VASCULITISEK

Vasculitis: az erek gyulladasa

Letrejohet
* Szamos szerv ereiben (szisztémas vasculitis)
* vagy csak egy szerv ereiben, pl. bor, agy

Patogenezis

Lehet

+ fertézeéses (pl. angioinvaziv aspergillosis)
* 1ll. nem-fert6zéses eredetl



Angioinvaziv Aspergillosis immunszuprimalt beteg tudejében. A
gombafonalak bendve az erek falaba, vasculitist €s thrombosist
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Nem-fertozéses szisztémas vasculitisek
 Nem gyakori korkepek

« El6fordul, hogy a boncolas koérismézi, ui. a tunetek
,0sszerakasa’ intellektualis kapacitast igényel

e Kezelés nélkul halalosak



Keletkezhetnek
 Nagyerekben (aorta és agai)

« KoOzepes nagysagu erekben (a visceralis szerveket
ellato arteriak és els6rendi agaik)

» Kiserekben (a szervek kis arteriai, kapillarisai és
vénai)



Nagyerek vasculitise
Takayasu arteritis

Altalanos jellemzék

« 40 evnel fiatalabb nOkben

« Patomechanizmus: T-sejtes immunvalasz erfali
antigenek ellen

Morfologia

« Granulomatosus arteritis az aortaban es annak
proximalis agaiban =» az aortaiv againak fibrosus
obliteracioja

 Egyeb ereket is magaba vonhat



A nyilak a nagyerek szukuleteit mutatjak
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Klinikum

« Lassan elorehalado korlefolyas

* |schaemias tunetek a felso vegtagokban (pulsus
nem tapinthato)

« Lataszavar, neurologiai tunetek



Oriassejtes arteritis

Altalanos jellemzék

« 350 évnél idosebb egyenekben

« Patomechanizmus: T-sejtes immunvalasz érfali
antigenek ellen

Morfologia

« Afej artériaiban rovid szakaszokon granulomatosus
gyulladas; leggyakrabban az a. temporalis agaiban +
a. ophtalmica + a. vertebralis

 Kovetkezmeny: az er szUkul vagy teljesen elzarodik



Korai fazis: oriassejtek a gyulladasos sejtek kozott
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Oridssejtek; tdredezett, gocosan hianyzo lamina elastica interna
- elastica festes
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Klinikum

- Altalanos tiinetek: l1az, fogyas, gyengeség; We: 50
mm/h felett

 Fajdalmas csomok a kanyargossa valt a.
temporalison




Klintkum

Altalanos tiinetek: laz, fogyas, gyengeség; We: 50
mm/h felett

 Fajdalmas csomok a kanyargossa valt a.
temporalison

* Fejfajas; ragaskor allkapocsfajdalom (claudicatio);
arcfajdalom

« Lataszavar + hirtelen egyoldali vaksag

 Dg: a. temporalis biopszias vizsgalata



Kozepes nagysagu erek vasculitise

Polyarteritis nodosa

Altalanos jellemzdk

« Kozepkoru felndttekben, az esetek egy részeben
HBV vagy mas virusfertdozes utan

« Patomechanizmus: virusfertozes altal kivaltott
Immunkomplex vasculitis; az immunkomplex lehet
pl. HBsAg-HBsAnNtitest



Kozepes nagysagu erek vasculitise

Polyarteritis nodosa

Altalanos jellemzdk

« Kozepkoru felndttekben, az esetek egy részeben
HBV vagy mas virusfertdozes utan

« Patomechanizmus: virusfertozes altal kivaltott
Immunkomplex vasculitis; az immunkomplex lehet
pl. HBsAg-HBsAnNtitest

* Necrotizalo arteritis a vesében > szivben > majban >
tapcsatornaban > vazizmokban > egyéb szervekben

* ,Negativumok™: a tudo ereit megkiméli, a vese
arteritise nem terjed ra a glomerulusokra (szemben
az ANCA-asszocialt vasculitisekkel), ANCA-negativ



Morfologia

Friss és idosult elvaltozasok egymas mellett

Friss leziok: szegmentalisan az érfal fibrinoid
necrosisa + transmuralis €s periadventitialis
lobsejtes beszlUrdodes

Kovetkezmeény: microaneurysma képzodes =»
ruptura =» a kornyez0 szovetekben beverzes, |ill.
reaktiv thrombosis = distalisan infarctusok
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Morfologia

Friss és idosult elvaltozasok egymas mellett

Friss leziok: szegmentalisan az érfal fibrinoid
necrosisa + transmuralis €s periadventitialis
lobsejtes beszlUrdodes

Kovetkezmeény: microaneurysma képzodes =»
ruptura =» a kornyez0 szovetekben beverzes, |ill.
reaktiv thrombosis = distalisan infarctusok

|dOsult leziok: az érfalak fibrotikusan
megvastagodtak; az infarctusok helyéen hegesedeés



Klintkum

Laz, sulyvesztés, rossz kozerzet, a vérben eosinophilia
+ az érintett szerv megbetegedesének a tuneteli

*\Vese: az infarctusok miatt a se-creatinin A\,
hypertensio, haematuria, proteinuria



Klintkum

Laz, sulyvesztés, rossz kozerzet, a vérben eosinophilia
+ az érintett szerv megbetegedesének a tuneteli

*\Vese: az infarctusok miatt a se-creatinin A\,
hypertensio, haematuria, proteinuria

*Sziv: sok kis infarctus=» progredialo szivelégtelenseg;
EKG eltéerések, a kreatin kinaz MB A\, coronarographia:
a koszoruerek eredesenel nincs szukulet



Kawasaki betegség

Altalanos jellemzdk

« Patomechanizmus: anti-endothelialis antitestek
kozvetitik

« (CsecsemoOkben, gyermekekben

»  Onmagatol gyogyul

Morfologia

« Kozépnagy es kis arteriakat betegit meg, a koszoruerek
gyakran érintettek

* Necrotizal6 ergyulladas = thrombosis,
aneurysmakepzodes + aneurysma repedese



Kawasaki betegség

Altalanos jellemzék

« Patomechanizmus: anti-endothelialis antitestek
kozvetitik

» (Csecsemokben, gyermekekben

»  Onmagatol gyogyul

Morfologia

« Kozeépnagy es kis arteriakat betegit meg, a koszoruerek
gyakran érintettek

* Necrotizalo érgyulladas =» thrombosis,
aneurysmakepzodes + aneurysma repedese

Klintkum

¢« lLaz

« Szajureg/conjunctiva verb6sege, borpir, nycs
nagyobbodas

« Myocardialis infarctus



KiserEk vasculitise

*Jellemz0 a vesék megbetegedese: a
glomeruluskapillarisokban necrotizalo gyulladas zajlik
(glomerulonephritis [GN] +)

*Patogenetikai felosztasuk
- antitestek (pl. ANCA-asszocialt vasculitis, anti-
GBM
betegseg) hozzak letre
- Immunkomplexek (pl. IgA vasculitis) hozzak léetre



ANCA-asszocialt vasculitisek

Patogenezis
*llI-es tipusu hiperszenzitiv reakcio

*Antigen: a neutrophil granulocytak lysosomajaban levo
proteinaz 3 (PR3), ill. myeloperoxidaz (MPO) = a
keringésbe jutva autoantitest kepzddest indit: anti-
neutrophilic cytoplasmic antibodies (ANCA)

Az ANCA antitestek a neutrophilek degranulaciojat = a
kiserek endotheljének necrotizalé gyulladasat
eredmenyezik



Granulomatosis POLyangiitis-szel
(GPA; korabbi neve Wegener granulomatosis)

Altalanos jellegzetességek

« (Gyakorisag csucsa: 5. evtized; inkabb férfiakban

« Szerologia: PR3-ANCA pozitivitas

« Jellemz0 triasz: a vesek, a tudo és felso legutak
(orr, sinusok, torok) megbetegedése

Morfologia

* Necrotizalo-felholdas GN

« Afels6 legutakban es a tudoben necrotizalo-
granulomatosus vasculitis + necrotizalo
granulomak






Tudoé: necrotizalo-granulomatosus arteritis
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Uregképz6dés a tiudo ereinek és a szovetének a
necrosisa miatt.
Halalos tudovérzes, folulfert6zodes veszeélye!!




Klintkum

« Un. gyors progresszioju GN sy: haematuria,
proteinuria, a se-kreatinin egyre emelkedik, a
beteg 1 ev alatt haemodialysis programba kerul

« Tudo6: Rtg - ketoldali nodularis infiltratumok;
uregkepzodeés fokent az also lebenyekben

« |dult sinusitis; epistaxis-hoz vezeto
nasopharyngealis fekélyek



Mikroszkopos polyangiitis (MPA)

Altalanos jellemzdk

*Az arteriolak, a kapillarisok és a venulak necrotizalo
gyulladasa

A vasculitis egyideju elvaltozasokkal jelentkezik

*Szerologia: MPO-ANCA pozitivitas



Morfologia

Megbetegszik
*a vese: necrotizald GN = félholdak

a tudo: alveoluscapillarisok necrotizalo gyulladasa =»
tudoverzes

*a bor: dermalis erek neutrophil granulocytas
beszirddése + fibrinoid necrosisa =» purpurak

*a tapcsatorna, a vazizom, stb.
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Tudo: az alveolaris septumokban capillaritis = vérzes
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Bor: a dermalis erek ng-s beszir6dése, a sejtmagok
toredezettek




Kiser vasculitis: kifekélyesedo purpurak

3

_ | | Prof. Husz Sandor, Bérklinika




Klinikum

*Vese: gyors progresszioju GN sy

*Tudo: vérkopés (haemoptysis)

*BOr: purpura

Belek: kifekelyesedes = hasi fajdalom, vérzes

*lzmok: myalgia, izomgyengeseg (CKA)



Esetismertetées

« 64 eves férfi

« 2014. szeptember eleje: gyenge, fajnak az izlletel,
ejszakanként leizzad; verképe elterés nélklili, a vesefunkcioja
normalis. Izdleti panaszaira NSAID 10 napig.

 Oktober kbzepe: a gyengeseqg fokozodott, hanyas,; a vizelete
keves (500 mi/nap), veseelegtelenseqg laborjelei (acidosis,
1250 umol/L se-creatinin)

« Hasi UH: a vizeletelfolyas akadalyozottsaga nem mertl fel
VL.

 Vesebiopszia a veseelegtelenséqg okanak a tisztazasara.

« A biopszia utan verkopes.



A glomeruluskacsok necrotizalo gyulladasa, felholdképz6déssel

(nyil); dg.: szisztémas necrotizalo kisérvasculitis (vese + tudo)

s Tt




Anti-GBM betegseg

A vese betegsegei fejezetben részletezzuk



IGA VASCULITIS (korabbi neve: Henoch-Schonlein
purpura)

Altalanos jellemzdk

*lll-as tipusu hiperszenzitivitas: IgA-tartalmu
Immuncomplex vasculitis az arteriolakban, a
capillarisokban és a venulakban

*Jobbara gyermekekben; a gyermekkori vasculitisek
leggyakoribb oka



IGA VASCULITIS (korabbi neve: Henoch-Schonlein
purpura)

Altalanos jellemzdk

*lll-as tipusu hiperszenzitivitas: IgA-tartalmu
Immuncomplex vasculitis az arteriolakban, a
capillarisokban és a venulakban

*Jobbara gyermekekben; a gyermekkori vasculitisek
leggyakoribb oka

Morfologia

*Valtozatos sulyossagu necrotizalo kisérvasculitis a
borben, a belekben, az izuletekben es a veseben
*Vese: immunfestéssel a glomerulusokban IgA
lerakodas; FM: necrotizald GN, felholdakkal
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IgA-immunkomplexek okozta kisergyulladas vekonybelben
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Immunfluoreszcencia: IgA immunkomplexek a glomerulusokban
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Klinikum

*BOr: purpura, féként az also

vegtagokon

Belek: hasi fajdalom,

melaena

|zuletek: arthritis, arthralgia

*Vese: haematuria,
proteinuria,
azotaemia




Klinikum

*BOr: purpura, fokent az also

vegtagokon

‘Belek: hasi fajdalom,

melaena

|zuletek: arthritis, arthralgia

‘Vese: haematuria,
proteinuria,
azotaemia

*A korjoslat a veseelvaltozasok

sulyossagatol, a félholdak

szamatol fugg; reagal a

kezelésre




A VENAK BETEGSEGEI

Nagyon gyakoriak, 90%-uk visszértagulat es
thrombophlebitis/phlebothrombosis



VISSZERTAGULAT

Varix: tartésan fennallo intraluminalis
nyomasemelkedés miatt a véna korulirtan kitagul es
kanyargossa valik

Varicositas: szamos véna egyidejlleg tag és
kanyargos

Gyakort:

« Oesophagus varicositas

* Also vegtagi felszines vénak varicositasa

* Aranyeres csomo

* Varicocele testis



VARICOSITAS
OESOPHAGI

 Portalis hypertensioban
a nyelocso distalis
reszen a submucosus
venak kitagulnak
(portocavalis

anastomosis)
e Spontan megrepednek

=> elvérzes (verzéses
shock)

* Boncolaskor a
gyomorban
és a vekonybelekben
2000-3000 ml vér




Vérzéses shock-hoz vezeto betegségre példak

*Oesophagus varix ruptura

Patkobel idult emeészteses fekélye, ha a
pancreasfejbe penetralva artériat arrodal
*Aorta aneurysma repedése/aorta dissectio



ALSO VEGTAGI VARICOSITAS

* Av. saphena magna gyujtoteruletéen levo venak
tagulata hozza létre

* Igen gyakori: a feln6tt lakossag 10%- 20%-anal
kialakul !

Pathogenesis

Tartosan A intraluminalis nyomas
- terhesség
- korabban lezajlott melyvenas thrombosis
- allo munka (fodrasz, pincer), stb.



Kovetkezmeények

* A vena-billentylk elegtelensege, stasis +
thrombosis, perzisztalo anasarca

« Gyakori: a thrombosishoz masodlagosan gyulladas
tarsul (thrombophlebitis) =» stasis dermatitis es
trophicus kifekélyesedeés a labszar és a boka
medialis felszinén: ulcus cruris: nehezen gyogyul,
felulfertozodesre hajlamos

* Ritka: pulmonalis embolia



A vénas elfolyas akadalya miatt létrejott ulcus cruris




NODUS HAEMORRHOIDALIS - aranyeres csomo

* Az analis e€s a perianalis submucosus venas
plexusok tagulata

» Gyakori: a felnott lakossag 5%-anal kialakul
Pathogenesis

* Rostszegeny etrend =» székrekedes =>»
erolkodo székelés

* VVenas stasis terhessegben

 Portalis hypertensio



Szovodmeények
* Analis vérzes
» ElGesés (prolapsus az analis szegely ele)

 Felulfertozddes, thrombosis, elhalas: igen heves
fajdalom



VARICOCELE TESTIS

A plexus pampiniformis varicositasa

Fiatal férflakban gyakori; joval gyakoribb bal oldalon (a
bal v. spermatica interna a bal. v. renalisba, a jobb v.
spermatica interna a v. cava inferiorba szajadzik)

*Az intrascrotalis hdmerseéklet A\, karosodik a
spermiogenesis (oligospermia: <20 M spermium/ml) =»
a nemzokepesseg csokken



ALSO VEGTAGI MELYVENAS ROGOSODES
Legfontosabb kovetkezmény = pulmonalis embolia

- ;
Véraramlas iranya = ™
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Hajlamosito tényezok

*|d6s kor (>60 év)

*Pangasos szivelégtelenseg (stasis a nagyverkori
capillarisokban, venulakban, igy az also vegtagokban is)
*Hosszantarto agybanfekves/vegtag gipszelése
(izommunka @)

Elhizas

Combnyaktores, polytraumatisatio

*Ortopediai mutetek (csipobizulet, térdizulet, stb.), hasi
muUtétek utani napok (kis legvételek a sziv telodesét
serkentb mely legvetelek helyett)

*Terhesség, gyermekagy

-Attétes daganat

Fiatalokban: a természetes anticoagulansok (antithrombin
lll, C vagy S protein) oroklott hianya; V faktor gén mutacioja



V. CAVA ELZARODASA

* V. cava superiort bronchusrak, mediastinalis
lymphoma nyomja ossze/szuri be =» a fej, a nyak, a
fels6 vegtagok vénainak a tagulata, venas oedema
€S cyanosis

* V. cava inferiort majrak, veserak komprimalja/
infiltralja =» az also vegtagokban vizeny0, az alhas
felszini kollateralis vénaiban tagulat keletkezik



ERDAGANATOK

Benignus - gyakori
 Haemangioma
- Glomangioma

Malignus - ritka
 Haemangioendothelioma
« Kaposi sarcoma

« Angiosarcoma



Haemangioma

*A szervezet egyik leggyakoribb daganata

» 1-2 mm-tol tobb cm nagysagu lehet

* FM: capillarisokbdl (haemangioma
capillare), vagy tagabb, endothellel bélelt
éroblokbdl (haemangioma cavernosum)
épul fel

* FOkent a boron, ritkabban a majban, az
agyban, a szajuregben, stb. fordul el6

 JelentOosege: verzés



54 éves férfi oldalan és hasfalan
0.2-0.5 cm-es haemangiomak




Haemangioma cavernosum hepatis:
-a daganat az éroblok miatt szivacsszeru
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GLOMANGIOMA (glomus tumor)
* A glomustest modosult simaizomsejtjeibdl indul Ki

* A distalis phalanx-ban, a koromagy alatt gyakori

* 1 cm-nél kisebb, igen fajdalmas csomo
formajaban jelentkezik

 Th: sebészi kimetszés



Elagazodo eratmetszetek kozott csoportosulnak az
egyforma, kerek/ovalis magvu, gyer cytoplasmaju
daganatsejtek




HAEMANGIOENDOTHELIOMA

* Endothel eredetl, enyhén pleiomorph,
orso alaku vagy felpuffadt sejtek alkotjak

« Helyileg invasiv

» Kimetszés utan kiujulhat, 20%-a attétet
ad



KAPOSI SARCOMA

‘Klasszikus KS. B6rben keletkezik. Helyileg
Invaziv, id0s ferfiak laban sotetvoros-kékes
plakkok és csomok. Kimetszes utan kiujulhat.

- AIDS-hez tarsult KS. Borben, nycs-kban,
tapcsatornaban keletkezik. Koran attetes.
Herpesvirus 8 genom a daganatsejtekben.

e Szervatultetés utani KS. Bdrben,
belszervekben.

 Endemias KS. Tropusi Afrikaban, gyermekekben,
gyorsan novekvO nycsnagyobbodast okoz, rossz
korjoslatu



ANGIOSARCOMA

* |gen malignus; a borben, a lepben, a majban, a
lagyreszekben alakul ki

- Jelentkezhet
spontan;
lymphoedemas borben mastectomia es axillaris
nycs resectio utan 10 évvel



Morfologia
« Jol korulirt kicsiny voros csomaokent indul, nagy,
szurkésfehér tumorra alakul

- FM: atypusos endothelsejtek szabalytalan
ératmetszeteket vagy solid novedeket kepeznek
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