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OSSZEFOGLALAS

Az urticaria vasculitis elsésorban kronikus urticaridtol
differencialando leukocytoclastikus vasculitis. Klinikailag
24 oran tul fenndllo urticak jellemzik, melyek maradvany-
tiinettel regredidlnak, a bortiinetek gyakran szisztémads tii-
netekkel tarsulnak. Hypokomplementaemias és normo-
komplementaemias osztalyozdsuk ismert. A hypokomple-
mentaemids forma siilyosabb és gyakran tarsul egyéb au-
toimmun betegségekkel (SLE, Sjégren syndroma). A szer-
z0k osszefoglaljak a patomechanizmus jellegzetességeit a
klinikai tiineteket és a terdpids lehetéségeket hdarom bete-
glik kortorténetének elemzésével.

Kulcsszavak:
urticaria vasculitis - leukocytoclasticus
vasculitis - autoimmun betegség

SUMMARY

Urticaria vasculitis is characterized by persistent
urticarial lesions with histologic evidence of leuko-
cytoclastic vasculitis. The majority of patients presenting
with systemic symptoms. Clinical variability reflects the
presence or absence of serum hypocomplementemia.
Patients with hypocomplementemia have more severe
disease, and this type of urticaria vasculitis is frequently
associated with autoimmune diseases (SLE, Sjogren
syndrome). We describe 3 patients with UV and
summarize the patomechanism, clinical symptoms and
therapy of the disease.
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Az urticaria vasculitis az American College of Rheuma-
tology klasszifikacidja szerint a hypersensitiv vasculiti-
sek kozé sorolhaté. Az urticaria vasculitist klinikailag 24
oran tdl fennall6, maradvanytiinettel regredialo urtica jel-
lemzi. Hisztolégiailag leukocytoklastikus vasculitis jeleit
mutatja: endothel sejt karosodassal, fibrin depoziciéval,
neutrophilekbdl és lymphocytakbdl 4ll6 infiltratummal,
leukocytoclasidval. Az urticaria vasculitis IIL.tipusd hy-
persensitivitdsi reakcid, immunkomplex lerakédas,
komplement aktivacié jellemzi, neutrophil kemotaxissal.
C1 q és endothel ellenes antitestek kimutathatok. Bakte-
ridlis antigén, tumor antigén, autoantigén, gyoégyszer,
vagy ismeretlen antigén kivaltotta immunkomplex kép-
z6dés €s annak érfalban torténd kicsapddasa vezet érfal-
karosodashoz, gyulladdshoz. Az érfalban az immun-
komplexek és a komplement aktivaciés termékek a bor-
minta direkt immunfluoreszcens vizsgéalataval kimutatha-
tok, a diagnodzis felallitdsahoz hozzajarulnak. A legtobb
cutan vasculitisben a vascularis immunglobulin
(IgM>IgA>IgQG) és vagy C3 nem csak a léziondlis, de a
tiinetmentes béron is kimutathatd, vagyis elsédleges fon-
tossagu, és nem csupan az érfalkarosodas masodlagos ko-

vetkezménye(1, 2). A szovettani diagnézis nem konnyf,
az infiltratum Osszetétele, az immunkomplexek kimutat-
hatésdga fiigg a mintavétel idSpontjatdl. A biopsia opti-
malis id6pontja a 16zi6 kialakulasatdl szamitva 24-48 éra
ko6zé€ tehet6 (3).

Az urticaria vasculitis normokomplementaemidas és hy-
pokomplementaemids formdja ismert. A normokomple-
mentaemids forma benignus lefolyasu, hatterében eseten-
ként monoclonalis gammopathia, egyéb neoplasma
(polycythaemia vera, IgA myeloma, here carcinoma), hi-
deg expozici6 (familidris hideg urticaria), fizikai terhelés,
gyogyszerszedés (cimetidine, fluoxetine), infekci6é (bor-
relia, hepatitis A virus, hepatitis B virus) igazolhatd,
azonban gyakrabban idiopathids. A hypokomplementae-
mids urticaria vasculitis forma egyéb autoimmun beteg-
ségekkel tarsulhat; 22-54%-ban SLE, primer Sjogren
syndroma vagy HCV infekcié és kevert tipusi kryoglo-
bulinaemia kisérheti (4, 5). Rossz prognézisu, gyakoribb
a szisztémads tiinetek megjelenése. A hypokomplementa-
mias urticaria vasculitist kiséré szisztémas tiinetek; laz,
arthralgia, arthritis, angioedema, iritis, uveitis, episcleri-
tis, pericarditis, pseudotumor cerebri, periférids neuropa-
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thia, pleuritis, obstruktiv tiidébetegség, glomerulonephri-
tis, interstitialis nephritis, digitalis infarktus, Raynaud je-
lenség.

A hypokomplementaemids urticaria vasculitis syndroma
vagy (McDuffie-betegség) ritka szisztémads lupus erythe-
matodessel rokon kérkép, melyre jellegzetes a csokkent
Clq szint, a Clq antitest megjelenése, a szem, féként az
uvea gyulladdsos folyamatai, a mesangialis vagy membra-
noproliferativ glomerulonephritis és a COPD. Az alapve-
téen humoralis autoimmun folyamat részeként kialakul6
terdpiarezisztens COPD patomechanizmusa nem ismert,
f6 rizikéfaktorként a dohdnyzéas szerepel. Hypokomple-
mentaemids urticaria vasculitis syndromds betegekben el-
végzett tiidébiopsia centrilobularis vagy panlobularis em-
physemat mutat altaldban gyulladdsos jelek nélkiil, de
lefrtak pulmonalis kapillaritissel jaré eseteket is. Hypo-
komplementaemids urticaria vasculitisben csokkent C3,
C4, CH50 szint mutathat6 ki, a C1q antitestnek patogene-
tikai szerepet tulajdonitanak. A Clq antitest hypokomple-
mentaemids urticaria vasculitises esetek kb. 50-75%-aban
kimutathat6, hypokomplementaemids urticaria vasculitis
syndromdban diagnosztikus. SLE-s betegek 30-35%-ban,
glomerulonephritissel jaré SLE-esek 83%-ban lehet kimu-
tatni. Ugyanakkor nincs direkt bizonyiték az autoantitest
patogenetikai szerepére urticaria vasculitisben (5, 6, 7).

Tartésan fenndllé, maradvanytiinetekkel regrediald,
szisztémads tiinetekkel kisért urticaria esetén elvégzett bdr-
szovettani €s direkt immunfluoreszcens vizsgalat a digné-
zist aldtdmasztja. Nem nélkiilozhetdek a szérum komple-
ment (Clq, C3, C4, CH50), autoimmun szerolégia (ANA,
ENA, SSA, SSB, RF, Clg-antitest ) és szerum kryoglobu-
lin vizsgalatok. Vérkép, vesefunkcid, mellkas rtg sziikség
esetén 1égzésfunkcid, mellkas CT vizsgalat elvégzése ja-
vasolhato.

Esetismertetés
1. beteg:

A 60 éves férfibeteg anamnaesisében febris rheumatica, endocar-
ditis, hypertonia és anaemia miatti gastroenteroldgiai kivizsgdlas
(gastroscopia, colonoscopia) szerepel. 4 éve jelentkeznek urticari-
form bértiinetei, vesiculdkkal, purpurdkkal szemhéjoedemaval (1A.
dbra). A klinikai kép alapjan krénikus urticaria, dermatitis herpeti-
formis, bullosus pemphigoid lehetSsége meriilt fel. Bortiineteit izii-
leti panaszok, a kéz ujjainak zsibbadasa, paresthesidja és iridocycli-
tis kisérte. Az elvégzett bdrszovettani vizsgalat az elsd kimetszés
esetén a papillaris dermisben 1év6 neutrophil csoportok és a vasculi-
tis hidnya alapjan dermatitis herpetiformisnak megfelel6 képet mu-
tatott, majd az ismételt biopsia leukocytoklastikus vasculitis képét
irta le (IB. dbra). A direkt immunfluoreszcens vizsgélat a basal-
membran mentén vaskos C3, IgA, IgM, IgG granularis csapadékot,
és szamos granuldris fest6dést eret mutatott, mely vasculitisnek, lu-
pus band teszt pozitivitasnak felelt meg (/C. dbra). Rutin laboraté-
riumi vizsgélataibdl kiemelend6 enyhe microcyter anaemia. Az au-
toimmun szerolégidban , ANA, RF, ANCA negativ volt, Clq antitest
gyengén pozitiv volt. A C3 és C4 szint csokkent volt, EMA, szoveti
transzglutamindz ellenanyag, HCV szeroldgia negativ volt. Immu-
nELFO vizsgdlattal poliklonalis IgG szaporulatot észleltiink. Mell-
kas rtg eltérés nem mutatott, gastroenterologiai kivizsgalds coeliaki-
at kizarta. Primer hypokomplementaemids urticaria vasculitis diag-
nozist allitottuk fel, tarsulé autoimmun betegség nem volt igazolha-
t6. Dapson kezelést kezdtiink, mely mellett tiinetmentessé valt, majd
fokozatosan progredidlé anaemia miatt Dapsont elhagytuk. Az alkal-
mazott 0,5 mg/tskg methylprednisolon (32 mg) és azathioprin 2x50

1A. dbra
1. beteg erythemas urtica a jobb vallon

1B. dbra
Leukocytoclastikus vasculitis szoveti képe (HE, 10x)
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1C. dbra
Erfalban C3 lerakddds

mg kezelés mellett szintén tiinetmentessé valt. Az immun-
szupressziv kezelés leépitésével bortiinetei kisebb intenzitassal reci-
divaltak, majd a kortikoszteroid visszaaddsara tiinetmentesedett. A 4
éves kovetési id6 alatt szisztémas lupus erythematodes diagndzisa
nem volt felallithato.

2. beteg:
A 81 éves férfibeteg anamnaesisében hypertonia, nephrolithia-
sis és pitvarfibrillacio szerepel. Felvételét megel6zGen kb.fél éve



2. dbra
2. beteg maradvanytiinetekkel regredidl6 urticai

jelentkeztek maradvanytiinetekkel regredidlé urticai, melyet je-
lent6s fogyds kisért, ennek hétterében thyreoiditis igazolédott (2.
dbra). A bor szovettana urticaria vasculitist mutatott, a direkt im-
munfluoreszcens vizsgdlat C3 és IgM pozitiv vasculitist irt le. Az
autoimmun szerolégia ANA pozitiv, Cl q antitest negativ volt, a
C3 és C4 a normal tartomanyban volt. Normokomplementaemias
urticaria vasculitis diagndzist dllitottuk fel. Brtiineteit szisztémas
tinetek nem kisérték. Tumorkutatds negativ eredménnyel zarult.
Az alkalmazott kombinalt antihisztamin kezelés mellett bértiinetei
regredialtak.

3. beteg:

A 35 éves ndbeteg anamnaesisében asthma bronchiale, rhinitis al-
lergica, postpartum mélyvénas thrombosis szerepel, melynek hatteré-
ben heterozigéta Leiden mutécié igazolddott. 2002-ben gyorsult We,
poliklonalis gammopathia, ANA/ENA/SSA és SSB pozitivitds és sic-
ca tiinetek alapjan Sjogren syndroma diagndzist allitottak fel Sem-
melweis Egyetem II. Belgydgyaszati Klinikan. Haematolégiai rend-
szerbetegség gyanuja miatt crista biopsia tortént, negativ ered-
ménnyel, immunELFO alapjan monoklonalitds kizarhat6 volt. 2007-
t6l kb. 2 éve jelentkeznek disszeminaltan urticak, illetve ldbszarakon
purpurdk (3. dbra). Bortiineteket sicca tiinetek, iziileti panaszok,
izomfdjdalom, gyengeség kisérte. Rutin laborleleteibdl kiemelendd
gyorsult a siillyedés, anaemia. Proteinuriat nem észleltiink. Mellkas
rtg, hasi UH negativ volt. Autoimmun szerolégiaban ismételten ANA
1:160 erds pozitivitast, ENA, SSA, RF pozitivitast, csokkent C3 és
C4 szinteket észleletiink, antikardiolipin, lupus antikoaguldns negativ
volt. A két alkalommal elvégezett bérszovettani vizsgalat a dermalis
papilldk cstcsi részén neutrophil granulocyta csoportokat, fibrinkiva-
last irt le. A szovettani kép alapjan lupus erythematodes esetleg der-
matitis herpetiformis lehetSsége meriilt fel. A direkt immunfluoresz-

3. abra
3. beteg combjan erythemas urticak,
labszéaron purpurdk

cens vizsgalat a basalmembran mentén vaskos granularis C3, IgM,
IgA csapadékot, a papilldris dermisben C3, IgM, IgA érfestddéseket
mutatott. EMA, transzglutamindz ellenanyag, HCV, HBV szeroldgia:
negativ volt. A klinikai kép alapjan primer Sjogren syndromahoz tar-
sul6 secunder hypokomplementaemids urticaria vasculitis diagndzist
allitottuk fel. A szovettani vizsgalat bar vasculitist nem mutatott, nem
szOlt a diagnozis ellen. Az alkalmazott 0.5 mg/tskg methylpredniso-
lon és 2x50 mg azathioprin kezelés mellett a beteg tiinetmentessé
valt. Kortikoszteroid leépitésekor bértiinetei recidivaltak. Jelenleg is
kortikoszteroid/azathioprin kezelésben részesiil.

Megbeszélés

Az urticaria vasculitis diagndzisdnak feldllitisa nem
konnyd. Klinikailag stabil urtica, maradvanytiinetekkel
regredidl6 urtica, purpura jellemzi. Szovettanilag elssor-
ban a hypokomplementaemids formdkban jellegzetes a
basal membran alatt a dermis neutrophilekkel valé kitol-
tottsége. Direkt immunfluoreszcens vizsgalattal vaskos
granuldris immunglobulin és komplement depozicié lat-
haté a basalis membran mentén, lupus erythematodeshez
hasonléan, pozitiv lupus band tesztnek megfeleld képet
adva (2). 1. betegiinknél a szisztémads tiinetek jelenléte
miatt részletes kivizsgalds tortént SLE kizardsara, mely
diagndzis a 4-5 éves observatio alatt nem volt feldllithat6.
3. betegiinknél primer Sjogren syndromdhoz tarsuld se-
cunder hypokomplementaemids urticaria vasculitis diag-
noézisa keriilt felallitasra, SLE ebben az esetben is kizarha-
t6 volt. SLE és hypokomplementaemids urticaria vasculi-
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Urticaria vasculitis klinikai formai:

Normokomplementaemids urticaria vasculitis

Hypokomplementaemids urticaria vasculitis

Hypokomplementaemids urticaria vasculitis egyéb
autoimmun kérkép tarsuldsaval

Hypokomplemetaemids urticaria vasculitis syndroma
(McDulffie)

1. tablazat

tis tarsuldsa gyakori, a két korkép differencidlasa altala-
ban ismételt rutin laboratériumi és autoimmun szerolégiai
vizsgalatokkal és gondos kovetéssel valdsithaté meg. Az
1. és 3. betegiinknél ismételt szovettani mintavételre volt
sziikség a diagndzis feldllitdsahoz. Az elsd biopszids min-
taban mindkét betegnél a dermalis papilldk csucsan észlelt
neutrophil csoportok illetve a direkt immunfluoreszcens
kép (IgA csapadék a dermalis papilldkban) alapjan derma-
titis herpetiformis /coeliakia lehet8sége is felmeriilt, mely
diagnézis az EMA, és szoveti transzglutamindz ellen-
anyag negativitdsa, negativ duodenum nyélkahartya és a
HLA tipizadlas alapjan kizdrhat6 volt. Harom betegiink
kértorténete alapjan az irodalmi adatokkal egybehangz6an
megallapithatd, hogy a hypokomplementantaemids urtica-
ria vasculitis silyosabb formédban zajlik, mint a normo-
komplementaemids. 1. és 3. betegiink egyarant kortikosz-
teroid/azathioprin kezelésre szorult, 2. betegiink antihisz-
tamin mellett tiinetmentesedett. Az urticaria vasculitis ke-
zelését és prognézisat a fentiekben ismertetett felosztas
hatdrozza meg (/. tdbldzat). Nyilvanval6an a tarsulé kor-
képet kell kezelni. Mig a normokomplementaemids for-
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maban H1 antihisztamin, chloroquin, colchicin, indometha-
cin, Dapsone adhatd, a hypokomplementaemids formak-
ban kortikoszteroid, methotrexat, azathioprin, cyclosporine,
IVIG addasardl vannak irodalmi adatok (8, 9).
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