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Összefoglalás 

Az eozinofil granulomatosis polyangiitisszel (EGPA), korábbi nevén Churg–
Strauss-szindróma, egy ritka, kis és közepes méretű ereket érintő szisztémás vas-
culitis, amelyet a perifériás vérben eozinofília, asztma és granulomatosus gyulladás 
jellemez. A betegség számos szervet érinthet, leggyakrabban a tüdőt, a bőrt, a vesét, az 
idegrendszert és a szívet. Az EGPA patofiziológiája összetett, a T-helper 2 (Th2) válasz 
fokozódása, az interleukin-5 (IL-5) túltermelése, valamint eozinofíliás gyulladás jel-
lemzi. A klinikai diagnózis felállítása és a betegség aktivitásának megfelelő nyomon 
követése laboratóriumi vizsgálatokkal és képalkotó eljárásokkal történik. Az új bioló-
giai terápiák, különösen az IL-5 antagonisták jelentős javulást hoznak a kezelésben és 
javítják a betegség prognózisát. Az alábbi áttekintő közlemény részletesen tárgyalja a 
kórkép patogenezisét, diagnosztikai kritériumait és kezelési lehetőségeit. 
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Abstract 
Eosinophilic Granulomatosis with Polyangiitis (EGPA), formerly known as Churg–
Strauss syndrome, is a rare systemic vasculitis affecting small and medium-sized 
vessels, characterized by eosinophilia, asthma, and granulomatous inflammation. 
The disease can affect multiple organs, particularly the lungs, skin, kidneys, nervous 
system, and heart. The pathophysiology of EGPA is complex and is marked by a T-
helper 2 (Th2) response, overproduction of interleukin-5 (IL-5), and eosinophilic 
inflammation. Clinical diagnosis and monitoring of disease activity are conducted 
through laboratory tests and imaging procedures. New biologic therapies, especially 
IL-5 antagonists, have significantly improved treatment outcomes and the prognosis 
for patients. The following review article discusses in detail the pathogenesis, diag-
nostic criteria and treatment options of the condition. 
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BEVEZETÉS 

Az eozinofil granulomatosis polyangiitisszel (EGPA) egy ritka, de potenciálisan 
életveszélyes szisztémás nekrotizáló vasculitis, amely az érfalak gyulladásával és – 
elsősorban – az eozinofil sejtek felszaporodása következtében kialakult szöveti ká-
rosodással jár. A betegség korai szakaszában a leggyakoribb tünet az asztma, aller-
giás rhinitis, a perifériás vérben látható eozinofília (azaz a fehérvérsejtek >10%-a 
eosinofil granulocyta), illetve a szövetekben eosinofil sejtes infiltrátumok és granu-
lomatosus elváltozások kialakulása. Az EGPA egyértelmű patofiziológiai mechaniz-
musa a Th2-sejt-alapú immunválaszra épül, amely fokozza az eozinofilek túlélését 
és aktivációját, valamint elősegíti a granulomatosus gyulladás kialakulását. A kései 
diagnózis, ill. a nem megfelelő kezelés irreverzibilis szervkárosodásokat eredmé-
nyezhet, ezért nagyon fontos ezen betegség esetében is a klinikum és a diagnosztikus 
társszakmák szoros együttműködése, megfelelő kommunikációja.    

A betegség diagnosztikája és kezelése összetett, mivel a klinikai tünetek széles 
spektrumot ölelnek fel és más betegségekkel is hasonló jeleket mutathatnak. A meg-
felelő kezelés, amely a gyulladás gyors csökkentésére, az immunkomplexek eltávo-
lítására és a szervkárosodás megelőzésére irányul, alapvetően javítja a betegség 
prognózisát. 
 

ETIOLÓGIA, PATOFIZIOLÓGIA 

Az EGPA etiológiája ismeretlen, de valószínűleg genetikai (HLA-DRB1, DRB4) és 
környezeti tényezők (szilícium-dioxid, szerves oldószerek, infekciók, gyógyszerek, 
mezőgazdasági tevékenység) együttesen játszanak szerepet a kialakulásában.  

Patofiziológiája rendkívül összetett. A betegség patogenezisében a T-lymphocyták 
(Th2, Th1, Th17, regulatorikus T-sejtek) és a citokin-kemokin rendszer egyensúlyának 
megváltozása, fokozott B-sejt-aktiváció, következményes antineutrophil citoplazma-
tikus antitest (ANCA) termelés és végső lépésként az eosinofil sejtszaporulat talaján 
kialakuló gyulladásos folyamatok játszanak szerepet. (1. ábra) 

 

Th2-típusú immunválasz 

Az EGPA kialakulásában a Th2-sejtek kóros működése központi szerepet játszik.  
A Th2-sejtek IL-4, IL-5 és IL-13 citokineket termelnek, amelyek elősegítik a gyul-
ladásos folyamatok kialakulását és serkentik az eozinofil granulocyták differenciá-
lódását, aktiválódását és gátolják az apoptózisukat.  

A Th2-sejtek mellett a Th1- és Th17-sejtek is szerepet játszhatnak az EGPA-fo-
lyamatban olyan gyulladásos citokinek termelésével, mint a tumornekrózis faktor-α 
(TNF-α) és az interleukin-1 (IL-1). Ezek ugyanis a neutrofil granulocyták aktiválá-
sával mieloperoxidáz (MPO) és ritkán proteináz-3 (PR3) felszabadulását eredmé-
nyezik, tovább fokozva a gyulladásos folyamatokat. Továbbá az aktiválódott neutro-
fil sejtek a vascularis endothelsejtekhez tapadnak, reaktív oxigéngyököket szabadí-
tanak fel, amely sejtapoptózist és szövetkárosodást vált ki. [1] 
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1. ábra 
Az EGPA patofiziológiai modellje (Forrás: Vaglio, A. et al., 2009) 

 

A potenciális allergéneket vagy antigéneket az antigénprezentáló sejtek (dendritikus sejtek, 
monociták, makrofágok és eozinofilek) bemutatják a CD4+ T-sejteknek, ami a T-sejtek akti-
vációjához és expanziójához vezet. Az aktiválás után a CD4+ T-sejtek IFN-γ-t választanak 

ki, amely elősegíti a granulomatózisos gyulladást, valamint az IL-4, IL-5 és IL-13 szekréci-

óján, vagy a CD95-CD95L útvonalon keresztül az eozinofilek aktiválódását és expanzióját 

is. Az eozinofilek a szövetkárosodást főként az ECP (eozinofil kationos fehérje) és MBP (fő 

bázikus fehérje) kiválasztásával okoznak. Valószínűleg a B-sejtek is patogenetikai szerepet 

játszanak: az antigénnel való találkozás hatására aktiválódnak, érett plazmasejtekké alakul-

nak, majd különböző autoantitesteket termelnek, pl. az ANCA-t, ami vasculitist okoz.  

 

Eozinofiliás gyulladás és granulomák 

Az IL-5 által indukált aktiváció következtében az eozinofil granulocyták felhalmo-

zódnak a gyulladás által érintett szövetekben, ahol a granulumaikból felszabaduló 

toxikus molekulák, mint például a fő bázikus fehérje (MBP), eozinofil kationos fe-

hérje (ECP), eozinofil-peroxidáz (EPO) és eozinofil eredetű neurotoxin (EDN) gyul-

ladásos reakciót és ezáltal szövetkárosodást, granulumképződést indukálnak. A gra-

nulomák, amelyek az EGPA szövettani jellemzői közé tartoznak, egyfajta szöveti 

reakcióként jelennek meg, amelyben a makrofágok és eozinofil granulocyták körül-

határolják a gyulladásos gócot. [2] 

 

Vasculitis és szervi érintettség 

Az eozinofil sejtes infiltráció a kis- és közepes méretű erek falának gyulladását 

eredményezi.  

A vasculitis különböző szervrendszereket érinthet, az ennek talaján kialakuló szö-

veti károsodás pedig szervelégtelenséghez vezethet. A tüdőben eozinofil sejtes infilt-

rátumok és granulomák alakulhatnak ki, veseérintettség esetén glomerulonefritisz, 
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míg a perifériás idegrendszer gyulladása esetén mononeuritis multiplex formájában 
jelentkezhetnek a tünetek. [3] 
 

DIAGNÓZIS 

Az EGPA diagnózisa alapvetően a klinikai tünetek, laboratóriumi és képalkotó vizs-
gálatok, valamint a szövettani eredmények alapján állítható fel. A diagnózis gyakran 
késik, mert a betegség egyik jellemzője sem patognomikus, a meglévő tünetek igen 
heterogének lehetnek, illetve a betegség előrehaladott szakaszaiban a tünetek más 
betegségekkel is könnyen összetéveszthetőek. A laboratóriumi, szövettani, illetve 
képalkotó vizsgálatok a betegség különböző fázisaiban igen eltérő eredményeket ad-
hatnak, tovább nehezítve a helyes diagnózis mielőbbi felállítását.  
 

1. Klinikai tünetek 

Az EGPA-nak három klinikai fázisát különböztetjük meg, amelyek átfedést mutat-
hatnak egymással: 

· Prodromális fázis: Jellemzően bronchiális asztma, allergiás rhinitis, recidi-
váló sinusitisek és orrpolyposis szerepel az első tünetek között, melyek akár 
évekkel is megelőzhetik a vasculitis kialakulását. [4] Általános tünetek, mint 
fáradtság, izom- és ízületi fájdalmak, láz, fogyás is jeletkezhet esetenként.  

· Eozinofiliás fázis: Eozinofília a perifériás vérben (a leukocyták >10%-a eo-
zinofil granulocyta), valamint eozinofil szöveti infiltráció, de ekkor vasculitis 
még nem igazolható. [5] 

· Vasculitis fázis: Az általános tünetek (láz, gyengeség, rossz közérzet, fogyás) 
mellett kialakul a szisztémás vasculitis, ami bármelyik szervrendszert érint-
heti, leggyakrabban a bőrt (kiütések, purpura), a vesét (glomerulonefritisz, ve-
seelégtelenség), az idegrendszert (mononeuritis multiplex, cerebrális vérzés), 
gasztointesztinális traktust (hasi fájdalom, hasmenés, GI-vérzés), valamint a 
tüdőt és a szívet (szívizom-, szívburokgyulladás) [6]. 

 

2. Laboratóriumi vizsgálatok 

A laboratóriumi tesztek alapvető szerepet játszanak az EGPA diagnózisának felállí-
tásában, mivel számos jellemző változást figyelhetünk meg. 

· Perifériás vérben észlelt eozinofilia: Az eozinofil granulocyták abszolút 
száma meghaladja az 1500/µL-t, vagy relatív eozinofília van jelen, azaz aránya 
meghaladja a fehérvérsejtek 10%-át. Az emelkedett eozinofil sejtszám kulcs-
fontosságú diagnosztikai jellemző. [7] 

· ANCA (Anti-Neutrophil Citoplazmatikus Antitest): Az ANCA jelenlé-
tének vizsgálata a vasculitis típusának meghatározására szolgál. Az EGPA-
esetek mindössze 30-40%-a mutat ANCA-pozitivitást, tehát az ANCA-nega-
tivitás nem zárhatja ki az EGPA fennállását.  Kimutatása történhet indirekt 
immunfluoreszcenciával vagy ELISA-val (enzyme-linked immunosorbent as-
say). A leggyakrabban vizsgálat ANCA faktorok közé a mieloperoxidáz 
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(MPO) és a proteináz-3 (PR-3) tartozik, EGPA esetén az esetek döntő többsé-
gében MPO-pozitivitást találunk. [8] 

· Szérum IgE-szint: Az IgE-szint emelkedése, amely az allergiás reakciók és 
asztma szoros kapcsolatára utal, gyakori az EGPA-ban szenvedő betegeknél. [9] 

· Vizeletvizsgálat: Veseérintettség esetén proteinuria, hematuria alakulhat ki. 
[10, 11] 

 

 

2. ábra 
Az EGPA tünettana (Forrás: Emmi, G. et al., 2023) 

 
Az eosinophil granulomatosis polyangiitisszel (EGPA) klinikai megnyilvánulásai meglehe-
tősen heterogének és gyakoriságuk az anti-neutrofil citoplazmatikus antitest (ANCA) státu-
sza alapján eltérő. A vasculitis következtében kialakult glomerulonephritis, perifériás neuro-
pátia és purpura gyakrabban fordulnak elő ANCA-pozitív betegeknél, míg az eozinofília 
okozta tünetek (mint például a szív érintettsége és a gastroenteritis) gyakrabban fordulnak 
elő ANCA-negatív betegeknél. A vasculitis és az eozinofil fenotípusok azonban nem külö-
nülnek el élesen egymástól, a legtöbb beteg mindkét típus tüneteit mutatja.  
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3. Szövettani vizsgálatok 

A szövettani vizsgálatok segíthetnek a diagnózis megerősítésében, különösen vas-
culitis és granulomás elváltozások jelenlétekor. Továbbá a differenciáldiagnosztiká-
ban és a betegség aktivitásának megítélésében is segítségünkre lehet. Leggyakoribb 
biopsziás mintavételi helyek a bőr, a tüdő, a vese, de szükség esetén izom, ideg, gyo-
mor/bél rendszer, szívizom-biopszia is elvégezhető. A kis és/vagy közepes erek vas-
culitise valamint eosinofílsejtes infiltrációja alátámasztja az EGPA diagnózisát 
amennyiben a megfelelő klinikai tünetek is jelen vannak. [13] 
 

4. Képalkotó vizsgálatok 

· Mellkasi röntgen és CT: A tüdőben kóros infiltrációk, granulomák vagy 
fibrosis jelei lehetnek, amelyek az EGPA által okozott pulmonális elváltozá-
sokat mutatják. [12] 

· MRI vagy ultrahang: A vesék, idegek és egyéb szövetek érintettsége látha-
tóvá válhat a képalkotó eljárások segítségével. [13, 14] 

 

KEZELÉS 

Az EGPA nem gyógyítható betegség, ezért a kezelés célja a tünetek csökkentése a 
gyulladás kontrollálásán keresztül, a fellángolások és a szervkárosodások megelő-
zése, minimalizálása, mindezek által minél jobb életminőség kialakítása.  A kezelés 
egyénre szabott, figyelembe véve a betegség aktivitását, a szervi érintettséget és a 
beteg általános állapotát. 
 

1. Glükokortikoidok (kortikoszteroidok) 

Az EGPA kezelése nagy dózisú kortikoszteroidokkal kezdődik, mellyel a gyulladást 
és az eozinofíliát lehet gyorsan csökkenteni. A betegség súlyosságától függően int-
ravénás lökésterápiával kezdődik a remisszióindukció (általában 500–1000 mg me-
tilprednizolon 3 napon keresztül), majd orálisan adott nagy dózisokkal folytatják 
(0,75–1 mg/tskg/nap). Fontos szem előtt tartani, hogy a szteroidok hosszú távú hasz-
nálatával súlyos mellékhatások jelentkezhetnek, ezért a tünetek mérséklődésekor fo-
kozatosan csökkenteni kell a szteroid dózisát mindaddig, míg egy hosszú távon is jól 
tolerálható fenntartó adagot sikerül elérni. [15] 
 

2. Immunszuppresszív szerek 

Súlyos esetekben már akár a remisszióindukciós terápia részeként, ill. a szteroidok 
mellékhatásainak csökkentésére alkalmazhatóak szteroidtakarékos immunszuppresz-
szív szerek: 

· Metotrexát (MTX): Az enyhébb és közepesen súlyos esetekben alkalmaz-
ható, és segíthet csökkenteni az eozinofilsejtes gyulladást. [16] 

· Ciklofoszfamid: Súlyos esetekben, különösen szervkárosodás esetén a re-
misszió-indukció részeként adják a szteroiddal együtt. [17] 
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3. Biológiai terápia 

Egyes esetekben biológiai terápia is szóba jön a remisszióindukciós terápia kiegé-
szítéseként. A már régebb óta ismert rituximab (anti-CD20) mellett a legújabb terá-
piás lehetőség az IL-5 antagonista mepolizumab, amely alkalmazásával egyrészt 
hatékonyan csökkenthetőek a súlyos gyulladásos tünetek, másrészt kevesebb sztero-
idra lehet szükség, ami kifejezetten előnyös lehet a mellékhatások tekintetében. [18] 
 

4. Plazmaferézis 

Súlyos esetekben, amikor szervelégtelenség fenyeget, plazmaferezis alkalmazása jö-
het szóba az immunkomplexek eltávolítására. [19] 
 

5. Tüneti kezelés 

Az asztma kezelésére inhalációs kortikoszteroidok és bronchodilatátorok, míg a 
gyulladásos fájdalom csökkentésére nem-szteroid gyulladáscsökkentők alkalmaz-
hatók. [20] 
 

KÖVETKEZTETÉS 

Az EGPA egy ritka, de súlyos betegség, amely gyors diagnózist és megfelelő keze-
lést igényel. A megfelelő terápia révén javítható a betegség kimenetele, különösen a 
biológiai kezelések alkalmazása révén, amelyek új lehetőségeket kínálnak a betegség 
kezelésében. A folyamatos monitorozás és a célzott kezelések kulcsfontosságúak a 
betegség kontrollálásában és a hosszú távú szövődmények megelőzésében. 
 

KÖSZÖNETNYILVÁNÍTÁS 

A szerzők jelzik, hogy a szövegszerkesztés során mesterséges intelligencia alapú 
eszközt vettek igénybe (ChatGPT). A cikk tudományos tartalmáért és pontosságáért 
a szerzők felelősséget vállalnak. 
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