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Az idiopathids gyulladésos myopathidk szisztémds, a pro-
ximdlis végtagizmok szimmetrikus gyengeségével jelle-
mezhet8 autoimmun betegségek. Osszedllitdsunk térgya az
idiopathids inflammatorikus myopathidkban jelentkezé
myositisasszocidlt és myositisspecifikus autoantitestek, azok
koz0l is az anti-SRP antitestek. Az antitesthez kapcsolt
autoimmun myopathiés esetek kézétt anti-SRP autoantitest-
pozitiv myositiseket is igazolni tudunk. Cikkinkben leirjuk a
szigndlfelismerd részecske szerepét, utalunk szerkezetére és
a fehérjeszintézisben betdltétt funkcidjdra. Attekintjik,
hogyan azonositottdk a nekrotizélé autoimmun myopathidt,
milyen kildnbségeket irtak le a klasszikus polymyositises
esetekkel dsszevetve. Mint laini fogjuk, az anti-SRP fitere
korreldl a betegség aktivitasdval. Irodalmi példékkal szol-
gdlunk a betegség gyermekkori megjelenésére, és tovdbbi
ritka esetekre is. Kézleménylnk végén egy sajdt esetinket is
leirjuk, ezzel is szeretnénk a figyelmet felhivni a betegség
fontossdgdra.
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The idiopathic inflammatory myopathies are systemic,
autoimmune diseases characterized by proximal symmetri-
cal muscle weakness. We review the myositis-associated
and myositis-specific autoantibodies, among them the anti-
SRP autoantibody. Among those autoimmune myopathy
cases, that are associated with autoantibodies, we can
detect anti-SRP autoantibody positive myositis cases. We
describe the role of signal recognition particle, also its struc-
ture and role in protein biosynthesis. We review how the
necrotizing autoimmune myopathy is identified, what kind
of differences are presented in relationship with the classical
polymyositis cases. As we will see the anti-SRP titer corre-
lates with the activity of the disease. We serve some exam-
ples from the literature how the disease looks in the child-
hood and also some rare cases from the literature. At the
end of our review we present a case report to draw atten-
tion to the importance of the disease.
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ikkiinkben a myositisspecifikus autoantitestek

kozé tartoz6 anti-SRP antitestekkel, illetve a
nekrotizdl6 autoimmun myopathidval foglalko-
zunk. Az antitesthez kapcsolt autoimmun myopa-
thids esetek kozott ugyanis anti-SRP-autoantitest-
pozitiv myositiseket is igazolni tudunk. Célunk
attekinteni a téma nemzetkozi €s hazai irodalmat,
felhivva a figyelmet a diagnosztika nehézségeire és
a lefolyds stlyossdgéra. Szem el6tt tartjuk a klinikai
tiineteket is, ravildgitunk, miben egyezik és miben
tér el ez a korkép a ,.klasszikus” gyulladdsos myo-

pathidktol. Mindezt esetbemutatdssal is alatdmaszt-
juk, sajit betegiink anamnézisén, betegségének
diagnosztizdldsan és szovettani képén keresztiil
megjelenitve a korképet a gyakorlatban.

Autoantitestek a myositisekben
Az idiopathids inflammatorikus myopathidk szisz-

témads, krénikus, immunmedidlt betegségek, melye-
ket progressziv proximdlis izomgyengeség jelle-
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mez. Kozéjiik tartozik a primer, feln6ttkori poly-
myositis (PM), a primer, feln6ttkori dermatomyosi-
tis (DM), a gyermekkori (juvenilis) myositis (JPM,
JDM), az overlap myositis (OM), a tumorasszocidlt
myositis (CAM), a zdrvanytestes myositis (IBM) és
az egyéb tipusi myositisek (amyopathids dermato-
myositis, eosinophil myositis, giant cell myositis
stb.). Ritka betegségek, incidencidjuk 0,1-1/
100 000 lakos/év. A férfi-nd ardny 1:2. A diagnosz-
tizalds mindmaig a Bohan és Peter dltal 1975-ben
felallitott kritériumrendszer alapjan torténik!. Ide
tartozik 1. az izomgyengeség, 2. a pozitiv izombi-
opszia, 3. az izomenzimek emelkedése, 4. az elekt-
romiografidn a myopathids tridsz megléte és 5. a
jellegzetes bortiinetek dermatomyositisben. A kore-
redetben mindenképpen felmeriil a genetikai ténye-
z08k szerepe. Erre utalnak az etnikai kiilonbségek és
a HLA-asszocidcié is. Az autoimmun eredetet
tdmasztjdk ald a celluldris és humordlis immunités
koéros eltérései.

Az idiopathids gyulladdsos izombetegségekben
jelentkezd antitesteket két nagy csoportra lehet osz-
tani: a myositisasszocidlt és a myositisspecifikus
autoantitestekre. A myositisasszocidlt autoantites-
tek (MAA) — anti-PM-Scl, anti-Ku, anti-U1, U2,
U3-RNP, anti-SSA, anti-SSB — azokban a betegek-
ben azonosithatdk, akik overlap myositisben szen-
vednek, tehdt myositisiik mds kotdszoveti betegség-
gel is tarsul. Ezzel szemben, a myositisspecifikus
autoantitesteket (MSA) kizadrélag idiopathids in-
flammatorikus myopathidkban taldljuk meg, és
ezek a sejtek citoplazméjiban és sejtmagjaban talal-
hat6 specifikus fehérjék ellen irdnyulnak. Myositis-
asszocidlt vagy myositisspecifikus autoantitestek a
betegek 90%-4ban jelen vannak. Az MSA-k vezet6
szerepet jatszanak azoknak a kéros immunfolyama-
toknak a lejatszoddsiban, melyek myositishez
vezetnek. Erre utal, hogy MSA-ja a betegek 30%-
anak van, csak egy MSA-ja van minden betegnek,
az MSA a betegség megjelenése el6tt mar hénapok-
kal igazolhat6 lehet, a szérumszintek korreldlnak a
betegség aktivitdsaval és az MSA eltinése a komp-
lett remisszio jele.

Az utébbi néhdny évben az MSA-n beliil is elkii-
lonitenek két csoportot. A ,klasszikus, tradiciond-
lis” MSA-k — anti-Jo-1, anti-SRP, anti-Mi-2 — a fel-
nétt [IM-esetek 40-50%-dban megtaldlhaték. Az
,»Ujabb” MSA-k koz¢ tartozik az anti-p155/140, az
anti-SAE, az anti-CADM-140, az anti-p140 és az
anti-200/100. Az MSA-k és célantigénjeik vizsga-
lata a klinikai tiineteken kiviil mds irdnybdl is meg-
kozelithets: megéllapithatd, milyen kornyezeti és
immungenetikai tényez8k allnak, dllhatnak az adott
alcsoport kialakuldsdnak hatterében (példaul daga-
natos betegség, ultraibolya sugérzds, virusfert6zés,
kordbbi statinkezelés stb.). A myositisspecifikus

ROVIDITESEK

CAM: cancer associated myositis, tumorral tarsult
myositis

CK: kreatinkindz

DM: dermatomyositis

EMG: elektromiografia

HLA: humén leukocytaantigén

HMGCR: 3-hidroxi-3-metil-glutaril-Coa-reduktdz enzim

IBM: inclusion body myositis, zdrvanytestes myositis

IIM: idiopathids inflammatorikus myopathia

ILD: interstitialis tiid6betegség

JDM: juvenilis dermatomyositis

JPM: juvenilis polymyositis

MAA: myositisasszocidlt autoantitestek

MHC: major histocompatibility complex,
f6 hisztokompatibilitdsi komplex

MSA: myositisspecifikus autoantitestek

NAM: nekrotizdl6 autoimmun myopathia

OM: overlap myositis

PM: polymyositis

SRP: signal recognition particle; szignalfelismerd
részecske

autoantitestek kiilonosen fontosak a gyakorlat
szempontjabol, mert az utébbi évek tanulményai-
ban ramutattak, hogy az egyes MSA-k altal megha-
tarozott korképek tiineteikben, prognézisukban és a
kezelésre adott valaszukban is kiilonboznek egy-
mast6l. Mindez sziikségessé tenné egy minden
eddiginél atfogébb immunszeroldgiai klasszifika-
ci6 feldllitasat. Az ilyen irdnyd kutatdsok alapjan
egyre tobb alcsoportba lehet sorolni a betegségeket,
ami a patogenezis jobb megértésén til adekvat terd-
pia bevezetését is lehet6vé tenné.

Nekrotizalé autoimmun myopathia és
szigndlfelismeré részecske

A nekrotizdl6 autoimmun myopathia (NAM) klini-
kailag a proximadlis végtagizmok szubakutan fellé-
pd szimmetrikus gyengeségével, emelkedett krea-
tinkindzszintekkel, az elektromiografidn pedig
myopathidra jellemz§ jelekkel irhaté le’. Liang és
Needham 2011-es tanulmdnya szerint a nekrotizald
autoimmun myopathidknak a kovetkez$ alcsoport-
jait lehet elkiiloniteni: 1. antitesthez kapcsolt NAM,
2. kotdszoveti betegségekkel és mds autoimmuni-
tassal Osszefliggd NAM, 3. statin altal kivéltott
NAM, 4. virusfert6zés altal kivéltott NAM, 5. para-
neoplasids NAM. Az antitesthez kapcsolt nekroti-
zal6 autoimmun myopathids esetekben jelenleg két
antitest ismert: anti-SRP autoantitest és anti-
200/100 autoantitest. Az utdbbit 2010-ben Chris-
topher-Stine és munkatdrsai irtak le elGszor’.
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A szignélfelismer6 részecske (signal recognition
particle, SRP) elleni autoantitestek jelenlétét idiopa-
thids inflammatorikus myopathidkban Reeves és kol-
1égdi irtdk le elGszor 1986-ban*. Az SRP feladata
minden organizmusban anal6g, részei mégis nagy
véltozatossadgot mutatnak. Az eukariéta szignalfelis-
merd részecske egy citoplazmatikus ribonukleopro-
teinkomplex, mely hat fehérjébdl és egy 300 nukleo-
tidbdl all6 RNS-bdl épiil fel. Szerepe az Gjonnan
szintetizlt fehérjék felismerése €s transzlokacidja az
endoplazmatikus reticulumon keresztiil. A fehérje-
szintézis alatt az Ujonnan elkésziilt polipeptideket
vezeti az endoplazmatikus reticulumba, felismerve a
szekvencidjukat, majd antigénként szolgdl az endo-
plazmatikus reticulum specifikus receptordnak.
,,Ciklizal” az endoplazmatikus reticulum membranja
és a citoszol kozott. Az el6z8eknek megfelel6en a
kovetkezd kotShelyei vannak: szigndlpeptid-kots-
hely, SRP-receptor-kotShely, illetve transzlicids
szlinet domén. Ezt a funkcidjat Milstein és munkatar-
sai fedezték fel 1972-ben’.

Anti-SRP autoantitestek

2001-ben egy holland tanulmény szerz6i 11 eurdpai
orszadgbdl szarmaz6 417 beteg szérumat vizsgéltdk
szeroldgiai szempontbdl. Ebben a tanulményban az
anti-SRP autoantitesteket az eurdpai feln6tt myosi-
tises lakossdg 5%-dban leirtdk®. Minden tanulmaény-
ban akutan megjelend, silyos, nekrotizdlé autoim-
mun myopathidval hoztdk kapcsolatba, ami a stan-
dard immunmoduldns terapidra nem, vagy csak
részben reagél. Targoff és munkatdrsai 1990-ben
265 polymyositises, illetve dermatomyositises
beteg szérumdt vizsgéltdk. A 265 beteg koziil 13
esetben (4,9%) taléltak anti-SRP-autoantitest-pozi-
tivitast. Mdr 6k is leirtdk, hogy a betegség a klasszi-
kus polymyositishez hasonlit, de néhdny eset ezek
koziil szokatlanul stilyos megjelenésti és gyors lefo-
lydsd volt. Overlap-szindromads, illetve dermato-
myositises tiineteket is mutatd esetekben nem talal-
tak anti-SRP-autoantitest-pozitivitdst. A pulmonalis
fibrosis, a Raynaud-jelenség és az arthritis is ritkdb-
ban jelentkezett a vizsgdlt 13 beteg esetén. Ezen
adatok alapjan felvetették egy 4j, akkor még a poly-
myositisen beliili alcsoport elkiilonitésének sziiksé-
gességét’. 2002-ben Miller és munkatdrsai vizsgal-
tak hét anti-SRP-pozitiv beteget. Még 6k sem
nekrotizdl6 autoimmun myopathidnak hivtdk a
betegséget, hanem egy ,,szokatlan, myositisspecifi-
kus antitesttel bird, patoldgiailag nem teljesen
karakterizalt” szindromdnak. A kovetkez6ket taldl-
tdk: a betegség 32 és 70 éves kor kozott jelentke-
zett, a relapszusok leggyakrabban augusztus és
janudr kozott jelentkeztek. Gyors lefolyasu, gyors

progresszidji betegségrdl irnak nagyfoku gyenge-
séggel, faradtsdggal, izomfijdalommal. Itt sem
jelentek meg dermatomyositisre jellemzd tiinetek.
A kreatinkindzértékek igen magasak voltak a bete-
geknél. Izombiopszian prominens endomysialis fib-
rosis, izomrost-necrosis és regeneracié volt l4thatd,
de kevés gyulladdsos elem?. Végiil a ,,Muscle Study
Group” 2004-ben teljesen kiilondllé csoportként
azonositotta a nekrotizdlé autoimmun myopathiat.
Hengastman és munkatdrsai 2006-ban az eddigiek-
nél nagyobb tanulmanyban prébaltdk meg értel-
mezni az anti-SRP autoantitest szerepét a nekrotiz4-
16 autoimmun myopathidkban. Hat eurépai cent-
rumbdl szdrmazé 23 anti-SRP-pozitiv beteg klini-
kai, laboratériumi és szovettani adatait vizsgaltdk.
Az adatokat egy nagy, anti-SRP-negativ, biztosan
myositisben szenvedd betegcsoport adataival is
Osszehasonlitottdk. Fontos megdllapitasaik: 1. a
silyos proximdlis izomgyengeség, mely sok eset-
ben mozgasképtelenségbe torkollik, 2. a dysphagia
és 3. az igen magas szérumkreatinkindz-szintek. A
23 betegbdl csak hdarom esetben volt jelen tipikus
dermatomyositises kiiités. A tiidéérintettség jelen
volt, azonban a gyakoribb szivérintettséget nem
figyelték meg. Az el6z8 tanulmanyokhoz hasonlé-
an valamennyi centrumbdl szarmazé beteg esetén a
szovettani leleten necrosis volt, minimalis gyulla-
désos jelekkel. A cikk szerzéi szerint sziikséges
lenne tovédbbi, az anti-SRP patogenetikai szerepét
tisztdzo vizsgalatra is'.

Benveniste és munkatarsai 2011-es tanulma-
nyukban irnak az anti-SRP-pozitiv esetekrél. Nem
vildgos, mint irjak, hogy mi az autoantitest szerepe
a patogenezisben. Erdekességként viszont igazol-
tdk, ami tanulmanyuk alapjat is képezi, hogy a nek-
rotizdl6 autoimmun myopathia azon kevés autoim-
mun betegségek egyike, ahol a betegség aktivitdsi-
nak egyik jol kovetheté6 markere (jelen esetben a
kreatinkindz) szorosan korreldl az autoantitesttel
(jelen esetben az anti-SRP-vel). Itt tehét az antitest-
titer csokkend szintje a terdpids vdlasz szempont;ja-
bol kedvez6 marker lehet!!. Suzuki 2011-es ,,Anti-
SRP myopathy” cimii cikkében kifejti, hogy az
izombiopszia a legfontosabb a myositisek diag-
nosztizdldsdban, az antitestszlirés pedig az alcso-
portokba soroldshoz nélkiilozhetetlen. Mas tanul-
manyokra hivatkozva & az anti-SRP-pozitiv esetek
gyakorisagit 5—8%-nak mondja, illetve hivatkozik
arra, hogy az anti-SRP-pozitiv esetek stlyosabb
lefolydsdak és nehezebben kezelhetGek'>. Ugyan-
csak Suzuki és munkatarsai 2012-es vizsgélatukban
27 anti-SRP-pozitiv beteg adatait elemezve felvetik
annak a lehetdségét, hogy még az anti-SRP-pozitiv
csoporton beliil is el kellene kiiloniteni egy kroni-
kus, progressziv format, mely még stlyosabb klini-
kai tiineteket okoz a betegség elGrehaladdsaval'®.
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Az eddigiek alapjin elmondhatjuk, hogy az anti-
SRP-autoantitest-pozitiv myopathia leggyakrabban
akut médon kezdddik kozépkortakban, gyermek-
kori megjelenése sokkal ritkabb. Izomgyengeség és
izomfijdalom jellemzd, szimmetrikusan érinti
mindkét testfélt, a felsd és az als6 végtagokat egy-
arant. Szisztémds, bels6 szervi érintettség tekinteté-
ben legjellemz8bb a nyelési nehezitettség és a tiid6-
érintettség (nehézlégzés). Koriilbeliil 30%-ban jel-
lemzd a Raynaud-fenomén, de a bértiinetek a gyul-
laddsos myopathidknak erre az alcsoportjira nem
tipikusak. Laboratériumban a szérum igen magas
kreatinkindzértékei mellett a tipikus anti-SRP auto-
antitestek is azonosithaték. Az izombiopszidn az
izomrostokra a myopathids ,kép” jellemzd, aktiv
esetben necrosissal és regenerdcidval, tipikus a
rostatmérd ingadozdsa. Gyulladds nem, vagy csak
igen kis mértékben van jelen az izomban. Az endo-
mysialis kotdszovet felszaporodott, az endomysia-
lis kapilldrisok szdma csokkent, méretiik megnét,
C,, o depozicio is megfigyelhets. A korkép kezelé-
se nem megoldott, korai szakaszban szteroidokkal
lehet eredményt elérni, kell6en agressziven kezdve
a kezelést. Még ilyen esetben is gyakori a betegség
ismételt felldngoldsa. Progresszidja gyors, sokszor
fulmindns, magas mortalitdssal.

Az anti-SRP-pozitiv myopathia
gyermekkori megjelenése és ritka
esetei

A juvenilis idiopathids inflammatorikus myopathi-
as esetekben ritkan detektaljdk az anti-SRP antites-
tet. Rouster-Stevens és kollégdi egy 2008-as tanul-
manyukban 123, nekrotiz4lé autoimmun myopathi-
as gyermek esetén csak harom esetben azonositot-
tak anti-SRP-antitestet'*. Erdekes megfigyelés,
hogy mind a hdrom anti-SRP-pozitiv eset afroame-
rikai ledny volt, ami nagyban valdszin(siti specialis
immungenetikai kapcsolatok jelenlétét. Egy beteg-
nél agressziv terdpidval kontrolldlhat6 volt a beteg-
ség, két beteg azonban nem reagdlt az agressziv
terdpidra sem. Extramuscularis manifesztacidk
koziil az egyik betegnél interstitialis tiid6betegséget
és szivérintettséget is, a masodik betegnél csak
interstitialis tiid6betegséget, a harmadik betegnél
nyel8csS-dysmotilitast és szivérintettséget is diag-
nosztizdltak. Osszegzésként megéllapitjik, hogy a
polymyositisben szenvedd gyermekek sziirése anti-
SRP-autoantitest-pozitivitdsra nagyban elésegitheti
a pontosabb diagnosztizilast és a sziikséges keze-
1ést. Betteridge és munkatdrsai 2011-es cikkiik-
ben', melyben a felnGtt és fiatalkori myositis
Osszes eddig ismert antitestjét dsszefoglaljdk, fog-
lalkoznak az anti-SRP-pozitivitassal is. Anti-SRP-

pozitivnak az dsszes felndttkori idiopathids inflam-
matorikus myopathids eset 5—10%-at mondjak, mig
ez az adat a juvenilis esetekben 3% alatt marad.
Kawabata és munkatarsai 2012-ben egy 15 éves
japdn lanyrdl irnak, aki anti-SRP-pozitiv nekrotiza-
16 myopathidban szenvedett's. A betegséget harom
hénapos jardsi nehézség utdn diagnosztiziltik,
magas szérumkreatinkindz-szintek voltak mérhets-
ek. Az izombiopszidn necroticus és regenerdcids
teriileteket igazoltak, kevés gyulladasos infiltratum-
mal. Az eset azért fontos, mert — mint lattuk — kevés
az anti-SRP-pozitiv gyermekkori eset, itt pedig
kiilonosen figyelni kell a korai diagndzisra és a
korai agressziv terdpidra.

Miwa és munkatarsai 2012-es esettanulmanyuk-
ban érdekes betegrol szamolnak be'’. A kozlemény
ifrasakor 29 éves férfi beteg nyaki izomzata 27 éves
kora 6ta gyenge volt. Kétéves kovetése alatt a beteg
kreatinkindzszintjei fokozatosan emelkedtek. Az
els6 klinikai vizsgalat sordn sulyos izomatréfiat 14t-
tak a nyak eliils6 részén. Kés6bb az atr6fia még
tovabb folytatédott, a vall és a fels6 végtagok izom-
zatdban is megjelent, tovdbb emelked$ izomenzim-
szintekkel. Az els6 elektromiogréfids vizsgélat nem
igazolt a felsd és als6 végtagok proximdlis izmai-
ban a myopathidra jellegzetes alacsony amplitidéji
motoros egységpotencidlokat (MUP), de a betegség
el6rehaladdsaval ugyanezekben az izmokban a
MUP-amplitiid6 csokkent. Mindez anti-SRP-poziti-
vitds mellett volt megfigyelhetd, a deltoidizom
biopszidjan is a tipikus nekrotizdl6 myopathia jele-
it azonositottdk, csak az elektromiografian volt elté-
rés. Ebben az esetben tehdt szokatlan eloszldsu
izomatréfia volt felismerhetd, és ez feltling az anti-
SRP-pozitiv betegek korében.

Sugie és kollégdi 2012-ben szdmolnak be egy
igen érdekes esetr6l. Egy 61 éves férfi mindossze
egy honapja tarté igen gyors megjelenésii, rapidan
progredidlé, mind a négy végtagjara kiterjedd
izomgyengeségrél szdmolt be. Ezeken tdl bdre
szintelen volt, és nehezen lélegzett. Kiiités volt
jelen az arcon, a karokon, a torzson, a ldbakon.
Ezek kozott ott volt a tipikus heliotrop rash és a
Gottron-papula is. Ez megfelelt a dermatomyositis
tiineteinek. A tovédbbi vizsgdlatokon pleuralis effu-
zi6t és interstitialis tiid6betegséget is megallapitot-
tak, ez magyardzta a dyspnoét. A miopatolégiai
analizis is a dermatomyositis gyantjat erGsitette
meg. Erdekes médon ez a beteg mind anti-Jo-1-,
mind anti-SRP-autoantitest-pozitiv volt. Jelenlegi
tuddsunk szerint két myositisspecifikus autoantitest
(MSA) egyidej jelenléte extrém ritka, és tulajdon-
képpen kivételnek szamit, ha valakinek egynél tobb
MSA-ja van. Ez a megfigyelés arra enged kovet-
keztetni, hogy a két autoantitest egyidejli jelenléte
még stlyosabb betegséglefolydst okozhat, illetve,
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hogy az idiopathids inflammatorikus myopathidk
spektruma tovabb szélesedik'®. Hasonld esetet
2010-ben mar mi is kozoltiink, anti-Jo-1-pozitiv
beteg Ot évig tartd kezelése utdn a beteg szérumd-
ban anti-SRP autoantitestek jelentek meg'.

Az idiopathids gyulladdsos myopathidk tobbi
csoportjaval ellentétben® 2!, az anti-SRP-pozitiv
esetek leggyakrabban nem tarsulnak neoplazmaéval
és overlap-szindromdval. Hanisch és munkatarsai
2012-ben azonban két ennek ellentmondé esetet is
megfigyeltek?. Az elsG esetben egy 65 éves férfi
rapidan progredidlé gyengeséget panaszolt, vala-
mint nehezen nyelt és beszélt. A tumoriranyd ki-
vizsgélas differencialt renalis adenocarcinomat iga-
zolt. Az izomtiinetek részlegesen javultak a neph-
rectomia és a prednisolonkezelés utdn, de a veserdk
felfedezése utan 11 hénappal a beteg tiidémetaszta-
zisokban meghalt. A masodik beteg esetében fizi-
kalis vizsgdlattal gyorsan progredidlé silyos oph-
thalmoplegia, bulbaris dysarthrophonia, dysphagia,
bilaterdlis facialis bénulds, silyos szimmetrikus tet-
raparesis tiinetei igazolddtak. A liquorban enyhén
emelkedett volt a proteinszint, a neuronogrifia
sordn axonalis kdrosoddst taldltak. Az MRI normal-
eredményt adott. Infekcid, gangliozid-antitestek,
vagy carcinoma jelenlétét kizartdk. A betegség
lefolyasa overlap-szindromat valészintisitett, mely
Miller—Fischer-szindromabdl, axonalis Guillain—
Barré-szindrémabdl és Bickerstaff agytorzsi ence-
phalitisbdl allt. Mindkét esetben a beteg anti-SRP-
pozitiv volt, a patogenezis nem ismert. Ilyen esetek-
ben, ha nekrotizdl6 myopathidra van gyand, az anti-
SRP-sziirés is segithet a diagndzisban.

Interstitialis pneumonia anti-SRP-pozitivitassal
igen ritkdn myopathia nélkiil is felléphet. Kono és
munkatdrsai 2007 dprilisdban egy 54 éves ndbeteg
interstitialis pneumonidjat diagnosztizaltdk tiinetek
nélkil. 2009-ben a rontgenfelvétel rosszabbodast
jelzett. Mechanikus kéz tiinete volt észlelhets, de
nem volt arthritis, myopathia vagy Raynaud-jelen-
ség. A beteg mindemellett anti-SRP-pozitiv is volt.
A bronchoalveolaris lavage vizsgélat negativ ered-
ményt hozott. A biztos diagnézis kimondédsidhoz
videoasszocidlt torakoszképos vizsgélat is tortént.
Ez igazolta az interstitialis pneumonidt. Kortiko-
szteroid és mellkasi besugdrzds volt a megfelel
terdpia®.

Esetismertetés

A cikkiinkben kozzétett izombiopszia egy 68 éves,
anti-SRP-pozitiv myopathidban szenvedd férfi
betegt6l szarmazik. A beteget 66 éves kordban neu-
rolégiai osztdlyon mar vizsgaltdk izomgyengeség,
jarasanak rosszabbodasa, faradékonysag és nyelési

nehezitettség miatt. Elmonddsa szerint az utolsé
egy évben 25-30 kg-ot fogyott. Bar nyel6csdpasz-
szdzs-vizsgalattal sziikiilet nem latszott, gasztrosz-
kopiaval sem lattak térfoglaldst, felvetették nyeld-
cs6tumor lehetdségét. A nyel6csd a cardia felett
hyperaemids volt, innen biopszia is tortént. Mind-
ezek alapjan a nyelési panaszok hétterében végiil
gastrooesophagealis reflux betegséget véleményez-
tek oesopagitissel és idiilt gastritist. Természetesen
mozgdasszervi és neuroldgiai kivizsgdlas is tortént.
Az elektroneurografids vizsgdlat stlyos kevert tipu-
si neuropathidt igazolt. Liquorlelet birtokdban kré-
nikus inflammatorikus neuropathidt véleményez-
tek. Cervicalis szintben lathatd, myelonkompresszi-
6t okoz6 sérvet irtak le az id6kozben elkésziilt tel-
jesgerinc-MRI-n. Idegsebész szakvéleménye sze-
rint ez a beteg tiineteit, izomgyengeségét nem ma-
gyardzhatta. Fenti tlineteinek hatterében Osszessé-
gében paraneoplasids tiinetegyiittest véleményez-
tek.

Ezt kovetden néhdny hoénap milva a beteg a
Neurolégiai Klinika ambulancidjan jelentkezett,
romlé dltaldnos dllapot, tovabbi fogyds, izomgyen-
geség miatt, a gyengeség az alsé végtagjaiban volt
sokkal kifejezettebb. Guggoldsbdl segitséggel sem
tudott feldllni. Neuroldgiai statusabol kiemelendd:
distalisan hidnyzott a dermolexia, megtartott volt az
iziileti helyzet- és mozgdsérzékelés, felszines érzés-
zavart a beteg nem jelzett. Panaszainak terhelésre
val6é rosszabboddsa felvetette myasthenia gravis,
esetleg Eathon—Lambert-szindréma lehetdségét,
magas CK-szintje (5298 E/I) pedig myositis lehet6-
ségét. Részletes kivizsgalast végeztek. A mellkas-
rontgen negativ volt, nyel6cs6 és gyomor kontrasz-
tos vizsgédlata sordn a beteg a kontrasztanyagot
aspirdlta. Echokardiogréfidval a sziv ejekcids frak-
cidja 55% volt, szegmentdlis falmozgdszavar nem
latszott, kardioldgiai szempontb6l kompenzalt volt.
A jobb oldali plexus brachialis repetitiv ingerlése-
kor a jobb oldali m. deltoideusbdl regisztralt poten-
cidlok amplitid6i nem csokkentek, sem nyugalom-
ban, sem maximadlis innerviciot kovetéen. A teszt
nem erdsitette meg a myasthenia gravis gyantjat.
EMG-vizsgdlat sordn a jobb oldali m. deltoideus
posteriort, a jobb oldali m. vastus lateralist és a bal
oldali m. tibialis anteriort vizsgaltdk, spontdn tevé-
kenység nem volt, a motoros egységpotencidlok
paraméterei megtartottak voltak. Ekkor tehdt myo-
sitisre, myopathidra utal6 eltérés nem volt lathatd.
Az ENG-vizsgdlat megerdsitette a sulyos, alsé vég-
tagi és axonalis dominancidji szenzoromotoros
polyneuropathiat. Immunolégussal is konzultéltak a
betegrdl, aki az EMG negativitdsa ellenére az ext-
rém magas szérum-CK-szint miatt a beteg tiinetei-
nek hatterében myositist vetett fel. Ezért — egyrészt
sulyos foku polyneuropathia diagnézissal, masrészt
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myositis gyanudjdval — dtkeriilt a Klinikai Immuno-
16giai Osztélyra.

A beteg f6 panasza ekkor a gyengeség és a szé-
diilés volt. Az alsé végtagokat sokkal gyengébbnek
lattuk. Ennek legszembetlinSbb jele az volt, hogy
lépcsén csak kapaszkodva tudott jarni. Fontos,
hogy az als6 végtag emelése mér valéban hénapok
6ta komoly gondot jelentett szdmdra. Feliilni nehe-
zen tudott, ldbait nehezen emelte. Koriilbeliil négy
hete azonban fels6 végtagjait is kezdte gyengébb-
nek érezni. A gyengeség mellett izomlazszer( féj-
dalmat is érzett felkarjaiban és combjaiban, oldal-
kiilonbség nélkiil. Akaratlan izomrdngédsokat nem
tapasztalt. Mésik kinz6 problémdja a dysphagia, a
nyelési nehezitettség volt. Szildrd ételt nemcsak
nehezen, hanem néha félrenyelt, az étel idénként az
orrdba ment. Folyadék fogyasztdsa sordn ezt nem
tapasztalta. Beszéd sordn hangja olykor rekedtté
valt, és Osszességében is megvaltozott hangjanak a
szinezete az utébbi idében. Izomgyengesége és
altalanos faradtsaga terhelésre fokozddott, a pana-
szok estére sem csillapodtak. Mellkasi fdjdalma,
fulladdsérzése, erds szivdobogdsérzése nem volt.
Laboratériumi eredményei koziil kitlintek a magas
enzimértékek: CK 5383 E/l, GOT 237 E/l, LDH
733 E/I. Immunszerolégidja ekkor eltérés nélkiili
volt. A klinikai és laboratériumi kép egyre inkdbb
myositis gyanudjat keltette. Természetesen az elké-
sziilt izombiopszia is aldtdmasztotta a myositis
diagnézisat (1. abra). Erdekességként elmondhatd,
hogy esetében az izomban tdbb volt a lobsejt, mint
az ebben a korképben szokdsos. 0,8 mg/ttkg dézis-
ban kortikoszteroidot inditottunk, mely segitett
izomerejét javitani és nyelését is erSsiteni. [zomere-
jében fontos eldrelépést jelentett, hogy mar 6nallo-
an fel tudott iilni. Teljestest-pletizmografids vizsga-
laton kisfoku restriktiv ventildcids zavart diagnosz-
tizaltak. Az Osszesen 45 éves dohdnyzdsi anamnézi-
se és emelkedett NSE-szintje miatt kissejtes tiid6-
carcinoma lehet&sége is felmeriilt, emiatt pulmono-
l6giai ambulancidra is kértiink id&pontot, illetve
hasi CT- és izom-MR-vizsgdlatokra is el6jegyeztet-
tiikk. Otthondba bocsatdsakor 2x24 mg methylpred-
nisolon tovabbi szedését rendeltiik el.

A combokrdl késziilt nativ és kontrasztos MRI
szerint a csontok jelintenzitdsa szabdlyos volt. Jobb
oldalon a combizomzat volumene az ellenoldalihoz
képest diffiz médon csdkkent. Jobb oldali tdlsily-
lyal zomében a feszité izomcsoportban, de a hajlité
izomzatban is voltak a T2-stlyozott és STIR-képe-
ken magas jelintenzitdsu teriiletek. Ezeken beliil az
izomrostok konttrjai elmosddottak voltak, kont-
rasztanyag addsa utdn inhomogén halmozast is ész-
leltek. Myositisnek felelt meg a kép. Néhany nap
mulva elvégzett HRCT vizsgdlat eredménye szerint
az alsé lebenyekben kiterjedt, dorsalisan maximum

1. abra Izombiopszia. Necroticus rostok (fekete nyil) és
basophil, degenerativ, illetve regenerativ rostok (fehér
nyil) azonosithatok jelentds szdmban, lobsejtekkel és
endomysialis kotdszovet felszaporoddsdval kisérten. A
kalibrdcios vonal 50 um-t jelol (HE-festés)

3 cm széles, 1épesmézrajzolatot is mutatd diffiz
fibrosis, paravertebralisan, paracardialisan, illetve a
fels6 lebenyekben dorsalisan egy-egy kisebb fibro-
ticus koriilirt teriilet volt 1athat6. Ezek mellett em-
physema, subpleuralis bulla, bronchiectasia is 14t-
szott. Tumort nem igazoltak.

A beteg immunoldgiai szakrendelésiink gondo-
zasédba keriilt, rendszeresen jart kontrollvizsgélatra.
Egy honappal kezelése utdan a kovetkez6t lattuk:
izmai tovabb gyengiiltek, székr6l nem tudott felall-
ni. Mozgésa sulyosan nehezitett volt. Nyelési pana-
sza is er6sodott az otthon toltott id6 alatt. Akut
myositisnek felelt meg mar fizikalis vizsgalattal is a
kép, amit a laborparaméterek szintén megerdsitet-
tek (CK 1535 E/l, GOT 114 E/l, GPT 150 E/l, LDH
501 E/). Siirgdsséggel felvettiik osztdlyunkra a
beteget, 125 mg methylprednisolon intravénds ada-
sat kezdtik el. Immunszerologidval igazolédott
anti-SRP-antitest-pozitivitdsa. A kezelés el6szor a
laboreredményekben hozott javuldst: CK 902 E/l,
GOT 76 E/l, GPT 113 E/I, LDH 464 E/I. Echo-
kardiografidval az ejekcids frakcié 56% volt, fal-
mozgdszavart nem irtak le. Az elinditott szteroid és
methotrexat, illetve a gydgytorna néhdny nap alatt
javulast hozott, a beteg izomereje gyorsan nott,
laborparaméterei még tovabb javultak. Otthondba a
kovetkez6 kezeléssel engedtiik: methotrexat heti
egyszer 15 mg, methylprednisolon reggel 48 mg és
a rendszeresen végzett gygytorna.

Ko6zel egy hénap milva a PET-CT véleménye
szerint mediastinalisan patol6gids nyirokcsomokat
talaltak, melyek nem tipusosak malignus folyamat-
ra. A kovetkezd kontrollon izomereje novekedett,
de testsulya nem emelkedett. Két hénappal késSbb
kifejezett allapotrosszabboddssal ismét akut felvé-
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telre kertilt sor. A jaras igen nehezen, székr6l feldl-
las egyadltaldn nem ment, gyengék voltak az izmai,
védllban csak 30-40 fokig tudta felsé végtagjait
emelni. Szilard ételt alig tudott fogyasztani. Fulladt,
lazas is volt, laborértékeiben ennek megfeleléen az
enzimszintek emelkedése mellett (CK 343 E/I,
LDH 524 E/I, GOT 32 E/l) leukocytosist, balra tolt
vérképet is lattunk. Fizikdlisan dekompenzicidt,
COPD akut exacerbatigjat taldltuk. Ekkor alapbe-
tegségének kezelését per os cyclosporin A-val egé-
szitettiik ki, mely lasst javuldst hozott, mér a kérhé-
zi tartézkodds alatt. Legutolsé kontrollja szerint a
beteg bottal tud jarni, nehéz a mozgds szdmaéra.

Kovetkeztetések

A szigndlfelismerd részecske elleni antitestek tobb
mint negyed szdzada ismertek. A szigndlfelismerd
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