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Egy 41 éves férfi beteg esetét ismertetjik, akinél
improduktiv kohogés, 1az, 1égzési nehezitettség,
fogyds miatt indultak vizsgalatok 2007. februar-
ban. Mellkasrontgen, CT és bronchoszkoépia
alapjan daganat vagy tbc lehetGsége meriilt fel.
Az alkalmazott kezelés (szteroid, kombindlt an-
tibiotikum, gatlészeres kezelés) utan a tiinetek
progredialtak, haematuria és epistaxis jelentke-
zett. Bronchoszképia sordn mintavétel tortént,
amelyben granulomatosus reakciét észleltek,
c-ANCA-pozitivitas is igazolédott, amely alap-
jan Wegener-granulomatosis diagnozisat allitot-
tak fel.

2007. madrciusban ictalis jelleggel jelentkezd
somnolentia, bal oldali hemiplegia miatt CT tor-
tént, amely nagy kiterjedési jobb oldali fronto-
temporalis vérzést igazolt, igy idegsebészeti
mtétre kertlt sor. 2007. dprilisban kezeltik elsé
alkalommal, ekkor kezdtiik meg az alapbetegség
célzott terdpidjat: intravénas szteroid mellett 600
mg cyclophosphamidot kapott, a beteg jaroke-
rettel jaroképessé valt. 2007. oktéberben a cyc-
lophosphamidkezelés befejez6dott, a beteg
mozgasképességét teljesen visszanyerte, majd
fenntarté terdpiaként methotrexatot alkalmaz-
tunk. 2008. mérciusi kontrollja sordn a klinikum,
a mellkasrontgen alapjan felmerilt a Wegener-
granulomatosis recidivdja, amelyet a CT-vizsga-
lat, az emelkedett anti-PR3- és c-ANCA-poziti-
vitds is megerdsitett, igy 2008. aprilisban cyclo-
phosphamiddal szinkronizalt plazmaferézis mel-
lett dontottiink, majd azathioprint allitottunk be,
emellett a betegnek nincsenek aktivitdsi tiinetei.
Elmondhatjuk, hogy a kérképben az id6ben
megadott diagndzis és az elkezdett adekvat tera-
pia, valamint rendszeres ellenérzés mellett j6
eredmények érhet6k el, még ilyen silyos szo-
védménnyel tarsulé kérforma esetén is.

Wegener-granulomatosis,
kozponti idegrendszeri vérzés

CENTRAL NERVOUS SYSTEM HEMORRHAGE
IN WEGENER'S GRANULOMATOSIS

In our case a 41-year-old man with following
symptoms: non-productive coughing, fever, dif-
ficulty in breathing and weight loss was
examined in February 2007, and on the basis of
chest X-ray, CT and bronchoscopy, the possi-
bility of neoplasm or tuberculosis cropped up.
After the applied therapy (steroid, antibiotics,
tuberculostatic drugs) the symptoms became
more severe, i.e. hematuria and epistaxis were
manifested. A tissue biopsy was carried out du-
ring bronchoscopy and the histological exami-
nation revealed granulomatous reaction. Mean-
while, the presence of c-ANCA was proved, and
Wegener's granulomatosis (WG) was diagnosed.
In March 2007, sudden somnolence and left side
hemiplegia developed, and a large haemorrhage
was recognised on CT scan in the right fronto-
temporal region, with regard to the haemorr-
hage, the patient had to undergo a neurosurgical
operation. We started to treat him in April 2007
by intravenous steroid and 600 mg of cyclo-
phosphamide (Cyc), and he regained the ability
to walk again. In October 2007, the Cyc treat-
ment was terminated, and we administered a
maintenance therapy with methotrexat. During
the regular medical check-up, a chest X-ray
indicated a second attack in March 2008, which
was confirmed by the chest CT, the clinical
symptoms, increased anti-PR3 levels and c-
ANCA positivity as well. The flair of the disease
was established. Consequently, in April 2008 we
decided on plasmapheresis therapy synchroni-
sed with Cyc. After that, we started an azathio-
prine maintenance therapy and he got rid of all
the activation symptoms.

We can say that with the adequate therapy star-
ted in good time and with the regular medical
check up of the patient a good result can be
achieved. It is true even in the case of WG
disease associated by severe complication, for
example central nervous hemorrhage.

Wegener-granulomatois,
central nervous system
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Wegener-granulomatosis a kis és kozepes

nagysigu erek nekrotizdlé vasculitise, ezen be-

lil az ANCA-asszocidlt vasculitisek kozé tar-
tozik. Az altaldnos tiinetek (laz, fogyds, izzadds, gyen-
geség) mellett a kérképet kiillonb6z8 szervekben mani-
fesztdl6d6 granulomatosus gyulladdsok jellemzik. Leg-
gyakrabban érintett szervek a tiid, a vese (glomeru-
lonephritis) és az orrmellékiiregek, de érintett lehet
még a kozépfill, a periférids idegrendszer, a kdzponti
idegrendszer, a szem (uveitis, episcleritis), a bdr és a
sziv (coronaritis, valvulitis) is (7).

A szisztémas vasculitisek, akircsak a szisztémais
autoimmun betegségek, multikauzalisak, kiils& és belsd
kérnyezeti tényez8k hatdsira feltehet8en genetikailag
fogékony emberek esetében alakulnak ki. A Wegener-
granulomatosis leginkabb kézépkort (41-56 éves ko-
ra) férfiak betegsége. A patomechanizmusban bizo-
nyitott az antineutrofil citoplazmatikus antitestek
(ANCA) szerepe. Az ANCA heterogén antitesttipus,
tobb vizsgilatban is igazoltdk c-ANCA jelenlétét és
patogenetikai szerepét Wegener-granulomatosisos be-
tegek esetében. A c-ANCA a proteiniz-3 (PR3) ellen
termel&dik, a betegség aktivitisival n8 az anti-PR3 an-
titest szintézise, a neutrofil sejtek PR3-expresszidja is
né a sejtfelszinen, és az anti-PR3 fokozza a neutrofil
sejtek kemotaxisit, a reaktiv oxigéngyskok termeld-
dését, a litikus enzimek, példaul az elasztaz felszabadu-
lasat (2). A korfolyamatra jellemz8 még, hogy a biop-
szids mintdban epitheloid sejtekbsl, Langhans-sejtek-
bél, aktivalt neutrofil sejtekbdl, kevés lymphocytibol
ill6 granulomék figyelhetSek meg a kis artéridkban,
venuldkban fibrinlerakédissal, necroticus tertiletekkel
a gyulladis kiilonboz8 stadiumaiban (1. dbra) (3-5). A
Wegener-granulomatosis klasszifikdciés kritériumait az
Amerikai Reumatolégus Kollégium (ACR) 1991-ben
rendszerbe foglalta (1. tdblizat), a kritériumok koziil
kettd jelenléte esetén kimondhaté a diagnézis (6). Ez a
klasszifikdciés rendszer azonban els&sorban a tébbi
primer szisztémds vasculitist8]l segit elkiilénitent a
Wegener-granulomatosist, és eredetileg a tudomanyos
célu felhasznalds egységesitése érdekében dolgoztik ki.

1. ABRA|

Wegener-granulomatosisra  jellemz8  szovettani  kép:
epitheloid sejtekbdl, Langhans-sejtekbél, aktivilt neut-
rofil sejtekbol, kevés lymphocytibdl dllé granulomdik
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ACR: Amerikai Reumatolégus Kollégium.
ANCA: antineutrofil citoplazmatikus antitest.
Anti-PR3: proteiniz-3 elleni antitest.

BVAS: Birmingham vasculitis activity score.
CT: komputertomogrifia.

ELISA: enzym-linked immunabsorbent assay.
HLE: humén leukocytaelasztaz.

ICAM-1: intracelluldris adhéziés molekula-1.
LFA-1: leukocytafunkcié-asszocilt antigén-1.
MPO: myeloperoxidiz.

PMN: polimorfonuklearis neutrofil sejt.

Tbec: tuberculosis.

TNF-alfa: tumornekrézis-faktor-alfa.

1997-ben jelent meg a Chapel-Hill-féle beosztis,
amely az érintett erek nagysiga alapjan osztilyozza a
vasculitiseket, és a vasculitises éllapotokat a nem
vasculitises korképektsl hivatott elkiiloniteni (2. tdbld-
zat) (3). Az ACR-kritériumok mellé kiegészitésként
2000-ben Sorensen és munkatdrsai kiegészits paraméte-
reket hatdroztak meg, amely a mindennapi klinikai gya-
korlatban is jelent8sen megkonnyiti a betegek azonosi-
tdsit, ugyanis a modern nem invaziv diagnosztikai
moédszereket is magiban foglalja (3. tdblizat) (7).
2007-ben Watts és munkatdrsai algoritmust alkottak,
amely az ANCA figyelembevételével lehetsvé teszi a
vasculitisek megfelels klasszifikiciojat (2. dbra) (8, 9).

Az esetet azért ismertetjitk, mert igen ritka, hogy a
Wegener-granulomatosis kozponti idegrendszeri vér-
zéssel szovédik. Az irodalomban kevés olyan esetta-
nulmany taldlhaté, ahol kézponti idegrendszerben ész-
leltek vérzéses szovédményt, és még kevesebb olyan
eset ismert, ahol hosszabb tiva a tdlélés ilyen szo-
v8dmények utdn.

Esetismertetés

A 41 éves beteg korabbi anamnézisében 2000 6ta is-
mert magasvérnyomds-betegség szerepelt. 2007. janu-

— 1. TABLAZAT |

A Wegener-granulomatosis klasszifikdcids kritérium-
rendszere

1. Nasalis vagy orélis gyulladds.

2. Csomok, infiltritumok, gécirnyékok vagy iiregek a
mellkasrontgen soran.

3. Mikroszképos haematuria vagy vorosvértest-cilin-

derek.

4. Biopszia sordn granulomatosus gyulladds.

Két kritérium jelenléte esetén kimondhat6 a diagnézis

(6).
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drban improduktiv kohogés, 1az, 1égzési nehezitettség
miatt hdziorvosa vizsgélta, panaszaira hiromféle anti-
biotikumot kapott, majd fogyds és perzisztal6 14z miatt
a teriileti kérhdzba keriilt, ahol mellkasréntgen és CT
késziilt, illetve tébb alkalommal bronchoszképia is. A
vizsgilatok alapjan daganat és tbc lehet&sége meriilt
fel. Szteroid-lokésterdpiat és kombindlt antibiotikus
kezelést inditottak gitloszeres védelemben. A kezelés
inditdsa utin progredidltak a tiinetek, haematuria és
epistaxis jelentkezett. A pontosabb diagnézis érdekében
bronchoszképia sordn biopszids mintavétel tortént,
amelyben granulomatosus reakciét észleltek, id6kozben
antineutrofil citoplazmatikus antitest (c-ANCA-) pozi-
tivitds igazolodott, amely alapjin Wegener-granulo-
matosis diagnézisat éllitottak fel. 2007. mérciusban a
beteg hirtelen somnolenssé vélt, majd bal oldali hemi-
plegia alakult ki. A koponya-CT nagy kiterjedésti
(7%6%5 cm-es) jobb oldali frontotemporalis, felszin-
kozeli vérzést igazolt (CT-angiogrifiin aneurysma,
érmalformatio nem 4dbrazolédott), emiatt idegsebésze-
ten drenalds tortént (3. a) dbra). Posztoperativ ellitisa
sordn, intenziv osztilyon tartds lélegeztetésre szorult,
tracheostoma is tortént, késébb spontin 1égzése foko-
zatosan helyredllt. Reumatoldgiai javaslatra hirom na-
pon 4t napi 500 mg methylprednisolont kapott intravé-
ndsan, amelynek dézisit fokozatosan csokkentették,
mindezek mellett antituberkulotikumot és garatvila-
dék-tenyésztési eredménye alapjin ciprofloxacin-flu-
conazol terdpit alkalmaztak. 2007. dprilisban teriileti
kérhazba keriilt vérnyomaskiugrés, 1égzési elégtelen-
ség miatt, amelynek oka a trachedba besziradt porkos
véladék volt, fiil-orr-gégész dltal végzett fiberoszképos
vizsgilat sziikiiletet nem taldlt, a kordbbi stomanyilast
megnyitotta, a beteg csak dtmenetileg szorult ismét 1é-
legeztetésre. 2007. aprilis elején a kontroll-mellkas-CT
nem irt le valtozdst a granulomatosus gécokban, de né-
hany helyen beolvadést igazolt (4. a) dbra). A 2007. 4p-
rilis 23-4n késziilt mellkasrontgen mindkét tiiddsfélben
elszértan tébb, 1-5 cm-es nagysigut foltos légtartalom-
csokkenést mutatott, ezek besz{ir6désnek, illetve az
alapbetegség kovetkeztében létrejove alveolaris vérzés-
nek felelhettek meg. Friss laboratériumi leleteibsl
emelkedett C-reaktiv protein-szint, hiperszedimenti-
ci6, leukocytosis, balra tolt vérkép, mérsékelt micro-
cytaer, hypochrom anaemia volt kiemelhetd.

2007. dprilisban keriilt dtvételre klinikdnkra, statusa-
bél bal oldali hemiplegia volt kiemelhetd, ekkor kezd-
titk meg a Wegener-granulomatosis definitiv kezelését.
Intravénis szteroid mellett 600 mg cyclophosphamidot
kapott, amelynek akut szév8dményét nem észleltiik.
Szteroiddézisit fokozatosan csdkkentettiik, majd per
os methylprednisolonra éllitottuk. Rendszeres gyogy-
torndban részesiilt, igy bal oldali hemiparesises tiinetei
mérséklsdtek, majd hazaengedésekor jardkerettel jars-
képessé valt. 2007. majusban mellkasi panaszok miatt a
SZOTE I. Szamt Belgyégyaszai Klinikéra keriilt felvé-
telre, nekroenzim-emelkedése nem volt, azonban in-
termittdlé jobb-Tawara-szar-blokkot észleltek. A pana-
szok hétterében tiid6embolia kizarhat6 volt, de a pana-
szok ischaemids eredetének tisztdzdsira koronarografia
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zus alapjin

A szisztémds vasculitisek osztdlyozdsa a Chapel Hill-i konszen-

Nagyerek vasculitisei
Takayasu-arteritis
polyarteritis nodosa
Kawasaki-betegség
Wegener-granulomatosis
Churg-Strauss-szindréma
mikroszkopikus polyangiitis

Kozepes erek vasculitisel

Kiserek vasculitisel

Henoch-Schénlein-purpura
essentialis kryoglobulinaemids
vasculitis

oOridssejtes (temporalis) arteritis

(mikroszkopikus polyarteritis)

bé&r-leukocytoclasticus vasculitis

— 3. TABLAZAT |

Sorensen-féle kiegészit6 paraméterek Wegener-granulomatosis-

hoz (7)

Szervérintettség Kiegészits paraméterek

Glomerulonephritis protenuria és haematuria
vorosvértest-cilinderekkel

Arteritis aneurysma vagy stenosis

kimutatdsa
Alsé léguti granulomatosus
gyulladis

tiregek vagy infiltraitumok
radiolégiai kimutatdsa

kizarhaté
véres orrvaladékozis vagy
hegesedés >1 hénapja,

Felsd 1éguti granulomatosus
gyulladis

mastoiditis,

angiografids vagy ultrahangos

>1 hénapja, tumor és infekcié

krénikus sinusitis, otitis vagy

koponyacsont-destrukcié, akut
halldscsékkenés trauma nélkiil

tortént, amely nem igazolt szikiiletet, illetve corona-
ritist, az echokardiogrifia mitralis prolapsust és 28
Hgmm-es jobb kamrai nyomast irt le. Mellkasrontge-
nén ekkor a bal fels§ lebenyben koriilbelill 2 cm-es,
foltszerd légtartalom-csékkenést lattak. Jobb-Tawara-
szar-blokkja perzisztalt, kezelését acetilszalicilsavval és
nitrttal egészitették ki. 2007. mijus végén a cytosta-
ticus kezelés folytatdsa miatt keriilt ismét klinikdnkra.
Mivel a koronarogrifia negativ volt, és kerékpar-
ergometria nem volt kivitelezhet8, valamint mellkasi
panaszai nem ismétldtek, a farmakoldgiai terheléses
vizsgalatot egyel&re halaszthaténak tartottuk, azonban
trimetazidinnel kiegészitettitk a terdpidjit. Normilis
haemostatus mellett antiemetikus védelemben meg-
kapta a ciklikus cyclophosphamidkezelés masodik cik-
lusdt (600 mg). 2007. juniusban bronchitise zajlott, hi-
ziorvos kezelte (ciprofloxacin), a mellkasréntgen nem
mutatott eltérést. 2007. janiusban és jaliusban a cikli-
kus cyclophosphamidkezelés harmadik-negyedik cik-
lusit is megkapta. 2007. augusztus 10-én koponya-MR
késziilt, amely kizirta az Gjabb gécot, csupan a régi

LAM 2010;20(11):000-000.
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methotrexat-bdzisterdpia indult, a

Watts-algoritmus a betegek klasszifikildsdra (részlet)

kezdeti dé6zist j6l toleralta, mellékha-
tds nem lépett fel, a szteroiddézist to-

| Klinikailag primer szisztémas vasculitis |

1 Kimeriti a
a WG kritériumait?

ig(l, nem

vabb lehetett cstkkenteni (a szteroid-
dozis véltozdsait a kezelés sordn az
5. dbrin dsszegeztiik). A beteg a ke-
zelés befejezésekor onalléan jaroké-
pessé vilt.

2008. mirciusban a kontrollmell-
kasréntgen alapjin felmeriilt a Wege-

igen f-----mmmmme-- 2 | Szovettanilag megfelel WG-nek? |

ner-granulomatosis recidivija, ezért

| Wegener-granulomatosis |—

CT-vizsgilatot kértiink, amelyen a
korabbiakban leirt granulomatosus

nem
elvaltozasok tovabbra is kimutathat6-
) 3 Szovettanilag megfelel MPA-nak ak voltak, bal oldalon az egyik kifeje—
igen f---------—---- és 4 : 4
WG kiegészitd kritériumai teljestilnek? zett beo}vadast mumt"Ott' A ]c/)bb alsé
lebeny légtartalma csékkent, és foko-
nem zott gécos, kdteges rajzolatot és meg-
vastagodott fald bronchusigakat mu-
‘ 4 NiI?cs szévettkan, dea VI\</G tatott. A klinikum, a CT-lelet, az
igen |------------- iegészits kritériumo ;- _z _ _
és anti.MPOPR3 pozitiv? emelkedett anti-PR3- és a c-ANCA

pozitivitds alapjan az alapbetegség re-

WG: Wegener-granulomatosis; MPA: mikroszkdpos polyangitis; PR3: proteindz-3; MPO: myeloperoxiddz
(1.) ACR szerint jelen van-e kell§ szamii diagnosztikai tiinet a WG kimonddsdhoz. Ha igen, akkor a WG

nek, de a Chapel Hill-i beosztds szerint MPA-nak igen és teljesiilnek a WG Sorensen-féle kiegészits
kritériumai, a WG diagnézisa feldllithaté. (4.) Ha nincs szévettan, de a WG kiegészits kritériumai
teljesiilnek és anti-MPO vagy PR3-pozitivitds igazolédott, akkor WG véleményezhets (8)

cidivajat véleményeztiik, igy 2008. ap-
rilisban, mivel a methotrexat hatasta-

diagnézisa kimondhaté. Ha nincsenek meg a kritériumok, de (2.) szovettanilag (Chapel Hill-i beosztds lannak biZOHYlﬂt és blOIéglal terépia
alapjin) megfelel WG-nek, akkor is kimondhbaté a diagnézis. (3.) Ha szovettanilag nem felel meg WG- inditisara egyel(jre nem volt lehe-

t8ség, cyclophosphamiddal szinkro-
nizalt plazmaferézis mellett dontot-
tiilnk. Harom tilésben &sszesen 10 500

3. ABRA|
~————

a) 2007. mdrciusban késziilt koponya-CT: nagy kiter-
jedésii jobb oldali frontotemporalis, felszinhez kiozeli
dllomdnyvérzés. b) Koponya-MR, 2007. augusztus 10.:
djabb géc nincs, csupdn a régi vérzés maradvinya
ldtszik subinsularisan a jobb féltekében

vérzés maradvinya latszott subinsularisan a jobb félte-
kében (3. b) dbra). Otthonaban fiil-orr-gégészeti vizs-
galat tortént, kis, tdgitist nem igényld tracheaszii-
kiiletet véleményeztek. 2007. szeptemberben megkap-
ta az 6tddik ciklus cyclophosphamidkezelést, stridoros
jellegi 1égzése miatt bronchoszképia tértént, ekkor
sem igazolédott tagitist igényld tracheastenosis. 2007.
oktéberben a cytostaticus kezelés befejez8, hatodik
ciklust kapta meg, ekkor a szteroiddézist csokkenteni
tudtuk. 2007. novemberben klinikinkon fenntart6

ml plazma eltdvolitisira és potlasira
keriilt sor, a kezelések utin 200-200-
200 (6sszesen 600) mg cyclophosphamidot kapott. A
kezelés soran mellékhatast nem észleltiink, veseérin-
tettségre utald jel nem volt. A tovibbiakban még két,
hasonléan szinkronizdlt plazmaferézis tortént hathe-
tenkénti 1d8kozokben. Tovabbi hirom ciklus cyclo-
phosphamidot pedig 2008. novemberig kapott meg ha-
vi rendszerességgel. Kozben 2008. dprilis 27-én munka
kézben baleset érte, a bal radius tipusos helyén 30 fo-
kos tengelyeltéréssel jir6 fractura igazolddott. 2008.
jalius 28-an kontroll-mellkas-CT tortént, ahol a radio-
l6gus a pulmonalis elviltozdsok szdmanak és méreté-
nek csokkenését véleményezte. Rendszeresen ellen-
8riztiik szakrendelésiinkon, folyamatosan panaszmen-
tes volt. A 2008. oktéberi mellkasrontgen az el5z3 fel-
vétellel 6sszehasonlitva nem jelzett Gjdonsigot. A 2008.
oktoberben Szegeden elvégzett terheléses szivizom-
scan-vizsgilat soran csdkkent globalis balkamra-funk-
ciét, az eliils§ fal proximalis harmaddban régi infark-
tusnak megfelel§ perfaziés deficitet irtak le, tranzi-
torikus ischaemids eltérés nem volt. A tartds szte-
roidszedés miatt mindkét szemen cataracta alakult ki,
amelyek miitéti megolddsa 2008. decemberben és 2009.
februdrban t6rtént meg. A 2008. decemberi mellkas-
CT-n a pulmonalis laesiék mérete mérséklsdort, hilusi
lymphadenomegalidt mar nem észleltek (4. b) dbra).
2009. februdrban ismételt mellkas-CT tortént, amely a
korabbi statust rogzitette, a bal tiid§ elsé-masodik
szegmentumdanak medialis részén szegmentilis atelec-
tasia litszott, de iiregdrnyék nem, a kordbbi felvételek-
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a) 2007. dprilis elején késziilt mellkas-CT: a granulo-
mds gécokban nincs vdltozds, de néhiny helyen beol-
vadds ldthaté. b) 2008. decemberi mellkas-CT: a pul-
monalis laesiok mérete mérséklédott, hilusi lympha-
denomegalia mdr nem észlelhets

1968 Jul 08 h1 028

hez viszonyitva regresszi6 volt észlelhet8. 2009. mirci-
usra 6 mg-ra tudtuk csékkenteni a methylprednisolon
adagjit, emellett bazisterdpiaként 150 mg/nap azathio-
print inditottunk. 2009. jaliusi és oktdberi kontrollja
sordn panaszmentes volt. A c-ANCA mindkét kont-
roll sordn gyengén pozitiv, az anti-PR3 jaliusban kissé
hatérérték felett (6,8 U/ml), oktéberben normaltarto-
ményon beliil volt (6. dbra).

Megbeszélés

A Wegener-granulomatosis legjellegzetesebb sziszté-
mis tiinetei kozé tartoznak a nekrotizalé granulomik,

Szabolcsi: Kézponti idegrendszeri vérzéssel szovédott Wegener-granulomatosis

a kiserek falanak gyulladisa az alsé és felss légutakban
és a fokalis nekrotizdlé glomerulonephritis. A kézpon-
ti idegrendszeri érintettség igen ritka. Az intracereb-
ralis vérzéses szov8dmény hatterében

az ANCA-citokin rendszer éllhat. A
citokinek aktiviljdk a polimorfonuk-
ledris neutrofil (PMN) sejtekben intra-
citoplazmatikusan talilhat6 PR3-at,
amelyek a sejtfelszinre helyez&dnek 4t,
igy az elleniik termelt ANCA szdmdra
elérhetdvé valnak (4, 10). A citokinek
egyéb adhéziés molekuldk expresszio-
jat is indukaljék, igy a leukocytafunk-
ci6-asszocidlt antigén-1-et (LFA-1) és
az intracelluldris adhéziés molekula-1-
et (ICAM-1). Ezek az adhéziés mole-

A Wegener-
granulomatosis
patomechaniz-

musaban
bizonyitott az
antineutrofil
citoplazmatikus
antitestek
szerepe.

kulak alakitanak ki szoros kontaktust a
polimorfonukledris sejt és az endothelium kézott (11).
Az ANCA és a PR3 kozotti interakcid indukdlja a
PMN-sejtek aktivicidjit, degranulicidjit, amely az
endothel kirosoddsit okozza. Egyes

nemzetkdzi vizsgilatokban azt igazol-
tik, hogy in vitro a PR3 az endot-

il);/{lsgtek. la;poplfﬁz;sét ki,ndilkélja. lA a Wegener-
-sejtek a -on kiviil a myelo- -
peroxidiz (MPO) és a humin leuko- granglomatQSIs
cytaelasztiz (HLE) lysosomalis enzi- ) kézponti )
meket is expressziljdk a sejtfelszinii- idegrendszeri
kon (12). A HLE-r8l mér ismert, hogy vérzéssel
karositja az elasztint (13). Az elgbbiek- szovadik.

ben felsorolt mechanizmusok jirulnak

Igen ritka, hogy

hozzé az érfal kirosoddsihoz és vezet-
nek érfalruptura dltal vérzéses szov8dményekhez, igy
esetiinkben is a mechanizmus altal okozott érfalki-
rosodas allhatott a vérzéses szov8dmény hatterében.
Az ismertetett eset érdekessége abban rejlik, hogy
igen ritka az, hogy Wegener-granulomatosis kézponti
idegrendszeri vérzéssel szovsdik és

még ritkdbb, hogy a beteg tuléli és ma-
radvanytiinetek nélkiil gyégyul. Wege-

ner-granulomatosisban leginkabb a pe-  szovddmeények
riférids idegrendszert érintd (szimmet- hatterében
rikus. vagy aszimmetrik.us polyneuro- a kiserek
pathia, mononeuropathia) szévédmé- .

- ,, ) gyulladasos
nyek jellemz8ek (74). Az altalunk be- fol .
mutatott eseten kivill a nemzetkézi o yam%talf
irodalomban 18 esetet kozoltek, a fér- valamint

fi:n8 ardny 5:1 volt. Az esetek nagy ré-
szében boncolds sordn deriilt fény a
vérzéses szovédményre, ugyanis a be-

allhat.
tegek tobbségében a cerebralis angio-

A vérzéses

a granuloma-
tosus infiltracio

grafia nem mutatott eltérést. A negativ
angiogrifids leletek 1is azt tdmasztjdk ald, hogy a
Wegener-granulomatosisban jelentkezd vérzéses szo-
v8dmények hitterében a kiserek gyulladdsos folyama-
tai, valamint a granulomatosus infiltricié allhat, amely
nem mutathat6 ki angiogrifia segitségével (15-17). Az
ismertetett esetek kozil csupin hétben volt a talélés
hat hénapnil hosszabb, azonban maradvanytiinetek
nélkil csak azok a betegek gydgyultak, akiknél nem 4l-

LAM 2010;20(11):000-000.
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A szteroiddézis viltozdsa a kezelés sordn

stlyos maradvanytiinetekre kell sza-
mitani. A Wegener-granulomatosis
kezelése a mai napig nem egységes,

hiszen a hitterében szimos feltérké-

397 pezetlen immunoldgiai folyamat &ll.

30+ Azonban a felismert mechanizmusok

B 55 egyre nagyobb hinyada befolyasolha-

% t6 a killonb6z8, folyamatosan béviils
N 201 terdpids eszkozokkel.

3 15 Esetiinkben is igazolédott, hogy az

: id8ben elkezdett definitiv és maximi-

& 10 lis szupportiv terdpia mellett a koz-

51 ponti idegrendszeri vérzéses sz6vEd-

0 X mény utin maradvanytiinetek nélkiili,

5gs28e-nz332828588°2z-25338323258582z2 | gybgyultdllapot érhets el, de a beteg

S SEE5E5EZEZZ:SS252ESSS222228225 | rovibbi gondos é rendszeres ellen-

cooonmmmmmnaamnnomaanannnnnmaaan Srzése sziikséges, hiszen az alapbe-

\d6 tegség csupin egyetlen szov8dmé-

nyébdl épiilt fel betegiink. Fontos az

6. ABRAI esetleges aktivitdsi tiinetek felismeré-

[ ————

Az anti-PR3-szint vdltozdsa a kezelés sovdn

se, amelynek kovetésére a Birming-
hamben kidolgozott vasculitis akti-

50 7
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vitdsi pontszdm (Birmingham vasculi-
tis activity score, BVAS) lehet segitsé-
giinkre. Aktivitdsi tiinetek esetén
szitkséges a kezelés mihamarabbi
megkezdése a silyos szé6védmények
elkeriilése érdekében. Ez felveti a kér-
dést, hogy milyen 1j terdpids lehets-

2007. oktober 2008. marcius 2009. jdlius

Idé

2009. oktéber

ségek lesznek elérhetéek a jovEben,
ha az eddigick nem vezetnek ered-
ményhez, igy példaul felveti a biol6gi-

ELISA-médszerrel nem tortént

MTX: methotrexat; Cyc: cyclobosphamid; PF: plazmaferézis; X: ezen id6szak alatt anti-PR3-vizsgdlat

ai terdpidk (els@sorban anti-CD20,
kevésbé az anti-TNF-alfa) létjogo-
sultsigit a Wegener-granulomatosis

lomédnyvérzés, hanem subarachnoidealis vérzéses
sz6v8dmény zajlott. Ezek alapjin elmondhaté, hogy a
kézponti idegrendszeri dllomanyvérzés ritka, potencii-
lisan fatélis sz6v8dmény, és ha a beteg életben is marad,

— IRODALOM |

terdpids protokolljdban. A nemzetko-
zi irodalomban mindéssze egy olyan
eset taldlhat6, ahol rituximabot alkalmaztak kézponti
idegrendszeri vérzéses sz6v8dménnyel jir6 Wegener-
granulomatosisban, és kifejezetten hatékonynak bizo-
nyult (17).
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