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VASCULITISEK

Dr. Dulic Sonja egyetemi tanarseged

SZTE Reumatoldgiai és Immunoldgiai Klinika

7 csoport

Large vessel vasculitis (LVV)
Takavasu arteritis (TAK)
Girant ce art itis (GCA)
CHAPEL H I LL Medium vessel vasculitis (MVV)
Polyarteritis nodosa (PAN)
Kawasaki disease (KD)
Small vessel vasculitis (SVV)

Antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA )-associated vasculitis

AAV)
Microscopic polyangiitis (MPA)
Granulc sis with polyangiitis (Wegener's) (GPA)
Eosi ilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss)

erular basement membrane (anti-GBM) disease
l¢ inemic vasculitis (CV)

IgA vasculitis (Henoch-Schonlein) (IgAV)
Hypocomplementemic urticarial vasculitis (HUV) (anti-Clq

Cryog

Erek mérete T et Ll (YYYS

Behget's disease (BD)
Cogan’s syndrome (CS)
1 vasculitis (SOV)

s leukocytoclastic angiitis

Single-org

eous arteritis

central nervous system vasculitis

Vasculitis eredete Tsolated sortits

Others
Vasculitis associated with systemic disease

Oth.

Egyéb betegSéggel Vasculitis associated with probable etiology

asszociacio

Hepatitis C virus-associated cryoglobulinemic vasculitis
Hepatitis B virus—associated vasculitis

Svphilis-associated aortiti

Drug-associat nune complex vasculitis
Drug-associa ANCA-associatec ulitis
Cancer-associated vasculitis

Othe




ALTALANOSSAGBAN

Definicié: Erfalban zajlé gyulladds (IC-K, autoAT, egyéb immun. /érfal

autoAg)

Pathomechanizmus:

Lokalis tiinetek (ischaemia, gyulladas)

Szisztémas gyulladasos valasz

Etiolégia: Primer / Secunder

PRIMER

Felosztasuk:

Erek mérete szerint torténik

Tovabbosztilyozds:

Jellemz0 antitest /fehérje alapjan
(cryoglobulin)

Jellemz0 karakterisztika alapjan
(EGPA)

SECUNDER

Felosztasuk:

Gyogyszer indukalta

Fert6zéshez tarsulo (virus /baktérium)
Szisztémas autoimmun korképhez tarsuld
(Sjogren, SLE, recidivalé polychondritis)

Paraneoplasias
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SECUNDER SYSTEMAS
VASCULITISEK

Rheumatoid arthrtitis : 1abszarfekély, mononeuritis multiplex, purpura, Gl
Hajlam: shared epitop, antiCCP, RF, extraart. értintettség.
Diff dg: arteriosclerosis, antiphospholipid sy, steroid mh

SLE: ulcus, bérvasculitis, hypocomplementaemias urticaria vasculitis, agyi/ visceralis
vasculitis

Crp emelkedés

Sjogren sy: purpura , neuropathia, GN - lymphoma riziké n6!
C4 csokkenés

FELISMERESUK

Bortiinet és/ vagy nyalkahdrtya tiinet
Belszervi tiinetek
Laborelterések

Karakterisztikus radiologiai/ endoscopos eltérések




—

BOR/ NYALKAHARTYA
TUNETEK
BOR/ NYALKAHARTYA
TUNETEK

Raynaud PAN
Cryoglobulinaemias
vasculitis

Purpura Cryoglobulinaemias vasc.
Schonlein — Henoch
EGPA

Pyoderma gangrenosum Behcet

Ulcusok GPA
PAN
Behcet

Scleroderma

APS, SLE MCTD
TOS

Buerger kor

Secunder vasculits SS-ben
Lymphomak

IBD
PAPA sy,
Lymohomak

SLE, APS, IBD
Ischaemias
Buerger kor
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BELSZERVI TUNETEK

BELSZERVI TUNETEK

Szem GPA — retinitis, uveitis Sjogren, SPA
scleritis, episcleritis fert6zés (toxoplasomosis,
GCA- AION kozonséges conjunctivitis)
Behcet —uveitis, retinitis
Fejfajas GCA lupus headache, APS
egyéb
F.0.0. GPA septum perforatio, congenitalis septum eltérések
nyeregorr sinusitis,
Leéguti Fels6: EGPA allergia, rhinitis,

GPA subglott. sten.

Als6: GPA —fix infiltr. stb asthma atipusos pneumonia
MPA TBC-s caverna
EGPA — nem fix SLE —hamorrh. alveoilitis




BELSZERVI TUNETEK

Infiltralt erek
vasculitises perivascularis lymphocytas
infiltratum

,, Vattatépés-szerti” 1éziok (,,cotton
wool spots™),
microhaemorrhagiak - retinalis
microvascularis karosodas miatt

SLE, Wegener
diabetes, malignus hypertonia, HIV,
syphilis

Behcet, sarcoidosis, SM

BELSZERVI TUNETEK

Gastrointestinalis GPA
EGPA
Schonlein — Henoch
PAN

Vese ANCA vasculitisek

Schonlein — Henoch
PAN (nem GN!)

Cryoglobulinaemias vasc.

Neurologiai ANCA vasculitisek
foleg EGPA
Schonlein- Henoch
GCA
Takayasu arteritis

IBD

fert6zéses eredet
egyéb nem autoimmun
eredet

SLE, Sjogren sy
scleroderma
myositisek

egyeéb..

SLE

Sjogren sy

egyéb nem Systemas
autoimmun betegségek
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LABORELTERESEK

LABORELTERESEK
Specifikus Nem specifikus
ANCA Emelkedett gyulladasos paraméterek

Cryoglobulin

Proteinuria
Dysmorph vvt-k a vizeletben
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RADIOLOGIAV/
ENDOSCOPOS ELTERESEK

RADIOLOGIAl ENDOSCOPOS

ELTERESEK
Moédszer Eltérés Vasculitis Differencialas
Mellkas rtg besziirédés (fix vnem) ANCA vasculitisek  Pneumoniak
cavitatio ANCA vasc. GPA TBC
nodulusok GPA sarcoidosis, RA
Mellkas CT alveolitis ANCA vasculitisek SLE/

dermatomyositis
cavitatio /nodulus

DSA aneuryzma PAN atheroscleorisis
stenosis Takayasu arteritis talajan kialakult
occlusio elvaltozasok

egyéb betegségekhez
tarsulo ectasiak
(syphilis)




RADIOLOGIAIl ENDOCOPOS
ELTERESEK
Differencidlis
Doppler UH Halo jel GCA-a. atherosclerosis
temporalisnal (vagy
axilla/carotis) (alt. pahtognomicus —

vizsgalo fliggd)

PET CT FDG halmozas nagyér vasculitisek  atheroma
myofibroblast (DM)
Endoscopia ulcusok EGPA (féleg) GERD

Schonlein - Henoch  IBD

PRIMER SYSTEMAS
VASCULITISEK
Kis erek: Kozepes erek: Nagy erek:
Schénlein — Henoch ANCA vasculitisek Takayasu arteritis
Cryoglobulinaeimas vasculitisek PAN Oriassejtes arteritis — GCA

ANCA vasculitisek
(PAN)

(Giant Cell Arteritis)
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SCHONLEIN — HENOCH PURPURA

IgAl1 — IC vasculitis

HENOCH-SCHONLEIN PURPURA

1> %) Odzax
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 Leggyakoribb gyermekkori vasculitis

* Spontan gyogyulhat
* Gyakran fertézés valtja ki
* Akut purpurak

* Veseérintettség esetén igényel kezelést (haematuria, proteinuria)

* Boka, térd —arthritis

» Gl traktus érintettsége

CRYOGLOBULINAEMIAS VASCULITIS

oL mEy Never decover

Vascuvaldic study:

HCV eliminacioja: 24 hét alatt 100% responder

(87,5% CR, 12,5% PR)

46,1 %-ban cryoglobulin elttint
CR: complett remisszio
PR: partialis remisszio

Kell immunszuppresszio?

Wasoumnis it .‘
COMEIETENE 15 fmed

walne preudalhromious, &
ol of precifated Cryogiobuin
To make lhe dagnosis | wou musl
collect the biood in & wanm tube;
-- ke i e whiie zerum S
plasma & exlracled,
coolthe Sarum § plasma overnight
n the refrgeratar;
-- & precioiate inlhe cold i the

cryoglabuling measure the “cryocn”. S

RTX nem interferal az antiviralis therapiaval - stilyos szervi érintettség esetén nem kikeriilhetd

Bor laesio, periférias neuropathia 80% - javulas

Vese érintettség 95% - javulas

26%-0s lymphoma rizikot RTX csokkenti

any Lncieriing dizease,

I mixmdd, think af
eyelemic ous
hepattis B2 C

rheumatoid arthriis

Homerular
digeas

=

Look for petechiae
anthe cold areas.

(FONTOS: Sjogren sy-hoz tarsuld non- infectiosus cryoglobulinaemias vasculitis — mortalitasi rizikot

sokszorosara ndveli - lymphomal)

2018.11.14.
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BEHCET

Behcet’s Disease I
Diagnostic Criteria

Recurrent oral ulcers Aphthous ulcers noticed by patient/
physician, 3 episodes in 12 month period

Plus 2 of following:

Recurrent genital ulcers | Aphthous ulcers or scarring noticed by patient/
physician

Eye lesions Anterior/posterior uveitis on slit lamp, retinal
vasculitis by ophthalmologist

Skin lesions Erythema nodosum observed by patient,
papulopustular / pseudofolliculitis with
acneiform nodules noticed by physician

Pathergy test Interpreted at 24-48 hours

Disease is more prevalent in Mediterranean and East Asian populations.
Most common in Turkey where all the expert literature comes from.

BEHCET

Az érfal nem destrudlodik — ellentétben a tobbi vasculitissel.
1990 ISGB International Study Group for BD

2006 ICBD International Criteria for BD - ebben vascularis és neurolégiai
elemek is, szenzitivitasa ezaltal jobb, specificitasa rosszabb, mint elédjének.
EULAR 2016
GI érintettség: steroid majd SSZ/AZA/Thalidomid/ aTNF 2008-as ajanlashoz
képest 0j
* aTNF: IFX, ADA, CMZ
* Siilyos esetben opus
Apremilast PD4 gatlo — sulyos szajnyh. fekélyben —fazis 11
Ustekinumab muco-cutan eset
IL-1 gatlé — esettanulmanyok
Ivig — supportiv
TCZ- nem bizonyitott.
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ANCA VASCULITISEK

Necrotizalo, kisereket érint6 gyulladas

Kiserek: leukocytoclasticus  vasculitis  (dominaldéan leukocytakbol — alld
infiltratum, érfalnecrosis, leukocyta-szétesés)
Mindharom entitasban el6fordulhat:

> Purpura

> Necrotizalo, focalis-segmentalis, félholdképzddéssel jaro
glomerulonephritis — pauci immun — klinikailag rapidan progressziv GN

> Difftz pulmonalis haemorrhagia (alveolaris capillaritis)
> Mononeuritis multiplex

> Necrotizal6 hasi (bél, m4j, cholecysta) vasculitis

ANCA VASCULITISEK

GRANULOMATOSIS POLYANGIITISSZEL (WEGENER) - GPA

Klasszifikacios kritériumok ACR: 2 vagy tobb jelenléte

Nasalis/ oralis gyulladas (ulceratio — fajdalmas/fajdalmatlan, gennyes/véres
orrvaladek)

Mellkas rtg. eltérés — fix infiltratum, nodulus/ cavitatio

Microhaematuria - >5 vvt/latotér / vvt cylinder

Szovettan: granulomas gyulladas az artériafalban/ perivascularisan

12



ANCA VASCULITISEK

GRANULOMATOSIS POLYANGIITISSZEL (WEGENER) - GPA

P
@..

Srtawberry like Cavitatio és nodulusok Nyeregorr
gingiva —
hyertrophias
gingivitis
ANCA VASCULITISEK

MICROSCOPQOS POLYANGITIS MPA

Klasszifikdcios kritérium rendszer nincs.

Korabban: MPA — PAN ugyanazon betegség két forméja — ezért MPA
epidemioldgiai adatok hianyosak

Fobb tlinetek:
Glomerulonephritis — 90%
Tiidé — diffaz alveolaris haemorrhagia (capillaritis), multiplex tiidéinfiltratumok

Hasi vasculitis (ischaemias colitis, hasi angina, vékonybél-necrosis, maj-, epeholyag
vasculitis)

Bé6r — purpura
Mozgasszervi: arthralgia, myalgia, arthritis
Neuroldgiai tiinetek (mononeuritis multiplex, cerebralis vasculitis)

2018.11.14.
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ANCA VASCULITISEK

EOSINOPHIL GRANULOMATOSIS POLYANGITISSZEL
(CHURG- STRAUSS) EPGA

Klasszifikacios kritériumok ACR: 4 vagy tobb jelenléte

Anamnesisben asthma bronchiale
Periférias vérben >10% eosinophilia
Mono- vagy polyneuropathia
Mellkas rtg. eltérés —infiltratum
Paranasalis sinus eltérések

Szovettan: granulomas gyulladas az artériafalban/ perivascularisan eo. sejtekkel

ANCA VASCULITISEK

EOSINOPHIL GRANULOMATOSIS POLYANGITISSZEL
(CHURG- STRAUSS) EPGA

Therapias kiprobalas alatt
RTX: 86%-o0s valasz — inkabb ANCA pozitiv betegekben
Mepolizumab: IL5 antagonista : relapsalo/ refrakter EGPA-ban igéretes

Omalizumab: sc. IgE targettel (annak riporter k6t6 része) 17 beteg — 4 flair 25
hénap alatt

2018.11.14.
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ANCA VASCULITISEK

EOSINOPHIL GRANULOMATOSIS POLYANGITISSZEL

(CHURG- STRAUSS) EPGA

Fiatal férfi beteg
Els6 tiinetek:
asthma, pansinusitis,
majd hypereosinophylia, 1az, hepatosplenomegalia,
majd panserositis
Teriiletileg illetékes haematologia:
,eosinophil leukéma dg —”
th: Glivec
th. Rezisztencia

Immunoldgiai konzilium MPO ANCA pozitivitas
Szovédményes valvulitis
Mitralis billentyii csere

Th.: AZA + steroid

Vasculitis jellemz6i

Szovattani jegyek

PR3-ANCA
(CANCA)

MPO-ANCA
(PANCA)

Klinikai tinetek
gyakorisaga

Differencial dg

neutrophil
dominancia

neu. dominancidjt
infiltratum és
granuloma

80-90%

5-10%

fels6 1égut > vese, tiid6
> bdr, szem >
mononeuritis mtpx >
Gl tractus

tipusos léguti tiinetek,
granuloma

ANCA VASCULITISEK

Eosinophil dominancia

€0. dominanciaju (nem fix)
infiltratum és granuloma

Elvétve

30-70%
poz. esetén ~ 100%vese
érintettség

mononeuritis mtpx, bér, GI
tractus > vese >
myocardium

allergids el6zmény, €0.
vérben és szovetmintaban

Neutrophil dominancia

neu. dominanciaju
infiltratum,

NINCS granuloma
10-30%

>90%

vese > tiid6 > bor,
mononeuritis mtpx

elébbiek hianya,
klinikai kép

2018.11.14.
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ANCA VASCULITISEK THERAPIAJA
INDUKCIOS

Corticosteroid + cyclophosphamid (CYC)

Eredeti séma: 1 mg/tskg pred. + 2 mg/tskg CYC per os —,,CYCLOPS”

Ujabb:

3x500-1000 mg methylprednisolon iv. + iv. CYC pulzus (0,75 g/m?)
havonta — 6 honapig.

kozben 0,8 mg/tskg methylprednisolon/nap p.os, fokozatosan
csokkentve ,,TAPIR”

Plasmapheresis veseelégtelenség /-RPGN/, ANCA-pozitivitas esetén
MEPEX vizsgalat

ANCA VASCULITISEK THERAPIAJA
INDUKCIOS

Rituximab (anti-CD20 monoclonalis, B-sejt-depletal6 antitest):
RAVE és RITUXVAS vizsgalat (2010)
Aktiv nephritisben Iv. MP + RTX egyenl6 hatékonysagu iv. CYC-dal
Relapsusok esetén hatékonyabb a RTX, mint a CYC

Methotrexat

incs) ,,Enyhe” betegség (felso 1égut, arthritis, DE alveolitis, glomerulonephritis
nincs

Remisszid-indukcioé egyenld aranyban, mint CYC
Mycophenolat mofetil (vizsgalatok folyamatban..)
CYC-intolerancia - 25/32 betegben remisszid Stassen, et al, AnnRheum Dis 2007
Jobb, mint iv. CYC?? 35 beteg Hu W, et al Nephrol Dial Transplant 2008
Megfelel6 alternativa CYC helyett 17/12 MPA-s beteg
Silva et al. Clin J Am Soc . Nephr. 2010

16



ANCA VASCULITISEK THERAPIAJA
FENNTARTO

AZA — 2 mgltskg alt. dozis ,, CYCAZAREM” 2001 Meddig? REMAIN vizsgalat 2017 — 24 ho
vs 48 ho — relapsus 63% vs 72%

MTX — AZA hatékonysagaval egyezd

MMF — mind remisszio indukcioban, mind fenntart6 therapiaként megfelelé. DE! ,IMPROVE”
2010 — ANCA + - relapsus arany nd!

RTX — ,,MAINRITSAN” 2014: indukcid utan 6., 12., 18. honapban, 0. és 14. napon 500 mg
RTX — Kevesebb mh, tartdsabb remisszio, mint AZA.

—,,RITAZAREM” - AZA/RTX folyamatban. . Mind a minor, mind a maior relapsus t6bb
az AZA csoportban.

— therapia refrakter esetekben is!

Trimethoprim + Sulfamethoxazol
Remisszié 24 honap utan: 82% vs 60% placebo
Kevesebb fels6 1éguti infectio

ANCA VASCULITISEK THERAPIAJA
FENNTARTO

RTX — Meddig? —- MAINRITSAN2 2018
Automatikusan - 2 évig.
Egyedileg - ha a B sejt szam >0 ,
- ill. ha az ANCA titer emelkedik, akkor ismétleten 6 havonta 500 mg

Relapsus rata szignifikansan kevesebb volt az egyedileg elbiralt csoportban —
az automatikusa adashoz viszonyitva (17,3% vs 9,9%0)

Format: Abstract - Send to -~

Ann Bheum Dis 2018 Aug 77(8)1143-1149_ dei: 10.1136/annrheumdis-2017-212875. Epub 2018 Apr 25

Comparison of individually tailored versus fixed-schedule rituximab regimen to maintain ANCA-
associated vasculitis remission: results of a multicentre, randomised controlled, phase Il trial
(MAINRITSAN2).

Charles P12, Terrier B', Perrodeau E* Cohen P, Faguer 5% Huart A%, Hamidou M®, Agard C®, Bonnotte B®, Samson M®, Karras A7, Jourde-Chiche N?

Lifermann F®, Gobert P'?, Hanrotel-Saliou C'', Godmer P72, Marin-Silva N'®, Pugnet G'# Matignon M'®, Aumaitre 0%, Viallard JE'™, Maurier F'% Meaux-
Ruault N'?, Riviere §2°, Sibilia 427, Puéchal X', Ravaud P, Mouthon LY, Guillevin L'; French Vasculitis Study Group.

+ Author information

2018.11.14.
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ANCA VASCULITISEK THERAPIAJA

FENNTARTO

STEROID

Céldozis: 7,5 mg/nap prednisolon,
Fokozatos doziscsokkentés
Leépités iiteme ,,TAPIR” vizsgalat
LEF

Korabbi th-khoz kothet6 KI esetén
30 mg-os dozis MTX ekvivalens
Mh-k! Metzler et al 2007 (GPA)

ANCA VASCULITISEK THERAPIAJA
UJDONSAGOK

Indukcio:
C5a inhibitor p.o(CCX168),,CLEAR”
CYC-dal steroid helyett

Ofatumumab — humanizalt antiCD20

2016 Oxford Rheumatology, 55, 1437-42

Fenntarto:
BLys inhibitor (belimumab) ,,BREVAS”
+AZA

18
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ANCA VASCULITISEK MONITOROZASA

PR3 ANCA titer - relapsus jele lehet 6nmagaban immunserologia alapjan
therapia nem modosithato

Relapsus arany - 5 év -

GPA: 50-60% - F.0.0. és/v granulomatosus elvaltozas esetén  gyakoribb a
relapszus arany, mint vese érintettségben.

MPA: 35%
EGPA: 25-30% - 80%-ban gyors remisszio érhetd el. 10 éves talélés 75-80%
Asthma remisszio ellenére perzisztal

ANCA VASCULITISEK MONITOROZASA
TARSRIZIKOK

Infectio:

elsé 5 évben 30%-uk hospitalizalt infectiok miatt
(Infectio kontroll? Vakcinacié? Pneumoscystis? Egyéb? IVIG?)
Kanadai tanulmany: alacsony GFR, hosszabb steroid th., lymphopenia
RTX — late onset neutropenia! Figyelembe kell venni
Indukcid alatt vakcinacié nem javasolt

Malignitas:

Dan tanulmany: 36 g kumulativ CYC 6sszdozis felett tu. kockazat n6, alatta nem.
Haematologiai
Holyag
B6r (nem melanoma)

RTX nem emelte a tu rizikot!

19
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ANCA VASCULITISEK ELLATASA

Kevés kivétellel, SULYOS betegségek
Korai dg, korai kezelés —
- mortalitasi rata jelentGsen csokken!!

Gondoljunk rd — vonjunk be tarsszakmakat -

T il 2 I Se an1101)
“This is a tongue depressor for patients
who won't stop talking.”

Kezelésiik immunoldgiai centrumban torténjen

PAN — POLYARTERITIS NODOSA

Kp és kis ereket is érinti

Hepatitis B

Altalaban: Steroid + CYC/AZA/ MTX/MMF
Uj: RTX /aTNF: IFX/ETA — kevés tanulmany

20



NAGYER VASCULITISEK — GCA — GIANT CELL

ARTERITIS

GCA: leggyakoribb vasculitis ; PMR tarsulas: 40-60%
PMR: 2. leggyakoribb rheumat. gyull betegség; GCA tarsulas: 16-21%

Klinikum:

Cranialis erek érintettségének tiinetei

Nagyerek (aorta és agai) érintettségének tiinetei
Szisztémas gyulladas tiinetei

Polymyalgia rheumatica

Fejfajas

Ragas claudicatio (pain on chewing)

Fejbor érzékenység

Latasvesztés

A. temporalis eltérései (fajdalom, nodulus, pulzus
hiany)

Végtag claudicatio (foleg kar)

Laz, éjszakai izzadas, teststly vesztés

Proximalis talsalya myalgia és nyaki, vall/
medencedvi mozgasbeszikiilés

NAGYER VASCULITISEK — GCA — GIANT CELL

Pathomechanizmus:

Adventitia érintett el8szor
Aktivalt dendritikus sejtek, ma-k

PAMP/MAMP
(pathogen/microbe associated molecular pattern)

Pro- inflammatoricus cytokinek: I1L1, IL6

ARTERITIS

PDL-1 expressioja csokken — ez akcelaraja a gyulladasos folyamatot

2018.11.14.
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NAGYER VASCULITISEK — GCA — GIANT CELL
ARTERITIS

Pathomechanizmus:

GCA-s betegek artéridinak faldban virus/ baktéium DNS-ek keriiltek felismerésre 70% —
PAMP/ MAMP kulcsszerepét erdsiti meg:  VZV/ Parvovirus B19

Chlamydia

ATLO - ektopas lymphoid testek az erek mediajaban 60% (Takayasuban is) (Artery
Tertiary Ly OrganS) Clement M. et al Front Immun 2016 7:158

IL9 overexpressio, Th9 polarizacio — We értékkel korrelal (TAK —ban is)

- Pann LL et al Clin. Rheumatol 2016 35.

NAGYER VASCULITISEK — GCA — GIANT CELL
ARTERITIS

Diagnozis:

Gold standard: TAB — temporalis a. biopsia— TABUL vizsgalat: TAB vs UH color
Doppler

szenzitivitas: 39% 54%

specificitas: 100% 81%

még nem teljesen valthatja ki a biopsiat

2018.11.14.
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NAGYER VASCULITISEK — TAKAYASU ARTERITIS

The American College of Rheumatology (ACR; 1990)

1.Angiographiaval igazolt Ao/ elsédleges agak stenosisa, felsé /also végtag
artériainak occusioja / stenosisa

2. Ezen elvaltozasok nem arteriosclerosis/ fibromuscularis dysplasia stb.
kovetkezményei

3. Elvaltozasok altalaban focalisak vagy szegmentalisak

NAGYER VASCULITISEK
KEPILEG
(Biopsia — temporalis — TAB: min. 1,5 cm)

UH - 43%-ra csokkentette TAB sziikségességét +PMR — kritériumok kozott
carotis/ axilla UH

CT/MR (7 tesla!) angio vs PET - PETCT/ PETMR
FDG uptake
AION /NAION elkiilonitése (OCT is jo)
pontos mérészam kidolgozasa folyamatban

Limitaciok???

2018.11.14.
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NAGYER VASCULITISEK
KEPILEG- LIMITACIOK

UH: 2-4 héten beliil karakteriszticus halo jel eltiinik
egyéb nagyérnél tovabb perzisztal (carotis/ axillaris UH)

PET: myofibroblast , atheroma is gliikkoz felvevd

Aneuryzma screening konszenzus még nincs
(1-2 évente MRI)

Szem érintettség — OCT rendszeres screening
(OCT: optical coherence tomography)

NAGYER VASCULITISEK
THERAPIA
Steroid: - Szemészeti érintettségnél ._ | B . "EHE ISNO c“n

—sulyossagtol fiiggetleniil, nagy dozis, iv.

EULAR: mennyi kéros:
5 mg alatt
10 mg felett
mikor: 3-6 honapon tal

MTX (LEF? — prospektiv vizsgalatok)

ASA — ischaemias komplikacié megeldzésére

limgflip.com
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Biologicumok:

NAGYER VASCULITISEK

THERAPIA

IL6 R - tocilizumab— GIACTA 2017.07 N.E. Journal of Med 119 4;j dg.
beteg — 26 hetes kdvetés — 56%0s remisszios rata

PMR-ben 100%-0s remisszio, steroid mentes.

IL6 — sirukumab

CTLA4 — abatacept — Kkevesebb

IL17 —secukinumab relapsus
IL23 — ustekinumab RTX - GCA
GCA-ban igéretes aTNF IFX? ADA? ETA? - GCA-ban
IL1 canakinumab nem, TAK?
NAGYER VASCULITISEK
RELAPSUS PREDICTOR
GCA - TAK —

30-40 % relapsus els6 5 éven
belil — 50% 2 éven beliil

Extracranialis nagyér érintettség
No6i nem

Hypertonia, DM

Cardiolipin AT emelkedés
Dg-kor erdteljes gyulladasos
reakcio

kevés adat kb. 42-46% els6 5
évben — 20% elso évben

Carotis érintettség
Férfi nem
Emelkedett crp

2018.11.14.
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TOVABBI KERDESEK
Yotadatds

ANCA LvVV Vasculitisek
Biopisa — rebiopsia? * Kovetés? Mivel? (UH/ < Steroid mentesség?
SeroléEia negativ MRI) * Immunszuppresszio —
betegek? * Relapsus? meddig?
Lokalizalt GPA — * Aneuryzma * Dozis? Valtas?
felismerjiik? kife _lc')dése:'r)lek Gyogyszerinterakciok?
Soliter tiidé6goc — mi predictoral * Specialis
legyen? /oka? betegcsoportok?
rl;ollow up — check lista .. * Tarsrizikok?
' _ * Vakcinacié? /Infectio
RTX fenntart6? Mikor? kontroll?

KOSZONOM A FIGYELMET!
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