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OSSZEFOGLALAS: A hypocomplementaemids urticarids vasculitis a szisztémds vasculitisek ritka tipusa,
amelyre a jellegzetes bortiinetek, a csékkent komplementszintek és az emelkedett anti-Clq szint a jellemzd. A
betegség kimenetelét elsosorban a vese- és tiiddérintettség hatirozza meg. Ritka eldoforduldasa miatt a kezelésére
nincs egységesen elfogadott iranyelv. A szakirodalom tobbek kozott szteroid, ciklofoszfamid, mikofenoldt-mofe-
til, rituximab, valamint egyes esetekben plazmaferezis alkalmazdsdt emliti. Az 57 éves nébetegrol sz6lo esetbe-
mutatds célja a korkép ismertetése, a diagnozis felallitasanak a nehézségei, a lehetséges terapids opciok dttek-
intése, valamint a kezelés sordn felmeriilé nehézségek bemutatasa — kiilondsen az immunszupressziv kezelés so-
ran fellépo komplikdaciokra felhivva a figyelmet.
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SUMMARY: Hypocomplementemic urticarial vasculitis (HUV) is a rare form of systemic vasculitis, which is
characterized by urticarial skin lesions, low complement levels and elevated anti-Clq level, renal and other
organ manifestations. The patient’s survival is determined by the extent of renal and pulmonary complications.
Due to the limited number of reported cases, there is no consensus on the best treatment options — the literature
suggests the use of steroids, cyclophosphamide, mycophenolate mofetil, rituximab and plasmapheresis. With our
case study, we are to raise awareness to this rare condition, present the available therapeutic avenues, and dis-
cuss the challenges associated with its treatment.
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Bevezetés

A hypocomplementaemias urticarias vasculitis (HUV)
a szisztémas vasculitisek egy ritka formaja, amelyet
jellegzetes bértiinetek, alacsony komplementszintek €s
magas anti-C1q szint jellemez." > Szervi érintettségei
koziil a betegek tulélését leginkabb a vese- és a tiid6é-
rintettség befolyasolja.> Mivel kevés esetszam ismert,
a kezelésre nincs egyértelmi konszenzus, az irodalom
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szteroid, ciklofoszfamid, mikofenolat-mofetil, rituxi-
mab és esetleg plazmaferezis alkalmazését javasolja.*
Esetbemutatasunkkal szeretnénk felhivni a figyel-
met a korképre, valamint bemutatni a terapias lehetd-
ségeket, és a kezelés kapcesan felmeriil6 kihivasokat.

Esetleiras

57 éves nébeteglink anamnézisében hypertonia, osteo-
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porosis ¢és bizonytalan diagnozisu arthritis psoriatica
miatti gondozas szerepel (mely utobbi nagy eséllyel
mar a HUV elsé klinikai jele volt). Mar 2021-ben el-
kezdddott kivizsgalasa immunolégiai szakrendelésen
erythemas bortiinetek, iziileti fajdalom miatt. Ekkor
alacsony komplement szinteket mértek a laborvizsga-
lat soran, melynek kapcsan hypocomplementaemids ur-
ticarids vasculitis lehetdsége is felmeriilt. Metilpredni-
zolonkezelés indult, amely mellett a beteg panaszai
szlintek, azonban gondozasba nem tért vissza. 2024-
ben haematuria és hasmenés miatt indult kivizsgalasa,
elébbi miatt hasi CT-vizsgalat és cisztoszkopia, utobbi
miatt pedig gasztroszkopia és kolonoszkopia tortént,
melyek egyike sem igazolt koroki eltérést.

Jelen kivizsgalasa 2025 marciusaban indult vérnyo-
maskiugras, als6é végtagi oedema miatt a Gottsegen
Gyorgy Kardioldgia Intézetben. Laborvizsgalat novum
besziikiilt vesefunkciot és emelkedett NT-proBNP érté-
ket igazolt, a vizeletvizsgalatban pedig haematuria és
nephrotikus mértékii proteinuria latszott. Mellkasi ront-
genvizsgalat soran bal oldali hydrothorax abrazolédott.
Hasi ultrahangon kétoldali kronikus veseparenchyma-
karosodas, bal oldali simplex vesecysta és kevés asci-
tes volt lathatd. Kardioldgiai osztalyon szivultrahang is
tortént, mely megtarott funkcidju hypertrophias bal
kamrat igazolt, kdzepes mennyiségii pericardialis fo-
lyadékkal. Osszességében a kardiologusokban a tiine-
tek hatterében, tekintettel a haematuriara és proteinuri-
ara, glomerulonephritis gyantija meriilt fel, ezért klini-
kank Nefrologiai Osztalyara kérték atvételét.

Osztalyunkon rapidan progredidlé glomeruloneph-
ritis gyantjaval indult a beteg kivizsgalasa. Fizikalis
vizsgalat soran az als6 végtagokon erythemas macula-
kat, nyakon urticariform kititéseket észleltiink (1. és 2.
abra). A vizeletiiledék vizsgalata soran dysmorf vords-

1. dbra. A beteg jellegzetes béreltérései elsé hospitalizacidja soran

2. abra. A beteg jellegzetes béreltérései elsé hospitalizacioja soran

Roviditések: ANA: antinukledris antitest

anti- ds-DNS: anti-double-stranded DNA
anti-Clq: Clq elleni antitest

COPD: kronikus obstruktiv tiidébetegség

Clq: komplement Clq

C3: komplement C3

C4: komplement C4

EHEC: enterohaemorrhagias E. Coli

HIV: Human Immundeficiencia Virus

HUV: hypocomplementaemias urticarias vasculitis

HUVS: hypocomplementaemids urticarias vasculitis szindréma

IgA: immunoglobulin A

1gG: immunoglobulin G

IgM: immunoglobulin M

ITP: immun thrombocytopenids purpura
MMF: mikofenolat-mofetil

NNGYK: Nemzeti Népegészségiigyi és Gyogyszerészeti Kozpont
NEAK EMK: Nemzeti Egészségbiztositasi Alapkezeld Egyedi Méltanyossagi Kérvény

SLE: szisztémas lupus erythematosus
UACR: urine albumin-to-creatinine ratio
UPCR: urine protein-to-creatinine ratio
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3. abra. Vesebiopszias minta szévettani képe
(Dr. Dobi Dejan és Dr. Kardos Magdolna anyagabol)

vértestek voltak lathatoak, akut tubularis necrosisra
utald cilinderek mellett. Komplement laborvizsgalat
alacsony C3-, C4- és Clg-szintet, valamint jelentdsen
emelkedett anti-C1q-szintet igazolt. Immunszerologiai
vizsgalatok negativ eredményt adtak, a lupus immun-
szerologiai markerei koziil az ANA és az anti- ds-DNS
negativ volt. A virusinfekciot kizartuk, a beteg hepati-
tis-, HIV-szerologidja és Quantiferon-tesztje is negativ
eredményti lett.

Tekintettel a glomerulonephritis szindroma fennal-
lasara, az aktiv vizeletiiledékre és az alacsony komple-
mentszintekre, vesebiopsziat végeztiink. A vesebiop-
szia szovettani feldolgozasa soran fokalis, félholdkép-
z0dést is mutatd mesangioproliferativ glomeruloneph-
ritist allapitottunk meg, kiterjedt kronikus tubulointer-
stitialis nephritis komponenssel. A biopszids mintan im-
munfluoreszcens vizsgalattal ,,full-house” mintazat lat-
szott, [gM és IgA mellett erds IgG, Clq, valamint ko-
zepes kappa-, lambda-lanc festddéssel (3., 4. dbra). A
bortlinetek, a szervi érintettségek, a komplementszin-
tek, a vesebiopszia és immunszeroldgiai eredmények —
amelyek lupus nephritisre nem voltak specifikusak —
alapjan a hypocomplementaemids urticarias vasculitis
szindroma diagnozisat allitottuk fel. Tekintettel a kife-
jezett veseérintettségre, immunszuppressziv terapiat
kezdtiink. A beteg harom napon keresztiil iv. 250 mg
Solu-medrol-kezelésben részesiilt, melyet per os leépi-
t6 kortikoszteroid kezelés kovetett. Emellett 750 mg
ciklofoszfamidkezelésben is részesiilt, majd tekintettel
a jelentds aktivitast mutato alapbetegségre, a betegnél
harom alkalommal plazmaferezis kezelést is végez-
tiink. Az elsd ciklofoszfamid kezelést kdvetden kiala-
kult pancytopenia miatt a masodik kezelést mar csok-
kentett (500 mg) adagban adtuk.

A ciklofoszfamidkezeléseket kovetden azonban
szamos infekcio alakult ki. 2025 majuséban a beteget
intenziv osztalyon hospitalizaltak enterohaemorrhagi-
as E. Coli (EHEC) fert6zés okozta véres hasmenés,
Ujabb bortiinetek, illetve thrombocytopenia miatt. Ezt
kovetden keriilt osztalyunkra, ahol a fennallo infekcio
miatt a kovetkezd ciklofoszfamidkezelés halasztasara
kényszeriiltiink. Thrombocytopenia, Gjkeletli bortiine-
tek miatt (5. abra) felmeriilt EHEC-fert6zéshez tarsuld
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4. dbra. Full-house mintazat a vesébdl vett biopszids minta
immunfluoreszcens vizsgalata soran
(Dr. Dobi Dejan és Dr. Kardos Magdolna anyagabol)

thrombotikus microangiopathia lehetdsége, amelyet
végiil kizartunk. Hematologusokkal egyeztetve immun
thrombocytopenids purpura (ITP) lehetdsége is felme-
rllt, igy a beteg kortikoszteroid dozisat megemeltiik.
Infektologussal egyeztetve arra a véleményre jutot-
tunk, hogy az EHEC infekci6é 6nmagaban, tehat throm-
botikus microangiopathia fennallasa nélkiil is okozhat
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5. bra. A beteg also végtagjan lathaté djkeleti boreltérések

thromobcytopeniat és petechidkat, amelyek hosszl ta-
vl szanalodasa varhato, specifikus kezelést nem igé-
nyel. Osszességében a beteg immunszuppressziv keze-
1ését halasztottuk, a metilprednizolon dozisan pedig emel-
tiink részben az esetleges ITP gyant, illetve az alapbe-
tegség jelentds aktivitdsa miatt. Juniusra terveztik a
harmadik ciklus ciklofoszfamidterapiat, azonban a be-
teg osztalyunkra valé megérkezésekor a bal arcfelének
jelentdés duzzanatat észleltiik. Ultrahangvizsgalat paro-
titis lehet6ségét kizarta, fogaszati konzilium periodon-
biotikumterapia indult, majd annak komplettalasa utan
roml6 vesefunkcid, emelkedd proteinuria miatt az im-
munszuppresszié megadasa mellett dontottiink, csok-
kentett, 500 mg-os dozisban. Ezt kovetden juliusban is-
mét lazas allapot miatt hospitalizaltuk a beteget, mely-
nek okaként szivultrahang-vizsgalat soran pericarditis,

illetve pericardialis folyadék igazolodott. Infektologus-
sal és immunologussal egyeztetve a beteg alapbetegsé-
ge mar nem magyarazta az Ujkeletli pericardialis folya-
dékot, ugyanis az a korabban bevezetett immunszupp-
ressziora megfeleléen reagalt. Mindezek alapjan legin-
kabb bakterialis eredet meriilt fel, a beteg intravénas pi-
peracillin/tazobactam-kezelésben, valamint kolhicin te-
rapiaban részesiilt. Alkalmazott terapia mellett a beteg
allapota javult, laza sziint. Tekintettel a halmozddo,
hospitalizacidt igényld infekcidkra, a beteg ciklofosz-
famid kezelését leallitottuk, azonban az aktiv alapbe-
tegségre tekintettel mikofenolat-mofetilre (MMF) ter-
veztlink valtani, melyre NNGYK és NEAK EMK kér-
vényt adtunk be.

Augusztusi kontrollvizsgalat soran a betegnél stabi-
lizalodo szérumkreatinin-szint mellett emelkedd vize-
letfehérje-tiritést észleltiink — vizelet liledékben aktivi-
tas jelei, dysmorph vordsvértestek latszottak. Mind-
ezek alapjan a betegnél MMF kezelést inditottunk ACE-
gatld terapia bevezetése mellett. Ezt kovetd kontrollon
Osszel a beteg proteinuridja jelentds javulast mutatott,
komplementszintjei és anti-C1q szintje normal tarto-
manyba keriilt, igy az MMF kezelését folytattuk, me-

crer

tik (6. dbra).
Megbeszélés

A hypocomplementaemias urticarias vasculitis a szisz-
témas kisérvasculitisek egy ritka formaja, amelyet urti-
cariform boérkiiitések és alacsony komplement szintek
jellemeznek."? Egy ritka betegségrdl van szd, inciden-
cidja 0,5:100 000 fé/évre tehetd.!

A korkép leggyakrabban 40—50 éves korban jelent-
kezik, nd1 dominanciaval. A betegség patogenezisében
immunkomplex medialt folyamatok jatszanak szere-
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6. abra. Szérumkreatinin-szint, proteinuria (UPCR), albuminuria (UACR), komplementszintek és az anti-C1q-szint véltozdsa a kezelés sordn
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proteinuria (UPCR) és albuminuria (UACR) valtozasa
a kezelés soran
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6. dbra (folytatds). Szérumkreatinin-szint, proteinuria (UPCR), albuminuria (UACR), komplementszintek és az anti-C1q-szint valtozasa
a kezelés sordn
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1. tablazat. Schwartz kritériumok’

major krénikus urticaria 6 hénapnél hosszabb idétartamban
hypocomplementaemia
minor arthralgia/arthritis

szemeészeti érintettség

glomerulonephritis

hasi fajdalom

alacsony C1q szint vagy pozitiv anti-C1q antitestek

leukocytoclasticus vasculitis bérbiopszia soran

pet. A hypocomplementaemias urticarids vasculitis
szamos szisztémas tiinettel és szervi érintettséggel jar-
hat. Sulyos tobbszervi érintettség esetén beszéliink hy-
pocomplementaemids urticarids vasculitis szindréma-
rol (HUVS). A betegek arthralgiarol, angiooedemarol
szamolhatnak be, valamint eléfordulhat gastrointesti-
nalis érintettség hasmenés, hanyas, hasi fajdalom képé-
ben, illetve kdzponti idegrendszeri tiinetek és szemtii-
netek (leginkabb uveitis) is megjelenhetnek. A beteg-
ség kimenetelét, koztlik a halalozast, leginkabb a kor-
kép vese- (glomerulonephritis) és tiidoérintettsége
(COPD, asthma bronchiale) befolyésolja.> Laborvizs-
galat soran alacsony szérum komplement szintek, illet-
ve magas anti-Clq szint lathaté leggyakrabban, az
egyg’:b lupusra utalé immunszerologia negativitisa mel-
lett.

A boreltérésekbdl vett biopszia soran leukocytoc-
lasticus vasculitist latunk.! A betegség diagnozisa a
Schwartz-kritériumok alapjan allithatd fel (1. tabla-
zat), amelyek koziil mindkét major és legalabb két
minor kritériumnak kell teljesiilnie.” ® Betegiink az 6sz-
szes kritériumot teljesitette.

Veseérintettség a betegek 14-50%-ban jelentkezik.?
Leginkabb haematuria illetve subnephroticus proteinu-
ria jelentkezik a betegek tobbségénél és altalaban eny-
hébb lefolyast mutat. Sulyos esetekben azonban rapi-
dan progressziv glomerulonephritis alakulhat ki.>° A
vese szdvettani vizsgalata szisztémas lupus erythema-
tosussal (SLE) megegyez6 eltéréseket mutat, leggyak-
rabban membranoproliferativ és mesangioproliferativ
glomerulonephritis lathatd, immunfluoreszcens vizs-
galaton pedig IgG, IgM, IgA, C3 és C4 mesangialis
lerakodas (,,full house” mintazat) figyelhet6 meg.>’
Mindezek fényében a hypocomplementaemids urticari-
as vasculitisszel diagnosztizalt betegeket sziirni kell ve-
seérintettségre, mivel ez jelentésen befolyasolhatja a
mortalitasukat.” Stlyos veseérintettség esetén immun-
szuppresszid bevezetése mindenképpen indokolt,
azonban irodalmi adatok alapjan még igy is kozel
17%-o0s gyakorisagi a végstadiumi veseelégtelenség
kialakulasa.’

A betegség kezelésére nincs konszenzus, az eny-
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hébb érintettségli formaknal lokalis kezelés szobajon,
azonban stlyos szervi érintettség esetén immunszupp-
resszi0 bevezetése javasolt. Az irodalom intravénas
szteroidkezelést javasol, azonban az emellett gyakran
fellépd relapszusok miatt ennek kombinacidja javasolt
ciklofoszfamid, azathioprin, MMF, ciklosporin vagy
esetleg rituximab egyikével. Kifejezetten stlyos beteg-
ség lefolyas esetén plazmaferezis alkalmazasa is fel-
meriilhet.*® Sajnos a betegség haldlozasa HUVS ese-
tén még immunszuppresszio mellett is magas, irodalmi
adatok alapjan a betegek 25%-a tiid- vagy veseérin-
tettség, esetleges kialakuld infekciok miatt elhalalo-
zik.’

Kiilon emlitést érdemel a HUVS szisztémas lupus
erythematosusszal valé kapcsolata. A HUVS gyakran
1ép fel SLE-vel egyiitt és a HUVS-ben szenvedd bete-
gek kozel 54%-aban késobb felallithato lesz SLE diag-
nozisa.! Emellett a HUVS és SLE klinikai tiinetei (izii-
leti fajdalom, bor és veseérintettség) és immunszerolo-
giai eredményei (alacsony komplement szintek, anti-
Clqg, ANA pozitivitas) is jelentds atfedést mutatnak.
Mindezek alapjan felmeriil annak is a lehet6sége, hogy
a HUVS esetleg az SLE eldalakja vagy része lenne,
azonban nincs konszenzus arrél, hogy ezekrdl vagy két
kiilonalld korképrél van-e sz0.!

Kovetkeztetés

A hypocomplementaemids urticarias vasculitis szind-
roma ritka betegség, azonban a boreltérések, a szervi
tiilnetek és a komplementszintek vizsgalata segithet a
diagnozis felallitdsaban. A kis esetszam miatt hianyzo
iranyelvek kihivas elé allitjak a betegeket gondozo kli-
nikusokat, kiilondsen az immunszuppresszid okozta
infekciok kialakulasa miatt. Fontosnak tartanank 6sz-
szegyljteni és elemezni a Magyarorszagon eléforduld
hypocomplementaemids urticarids vasculitisszel diag-
nosztizalt betegek adatait, terdpias lehetOségeit, vala-
mint kimenetelét, hogy javithassuk a betegek kezelé-
sét, akar egy iranyelv kidolgozasaval. Esetlinkkel sze-
retnénk felhivni a figyelmet erre a ritka betegségre és a
terapids algoritmusok kidolgozasanak sziikségességé-
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re. Emellett figyelemre méltod a korkép és SLE kozti
Osszefiiggés is, amely tovabbi kutatasok targyat kell,
hogy képezze.
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