –

utánkövetése 5 évig

• Relapsusmentes

túlélés: RTX: 72 % vs

azathioprin: 49%. 

• Teljes túlélés: RTX: 99 

% vs azathioprin: 93%.

• Relapsusok

prediktora: GPA (vs

MPA), PR3-ANCA 

pozitivitás, csökkent 

GFR



Rituximab – hogyan?

• MAINRITSAN 2 – remisszió esetén:

• B-sejtszám > 0, vagy ANCA-pozitivitás 

visszatérése ill. titer-emelkedése esetén 500 

mg 6 havonta 

• Automatikusan 500 mg 6 havonta – két évig

• Relapsus ráta: egyedi: 17,3% vs automatikus 

9,9% (NS). Automatikus csoportban több RTX 

infúzió volt.





EGPA – IL-5 útvonal

https://www.researchgate.net/figure/Mechanisms-of-action-of-biological-drugs-

targeting-IL-5-or-its-receptor-Mepolizumab-and_fig3_337976345



A relapsus rizikófaktorai

• GPA > MPA vagy EGPA

• PR3-ANCA > MPO-ANCA

• ANCA titer-emelkedés

• Negatív → pozitív ANCA-szerokonverzió

• B-sejt visszatérés (RTX mellett, után)

• Persistáló felső és alsó légúti tünetek

• S. aureus hordozás orrnyálkahártyán

• S. aureus hordozóknak tartós co-trimoxazol – újabb 

evidenciák alapján nem javasolt

• Persistáló haematuria

• De: végstádiumú veseelégtelenség esetén: relapsus ráta 

jelentősen csökken

• Rövidebb indukciós kezelés, indukció MTX-szel vagy MMF-fel

• Gyógyszer-indukált AAV: elhagyás után nagyon ritka a 

relapsus



Összefoglalás

• Korai diagnózis – gondolni kell rájuk

• Akut szisztémás gyulladásos tünetek

• Jellegzetes tünetek:

• Livedo reticularis, mononeuritis multiplex, bőrvasculitis, 

végtagfekély

• Vizeletlelet, vesefunkció!

• Multiplex tüdőinfiltrátumok, felső légúti tünetek

• Azonnali ellátás specializált centrumokban


