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VASCULITISEK
+  Vasculitis: az erek gyulladasa
. Létrejohet szamos szerv ereiben (szisztémas vasculitis) vagy csak egy szerv ereiben (pl. bér, agy)
. Patogenezis: lehet fertézéses (pl. angioinvaziv aspergillosis), ill. nem-fert6zéses eredeti

Nem-fertézéses szisztémas vasculitisek
. Nem gyakori kérképek
. El6fordul, hogy a boncolas kérismézi, ui. a tinetek ,6sszerakasa” intellektualis kapacitast igényel
. Kezelés nélkil halalosak

Keletkezhetnek
e Nagyerekben (aorta és agai)
e  Kodzepes nagysagu erekben (a visceralis szerveket ellaté arteriak és elsérendi agaik)
o Kiserekben (a szervek kis arteriai, kapillarisai és vénai)

NAGYEREK VASCULITISE
TAKAYASU ARTERITIS
Altalanos jellemz6k
. 40 évnél fiatalabb nékben
. Patomechanizmus: T-sejtes immunvalasz érfali antigének ellen
Morfolégia
. Granulomatosus arteritis az aortaban és annak proximalis agaiban = az aortaiv againak fibrosus obliteratioja
. Egyéb ereket is magaba vonhat
Klinikum
. Lassan el6érehalado koérlefolyas
. Ischaemias tlinetek a fels® végtagokban (pulzus nem tapinthato)
. Lataszavar, neurolégiai tiinetek

ORIASSEJTES ARTERITIS
Altalanos jellemzk
. 50 évnél idésebb egyénekben
. Patomechanizmus: T-sejtes immunvalasz érfali antigének ellen
Morfolégia
. A fej artériaiban révid szakaszokon granulomatosus gyulladas, leggyakrabban az a. temporalis agaiban + a.
ophtalmica + a. vertebralis
. Kdévetkezmény: az ér szlkul vagy teljesen elzarddik
Klinikum
. Altalanos tiinetek: laz, fogyas, gyengeség; We: 50 mm/h felett
. Fajdalmas csomdk a kanyargdssa valt a. temporalison
. Fejfajas; ragaskor allkapocsfajdalom (claudicatio); arcfajdalom
. Lataszavar + hirtelen egyoldali vaksag
. Dg: a. temporalis biopszias vizsgalata

KOZEPES NAGYSAGU EREK VASCULITISE

POLYARTERITIS NODOSA
Altalanos jellemz6k
. Kozépkoru felnéttekben, az esetek egy részében HBV vagy mas virusfertézés utan
. Patomechanizmus: virusfert6zés altal kivaltott immunkomplex vasculitis; az immunkomplex lehet pl. HBsAg-

HBsAntitest
. Necrotizalé arteritis a vesében > szivben > majban > tapcsatornaban > vazizmokban > egyéb szervekben
+  ,Negativumok”: a tiid6 ereit megkiméli, a vese arteritise nem terjed ré a glomerulusokra (szemben az ANCA-
asszocialt vasculitisekkel), ANCA-negativ
Morfolégia

Friss és id6sllt elvaltozasok egymas mellett
. Friss 1ézidk: az érfal fibrinoid necrosisa + transmuralis és periadventitialis lobsejtes beszirédés, kovetkezmény:
microaneurysma képzddés = ruptura = a koérnyez6 szévetekben bevérzés, ill. reaktiv thrombosis = distalisan
infarctusok
. Id6slilt 16ziok: az érfalak fibrotikusan megvastagodtak; az infarctusok helyén hegesedés
Klinikum
. Laz, sulyvesztés, rossz kdzérzet, a vérben eosinophilia + az érintett szerv megbetegedésének a tinetei
. Vese: az infarctusok miatt a se-creatinin emelkedett; hypertensio, haematuria, proteinuria
. Sziv: sok kis infarctus = progredial6 szivelégtelenség; EKG eltérések, a kreatin kindz MB A\, coronarographia: a
koszoruerek eredésénél nincs szikilet

KAWASAKI BETEGSEG
Altalanos jellemzok
. Patomechanizmus: anti-endothelialis antitestek kdzvetitik
. CsecsemOkben, gyermekekben
«  Onmagatdl gyogyul
Morfoldgia
. Kbzépnagy és kis arteriakat betegit meg, a koszorlerek gyakran érintettek
. Necrotizald érgyulladas = thrombosis, aneurysmaképz6dés + aneurysma repedése
Klinikum
. Laz
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. Szajureg/conjunctiva vérbd, bérpir, nycsnagyobbodas
. Myocardialis infarctus

KISEREK VASCULITISE
. Jellemz6 a vesék megbetegedése: a glomeruluskapillarisokban necrotizalé gyulladas zajlik (glomerulonephritis [GN]
+)
. Patogenetikai felosztasuk
- antitestek (ANCA-asszocialt vasculitis, anti-GBM betegség) hozzak Iétre
- immunkomplexek (IgA vasculitis) hozzak létre

ANCA-ASSZOCIALT VASCULITISEK
Patogenezis
. Il-es tipusu hiperszenzitiv reakcio
. Antigén: a neutrophil granulocyték lysosomajaban 1évé proteinaz 3 (PR3), ill. myeloperoxidaz (MPO) a keringésbe
jutva autoantitest képz&édést (anti-neutrophilic cytoplasmic antibody; ANCA) indit

. Az ANCA antitestek a neutrophilek degranulaciéjat = a kiserek endotheljének necrotizalo gyulladasat eredményezik

GRANULOMATOSIS POLYANGIITIS-SZEL (GPA, korabbi neve Wegener granulomatosis)
Altalanos jellemz6k

. Gyakorisag csucsa: 5. évtized; inkabb férfiakban

. Szeroldgia: PR3-ANCA pozitivitas

. Jellemz6 triasz: a vesék, a tido és a felsé légutak (orr, sinusok, torok) megbetegedése
Morfolégia

. A vesékben necrotizalo-félholdas GN

. A tuddben és felsé légutakban necrotizalé-granulomatosus vasculitis + necrotizalé granulomak
Klinikum

. Un. gyors progresszioji GN sy: haematuria, proteinuria, a se-kreatinin egyre emelkedik, a betegek 1 év alatt

haemodialysis programba keriilnek
. Tudé: Rtg - kétoldali nodularis infiltratumok; tregképzddés féként az alsé lebenyekben
. Idiilt sinusitis, epistaxis-hoz vezetd nasopharyngealis fekélyek

MIKROSZKOPOS POLYANGIITIS (MPA)
Altalanos jellemz6k
. Az arteriolak, a kapillarisok és a venulak necrotizal6 gyulladasa
. A vasculitis egyideji elvaltozasokkal jelentkezik
. Szeroldgia: MPO-ANCA pozitivitas
Morfolégia
Megbetegszik
. a vese: necrotizald GN = félholdak
. a tidé: alveoluscapillarisok necrotizalé gyulladasa = tlidévérzés
. a bér: dermalis erek neutrophil granulocytas besziirédése + fibrinoid necrosisa = purpurak
. a tédpcsatorna, a vazizom, stb.
Klinikum
. Vese: gyors progresszioju GN sy
. Tudé: vérkdpés (haemoptysis)
. Bor: purpura
. Belek: kifekélyesedés = hasi fajdalom, vérzés
. Izmok: myalgia, izomgyengeség (CK1)

ANTI-GBM BETEGSEG
A vese patologidja fejezetben részletezziik

IGA VASCULITIS (korabbi neve Henoch-Schonlein purpura)
Altalanos jellemzék

. Ill-as tipusu hiperszenzitivitas: IgA-tartalmd immuncomplex vasculitis az arteriolakban, a capillarisokban és a
venulakban
. Jobbara gyermekekben; a gyermekkori vasculitisek leggyakoribb oka
Morfolégia

Valtozatos sulyossagu necrotizald kisérvasculitis a bérben, a belekben, az iziletekben, és a vesében
. Vese: immunfestéssel a glomerulusokban IgA lerakodas; FM: necrotizald GN, félholdakkal
Klinikum
. Bér: purpura, féként az alsé végtagokon
. Belek: hasi fajdalom, melaena
. Izlletek: arthritis, arthralgia
. Vese: haematuria, proteinuria, azotaemia
. A korjoslat a veseelvaltozasok sulyossagatdl, a félholdak szamatdl fiigg; reagal a kezelésre

A VENAK BETEGSEGEI
Nagyon gyakoriak, 90%-uk visszértagulat és thrombophlebitis/phlebothrombosis

VISSZERTAGULAT
Varix: tartésan fennallo intraluminalis nyomasemelkedés miatt a véna korulirtan kitagul és kanyargdssa valik
Varicositas: szamos véna egyidejileg tag és kanyargos. Gyakori:

e  Oesophagus varicositas

e  Also végtagi felszines vénak varicositasa
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e  Aranyeres csomo
e  Varicocele testis

Varicositas oesophagi

. Portalis hypertensidban a nyel6csé distalis részén a submucosus venak kitagulnak (portocavalis anastomosis)
. Spontan megrepednek = elvérzés (vérzéses shock)
. Boncolaskor a gyomorban és a vékonybelekben 2000-3000 ml vér

Vérzéses shock-hoz vezet6 betegségre példak
. Oesophagus varix ruptura
. Patkobél idult emésztéses fekélye, ha a pancreasfejbe penetralva artériat arrodal
. Aorta aneurysma repedése/aorta dissectio

Alsé végtagi varicositas
. A v. saphena magna gydijt6teriletén lévé, a felszinhez kozeli vénak tagulata hozza létre
. Igen gyakori: a felnétt lakossag 10%-20%-anal kialakul
Patogenezis: tartésan 1l intraluminalis nyomas
e terhesség
e  korabban lezajlott mélyvénas thrombosis
e  allé munka (fodrasz, pincér)
Koévetkezmények
. A vena-billenty(ik elégtelensége, stasis + thrombosis, perzisztalé anasarca
. Gyakori: a thrombosishoz masodlagosan gyulladas tarsul (thrombophlebitis) = stasis dermatitis és trophicus
kifekélyesedés a labszar és a boka medialis felszinén: ulcus cruris: nehezen gyoégyul, felilfertéz6désre hajlamos
. Ritka: pulmonalis embolia

Nodus haemorrhoidalis - aranyeres csomé
. Az analis és a perianalis submucosus vénas plexusok tagulata
. Gyakori: a felnétt lakossag 5%-anal kialakul
Patogenezis
. Rostszegény étrend = székrekedés = erélkodd székelés
. Vénas stasis terhességben
. Portalis hypertensio
Szévédmeények
. Analis vérzés
. El6esés (prolapsus az analis szegély elé)
. Fellilfert6zédés, thrombosis, elhalas: igen heves fajdalom

Varicocele testis
. A plexus pampiniformis varicositasa
. Fiatal férfiakban gyakori; j6val gyakoribb bal oldalon (a bal v. spermatica interna a bal. v. renalisba, a jobb v.
spermatica interna a v. cava inferiorba szajadzik)
. Az intrascrotalis hémérséklet emelkedik, karosodik a spermiogenesis (oligospermia: <20 M spermium/ml) = a
nemzéképesség csokken

ALSO VEGTAG MELYVENAS ROGOSODESE

Legfontosabb kévetkezmény = pulmonalis embolia

Hajlamosité tényezdk
e Id6s kor (>60 év)

Pangasos szivelégtelenséq (stasis a nagyvérkori capillarisokban, venuldkban, igy az alsé végtagokban is)

Hosszantart6é agybanfekvés/végtag gipszelése (izommunka @)

Elhizas

Combnyaktorés, polytraumatisatio

Ortopédiai mtétek (csipGiziilet, térdiziilet, stb.), hasi mitétek utani napok (kis légvételek a sziv tel6dését serkenté

mély légvételek helyett)

Terhesség, gyermekagy

e Attétes daganat

e Fiatalokban: a természetes anticoagulansok (antithrombin Ill, C vagy S protein) 6roklétt hianya; V faktor gén
mutacidja

AV. CAVA ELZARODASA
. V. cava superiort bronchusrak, mediastinalis lymphoma nyomja 0ssze/sziiri be = a fej, a nyak, a fels6 végtagok
vénainak a tagulata, venas oedema és cyanosis
. V. cava inferiort majrak, veserak komprimalja/infiltralja = az als6 végtagokban vizenyd, az alhas felszini kollateralis
vénaiban tagulat keletkezik

ERDAGANATOK
Benignus - gyakori
. Haemangioma
. Glomangioma
Malignus - ritka
. Haemangioendothelioma
. Kaposi sarcoma
. Angiosarcoma
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HAEMANGIOMA

A szervezet egyik leggyakoribb daganata

1-2 mm-tdl tobb cm nagysagu lehet

FM: capillarisokbol (haemangioma capillare), vagy tagabb, endothellel bélelt éroblokbél (haemangioma
cavernosum) épil fel

Foéként a béron, ritkabban a majban, az agyban, a szajiregben, stb. fordul el

Jelentésége: vérzés

GLOMANGIOMA (glomus tumor)

A glomustest modosult simaizomseitjeibdl indul ki

A distalis phalanx-ban, a kéromagy alatt gyakori

1 cm-nél kisebb, igen fajdalmas csomo formajaban jelentkezik

FM: Elagazodo ératmetszetek k6zott csoportosulnak az egyforma, kerek, v. ovalis magvu, gyér cytoplasmaju
daganatsejtek

Th: sebészi kimetszés

HAEMANGIOENDOTHELIOMA

Endothel eredetli, enyhén pleiomorph, orso alaku vagy felpuffadt sejtek alkotjak
Helyileg invaziv
Kimetszés utan kidjulhat, 20%-a attétet ad

KAPOSI SARCOMA

Klasszikus KS. Bérben keletkezik. Helyileg invaziv, id6s férfiak laban s6tétvoros-kékes plakkok és csomok.
Kimetszés utan kiujulhat.

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

Szervatiiltetés utani KS. Bérben, belszervekben.

Endemias KS. Trépusi Afrikaban, gyermekekben, gyorsan névekvé nycsnagyobbodast okoz, rossz kérjéslatu

ANGIOSARCOMA

Igen malignus; a bérben, a Iépben, a majban, a lagyrészekben alakul ki

Jelentkezhet spontan; lymphoedemas bérben mastectomia és axillaris nycs resectio utan 10 évvel

Morfolégia

Jél kordlirt kicsiny vorés csomoéként indul, nagy, szirkésfehér tumorra alakul
FM: atypusos endothelsejtek szabalytalan ératmetszeteket vagy solid névedéket képeznek



