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Thromboangitis obliterans agyi
manifesztacidja
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A thromboangitis obliterans (Buerger-kér) nem atherosclerosisos, a kis- és kozepes méretd artéridk és vénik szeg-
mentdlis gyulladdsival és thromboticus elzdr6dasaval jaréd periférids érbetegség. Etioldgidja a mai napig ismeretlen,
szoros Osszefliggést mutat a dohdnyzassal. A tiinetek 45 éves kor elStt kezdSdnek, jellegzetes a hullimzé koérlefolyds.
A végtagok acralis részein akut és krénikus ischaemids vagy infektiv tiinetek alakulnak ki. A Buerger-kér diagnézisa
elsGsorban a klinikai képen és az angiografids vizsgalaton alapul, de alapvetSen fontos autoimmun betegség, throm-
bophilia, diabetes mellitus és proximalis emboliaforrds kizdrasa is. A betegség leggyakrabban a végtagok ereit érinti,
ritkin azonban érintettek lehetnek az agyi, a coronaria- és a zsigeri artéridk is. A szerz8k 49 éves, kordbban mar
Buerger-kér miatt kezelt férfi kortorténetérdl szimolnak be, akinél akut ischaemids stroke-ot diagnosztizaltak. Kép-
alkot6 vizsgalatokkal akut és kronikus ischaemids laesidkat, valamint a tiinetképzd oldalon az arteria cerebri media
nem atheroscleroticus arteriopathidjat igazoltak. A részletes kivizsgdlds sordn mas etiologiat nem taldltak. Orv. Hetil.,
2016, 157(30), 1207-1211.
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Cerebral manifestations of thromboangiitis obliterans

Case report

Thromboangiits obliterans (Buerger’s disease) is a non-atherosclerotic, segmental inflammatory and obliterative dis-
ease affecting small and medium sized arteries and veins. The etiology is still unknown, but it is in close relationship
with tobacco use. Symptoms begin under the age of 45 years and the undulating course is typical. Patients usually
present with acute and chronic ischemic or infectious acral lesions. Diagnosis is usually based on clinical and angio-
graphic criteria and it is important to exclude autoimmune disease, thrombophilia, diabetes, and proximal embolic
sources. Even though Buerger’s disease most commonly involves the arteries of the extremities, the pathologic find-
ings sometimes affect the cerebral, coronary and internal thoracic, renal and mesenteric arteries as well. The authors
present the history of a patient with known Buerger’s disease and acute ischemic stroke. Brain imaging detected acute
and chronic ischemic lesions caused by middle cerebral non-atherosclerotic arteriopathy on the symptomatic side.
Other etiology was excluded by detailed investigations.
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Roviditések

ACI = arteria carotis interna; ACM = arteria cerebri media;
DSA = digitélis szubtrakciés angiografia; TAG = thrombocyta-
aggregicié-gitlo; TAO = thromboangitis obliterans; TCCD =
transcranialis color Doppler; TCD = transcranialis Doppler

A thromboangitis obliterans (TAO), szerz6i néven Buer-
ger-kor, a kis- és kozepes méretd artériak és a felszines
vénik szegmentilis gyulladasaval és thromboticus elza-
rédasaval jaré, nem atherosclerosisos jellegii, krénikus
periférids érbetegség. Féként a 45 évesnél fiatalabb, do-
hanyzé férfiakat érinti [1]. A betegség el6fordulasa fold-
részenként kiillonb6z8. Az eurdpai lakossig korében az
Osszes peritérids érbetegség 0,5-6,5%-a Buerger-kor, In-
didban ez 45-63%, az askenazi zsidok korében mar 80%
a gyakorisiga [2]. A férfiak és n6k kozotti el6fordulasi
arany 14:1. Az Eurdpidban ¢él6 45 évesnél fiatalabb do-
hanyz6 férfiak korében a Buerger-kor incidencidja évente
12 eset/100 000 lakos [3]. A TAO etioldgidja jelenleg
ismeretlen. A betegség el6forduldsa szorosan Osszefiigg
a dohanyzassal [4].

A Buerger-kor eseteinek minddssze 2%-a érinti az agyi
ereket [5, 6]. Az agyi ercket érinté TAO-nak két kiilon-
b6z6 neuropatoldgiai formaja ismert. Az egyik az 1 mm-
nél kisebb atmérdji agyi ereken okoz elvaltozasokat.
A misik formdban az arteria carotis interna (ACI) vagy
az arteria cerebri media (ACM) thrombosisa a distalis
kiserek érintettségével kombindltan jelentkezik [5, 7].

Kozleménytinkben fiatal térfi esetét mutatjuk be, aki-
nél a képalkotd vizsgilatokkal igazolt tobbszakaszos
ischaemids stroke hitterében Buerger-kér agyi manifesz-
tacidja igazolodott.

Esetismertetés

A 49 éves férfit egy napja tarté beszédzavar miatt vettiik
fel a Semmelweis Egyetem Neurolégiai Klinikdjira. A
heteroanamnézis szerint a felvételét megel6z8 napokban
nem ismerte meg kozvetlen munkatarsait. A beteg 20
éves kora 6ta dohdnyzott. A dohdnyzast 45 éves koraban
abbahagyta, de jelen felvétele el6tt fél évvel Gjra elkezdte.

Negyvennégy éves koraban a bal als6 végtag I-11I1. uj-
jainak fijdalommal kisért livid elszinez&dése miatt érse-
bészeti vizsgilat tortént, microembolisatiot feltételeztek.
Holter-vizsgalat és a hasi aorta ultrahangvizsgilata em-
boliaforrist nem igazolt. Vérzsirszintjei a normaltarto-
mdnyban voltak, normalis éhomi vércukorértékei alapjan
diabetes mellitus nem meriilt fel. Fokozott thrombosis-
hajlam irdnydba végzett részletes laboratériumi vizsgdla-
tok (szérumfibrinogén, D-dimer, kardiolipin-antitest,
lupus anticoagulans, béta-2-GPI antitest, protein C- és
protein S-aktivitds, plazminogén, von-Willebrand-fak-
tor, FVIII-aktivitds, Leiden-mutici6é, protrombin-
G20210A-mutacidé) kismértékben csokkent antitrom-
bin-III-aktivitason kiviil kérosat nem taliltak. Egy évvel
kés6bb megismételt kontrollvizsgilatakor az antitrom-

ESETISMERTETES

bin-III-aktivitds mar a normaltartomanyban volt. Angio-
l6giai javaslatra parenteralisan pentoxifyllint kapott, pa-
naszai mérséklédtek. Korabbi panaszai mellett 45 éves
kordban a bal als6 végtag I11. ujjan hamhidny is kialakult.
DSA- (digitalis szubtrakcids angiogrifia) vizsgilat a bal
oldali arteria femoralis superficialis distalis harmadiban
0,5 cm hosszt szakaszon 75%-os sztikiiletet (1. A) dbra),
az arteria poplitea kezdeti szakaszin egy rovid, 75%-os
szikiiletet talalt (1. B) dbra). Jobb oldalon az arteria
poplitea kozépsé harmadiban egy 50%-os stenosist oko-
z6 egyenetleniil sziikebb szakaszt, a tibioperonealis torzs
kezdetén 60%-os szikiiletet dbrizolt. Az alsé végtagi
nagyerekben atheroscleroticus eltérés nem latszott. Ezek
alapjan Buerger-kor lehetésége meriilt fel. Ezt kovetGen
a bal oldali arteria femoralis superficialis stentelését és a
bal oldali arteria poplitea stenosis angioplasztikdjit vé-
gezték el. Azota a beteg naponta 100 mg acetilszalicilsa-
vat és 50 mg pentosan-poliszulfitot szedett. Jelen felvé-
telét megel6z8 utolsd, egy évvel ezelbtt tortént alsd
végtagi ultrahangvizsgalat a kordbbi elvaltozisok mellett
bal oldalon az arteria dorsalis pedis, jobb oldalon az ar-
teria tibialis posterior occlusiéjit igazolta.

Jelen felvételekor fizikilis vizsgilattal jobb oldalon
centrilis facialis paresist, fels§ végtagi talsalya enyhe
foktt hemiparesist, Hoffmann- és Tromner-jelet, vala-
mint enyhe fokd szenzoros talsalya kevert afaziat talal-
tunk. Az arteria tibialis posterior és az arteria dorsalis
pedis pulzusit egyik oldalon sem lehetett tapintani. A
telvételkor elvégzett nativ koponya-CT-vizsgilat a bal
hemispheriumban a hats6é hatirzoniban és a gyrus prae-
centralis el6tt corticalisan és subcorticalisan krénikus
ischaemids laesiéra jellemz6 hipodenzitisokat abrazolt,

A) A beteg 45 éves kordban végzett angiogrifids vizsgalat a bal
oldali arteria femoralis superficialis distalis harmaddban 0,5 cm
hosszti szakaszon 75%-os sziikiiletet detektdlt (vastag nyil).
A vékony nyil a kanyargds, ,,dugbéhtzé formdja” collateralisra
mutat. B) A vastag nyil a bal oldali arteria poplitea kezdeti sza-
kaszan 1év8 rovid, 75%-os szikiiletre mutat. Mindkét dbrin az
erek a szegmentilis, rovid szakasza szikiiletek kivételével sima
felszintick, hidnyoznak a tipusos arterioscleroticus eltérések.
A vizsgalat Philips Allure XPER késziilékkel tortént
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a tiineteket magyarazé akut eltérés nem litszott. Ezt ko-
vetSen agyi MR-vizsgilat késziilt, amely a bal oldali nuc-
leus caudatust, a bal frontotemporalis régiot érintd kiter-
jedt multiplex friss agyi infarktusokat igazolt (2. A)-B)
dbra). Az extra- és intracranialis erek CT-angiografijja a
carotis és a vertebralis rendszerben atheroscleroticus el-
téréseket nem talalt. A bal oldali ACM M1 -es szakaszin
2 cm hosszan éles kontara gracilis tel6dés abrizoldédott
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atheroscleroticus eltérések nélkiil (2. C) dbra). A caroti-
sok duplex ultrahangvizsgalataval ép falszerkezetet talal-
tunk (2. D) dbra), a bal oldali ACI-ban az dramlasi se-
besség deprimilt (ellenoldali érték kétharmada) volt,
amely distalisabban 1év6 stenosisra utal. Transcranialis
Doppler- és color Doppler- (TCD és TCCD) vizsgalat a
bal oldali ACM Ml-es szakaszan (58 mm-es mélység-
ben) rovid szakaszon gyorsult (v,..: 189 /65 cm/s; v

max-* mean®

A) A diffazidstlyozisa MR-felvételen a bal féltekében temporalisan ¢k alaka (vastag nyil) és az oldalkamra melletti fehérillomdnyban (vékony nyil) is

gatolt diftazié litszik, amely friss infarktusra utal. B) Az el6bbi lokalizicidban, de nagyobb kiterjedésii jelfokozddds litszik a FLAIR-képen, amely
régebbi infarktusnak felel meg. C) A CT-angiogréfids sorozat volume-rendered 3D rekonstrukciés képén a vertex feldl tekintiink a kozépsd scaliba
(az egyezményes ldb fel8li nézet helyett), ezért a kép bal oldala a piciens bal oldaldnak felel meg. A nyil a bal oldali ACM M1-es szakaszan 1év8, ko-
riilbeliil 2 cm hosszt gracilis tel6désre mutat. Ezen a szakaszon kéros meszesedés nem latszott. A tobbi értertiletben és a bal ACM tovabbi szakasza-
in is szabdlyos érkaliber abrazolédik. D) A bal ACI bulbusa liathat6, amelyben az intima ép, az dramlds fiziol6gids. Az MR-vizsgalatok Philips 3 T-ds,
a komputertomogrifids vizsgilat Philips Brilliance 16 szeletes CT-vel, az ultrahangos vizsgélat Philips HD 15.0 késziilékkel (L 12-3 transzducer)

tortént
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115 ecm/s) és kissé turbulens dramlast detektilt, ami ko-
rilirt, kézepesen sulyos stenosisra utal. Kardiogén em-
boliaforras kizarasa céljabol elvégzett transthoracalis
sziv-ultrahangvizsgalat morfol6giai és funkciondlis elté-
rést nem igazolt. Agitalt s6-levegd kontrasztos TCD-
vizsgilattal intracardialis jobb-bal sontre jellemzd elté-
rést nem talaltunk. Holter-monitorozas soran ritmuszavar
nem jelentkezett. Az als6é végtagok artéridinak kontroll
duplex UH-vizsgilata Buerger-kérnak megfelels dllapo-
tot jelzett. Enyhén emelkedett szérumhomocisztein-
(Hcy-) szintet taldltunk (17,5 pmol/L, normaltarto-
mény 5,4-16,0 umol /L). A vizsgalt egyéb laboratériumi
paraméterek (vérkép, protrombinidS, INR, APTI, D-di-
mer, gliik6z, 6sszbilirubin, BUN, kreatinin, GFR, LDH,
GOT, GPT, gamma-GT, nitrium, kilium, kalcium, klo-
rid, CRP, alkalikus foszfataz, triglicerid, ¢sszkoleszterin,
HDL- és LDL-koleszterin, htigysav) a normalis tarto-
mdnyban voltak. A lumbalisan vett liquor cerebrospina-
lisban az Osszfehérje-koncentricié 0,68 g/L, a sejtszam
1 lymphocyta/mm? volt. Angiitist a szeroldgiai vizsgala-
tokkal nem tudtunk igazolni (szérum autoimmun panel,
szérum és liquor Borrelia IgG és IgM, szérum és liquor
Treponema pallidum-antitest, HIV-szerologia). Kettds
thrombocytaaggregicio-gatld kezelést (75 mg clopidog-
rel + 100 mg acetilszalicilsav) kezdtiink. A kismértékben
magas szérum-Hcy-szint miatt folsav szedését javasol-
tuk. Egy hét mulva paresise megsziint, afizidja is jelent6-
sen javult. A bal ACM kozepesen sulyos szikiiletének a
rekonstrukcidjat intervencios radiologiai és idegsebészeti
konzilium sem javasolta.

Fél évvel kés6bb neuroldgiai dllapota nem valtozott,
enyhe foka afizidt taldltunk. Az extracranialis artériak
color duplex ultrahangvizsgalata tovabbra is ép érrend-
szert igazolt. A TCD- és TCCD-vizsgalat csak a mar ko-
rabban is leirt bal ACM Ml-es részén detektilt rovid
szakaszra kiterjed6 kozepesen stlyos stenosist. A beteg
napi 75 mg clopidogrel-monoterdpiat kap.

Megbeszélés

A thromboangitis obliterans két alapvets jellegzetessége,
hogy a betegség a végtagok kis- és kozépnagy artéridit és
véndit érinti, valamint hogy exacerbatiék és hosszu re-
missziok valtjak egymdst [8]. A végtagok distalis részén
fajdalmas fekélyek és gangraenak alakulnak ki. A beteg-
ség progresszidja soran gyakran jelentkezik Raynaud-je-
lenség a felsé végtag ujjain. A TAO oka jelenleg nem is-
mert, de szoros Osszefiiggést mutat a dohdnyzissal.
Ennek abbahagyasa a betegség progresszidjat nagymér-
tékben lassitja, ismételt elkezdése azonban fellingoldsok-
hoz vezethet [4]. A kiilonb6z6 foldrajzi régidk és etni-
kumok kozott a prevalencia jelentSsen kiilonbozik, ez
alapjan felmeriil genetikai hattér lehetGsége is [2].
Hyperhomocysteineamia (HHcy) el6fordulasa gyakori
Buerger-korban [9, 10]. Ismert, hogy a HHcy kiilonbo-
73 cardiovascularis betegségek fliggetlen rizikofaktora,
amit elssorban a Hcy endothelkdrosité hatasaval ma-
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gyaraznak. Ujabb kutatdsok alapjin a Hcy az endoplas-
maticus reticulum stressz medialta ioncsatorna-gatlasaval
okoz endotheliumdiszfunkciét [11]. Betegiinkben a
Hcy kissé emelkedett volt. A HLLA-DR3 haplotipus el6-
fordulasa szignifikinsan gyakoribb Buerger-koéros bete-
gekben, ami autoimmun mechanizmus szerepére utalhat
[12]. Az atherosclerosis patogeneziséhez hasonldéan
Buerger-korban is felmeriilt a krénikus gyulladasos folya-
matok jelentSsége. Erdekesség, hogy periodontalis fer-
t6zéseknek is jelentdséget tulajdonitanak [13].

A betegségre jellemz6 morfoldgiai elviltozasok kiala-
kuldsanak két szakasza ismert. Kezdetben friss thrombu-
sok zarjak el az artéridk, ritkdbban a vénak lumenét. Ez-
utdn az intimiban gyulladidsos folyamat indul el,
endothelialis sejtburjanzis és lymphocytds beszlir6dés
alakul ki, ami fibrinoid necrosishoz vezet. A késdi sza-
kaszban a szerviilt thrombus recanalisatidja és perivascu-
laris fibrosis zajlik [5]

Az agyi ereket érint§ TAO-nak két kiilonb6z8 patoléd-
giai formdja ismert. Az egyik az 1 mm-nél kisebb atmé-
r6j agyi ereken okoz elviltozasokat. A mdsik formdban
az ACI vagy az ACM thrombosisa a distalis kiserek érin-
tettségével kombindltan jelentkezik [5, 7, 14]. A neuro-
16giai kép nem kiilonbozik az egyéb eredetd agyi kerin-
gészavarokban jelentkez$ tiinetektSl. Az ischaemia
kovetkeztében goctiinetek alakulhatnak ki (paresisek,
latotérkiesések, afazia, dysarthria, cerebellaris tiinetek
stb.). Ha az arteria carotis externa dgrendszere is érin-
tett, a szdjiiregben fekélyek jelenhetnek meg [5].

A Buerger-kér diagnosztikai kritériumai a kovetkezSk:
45 éves kor el6tt jelentkezd ischaemids tiinetek a végta-
gok distalis teriiletein; az als6 végtagon az arteria popli-
teatdl, a fels6 végtagon az arteria brachialis distalis szaka-
szat6l proximalisan levd erek épsége; arteriogrifidval
igazolt elzar6dasok a végtagok distalis ereiben. Kizard
kritérium a proximalis emboliaforras, trauma, autoim-
mun betegség, diabetes, hyperlipidacmia jelenléte [5].
Esetiinkben differencialdiagnosztikai problémat az arte-
ria femoralis superficialis érintettsége okozott, azonban
ezen a szakaszon sem abrazolddott atheroscleroticus el-
viltozas, az elzarédas radiomorfolédgiai képe nincs ellent-
mondasban a TAO-ban latott eltérésekkel.

A betegség kezelésében a legfontosabb tényezd a do-
hdnyzas abbahagydsa, amely a betegség progresszidjit a
legtobb esetben megallitja, id6nként az érfalkarosodas
regressziéjardl is beszdmoltak [5, 15]. Betegiink példdja
is ezt tamasztja ala, mivel a dohdnyzas abbahagyasa utin
az alsé végtagi betegsége nem romlott, viszont a do-
hdnyzas Gjrakezdését kovetSen jelentkezett az agyi mani-
fesztacié. Az irodalomban szélsGséges esetekrdl is besza-
molnak. Bischof és mtsai azt taldltdk, hogy hosszabb
dohanyzdsmentes idGszak utin pardrds cigarettizas is
kivalthatja a betegség akut fellingolasat [4]. Betegiink-
ben hirom és fél éves dohianyzdsmentes periddus utin ¢l
éves dohanyzast kovetSen alakult ki az Gjabb exacerba-
tio. Thrombocytaaggregicié-gatlé (TAG-) kezelés vé-
delmet nyajthat a thromboticus sz6védmények kialaku-
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lasa ellen, azonban hossz tiva hatisa nem bizonyitott
[2]. A pentoxifyllint gyakran alkalmazzak a betegség alsé
végtagi manifeszticidjaban, azonban egyértelm klinikai
bizonyitékok nem timasztjak ald a hatdsossigit [16].
Cyclophosphamiddal és mas immunszuppressziv szerek-
kel tortént terdpids kisérletekrdl egyelére kevés adat all
rendelkezésre ahhoz, hogy ezek hatékonysagarél kovet-
keztetéseket tudjunk levonni [2]. Az utébbi hiarom év-
ben végzett metaanalizisek, amelyek az Gssejtek terapids
hatdsat vizsgaltak Buerger-kérban, pozitiv eredményekrdl
szamoltak be, mind a sebgy6gyulas, mind a végtag-ampu-
taci6 megelGzése tekintetében [17]. A revascularisatios
mobdszerek az esetek tobbségében nem alkalmazhaték
[2]. A tdrsul6 HHcy kezelésére folsav addsa ajanlott [9].

Kovetkeztetés

A fiatal életkorban bekovetkezé ischaemias stroke a leg-
tobb esetben differencialdiagnosztikai nehézséget jelent.
Az afazids betegnél a képalkot6 vizsgalatok tobblépcsss
ischaemids laesidkat igazoltak, azonban a betegnek a do-
hanyzis kivételével nem volt mds cardiovascularis riziké-
faktora. A beteg kérel§zményében szerepld alsé végtagi
Buerger-kor iranyitotta a figyelmiinket annak a cerebralis
ereket is érintd formajara. A cerebralis TAO diagnézisa-
hoz a meglévé kérel6zményi adatok ismerete mellett
részletes atvizsgalasra van sziikség. A diagnosztikai krité-
riumok alapjan cardioembolisatiot, autoimmun betegsé-
get, trombophilidt, érmalformaciét kell kizarni. Az intra-
és extracranialis agyi artéritdk CT-MR angiogrifids
vizsgalata, a részletes neuroszonologiai vizsgilat igazolta
az extracranialis artéridk épségét, valamint a tiinetképzé
oldalon az arteria cerebri media nem atheroscleroticus
arteriopathidjat. Az agyi MR-vizsgalattal kimutatott ha-
tarzona-infarktus kialakuldsiban a kiserek érintettségé-
nek is szerepe lehetett. A cerebralis TAO kezelésében is
legfontosabb a dohdnyzds abbahagyédsa, misodlagos pre-
venciéként thrombocytaaggregicio-gatld szedése java-
solt.

Anyagi tamogatds: A kézlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesilt.

Szerzoi munkamegosztas: A. Cs., D. E., F. Zs., B. D.,
V. L.: A vizsgilatok lefolytatdsa, a kézirat megszovegezé-
se. KL A, M. P, V. Gy.: Képalkoté vizsgilatok. A cikk
végleges véltozatat valamennyi szerzd elolvasta és jéva-
hagyta.

Erdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.
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