
SzisztSziszt éémmáás s autoimmunautoimmun betegsbetegs éégek gek éés a s a 
paraproteinemiparaproteinemi áákk neurolneurol óógiai szgiai sz öövvııdmdm éényeinyei

SSüüttıı GGááborbor
PTE PTE ÁÁOK ImmunolOK Immunolóógiai giai éés s 

ReumatolReumatolóógiai Klinikagiai Klinika



Az autoimmun betegsAz autoimmun betegséégekgek::

�� AAzz immunreimmunrenndszer effector dszer effector 
mechanizmusaimechanizmusai aa sajsajáát struktt struktúúrráák k 
ellen tellen táámadmadáást hoznak lst hoznak léétretre

�� FFunkcionunkcionáálislis,, morfolmorfolóógiaigiai,, klinikaiklinikai
kköövetkezmvetkezméényekkel jnyekkel jáárr

�� SSzisztzisztéémmááss
�� SSzervspecifikuszervspecifikus
�� ÁÁtfedtfedıı ttíípusokpusok



A A szisztszisztéémmáás autoimmuns autoimmun kkóórkrkéépekpek sajsajáátosstossáágaigai::

�� NNııii dominanciadominancia
�� JellemzJellemzıı klinikaiklinikai kkéépp éés lefolys lefolyááss
�� RendszerintRendszerint ttööbbbb szervetszervet, , 
szervrendszertszervrendszert éérintrintıı kkóórkrkéépekpek, , 
gyulladgyulladáásossos jelensjelenséégekkelgekkel

�� SajSajáátstsáágosgos immunolimmunolóógiaigiai
abnormalitabnormalitáásoksok

�� GenetikaiGenetikai ttéényeznyezııkk, , kköörnyezetirnyezeti hathatáásoksok
szerepeszerepe

�� Corticosteroid Corticosteroid éés immunoszuppresszs immunoszuppresszíívv
kezelkezelééss gyakrangyakran hathatáásossos (de (de nemnem
mindigmindig!!)!!)



SystemSystemááss autoimmunautoimmun betegsbetegséégg
kialakulkialakuláásasa::

  GenetikaiGenetikai adottsadottsáágg

  ElElııffááziszis ((immunolimmunolóógiaigiai elteltéérrééseksek))

  NemNem differencidifferenciááltlt collagenosiscollagenosis

  KlasszikusKlasszikus autoimmunautoimmun betegsbetegséégg
  (klasszikus(klasszikus klinikaiklinikai –– laboratlaboratóóriumiriumi jelekjelekkelkel))



�� KKööttııszszööveti veti 
betegsbetegséégek:gek:

•• SystemasSystemas lupuslupus erythematosuserythematosus
•• SjSjöögrengren szindrszindróómama
•• PolymyositisPolymyositis//DermatomyositisDermatomyositis
•• SystemasSystemas sclerosissclerosis
•• RheumatoidRheumatoid arthritisarthritis
•• Primer Primer éés s secundersecunder

antiphospholipidantiphospholipid syndromasyndroma
•• Nem differenciNem differenciáált lt collagenosiscollagenosis
•• Kevert kKevert kööttııszszööveti betegsveti betegséég g 

((„„mixedmixed connectiveconnective tissuetissue
diseasedisease”” = MCTD) = MCTD) 

•• VasculitisekVasculitisek

�� SzervspecifikusSzervspecifikus
autoimmunautoimmun betegsbetegséégek:gek:

•• AutoimmunAutoimmun haemolyticushaemolyticus anaemiaanaemia
(AIHA)(AIHA)

•• Immun Immun neutropenianeutropenia
•• IdiopathiIdiopathiááss thrombocytopenithrombocytopeniááss

purpurapurpura (ITP)(ITP)
•• AutoimmunAutoimmun bbıırbetegsrbetegséégekgek
•• MyastheniaMyasthenia gravisgravis
•• DemyelinizDemyelinizáácicióóss betegsbetegséégekgek
•• AutoimmunAutoimmun perifperifééririáás s 

neuropathineuropathiáákk
•• A A gastrointestinalisgastrointestinalis traktus traktus 

immunolimmunolóógiai betegsgiai betegséégeigei
•• Primer Primer biliarisbiliaris cirrhosiscirrhosis éés s 

autoimmunautoimmun hepatitishepatitis
•• ImmunolImmunolóógiai vesebetegsgiai vesebetegséégekgek
•• A szA szíív v immunpathologiaiimmunpathologiai

betegsbetegséégeigei
•• AutoimmunAutoimmun pajzsmirigy pajzsmirigy 

betegsbetegséégekgek
•• DiabetesDiabetes mellitusmellitus
•• EgyEgyééb b endocrinendocrin immunolimmunolóógiai giai 

betegsbetegséégekgek
•• ImmunolImmunolóógiai tgiai tüüddııbetegsbetegséégekgek
•• A szem A szem immunpatholimmunpatholóógiaigiai

betegsbetegséégeigei



Mikor gondolunk kMikor gondolunk kööttııszszööveti betegsveti betegséégre?gre?
�� ismeretlen gyulladismeretlen gyulladáás s a a szervezetbenszervezetben: We, : We, 

subfebrilitassubfebrilitas//lláázz, CRP, , CRP, polyclonpolyclonáális Ig szaporulatlis Ig szaporulat
�� szimmetrikus polyarthralgiaszimmetrikus polyarthralgia//polyarthritispolyarthritis
�� bbıırjelensrjelenséégekgek: : livedo reticularislivedo reticularis, , vespertiliovespertilio, , vasculitisvasculitis, , 

dermatitisdermatitis, , sclerodactyliasclerodactylia,, digitdigitáális feklis fekéélyeklyek
�� RaynaudRaynaud--jelensjelenséégg
�� ismisméétltlııddıı serositisekserositisek: : pericarditispericarditis,, pleuritispleuritis
�� ismeretlen eredetismeretlen eredetőő interstitalisinterstitalis ttüüddııfibrosisfibrosis, , alveolitisalveolitis, , 

pulmonpulmonáálislis hypertoniahypertonia
�� proteinuriaproteinuria, , hematuriahematuria, , cylindruriacylindruria
�� szervi tszervi tüünetek szokatlan tnetek szokatlan táársulrsuláásasa
�� sicca tsicca tüüneteknetek: : keratoconjunctivitis siccakeratoconjunctivitis sicca, , xerophthalmiaxerophthalmia
�� szimmetrikus proximszimmetrikus proximáális vlis véégtagizom fgtagizom fáájdalomjdalom, , 

vvéégtagizom gyengesgtagizom gyengeséégg
�� ““megmagyarmegmagyaráázhatatlanzhatatlan”” polyneuritisespolyneuritises, , neuropathineuropathiáás s 

ttüüneteknetek
�� antifoszfolipid szindrantifoszfolipid szindróómmáára utalra utalóó ttüüneteknetek
�� hematolhematolóógiai eltgiai eltéérréések: sek: leukopleukopeeniania, , lymphadenopathialymphadenopathia



ReumatolReumatolóógiai betegsgiai betegséégek neurolgek neurolóógiai megjelengiai megjelenéései:sei:
�� KKöözponti idegrendszeri manifesztzponti idegrendszeri manifesztáácicióók:k:

•• Agy:Agy:
�� FocalisFocalis::

•• GGöörcsrcsöökk
•• TIATIA
•• StrokeStroke ((ischemiischemiááss, , hemorrhagihemorrhagiááss))
•• LLááttáászavar/szavar/opticusopticus neuropathianeuropathia
•• MozgMozgáászavarok (szavarok (choreachorea, , athetosisathetosis, , ballismusballismus, , hemidystoniahemidystonia))

�� Nem Nem fokfokáálislis::
•• FejfFejfáájjááss
•• GeneralizGeneralizáált glt göörcsrohamokrcsrohamok
•• KognitKognitíív v diszfunkcidiszfunkcióó//DementiaDementia
•• PsyichiPsyichiáátriaitriai kkóórkrkéépekpek (depresszi(depresszióó, pszich, pszichóózisok)zisok)
•• EncephalopathiaEncephalopathia//MeningitisMeningitis

•• GerincvelGerincvelıı::
�� MyelitisMyelitis transversatransversa//MyeolpathiMyeolpathiáákk
�� NeurogNeurogéénn hhóólyaglyag

•• EgyEgyééb:b:
�� OpticusOpticus neuritisneuritis/l/lááttáászavarokszavarok
�� SM szerSM szerőő kkóórkrkéépekpek

�� PerifPerifééririáás idegrendszeri manifeszts idegrendszeri manifesztáácicióók:k:
•• CraniCraniáálislis neuropathineuropathiáákk
•• PerifPerifééririáás s neuropathineuropathiáákk
•• Idegi kompressziIdegi kompresszióó/Alag/Alagúút szindrt szindróómmáákk
•• MyopathiMyopathiáákk

R.L. Chin., N. Latov: Central nervous system manifestations of rheumatologic diseases. Curr. Opin, Rheumatol, 17:91-99, 2005.



Az SLE klinikai jellemzAz SLE klinikai jellemzııi:i:

�� PoliszisztPoliszisztéémmááss
autoimmunautoimmun
betegsbetegséégg

�� Antitest Antitest éés s 
immunkopleximmunkoplex
okozta okozta 
szervkszervkáárosodrosodááss

�� 1895 1895 WilliamWilliam
OslerOsler::
•• „„a nagy uta nagy utáánznzó”ó”

Az SLE ACR (Amerikai Az SLE ACR (Amerikai 
ReumatolReumatolóógusokgusok KollKolléégiuma) giuma) 
kritkritéériumai (a Tanriumai (a Tan--fféélele 19821982--es es 
kritkritéériumok riumok HochbergHochberg (1997) (1997) 
szerinti mszerinti móódosdosííttáása):sa):

�� pillangpillangóószszáárnyrny--erythemaerythema
�� discoiddiscoid jellegjellegőő bbıırlaesirlaesióókk
�� fféénynyéérzrzéékenyskenyséégg
�� oralisoralis ulceratiulceratióókk
�� arthritisarthritis
�� serositisserositis
�� vesebetegsvesebetegséég:g:

•• perzisztperzisztáállóó proteinuriaproteinuria >0.5 g/>0.5 g/diedie
•• vagy 3+, ha nem vvagy 3+, ha nem véégeztek kvalitatgeztek kvalitatíív meghatv meghatáározrozáástst
•• vagy sejtes vagy sejtes cylinderekcylinderek ( ( vvtvvt, , HbHb, , granularisgranularis, , tubularistubularis vagy vagy 

kevert) jelenlkevert) jelenléétete

�� neurolneurolóógiai rendellenessgiai rendellenesséégg
•• ggöörcsrohamok vagy rcsrohamok vagy psychosispsychosis (egy(egyééb b 

ok nok néélklküül)l)
�� haematolhaematolóógiaigiai elteltéérrééseksek

•• haemolyticushaemolyticus anaemiaanaemia, vagy, vagy
•• leukopenialeukopenia <4000/ml, vagy<4000/ml, vagy
•• IymphopeniaIymphopenia <1500/ml, vagy<1500/ml, vagy
•• thrombocytopenia thrombocytopenia <100.000/<100.000/µµll

�� immunszerolimmunszerolóógiaigiai elteltéérrééseksek
•• antianti--DNSDNS antitestek vagyantitestek vagy
•• antianti--SmSm antitestek vagyantitestek vagy
•• antifoszfolipidantifoszfolipid antitestek (antitestek (anticardiolipinanticardiolipin IgGIgG, , 

IgMIgM,  ,  lupuslupus anticoagulansanticoagulans))

�� antinuclearisantinuclearis antitest (ANA) pozitivitantitest (ANA) pozitivitááss

A  A  11 11 kritkritéérium krium köözzüül minimum l minimum 4 4 jelenljelenlééte te 
szszüüksksééges.ges.



A A lupusoslupusos idegrendszeri manifesztidegrendszeri manifesztáácicióók k 
mechanizmusai:mechanizmusai:

�� IschemiaIschemia::
•• AntifoszfolpidAntifoszfolpid antitestekantitestek
•• EgyEgyééb antitestekb antitestek
•• AtherosclerosisAtherosclerosis
•• KisKiséérr vasculopathiavasculopathia
•• ArteriaArteria éés s venathrombosisvenathrombosis
•• EmbolusEmbolus
•• DissectioDissectio
•• VasculitisVasculitis
•• ÉÉrspasmusrspasmus
•• ÁÁltalltaláános riziknos rizikóó faktorokfaktorok

�� VVéérzrzéés:s:
•• HypertoniaHypertonia
•• HypercholesterinemiaHypercholesterinemia
•• HosszHosszúú ideig tartideig tartóó corticosteroidcorticosteroid

kezelkezelééss
•• ThrombocytopeniaThrombocytopenia
•• SacculSacculáárisris aneurysmaaneurysma rupturaruptura

�� FehFehéérráállomllomáányi nyi lléézizióókk::
•• AprApróó fehfehéérráállomllomáányi nyi lléézizióókk a a 

periventriculperiventriculáárisris éés s 
subcorticsubcorticáálislis rréégigióóbanban

•• DemyelinizDemyelinizáácicióóss plaqueokplaqueok
•• N. N. opticusopticus éés gerincvels gerincvelııi i 

lléézizióók k 
•• Nagy kiterjedNagy kiterjedééssőő

fehfehéérráállomllomáányi nyi lléézizióókk
�� NeuronNeuronáálislis diszfunkcidiszfunkcióó::

•• AntineuronAntineuronáálislis antitestekantitestek
•• AntiriboszomAntiriboszomáálislis P antitestekP antitestek
•• AntineurofilamentumAntineurofilamentum

antitestekantitestek
•• aPLaPL
•• Pl.: IADH?Pl.: IADH?

�� DeficiensDeficiens pszicholpszicholóógiai giai 
rekacirekacióókk
•• Nem megfelelNem megfelelıı copingcoping

F.G.I. Jennekens, L. Kater: The central nervous system in systemic lupus erythematosus.   Part.2. 
Rheumatology, 41: 619-630, 2002



Az Az antifoszfolipidantifoszfolipid antitestek jelentantitestek jelentıısséége:ge:

�� ThromboticusThromboticus manifesztmanifesztáácicióók:k:
•• ArteriArteriáákk
•• VenVenáákk

�� RekurrRekurráállóó emboliemboliáákk
�� SpontSpontáán terhessn terhesséég g 

megszakadmegszakadáásoksok
�� ThrombopeniaThrombopenia
�� aPLaPL antitestek jelenlantitestek jelenlééte te 

kköözepeszepes--magas magas titerbentiterben

�� KKöözponti idegrendszeri zponti idegrendszeri 
éérintettsrintettséég:g:
•• CerebrovasculCerebrovasculáárisris betegsbetegséég:g:

�� TIATIA
�� IschemiIschemiááss strokestroke
�� AcutAcut ischemiischemiááss ecephalopathiaecephalopathia
�� CerebrCerebráális lis venvenááss thrombosisthrombosis

•• EpilepsziaEpilepszia
•• FejfFejfáájjááss
•• ChoreaChorea
•• SclerosisSclerosis multiplexmultiplex
•• MyelitisMyelitis transversatransversa
•• IdiopathiIdiopathiááss intracraniintracraniáálislis

hypotensiohypotensio
•• EgyEgyééb neurolb neurolóógiai szindrgiai szindróómmáákk

�� SensorineurSensorineuráálislis hallhalláásvesztsvesztééss
�� GuillainGuillain--BarrBarréé szindrszindróómama
�� TransiensTransiens globglobáális amnlis amnééziazia
�� OculOculáárisris szindrszindróómmáákk
�� DystoniaDystonia--ParkinsonismusParkinsonismus

•• KognitKognitíív v diszfunkcidiszfunkcióókk
•• DementiaDementia
•• EgyEgyééb pszichib pszichiáátriai ktriai kóórkrkéépek:pek:

�� DepressziDepresszióó
�� pszichpszichóóziszis



KKöözponti idegrendszeri szindrzponti idegrendszeri szindróómmáák, k, 
amelyek az SLEamelyek az SLE--hezhez, vagy SLE, vagy SLE--hezhez ttáársulrsulóó

autoimmunautoimmun elvelvááltozltozáás hoz ls hoz léétre:tre:

�� DepressziDepresszióó
�� SzorongSzorongááss
�� PszichPszichóóziszis
�� KognitKognitíív zavarokv zavarok
�� DementiaDementia
�� DelDelíírium/rium/encephalopathiaencephalopathia
�� EpilepsziEpilepsziáás gs göörcsrcsöökk
�� StrokeStroke

�� TIATIA
�� Tumor Tumor cerebricerebri

szindrszindróómama
�� ChoreaChorea
�� ParkinsonParkinson szindrszindróómama
�� CerebellCerebelláárisris szindrszindróómama
�� OpticusOpticus neuropathianeuropathia
�� MyelopathiaMyelopathia
�� AsepticusAsepticus meningitismeningitis

F.G.I. Jennekens, L. Kater: The central nervous system in systemic lupus erythematosus.   Part.2. 
Rheumatology, 41: 619-630, 2002



A A systemassystemas sclerosissclerosis::

�� A bA bıır r éés bizonyos belss bizonyos belsıı szervek szervek fibrosisafibrosisa éés s 
degenerdegeneráácicióója ja 

�� DiffDiffúúz z cutancutan systemassystemas sclerosissclerosis ((dcSScdcSSc):):
•• A bevezetA bevezetıı RaynaudRaynaud jelensjelenséég rg röövidvid
•• AlveolitisAlveolitis, , ttüüddııfibrosisfibrosis
•• Gyakori az antiGyakori az anti--SCl70 (DNS SCl70 (DNS topoizomertopoizomeráázz) ellenes AT) ellenes AT

�� LimitLimitáált lt cutancutan systemassystemas sclerosissclerosis ((lcSSClcSSC):):
•• A bevezetA bevezetıı RaynaudRaynaud jelensjelenséég hosszg hosszúú
•• PulmonalisPulmonalis hypertoniahypertonia éés jobb s jobb szszíívfvfééll nyomnyomáásemelkedsemelkedééss
•• Gyakori ACA pozitivitGyakori ACA pozitivitáás s 
•• NyelNyelııcscsıı éérintettsrintettséég gyakorig gyakori

�� MindkMindkéét formt formáában:ban:
•• A szA szíívben ingerkvben ingerkéépzpzéési si éés vezets vezetéési zavaroksi zavarok



PatomechaniPatomechanizzmumuss::

�� TTööbb lbb léépcspcsııs folyamat:s folyamat:
•• VasculVasculáárisris kkáárosodrosodááss
••NeurNeuráálislis kkáárosodrosodáás s –– korai esemkorai eseméényny
•• SSíímaizommaizom atrophiaatrophia
•• A A ssíímaizommaizom fibrosisafibrosisa



AutonomAutonom neuropathianeuropathia::

�� AntineuronAntineuronáálislis antitestekantitestek
�� VasculVasculáárisris kkáárosodrosodááss
�� Ennek megfelelEnnek megfelelıı jelensjelenséégek:gek:

•• Szimpatikus bSzimpatikus bıırvrváálaszlasz
•• CardiovasculCardiovasculáárisris innervinnerváácicióó
•• UrogenitUrogenitáálislis éés s gastrointestingastrointestináálislis
innervinnerváácicióó

•• ImpotenciaImpotencia
•• PupillPupilláárisris autonomautonom beidegzbeidegzééss
•• GlaucomaGlaucoma



A nyelA nyelııcscsıı dysmotilitdysmotilitááss kialakulkialakuláása sa 
systemsystemááss sclerosisbansclerosisban::

SSc

Neurogén lézió Myopathia

Símaizom atrophia

A nyelıcsı test 
perisztaltika zavara Gastricus hypomotilitás

LES elégtelenség

Nyelıcsı reflux betegség

Oesophagitis

Fekélyek, stricturák, endobrachyoesophagus, dysplasia, carcinoma

Lock és mtsai., Am. J. Gastroenterol. 92:763-771



A A SjSjöögrengren szindrszindróóma:ma:
�� Az Az exocrinexocrin mirigyek mirigyek 

destructiojdestructiojáátt okozokozóó
autoimmunautoimmun gyulladgyulladááss

�� Primer vagy Primer vagy secundersecunder
�� SiccaSicca ttüünetek:netek:

•• KeratoconjuctivitisKeratoconjuctivitis siccasicca
•• XerostomiaXerostomia

�� ExtraglandulExtraglanduláárisris ttüünetek:netek:
•• CutanCutan vasculitisvasculitis
•• PerifPerifééririáás s éés ks köözponti zponti 

idegrendszeridegrendszer
•• VeseVese
•• PolyarthritisPolyarthritis

�� AutoantitestekAutoantitestek::
•• ANA, ANA, antianti--SSA, SSA, antianti--SSB, SSB, 

antianti--alfaalfa--fodrinfodrin
�� GyulladGyulladáásossos laboratlaboratóórium rium 

elteltéérrééseksek

�� A A SjSjöögrengren szindrszindróóma ma 
neurolneurolóógiai megjelengiai megjelenéései:sei:

�� Vasa Vasa nervosumnervosum éérintettsrintettséége:ge:
•• Tiszta szenzoros Tiszta szenzoros neuropathianeuropathia::

�� Lappangva jelenik megLappangva jelenik meg
�� AntiAnti--SSASSA

•• MononeuritisMononeuritis multiplexmultiplex
�� KKöözponti idegrendszer:zponti idegrendszer:

•• AffektAffektíív v éés szems szeméélyislyiséég g 
zavarokzavarok

•• MemMemóóriazavarriazavar
•• Enyhe kognitEnyhe kognitíív v diszfunkcidiszfunkcióókk



A A vasculitisekvasculitisek klasszifikklasszifikáácicióója:ja:
�� A nagy erek A nagy erek vasculitisevasculitise
�� ÓÓririáássejtes (ssejtes (temporalistemporalis) ) arteritisarteritis
�� TakayasuTakayasu arteritisarteritis
�� A kA köözepes erek zepes erek vasculitisevasculitise
�� PolyarteritisPolyarteritis nodosanodosa
�� CutanCutan polyarteritispolyarteritis nodosanodosa
�� Kawasaki betegsKawasaki betegséégg
�� A kA köözepeszepes--kiserek kiserek vasculitisevasculitise
�� WegenerWegener granulomatosisgranulomatosis
�� ChurgChurg--StraussStrauss szindrszindróómama
�� MikroszkMikroszkóópikuspikus polyangiitispolyangiitis

((mikroszkmikroszkóópikuspikus polyarteritispolyarteritis))
�� KKööttııszszööveti betegsveti betegsééghez tghez táársulrsulóó

vasculitisvasculitis
�� KKöözponti idegrendszer primer zponti idegrendszer primer angiitiseangiitise
�� ThrombangitisThrombangitis obliteransobliterans ((BuergerBuerger

kkóór)r)
�� A A kiserekkiserek vasculitisevasculitise
�� BBıır r leukocytoclasticusleukocytoclasticus vasculitisevasculitise
�� HenochHenoch--SchSchöönleinnlein purpurapurpura
�� CryoglobulinaemiCryoglobulinaemiááss vasculitisvasculitis
�� UrticariaUrticaria vasculitisvasculitis

„Chapel-Hill” Klasszifikáció, 1994



Idegrendszeri Idegrendszeri vasculitisekvasculitisek::

�� Primer:Primer:
•• IdiopathiIdiopathiááss, egy szervre lokaliz, egy szervre lokalizáált:lt:

•• PNSPNS
•• CNS (PACNS)CNS (PACNS)

�� Szekunder:Szekunder:
•• TTööbb szervi bb szervi vasculitisvasculitis idegrendszeri idegrendszeri 
éérintettsrintettsééggelggel

�� SzisztSzisztéémmáás betegss betegséég csak g csak 
idegrendszeri idegrendszeri éérintettsrintettsééggelggel



MooreMoore 19981998--as mas móódosdosíított PACNS tott PACNS 
kritkritéériumai:riumai:

�� MultifokMultifokáálislis vagy diffvagy diffúúz  kz  köözponti zponti 
idegrendszeri  betegsidegrendszeri  betegséég klinikai kg klinikai kéépe, amely pe, amely 
rekurrrekurráállóó vagy progresszvagy progresszíív lefutv lefutáássúú..

�� SzisztSzisztéémmáás gyullads gyulladáásos folyamat vagy sos folyamat vagy 
infekciinfekcióó kizkizáárráása.sa.

�� GyulladGyulladáásos CSF lelet: emelkedett sos CSF lelet: emelkedett 
fehfehéérjetartalom, rjetartalom, pleocytosispleocytosis..

�� MRI, cerebrMRI, cerebráális lis angiogramangiogram amely amely 
vasculitisnekvasculitisnek megfelelmegfelelıı elteltéérrééseket mutat.seket mutat.

�� AgybiopsziaAgybiopszia, amely a , amely a vasculvasculáárisris gyulladgyulladáást st 
alalááttáámsztjamsztja éés kizs kizáárja infekcirja infekcióó, , neoplasianeoplasia éés s 
agyagyéébb vasculopathiavasculopathia lehetlehetııssééggéét.t.



KKöözponti idegrendszeri zponti idegrendszeri secundersecunder
vasculitisekvasculitisek::

�� InfekciInfekcióóhoz thoz táársulrsulóó idegrendszeri idegrendszeri vasculitisekvasculitisek::
•• VVíírusok:rusok:

�� HIV, CMV, VZV, HSVHIV, CMV, VZV, HSV
�� HCV, HBVHCV, HBV

•• BaktBaktéériumok:riumok:
�� M. M. tuberculosistuberculosis, H. , H. influenzaeinfluenzae, , PneumococcusPneumococcus, , MeningococcusMeningococcus
�� RickettsiaRickettsia: : RockyRocky MountainMountain spottedspotted feverfever, , TyphusTyphus
�� SpirochetakSpirochetak: T. : T. PallidumPallidum, B. , B. BurgdorferiBurgdorferi

•• GombGombáák:k:
�� AspergillusAspergillus, , CoccidioidesCoccidioides, , MucormycosesMucormycoses, H. , H. capsulatumcapsulatum

•• ProtozoonokProtozoonok::
�� MalariaMalaria, , ToxoplasmaToxoplasma

�� CryoglobulinaemiCryoglobulinaemiáákk
�� LymphoproliferatLymphoproliferatíívv betegsbetegséégek gek éés egys egyééb b 

malignommalignomáákk
�� GyGyóógyszer, drog: gyszer, drog: amphetaminamphetamin, kokain, , kokain, opioidokopioidok..



A primer szisztA primer szisztéémmáás s vasculitisekvasculitisek
jellegzetessjellegzetesséégei:gei:

++++++

++++
++++MicroscopicusMicroscopicus polyangitispolyangitis

HenochHenoch--SchSchöönleinnlein purpurapurpura
CutanCutan leukocytoclasticusleukocytoclasticus
vasculitisvasculitis
EssentialisEssentialis
kryoglobulinaemiakryoglobulinaemia

WegenerWegener
granulomatosisgranulomatosis
ChurgChurg--StraussStrauss
szindrszindróómama

KicsiKicsi

++PANPAN
Kawasaki betegsKawasaki betegséégg

KKöözepeszepes

ArteritisArteritis temporalistemporalis
TakayasuTakayasu arteritisarteritis

NagyNagy

p/cp/c ANCAANCANem Nem granulomatosusgranulomatosusGranulomatosusGranulomatosusÉÉrnagysrnagysáágg



Idegrendszeri Idegrendszeri éérintettsrintettséég szisztg szisztéémmáás s 
necrotisalnecrotisalóó vasculitisbenvasculitisben

�� 2020--40%40%--ban ban éérintettrintett
�� Rendszerint nem korai manifesztRendszerint nem korai manifesztáácicióókk
�� StrokeStroke
�� VVéérzrzéések:sek:

•• IntaparenchymIntaparenchymáálislis
•• SubarchnoideSubarchnoideáálislis

�� EncephalopathiaEncephalopathia
�� MeningitisMeningitis, , meningoencepahlitismeningoencepahlitis
�� VasculitisesVasculitises neuropathianeuropathia



ArteritisArteritis temporalistemporalis::
�� Az aorta Az aorta éés s áágainak gainak 

granulomatosusgranulomatosus
gyulladgyulladáása (sa (óóririáás sejtes s sejtes 
vasculitisvasculitis) az ) az 
extracraniextracraniáálislis erek erek éés a s a 
carotisokcarotisok
predilekcipredilekcióójjáávalval

�� 50 50 éév felettv felett
�� PolymyalgiaPolymyalgia rheumaticarheumatica

gyakran megelgyakran megelıızizi
�� TemporTemporáálislis fejffejfáájjáás, s, 

tapinthattapinthatóó a. a. temporalistemporalis
�� ÁÁllkapocs llkapocs claudicatioclaudicatio
�� FogyFogyáás, gyullads, gyulladáásos sos 

laboreltlaboreltéérréések, sek, aCLaCL
�� ThTh.: .: corticosteroidcorticosteroid éés s 

CPHCPH

�� LLááttáászavar, szavar, diplopiadiplopia::
•• RetinRetináálislis ischemiaischemia
•• IschemiIschemiááss opticusopticus

neuropathianeuropathia
•• ExtraoculExtraoculáárisris izmok izmok 

ischemiischemiáájaja
�� PerifPerifééririáás s 

idegrendszer:idegrendszer:
•• PerifPerifééririáás s neuropathianeuropathia
•• MononeuritisMononeuritis multiplexmultiplex



TakayasuTakayasu arteritisarteritis::
�� Nagy Nagy éés s kköözzéépnagypnagy
arteriarteriáákk
granulomatosusgranulomatosus
gyulladgyulladáása:sa:
•• AortaAortaíív ereinek v ereinek 
proximproximáálislis szakaszaszakasza

•• 32%32%--ban mellkasi ban mellkasi éés s 
a hasi aortaa hasi aorta

•• 12%12%--ban csak ez ban csak ez 
ututóóbbiak!bbiak!

•• Fiatalokban Fiatalokban 
atheroscleroticusatheroscleroticus
elvelvááltozltozáások az sok az 
aortaortáábanban

�� „„PulselessPulseless diseasedisease””

�� KKöözponti zponti 
idegrendszeri idegrendszeri 
éérintettsrintettséég:g:
•• CarotisCarotis stenosisstenosis
•• CerebrCerebráális lis 
hypoperfusiohypoperfusio

•• SubclavianSubclavian stealsteal sysy..



Polyarteritis nodosaPolyarteritis nodosa::
�� FibrinoidFibrinoid necrotisalnecrotisalóó vasculitisvasculitis

a a kköözzéépnagypnagy arteriarteriáákbankban
�� Multiplex Multiplex aneurysmaneurysmáákk (50(50--

60%)60%)
�� ÁÁltalltaláános tnos tüünetek:netek:

•• LLááz, fogyz, fogyáás, gyengess, gyengeséég, g, 
myalgiamyalgia

�� ÉÉrintett:rintett:
•• Vese: RRVese: RR↑↑, , azotemiaazotemia
•• GastrointestinalisGastrointestinalis tractustractus: : 

ritkritkáán n infarctusinfarctus vagy vagy 
perforperforáácicióó, fat, fatáális!lis!

•• MMáájj
•• LLéépp
•• PancreasPancreas

�� 3030--60% 60% HBsAgHBsAg pozitpozitíívv
�� HIV, HCV, HAV, CMV, HTLVHIV, HCV, HAV, CMV, HTLV--11

�� A vasa A vasa nervosumnervosum gyulladgyulladáása sa 
éés s axonopathiaaxonopathia, , vasculitisesvasculitises
infarctusokinfarctusok

�� NeuropathiaNeuropathia::
•• MononeuritisMononeuritis multiplex multiplex 
•• PolyneuropathiaPolyneuropathia
•• PlexopathiaPlexopathia
•• RadiculopathiaRadiculopathia
•• KorKoráán felln fellééppıı ffáájdalomjdalom

�� KIR:KIR:
•• KKééssııi megjeleni megjelenééss

�� DiffDiffúúz z encephalopathiaencephalopathia
kognitkognitíív zavarokkal a v zavarokkal a kis kis 
arteriarteriáákk éérintettsrintettsééggéébenben

�� StrokeStroke--jellegjellegőő epizepizóódok a dok a 
nagyobb ereknagyobb erek
éérintettsrintettsééggéévelvel

�� IntracerebrIntracerebráálislis vagy vagy 
subarachnoidesubarachnoideáálislis vvéérzrzééseksek

�� RitkRitkáán n spinspináálislis éérintettsrintettséégg



MicroscopicusMicroscopicus polyangitispolyangitis::
�� PauicimmunPauicimmun
necrotisalonecrotisalo
vasculitisvasculitis arteriolarterioláákk, , 
capillcapilláárisokrisok, , venulvenuláákk
szintjszintjéénn
•• 90% 90% necrotisalonecrotisalo GN GN 
éés s pulmonpulmonáálislis
capillaritiscapillaritis

•• HyperszenzitivitHyperszenzitivitáási si 
rekacirekacióó??

•• pANCApANCA ((antianti--MPO)MPO)

�� PerifPerifééririáás s 
idegrendszer idegrendszer 
éérintettsrintettséége.ge.



Kawasaki betegsKawasaki betegséég:g:

�� MucocutMucocutáánn
nyirokcsomnyirokcsomóó
szindrszindróóma:ma:
•• BilaterBilateráális lis conjunctivitisconjunctivitis
•• MMáálnanyelvlnanyelv
•• OropahryngeOropahryngeáálislis

belbelöövelltsvelltséégg
•• AcrAcráálislis bbıırprpíír, hr, háámlmlááss
•• Nyaki Nyaki 

lymphadenopathialymphadenopathia
•• CoronCoronááriabetegsriabetegséégg
•• GyerekekGyerekek

�� GGöörcsrcsöökk
�� N. N. facialisfacialis bbéénulnulááss
�� RitkRitkáán cerebrn cerebráális lis 

infarctusinfarctus



WegenerWegener granulomatosisgranulomatosis::

�� GranulomatosusGranulomatosus vasculitisvasculitis
az alsaz alsóó éés a felss a felsıı
lléégutakban valamint a gutakban valamint a 
vesveséébenben

�� GastrointestinGastrointestináálislis tractustractus, , 
orbitaorbita, b, bıır,  r,  íízzüületek is letek is 
éérintettekrintettek

�� cANCAcANCA: anti: anti--PR3PR3
�� GyulladGyulladáásos laboreltsos laboreltéérrééseksek

�� PerifPerifééririáás idegrendszer:s idegrendszer:
•• MononeuritisMononeuritis multiplexmultiplex
•• DisztDisztáálislis szimmetrikus szimmetrikus 

sensorimotorossensorimotoros
neuropathianeuropathia

�� KKöözponti idegrendszer:zponti idegrendszer:
•• PatholPatholóógiagia::

�� VasculitisVasculitis
�� Direkt invDirekt inváázizióó
�� CardiCardiáálislis embolizembolizáácicióó
�� HypertoniaHypertonia

•• IntracerebrIntracerebráálislis éés s 
subarachnoidesubarachnoideáálislis
vvéérzrzééseksek

•• ArteriArteriááss éés s venvenááss
thrombosisokthrombosisok

•• DiabetesDiabetes insipidusinsipidus
•• GranulomatosusGranulomatosus

meningitismeningitis::
�� DiplopiaDiplopia, l, lááttáás s éés s 

hallhalláásromlsromlááss



ChurgChurg--StraussStrauss syndromasyndroma::

�� A kis A kis éés a ks a köözepes zepes 
erek erek necrotiznecrotizáállóó
granulomatosusgranulomatosus
vasculitisevasculitise

�� AllergiAllergiáás s asthmaasthma éés s 
rhinitisrhinitis

�� PerifPerifééririáás a szs a szööveti veti 
eosinophyliaeosinophylia ((LLööfflerffler
sysy.).)

�� ChronicusChronicus eosinophyleosinophyl
pneumoniapneumonia

�� EosinophylEosinophyl
gastroenteritisgastroenteritis

�� pANCApANCA ((antianti--MPO)MPO)

�� PerifPerifééririáás idegrendszer:s idegrendszer:
•• MononeuritisMononeuritis multiplexmultiplex
•• PolyneuropathiaPolyneuropathia

�� KKöözponti idegrendszer:zponti idegrendszer:
•• CraniCraniáálislis neuropathianeuropathia
•• EncephalopathiaEncephalopathia
•• StrokeStroke--jellegjellegőő kkóórkrkéépekpek
•• IschemiIschemiááss opticusopticus

neuropathianeuropathia
•• OculomotorosOculomotoros idegek idegek 

éérintettsrintettséégege
•• N. N. facialisfacialis paresisparesis
•• HallHalláásvesztsvesztééss



Az Az inflammatorikusinflammatorikus myopathimyopathiáákk::
�� Izmok Izmok mononuclerismononucleris

infiltrinfiltráácicióója, gyulladja, gyulladáásasa
•• PolymyositisPolymyositis//DermatomyosDermatomyos

itisitis

�� Klinikai jellegzetessKlinikai jellegzetesséégek:gek:
•• ProximProximáálislis ttíípuspusúú

izomgyengesizomgyengeséégg
•• ErythemasErythemas bbıırtrtüünetek:netek:

�� GottronGottron jel jel éés s papulapapula
�� HeliotropHeliotrop rashrash

•• RaynaudRaynaud jelensjelenséégg
•• SzerelSzerelıı--kkéézz
•• LaboreltLaboreltéérréések: CK, GOT, sek: CK, GOT, 

LDH, LDH, WeWe, , antianti--JoJo, , antianti--SRP, SRP, 
antianti--Mi2Mi2

•• MyocarditisMyocarditis
•• InterstitialisInterstitialis alveolitisalveolitis

�� GyomorGyomor--
bbéélrendszeri lrendszeri 
megjelenmegjelenéések:sek:
•• DysphagiaDysphagia, , aspiratioaspiratio
•• TTááplpláálláási nehsi nehéézszséég:g:

�� SzondatSzondatááplpláállááss

•• Gyakran Gyakran 
paraneoplasztikusparaneoplasztikus::

�� GyomorGyomor--
bbéélrendszeri lrendszeri 
daganat keresdaganat kereséése!se!





LymphadeopathiaLymphadeopathia, v, véérkrkéép eltp eltéérrééseksekLymphoma/CLLLymphoma/CLL aszociaszociááltlt

Primer (AL), Primer (AL), secundersecunder éés s heredodegeneratheredodegeneratíívv formformáákk
LokalizLokalizáált, generalizlt, generalizááltlt
AL: AL: nephrosisnephrosis, , hepatomegaliahepatomegalia, , malabsorbtiomalabsorbtio, , cardiomegaliacardiomegalia, , 
neuropathianeuropathia, , carpaliscarpalis alagalagúút t sysy., ., macroglossiamacroglossia

AmyloidosisAmyloidosis

I, II, II. tI, II, II. tíípus.pus.
HCV fertHCV fertıızzéés: kevert ts: kevert tíípuspusúú kryoglobulinkryoglobulinéémiamia

KryoglobulinemiaKryoglobulinemia

A nehA nehéézlzláánc intakt nc intakt FcFc fragmensefragmense
Alfa, gamma Alfa, gamma éés s MMüü ttíípus.pus.

NehNehéézlzláánc betegsnc betegséégg

PolyneuropathiaPolyneuropathia
OrganomegaliaOrganomegalia
EndocrinopathiaEndocrinopathia
MyelomaMyeloma multiplexmultiplex
BBıır (r (SkinSkin) elv) elvááltozltozáásoksok

POEMSPOEMS
((CrowCrow--FukaseFukase szindrszindróóma)ma)

IgMIgM paraproteinparaprotein, , LymphadenopathiaLymphadenopathia éés s hepatohepato--
splenomegaliasplenomegalia, l, lááttáászavar, neurolszavar, neurolóógiai tgiai tüünetek, netek, RaynaudRaynaud
jelensjelenséégg

WaldenstrWaldenströömm macroglobulinemiamacroglobulinemia
Fiatalok, perifFiatalok, perifééririáás s neuropathianeuropathia, a , a csontlcsontléézizióó lyticuslyticus--sleroticussleroticusOsteoscleroticusOsteoscleroticus myelomamyeloma

HypercalcemiaHypercalcemia, patol, patolóógigiáás csontts csonttöörréések, sek, osteoporosisosteoporosis, , 
veselveseléégtelensgtelenséégg, vizeletben k, vizeletben köönnynnyőő lláánc, nc, anemiaanemia, infekci, infekcióókra kra 
valvalóó hajlam, vhajlam, véérzrzéések, tsek, téérfoglalrfoglaláás, neurols, neurolóógiai tgiai tüünetek netek 

MyelomaMyeloma multiplex/Plasmocytomamultiplex/Plasmocytoma

IgGIgG, , IgAIgA, IGM, IGM
Sokszor csak perifSokszor csak perifééririáás s neuropathianeuropathia

MGUS (MGUS (monoclonalmonoclonal gammopathygammopathy ofof undeterminedundetermined
significancesignificance))

Klinikai kKlinikai kééppParaproteinemiParaproteinemiáátt okozokozóó
betegsbetegséégg



ParaproteinParaproteinéémimiáákk okozta okozta 
idegrendszeri kidegrendszeri káárosodrosodáás:s:

�� MyelinMyelin vagy vagy axonaxon antigantigéének elleni nek elleni 
reakcireakcióó ((IgMIgM): ): 
•• AntiAnti--MAG, P0MAG, P0
•• AntiAnti--gangliozidgangliozid
•• AntiAnti--szulfatidszulfatid,,antianti--chondroitinchondroitin szulfszulfáát, t, antianti
cytoskeletcytoskeletáálislis antitestekantitestek

•• SpecificitSpecificitááss nnéélklküüli li IgMIgM proteinekproteinek
�� VasculVasculáárisris kkáárosodrosodááss
�� HyperviscositasHyperviscositas szindrszindróóma:ma:

•• LLááttáászavarszavar



ParaproteinParaproteinéémimiááss neuroptahineuroptahiáákk::

�� A kA káárosodrosodáás ts tíípuspusááttóól fl füüggggııenen
•• SzenzorosSzenzoros
•• MotorosMotoros
•• SzenzoSzenzo--motoros tmotoros tüüneteknetek

�� SpeciSpeciáális tlis tíípusok:pusok:
•• DADS (DADS (distaldistal acquiredacquired demyelinatingdemyelinating symetricsymetric))
•• CANOMAD (CANOMAD (chronicchronic ataxicataxic neuropathyneuropathy, , 
ophtalmoplegiaophtalmoplegia, M, M--protein, protein, antianti--disialosyildisialosyil
antibodiesantibodies))

•• San (San (sensorysensory ataxicataxic neuropathyneuropathy))


