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OSSZEFOGLALAS

Az eosinophil granulomatosis polyangiitissel (EGPA), ko-
rdbbi nevén Churg-Strauss szindroma, szisztémds, kis és ko-
zepes ereket érintd vasculitis, melyre jellemzd az asthma, fel-
s4 légiiti érintettség és eosinophilia tdrsuldsa. A betegség pa-
thogenesisében a T sejt populdciok (Th2, Thl, Thl7, Treg)
és a citokin-kemokin rendszer egyensiilydnak megvdltozdsa,
fokozott B sejt aktivdcio, kovetkezményes antineutrophil ci-
toplazmatikus antitest termelés és végsd lépésként eosinophil
sejtszaporulat jdtszik szerepet. Az EGPA kezelése sordn a
klasszikus immunszupressziv terdpia mellett, 1ij terdpids le-
hetdségek jelentek meg, melyek eredményességének megité-
lésére tovdbbi vizsgdlatok sziikségesek.

A szerzok kozleményiikben az elmiilt 10 évben a debreceni
Borgyogydszati Klinikdn EGPA diagnozissal kezelt hdrom be-
teg esetét dolgoztdk fel és dttekintették ezen ritka és multi-
diszciplindris megkozelitést igényld korkép irodalmdt.

Kulcsszavak:
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SUMMARY

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA), for-
merly known as Churg-Strauss syndrome, is a systemic vas-
culitis affecting small and medium-sized vessels, and is mar-
ked by association with asthma, upper respiratory tract in-
volvement and eosinophilia. The following factors like, un-
balanced T cell populations (Th2, Thi, Thi7, Treg) and cyto-
kine-chemokine system, enhanced B cell activation and sub-
sequent antineutrophil cytoplasmic antibody production
and finally, the occurrence of eosinophilia, play important
roles in the pathogenesis of the disease. In addition to clas-
sical immunosuppressive therapy, there is a need for further
investigation of the efficacy of new therapeutic options in the
treatment of EGPA.

In this article authors reviewed the case history of three
patients diagnosed with EGPA in the Department of Der-
matology in the course of the past 10 years as well as revi-
ewed the literature of this rare disease that requires a mul-
tidisciplinary approach.
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Az eosinophil granulomatosis polyangiitissel vagy kordb-
bi nevén Churg-Strauss szindroma, ritka, szisztémads vasculi-
tis, mely a kis és kozepes nagysagu erek necrotizal6 gyulladasat
okozza (1). A 2012-ben felallitott Revised Chapel Hill Consensus
ajanldsa alapjan az eosinophil granulomatosis polyangiitissel
az antineutrophil citoplazmatikus antitest (ANCA) asszocialt
vasculitisek csoportjdba tartozik a mikroszképos polyangiitissel
és a granulomatosis polyangiitissel vagy korabbi nevén Wegener
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granulomatosissal egyiitt (2). Létezik olyan nézet is, hogy az
eosinophil granulomatosis polyangiitissel (EGPA) a szisztémas
vasculitisek illetve a hypereosinophil szindréma kozotti ha-
tarteriiletre tartozé betegség (3).

Az EGPA prevalencidja 10,7-14 beteg/1 milli6 lakos, az
incidencia 0,11-2,6 beteg/1 milli6 lakos (4). Nemek kozot-
ti eltérést, illetve etnikai gyakorisdgbeli kiilonbséget egyér-
telmten eddig nem tudtak kimutatni (5).
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Az EGPA diagndzisanak felallitdisahoz az American
College of Rheumatology ajanlasa alapjan legalabb 4 krité-
rium teljesiilése sziikséges az aldbbiakbdl: asthma, eosi-
nophilia> 10%, neuropathia (mono-vagy polyneuropathia),
migral6 tidSinfiltratum jelenléte, orrmellékiireg érintettség,
szovettani vizsgalat sordn észlelt extravascularis eosinophil
szaporulat (6). ANCA pozitivitast a betegek kozelitSleg
30-70%-ban lehet kimutatni, leggyakrabban myeloperoxidaz
specifikus perinuclearis fest6dést (p-ANCA, anti-MPO)
(7). Az ANCA negativitas nem zarja ki az EGPA diagnozi-
sat. Kohorsz vizsgalatok eredményei felvetik, hogy az
ANCA statusz alapjan két klinikai alcsoport kiilonithetd el:
ANCA pozitiv és ANCA negativ EGPA, melyek a szervi érin-
tettségek gyakorisdgdban, illetve a betegség lefolyasdban is
kiilonbdzhetnek (7).

Kozleményiinkben az elmdlt 10 évben klinikinkon EGPA
diagndzissal kezelt harom beteg esetét dolgoztuk fel €s te-
kinttettiik 4t ezen ritka és multidiszciplindris megkozelitést
igényl6 kérkép irodalmat.

Esetismertetések

1. beteg

A 28 éves ndbeteget 2005 marciusdban kezeltiik a Debreceni Egye-
tem Borgyogyaszati Klinikajan tobb hénapja fenndll6 bértiinetek mi-
att. Anamnézisébdl kiemelendd gyermekkorban kezd6d6 asthma bron-
chiale, recidivalo sinusitisek és tobb alkalommal ismétlédé, elhizodd
lefolydstd pneumonia. A bdrtiinetei 2004 jiniusdban jelentek meg eld-
szor a térdeken, a konyokokon és a kéz feszits felszinén, majd késGbb
a gluteusokon €s a sternum felett is. 2004 végén a teriiletileg illetékes
Tiid6osztalyon kezelték kohogés és véres kopetiirités miatt, magas do-
zist kortikoszteroid kezelés hatdsara a pulmonoldgiai €s bor tiinetei ja-
vuldst mutattak.

Klinikédnkra torténg felvételekor mindkét konyok és térd teriiletén
3-8 mm nagysagu, kozépen nekrotikus, hyperaemias papulakat, gob-
cséket észleltiink (/. dbra). Bortiineteivel egyid6ben 14z, alsé végtagi
hyperaesthesia, purulens kopetiirités is jelentkezett. Felvételekor késziilt
laborvizsgalatai leukocytosist (FVS: 15,01 G/L; ref. 4,5-10,8 G/L), gyor-
sult siillyedést (62 mm/h), anaemiat (vvt szdm: 4,05 Tera/l; ref. 4,20-
5,40 Tera/l), eosinophiliat (23,8%, % ref. 0,1-5; 3,72 G/L, ref. <0,6 G/L)
mutattak. Immunolégiai tesztek soran emelkedett IgG (20,4 g/1) és IgE
(804 U/ml) szintet észleltiink, de ANCA pozitivitast ismételt vizsga-
latok sem igazoltak. Mellkas rontgen felvételen a tiidSk felett tobb,
diényi, puha, gécos drnyék volt l4thaté. Az orrmellékiireg (OMU) fel-
vételen krénikus sinusitis maxillarisnak megfeleld eltéréseket irtak le.
Alsovégtagi hyperaesthesia miatt neurolégiai konziliumot kértiink, az
ENG alapjan kezd6dé mononeuritis multiplex igazolddott. A terapia
megkezdése elStt borbiopszidt végeztiink, szovettani vizsgalata alap-
jén az elasztikus rostok 100%-ban, a kollagén rostok csaknem 80-90%-
ban nekrotizaltak, f6leg a kifekélyesedd résznek megfelelGen, valamint
a kis erek trombozisa is megfigyelhetd volt (2.a dbra). A 2.b dbrdn f6-
leg kis lymphocytdk €s histiocytak, valamint kevés eosinophil leuko-
cita felszaporodasa lathato.

A hisztopatoldgiai kép alatamasztotta a vasculitis diagndzisat. A
klinikai megjelenés (asthma, eosinophilia, mellkas rontgen eredmé-
nyek, kronikus sinusitis, mononeuritis multiplex) €s a szvettani vizs-
galat eredménye alapjan Churg- Strauss szindréma diagnézisat alli-
tottuk fel. 1,5 mg/kg dozisu szisztémds metilprednizolon kezelést in-
ditottunk és tovabbi gondozas céljabol Belgydgyaszati Klinikdra ira-
nyitottuk, ahol szisztémas citosztatikus kezelést (600 mg/hé cyclo-
phosphamide hat hénapon at), és lassan csokkentett metilprednizolon
kezelést alkalmaztuk, bdrtiinetei fokozatosan visszahizodtak. A kom-
bindcids kezelés utdn fenntarté kortikoszteroid (16 mg metilpredni-
zolon) kezelést folytattuk, de egy honap elteltével bér tiinetei recidi-
véltak, emiatt a terdpiat klinikdnkon 12 alkalommal (0,5-2,5 J/cm?) kap-
szulas PUVA fénykezeléssel egészitettiik ki, majd 7,5 mg/hét met-
hotrexate mellett a fenntarté szteroid kezelést tovabb folytattuk. Bér-

1. dbra
(a, b) Bértiinetek felvételkor

tiinetei visszahizddtak, sem pulmonoldgiai, sem neuroldgiai panasza
nem volt két éven at (3. dbra).

2008-ban a kombindlt kezelést ismétl&dd felsd 1éguti infekciok mi-
att ledllitottuk, majd a kovetkezd 6t év sordn a beteg a fenntart6 glii-
kokortikoid kezelés mellett tiinetmentes volt. 2013-ban pulmonalis re-
cidiva jelentkezett, mellkasi CT vizsgdlaton mindkét tiidGben szdmos
nodularis €s cystikus képlet abrazolddott (4. dbra). Hat alkalommal szisz-
témads cyclophosphamide kezelésben részesiilt a fenntart6 szteroid mel-
lett. 2014-t61 azathioprine (2x50 mg/nap) terapidban részesiil, jelenleg
panasz €s tiinetmentes.

2. beteg

A 42 éves n6beteg anamnézisében allergids asthma bronchiale (1985
ota), irritabilis bél szindréma (2004 6ta), orrlégzési panaszai miatt Jan-
sen-Winkler arcliregmitét szerepelt. 2008-ban a betegnél silyos fokud
restriktiv és obstruktiv ventillaciés zavart véleményeztek. Bérgydgyaszati
Klinikdnkon 2009-ben jelentkezett harom hete perzisztald, kezdetben
mindkét kéz és labfejen, felsG végtagon, majd combokon, térzson is meg-
jelend ujjbegynyi-féltenyérnyi, €les sz€ld, hyperaemids, egy-egy terii-
leten vesiculdkat tartalmazé plakkok miatt (5. dbra). Laz és kétoldali
térdiziileti fajdalom kisérte a tiineteket.

Felvételekor elvégzett labor vizsgalatokbdl leukocytosis (FVS: 19,39
G/L; ref. 4,5-10,8 G/L), neutrophil (9,12 G/L, ref. 1,9-7,7 G/L) €s eo-
sinophil (35,2 % ref. 0,1-5; 6,83 G/L, ref. <0,6 G/L) sejtszaporulat, emel-
kedett CRP (59,93 mg/L, ref. <4,6 mg/L) szint volt megfigyelhets. A
klinikai megjelenés, lazas allapot felvetette Sweer szindroma lehetGségét.
A hit tertiletérdl szovettani mintavétel tortént, melyen a kotdszovet fel-
sG harmaddban, kornyezetétSl viszonylag éles hatdrral elkiiloniild, in-
tenziv gyulladésos infiltracié volt lathatd, elsGsorban lymphocyta do-
minanciaval, helyenként nagy mennyiségti leukocyta gytilemmel. A sz6-
vettani kép aldtamasztotta a Sweet szindroma lehetGségét.
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2. dbra
Borbiopszia (formalin fixalt paraffinba dgyazott anyag,
hematoxilin-eozin festés, digitdlisan rogzitett metszetrdl
készitett 40 x-es nagyitds HE festés, 100x) az aktiv
1€716bdl a terdpia megkezdése elatt.

(a) Ham felsd részén, kotdszovetben, histiocytak,
kollagén rostok nekrézisa, ill. a kis erek trombdzisa
figyelhetd meg.

(b) Kis lymphocyték, histiocytdk és kevés eosinophil
sejtszaporulat

Parenterdlis kozepes dézisu szteroid €s antibiotikus kezelés hatdsd-
ra azonnal laztalanna valt, birtiinetei jelentSsen csokkentek, kontroll vér-
képben a fehérvérseijt, eosinophil, neutrophil sejtszam rendez&dott. A
tumorkutatds negativ eredménnyel zarult, fiil-orr-gégészeti vizsgdlat a
mellékiiregek gocszerepét valdszindsitette, antibiotikus (azithromycin,
500 mg/nap) kezelést kovetGen szteroid dozisat fokozatosan leépitettiik.

Hat hénappal késdbb keriilt ismét felvételre mindkét alsé végtag-
ra, dontGen a labszarakra lokalizdlédé hyperaemids, urticariform pa-
puldk megjelenése miatt (6. dbra).

Labor vizsgalataiban eosinophilia (26,8%, ref. <5,0%), throm-
bocytosis (452 G/1, ref. 150-400 G/L) és enyhén emelkedett CRP (9,61
mg/L, ref. <4,6 mg/L) szint volt észlelhets. Mellkas rontgen felvéte-
len névumként basalisan gyermektenyérnyi infiltratum dbrazolddott.
Bértiinetei felvetették erythema anulare centrifugum lehetSségét is, de
a kronikus sinusitis, asthma bronchiale, pulmonalis infiltratum, eosi-
nophilia fenndlldsa alapjdn Churg-Strauss szindrémat diagnosztizaltunk.
Neuroldgiai vizsgdlat mono- vagy polyneuropathidra utalé jelet nem
talalt. Immunszeroldgiai vizsgalatokban anti-MPO pozitivitas (15,5
IU/ml; ref.: <5; ELISA) és gyenge c-ANCA pozitivitds (IF) volt l4t-
hatd. Tovébbi kezelés céljabdl a beteget a Belgydgydszati Klinikdra utal-
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3. dbra
(a, b) Immunoszuppressziv kezelést kovetGen
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4. dbra
Mellkasi CT-n szdmos noduldris €s cystikus képlet
lathat6 2013-ban
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5. dbra
Klinikai kép felvételkor

7. dbra
Felvételkor labszaron ujjbegynyi, kokarda rajzolatot
mutaté plakkok, bulldk

tuk, ahol hat alkalommal szisztémas cyclophosphamide (1000 mg/hé-
nap) kezelésben részesiilt, szisztémds szteroid (0,7 mg/ttkg) dozisat fo-
kozatosan csokkentettiik. Fenntarté kezelésként inditott azathioprinet
(2x50 mg/nap) mellékhatds miatt ledllitottuk, majd az alacsony dézi-
su szteroidot methotrexattal kombindltuk. A beteg dllapota jelenleg is
stabil 4-8 mg/nap szteroid és methotrexate kombinacids terdpia mel-

6. dbra lett, asztmaja és neuroldgiai panaszai j61 kontrolldltak, immunszero-
Klinikai kép az urticariform, recidiv bdrtiinetekrél 16giai vizsgdlatokban aktivitds nem észlelhetd.
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8. dbra
(a) Mellkas rontgen jobb oldali kotegezettséget mutat.
(b) Mellkas CT-n apré nodularis elvaltozasok €s alveolaris
jellegt fedettség lathatd

3. beteg

A 49 éves nébeteg anamnézisében gyermekkora 6ta ismert allergids
asthma bronchiale, recidiv pansinusitis, orrpolyp miatt opus, recidiv oti-
tis media, kronikus thyreoiditis. 2015 jiniusdban hdrom hete fokozo-
do6 bdrtiinetek miatt keriilt felvételre klinikdnkra. Felvételkor elsGsor-
ban mindkét alsé végtagot érintden, az alkarokon elszértan megjelen-
ve, lencsényi-ujjbegynyi, hyperaemids papuldkat, plakkokat észleltiink,
melyek labszarakon, labfejeken helyenként kokérda rajzolatot mutat-
tak, illetve semibullosussa, bullosussa véltak. Boka, labfej teriiletén eny-
he oedema volt tapinthat6 (7. dbra).

Felvételét kozvetleniil megel6zden, teriiletileg illetékes tigyeleten
késziilt laborjaiban 25%-os eosinophiliat észleltek (ref. <5,0%), bér-
tiinetek miatt 125 mg intravénds methylprednisolonet inditottak. Kli-
nikankon felmeriilt eosinophil granulomatosis polyangiitissel és bul-

2

9. dbra
Immunoszuppressziv kezelést kovetSen
a tlinetek regresszidja lathat6

losus erythema multiforme lehet&sége is. A szovettani vizsgalattol az
ambulanter megkezdett szteroid kezelés miatt eltekintettiink. Klinikdnkon
megismételt laborvizsgdlatokbol emelkedett CRP (88,29 mg/L, ref. <4,6
mg/L) szint és eosinophilia (5,8%, ref. <5,0) emelhetd ki. Vizelet és szék-
let benzidin vizsgalat negativ volt, hasi ultrahangon cholelithiasis ab-
rdzolédott. Immunolégiai vizsgdlata emelkedett anti-MPO szintet
(>100 U/ml; ref.: <5 U/ml, ELISA) és gyenge c-ANCA pozitivitdst (IF)
igazolt. Mellkas rontgen felvételen a tiidG jobb oldalan kotegezettség,
mellkas CT-n apré nodularis elvéltozdsok, alveolaris jellegi fedettség
volt észlelhet§ (8. dbra). Bronchoscopia tortént, a minta citoldgiai vizs-
galata €s bakterioldgiai tenyésztése negativ volt. Anamnézisében sze-
repld és jelenleg is fenndll6 asthma bronchiale, recidiv pansinusitis, az
észlelt eosinophilia, tiidGinfiltratumok, valamint a klinikai kép, ANCA
pozitivitas alapjan az eosinophil granulomatosis polyangiitissel igazolhaté
volt. Bentfekvése soran 1 mg/kg dézisu szisztémas szteroid kezelést,
illetve parenteralis, majd per os moxifloxacin terdpidt inditottunk, bor-
tiinetei €s laboreltérései jelentdsen csokkentek (9. dbra). Tovabbi ke-
zelés céljabol a Belgydgydszati Klinikdra utaltuk. A tiinetek hatteré-
ben a leukotrien antagonista (montelukast) provokdl6 hatasa felmertilt,
emiatt szedését tiid6gydgyaszati javaslatra ledllitottak. 2015. jaliusban
a Belgydgyaszati Klinikdn cyclophosphamide kezelést inditottuk
(1200 mg/ciklus/hd) hat hénapon 4at, majd fenntarté kezelésként
methotrexate-ra (15 mg/hét) véltottuk, emellett pedig mindvégig ala-
csony dézisu szteroid (8 mg metilprednizolon/nap) terapidban része-
stilt. Az immunoszuppressziv kezelés inditasat kovetGen (napi 8 mg me-
tilprednizolon és a fenntarté methotrexate) tiinetmentes, asthmds pa-
naszai inhalativ készitményekkel jol kontrolldlhatok. Kontroll mellkas
CT vizsgdlaton (2016. janudrban) regresszié volt ldthato.

Megbeszélés

Az eosinophil granulomatosis polyangiitissel ritka, kro-
nikus, szisztémads vasculitis, mely gyakori relapszusokkal jér,
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barmely szervrendszert érinthet és hosszitavi immunszup-
presszidt igényel.

A betegség ismeretlen etiol6gidjd, de genetikai faktoro-
kat (HLA-DRB1, DRB4) és bizonyos provokal6 kérnyeze-
ti tényezdket feltételeznek a hattérben: infekciok, gyodgyszerek,
véddoltasok, allergének (4), illetve mas szervet érint§ im-
munbetegség (8). A gydgyszerek koziil kordbban felmertilt
a leukotrién receptor antagonistik EGPA provokal6 szere-
pe, de mas nézetek szerint alkalmazasuk hatékonyabb asth-
ma kontrollt segit el§, mely csokkentett pulmonoldgiai in-
dikécioju szteroid dozist €s a betegség manifesztalédasat ered-
ményezi az alacsonyabb szteroid adag mellett, vagyis az 6sz-
szefiiggés nem ok-okozati. Néhdny esetben viszont a leu-
kotrién receptor antagonista bevezetése nem jart a per os szte-
roid megvondsaval az EGPA kialakulasa el6tt (9).

Az eosinophil granulomatosis polyangiitissel klassziku-
san Th2 medialt korkép, emelkedett interleukin (IL)-4, 13
szinttel. A szoveti kdrosoddsban a felszaporodott eosinophil
granulocytaknak és degranuldcids fehérjéinek, a fokozott hu-
moralis immunvalasz kovetkezményeként az ANCA altal oko-
zott neutrophil aktivicidnak és granuldcidnak is van szere-
pe. Az djabb vizsgdlatok a Th1/Th17/Treg sejtek egyensu-
lydnak megvaltozasat és az IL-17A fokozott termelését is ki-
mutattiak, melyek elsSsorban a granuloma képzd&désért fe-
lelGsek. (10).

A betegség lefolyasa soran harom fazist kiilonitiink el: az
els@, prodromalis szakaszban, az allergias rhinitis, sinusitis,
orr-mellékiireg polyposis mellett a legjellemz&bb az asthma
jelenléte. Ez a szakasz akar éveken at is fennallhat, kisérheti
otitis media, hallascsokkenés, ritkdbban izom és {ziileti pa-
naszok, laz, testsulycsokkenés. A mésodik, eosinophil sza-
kaszra az eosinophil szaporulat és 1égtiti (migralé tiid6 in-
filtratum), sziv (elsGsorban szivelégtelenség, myocarditis) és
gyomor-bélrendszeri (hasi fijdalom, hasmenés, vérzés)
érintettség jellemzd. A harmadik, vasculitis fazisra a szisz-
témas tiinetek (laz, fogyas, stb.) mellett bértiinetek kialakulasa,
vese- (glomerulonephritis, veseelégtelenség) és idegrendszeri
(mononeuritis multiplex, cerebralis vérzés) érintettség le-
hetséges tarsuldsa jellemz§ (11, 12). A bértiinetek elsGsor-
ban az alsé végtagon és fejb6ron jelennek meg, palpalhaté
purpura, erythema multiforméra jellemz6 maculopapulosus
exanthema, ritkdbban vesicula, bulla, nodusok forméjaban.
Amennyiben az eosinophil granulomatosis polyangiitissel di-
agndzisa felmertiil, a kiilonboz6 szervi érintettségek kizara-
sa sziikséges, hiszen a kezelést €s a prognézist is jelentGsen
befolyésoljak (13). Fontos kiemelni, hogy a felsorolt tiine-
tek megjelenése és a klinikai kép igen valtozatos (14).

Az EGPA diagnézisanak felallitdsahoz a bevezetésben em-
litett, American College of Rheumatology kritériumrend-
szerébdl legaldbb 4 pont egyiittes fennalldsa sziikséges. La-
boratériumi vizsgalat sordan eosinophilia (>10%), ANCA po-
zitivitas (atlagosan az esetek 40%-ban, perinucledris fests-
dés), emelkedett CRP, IgE és [gG4 szint mutathat6 ki. A leg-
frissebb tanulmanyok alapjan 1j biomarkereket is azonosi-
tottak, melyek korreldlnak a betegség stlyossagaval, mint az
eotaxin, illetve eosinophil kationos fehérje, de klinikai fel-
hasznélasukhoz tovabbi vizsgalatokra van sziikség (15). Dif-
ferencidldiagnosztikai szempontbdl ajanlott 1épések az

egyéb ANCA asszocialt vasculitisek, egyéb reaktiv eosi-
nophilidk (Toxocara, Strongyloides stercoralis, HIV, As-
pergillus fert6zés), paraneoplasztikus hypereosinophila ki-
zarasa (16). A hypereosinophil szindrémahoz tartozé kér-
képektdl valo elkiilonitésben segit, hogy ezen kérképekben
nem jellemz§ az asthma, orr-mellékiireg polyposis tarsula-
sa, vasculitisre utalé szovettani eltérések nincsenek és jel-
lemz&en ANCA negativ az immunszerolégia.

Az EGPA leglényegesebb szovettani megjelenése az eo-
sinophilek szoveti felhalmozdddsa és/vagy necrotizald vas-
culitis és/vagy extravascularis granulomaképzddés tarsulé-
sa. A vasculitist fibrinoid necrosis és az érfal eosinophil in-
filtracidja jellemzi (11, 12).

Az EGPA diagnozisanak felallitdsa utan a legfontosabb
a sulyosabb prognozist jelentd kardialis, vese, kozponti ideg-
rendszeri €s gyomor-bélrendszeri érintettség vizsgalata.
Amennyiben a fenti szervérintettség koziil barmelyik tarsul
a tiinetekhez és/vagy aktiv tiinetek, példdul tiidGérintettség,
szemérintettség vagy fulmindns mononeuritis multiplex
alakul ki, remisszi6 indukciés kezelés sziikséges. Ez az EGPA
kezelésében alapvetSen fontos gliikokortikoid mellett egyéb
immunszuppresszans (pl. intravénds pulzus vagy per os
cyclophosphamide) kombinécidjat jelenti. Amennyiben
életveszElyt jelentd szervi €rintettség all fenn, methylpred-
nisolone pulzus terdpia (15 mg/kg 3 napig) inditasa sziikséges.
A gliikokortikoidok dnmagukban (1 mg/kg) is elégségesek
a remisszio eléréséhez, amennyiben sulyos szervi érintett-
ség nem 4ll fenn, mivel azonban a relapszus rata magas €s
a fenntart6 kezelés legalabb 18-24 honapig indokolt az ajan-
lasok szerint, emiatt a gliikokortikoid mellékhatdsanak
csokkentése céljabdl kombinacids fenntart6 kezelés javasolt.
Azathioprine vagy methotrexate indithat6 a gliikokortikoid
kiegészitéseként (7).

A klasszikus immunszuppresszans kezelésen til eset-
kozlések kapcsan sikeres eredményeket kozoltek immunte-
rapids készitményekkel is, mint az anti-IgE tartalmd oma-
lizamab. A rituximab kiméra tipusi B lymphocyta ellenes mo-
noklondlis antitest, melyet mar alkalmaznak egyéb ANCA-
aszszocidlt vasculitisek remisszié indukcidjara, illetve ha-
tékonynak bizonyultak fenntart6 kezelésként is. Az EGPA ese-
tében jelenleg az ANCA pozitiv, stlyos, klasszikus terdpi-
dra nem reagal6 betegeknél vagy akiknél kontraindikaci6 mi-
att a klasszikus kezelés nem adhatd, illetve veseérintettség-
gel jaré eseteknél javasoljak a rituximab kezelést. Mepoli-
zumab, humanizalt, monoklonalis IL-5 ellenes antitest al-
kalmazasaval csokkenteni tudtdk a szteroid dependens be-
tegek kortikoszteroid igényét, de a bioldgia terapia elhagyasa
utdn relapszus 1épett fel (16). Ujonnan kozolt esetismerte-
tés sordn a szerzok beszamoltak a tyrozin kinaz inhibitor ima-
tinib mesylat sikeres alkalmazasarél EGPA esetében (17).

Klinikdnkon az elmdlt 10 évben harom beteget kezeltiink
EGPA diagndzissal. Az els6 betegnél a klasszikus tiinetek mel-
1¢é mononeuritis multiplex is tarsult. Mindhdrom betegilink
kombinalt remisszi6 indukcios kezelésben részesiilt. Az elsd
betegnél két alkalommal relapszus alakult ki, illetve a ma-
sodik beteg is dtmenetileg a gliikokortikoid adagjanak eme-
lésére szorult. Mindharom beteg rendszeres immunoldgiai
kontroll alatt 4ll jelenleg is.
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Kovetkeztetés

JelentGs elGrelépés tortént az elmult évtizedekben az ANCA
asszocidlt vasculitisek pathogenesisének megismerésében és
Uj kezelési lehetdségek felismerésében. Viszont az EGPA lap-
pangé kifejlédése, sokszind klinikai megjelenése miatt to-
vabbra is kihivas elé allitja a klinikusokat. Betegeink eltérd
koérlefolydsa, tiineteiknek valtozatossdga miatt tartottuk be-
mutatdsra érdemesnek az eseteket és foglaltuk 6ssze az iro-
dalmi ismereteket.
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