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2-es tipusu diabetes gondozasa soran
felfedezett polymyositis-dermatomyositis
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A polymyositis-dermatomyositis ritka, az idiopathids inflammatoricus myopathidk korébe tartozé szisztémas auto-
immun betegség. Kérképei alapvetSen eltérnek egymastél, csupin egy kozos jellemzdjiik van, a krénikus izomgyul-
ladds. A diagnézis pontos felallitisat tovabb neheziti, hogy az egyes korképek gyakran nem tipusos formaban jelennek
meg, ilyenkor a beteg tovabbi életesélyei azon mulnak, hogy gondolunk-e egyaltalan erre a betegségre. A szerzék 50
éves nébeteg esetét mutatjak be, akit hdziorvosa myopathia gyantjaval utalt kérhdzba. Az anamnézis, a klinikai kép,
valamint az extrém laboratériumi leletek alapjan polymyositis-dermatomyositisre gyanakodtak, amelyet az immu-
noldgiai vizsgilatok egyértelmiien igazoltak. A betegség kezdetekor alkalmazott nagy dézisa (1-2 mg/ttkg/nap
methylprednisolon) kortikoszteroid-terdpia jo stratégidnak bizonyult, a beteg allapota gyorsan és latvinyosan javult.
A kortikoszteroid altal okozott szénhidritanyagcsere-felboruldst megelézendd, az elsé korhazi naptdl inzulinte-
rdpidra tértek dt. A beteg gondozisira a szerz8k olyan interdiszciplindris teamet hoztak létre, amelyben az orvos és
nem orvos szakemberek kiilonos figyelmet forditanak a testi betegségen til a beteg pszichés és szocidlis 1étének meg-
ingasdra is, tovabba egyeztetett terv alapjan végzik tevékenységiiket. A polifizisos korlefolydst betegnél a négy és fél
éves kovetési id6 alatt csupan két relapsus kovetkezett be, izomereje az otfokozata skaldn — a két relapsust kivéve —
ltaldban 3 és 4 kozott volt, ami a beteg szoros kovetésének és az egyénre szabott terdpia hatdsossigdnak koszonhetd.
Orv. Hetil., 2012, 153, 467-474.

Kulcsszavak: idiopathids inflammatoricus myopathidk, interdiszciplindris team, individualis gyogyitisi ¢és apolasi-
gondozasi terv

Polymyositis-dermatomyositis recognized during the follow-up of a patient
with type 2 diabetes

Polymyositis-dermatomyositis is a rare systemic autoimmune disease which belongs to the class of idiopathic inflam-
matory myopathies. The disease exhibits high inter-individual variability, but chronic myositis is a common feature.
As different manifestations often appear in atypical forms, establishing the precise diagnosis can be rather compli-
cated. The prognosis and the patient’s life expectations highly depend on whether the clinician considers this possibil-
ity in the diagnostic process or not. The authors present the case of a 50-year-old woman who was referred to hospi-
tal with suspected myopathy by her general practitioner. The history of the patient, the overall clinical picture and
some marked laboratory abnormalities raised the possibility of polymyositis-dermatomyositis, which was unequivo-
cally confirmed by immunological tests. Drug therapy was started immediately with the administration of high dose
corticosteroid (1-2 mg/kg/day methylprednisolone), which was found to be an effective strategy leading to fast and
remarkable improvement in the patient’s condition. From the first hospital day, the patient also received insulin
therapy in order to prevent any potential corticosteroid-induced imbalance in her carbohydrate metabolism. The
long-term patient management was provided by an interdisciplinary team the members of which (both clinicians and
other health care professionals) worked according to a co-ordinated, complex care plan, and managed not only the
“physiological functions” but the different psychological and social problems as well, which are usually associated
with the disease. The follow-up period of this polyphase disease process lasted for 4.5 years, during which only two
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relapses occurred, and muscle strength typically varied between 3 and 4 on a five grade scale with the exception of
the relapse periods. Good outcome was attributed to the strict follow-up and individualized therapy/care.

Orv. Hetil., 2012, 153, 467-474.

Keywords: idiopathic inflammatory myopathies, interdisciplinary team, individualized patient management and

nursing-care plan
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Roviditések

ALAT = alanin-aminotranszferiz; ANF = antinuklearis faktor;
anti-Jo-1 = anti-hisztidil-transzfer-RNS-szintetiz; ASAT = asz-
partit-aminotranszferaz; BMI = body mass index; C = komple-
ment; CAM = cancer associated myositis; CD = cluster of dif-
ferentitation; CK = kreatinkindz; CRP = C-reaktiv protein; CT
= komputertomogrif, EKG = elektrokardiogrifia; EMG
elektromiografia; ENA = extractable nuclear antigen; IBM
inclusion body myositis; IFN = interferon; IIM = idiopathids
inflammatoricus myopathia; JDM = juvenilis dermatomyositis;
JPM = juvenilis polymyositis; LDH = laktitdehidrogendz;
MHC = major histocompatibility complex; MMT = manual
muscle testing; OM = overlap myositis; PM /DM = polymyosi-
tis/dermatomyositis; RF = rheumatoid faktor; UH = ultrahang

A polymyositis/dermatomyositis (PM/DM) ritka, az
idiopathias inflammatoricus myopathiak (IIM) korébe
tartozo, szisztémas autoimmun betegség (1. tablizat).
Prevalencidja 5-10/1 000 000/¢év. Jellemz&en 5-14 év
(juvenilis) és 45-64 év kozott jelenik meg, és a nék
korében kétszer gyakoribb, mint férfiaknal. Jellemz§

1. tablazat | Az idiopathids inflammatoricus myopathidk (IIM) felosztdsa

tlinetei a harantcsikolt izmok immunmedialt gyulladasa,
szimmetrikus végtagovi izomgyengeség, izomlizszerd
fajdalom, rossz kozérzet, fogyas, a szérum-kreatinkiniz
(CK) és a laktatdehidrogeniz (LDH) értékének emel-
kedése, elektromiogrifidss (EMG) eltérések, a tipusos
bdrelviltozasok, valamint a myositisspecifikus autoanti-
testek gyakori megjelenése a szérumban [1, 2, 3, 4].
A leggyakoribb antiszintetiz autoantitest az anti-hiszti-
dil-transzfer-RNS-szintetdz (anti-Jo-1). Az IIM korébe
tobb szervet érint§ és szisztémds tiinetekkel jaré kor-
képek tartoznak, ugyanakkor az immunreakcidk eltérd
célpontjai (bdr, izomzat, iziiletek, killonb6z4 szervrend-
szerek) miatt az egyes betegségek jol elkiilonithetSk
[5,6,7,8,9,10,11, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 18, 19,
20, 21, 22,23, 24, 25, 26]. A diagnézis pontos felalli-
tasit azonban neheziti, hogy az egyes korképek gyak-
ran nem tipusos formdban jelennek meg, ilyenkor a be-
teg tovabbi életesélyei azon mulnak, hogy gondolunk-e
egyiltalin PM/DM-re, és elkiildjiik-e olyan gondozasi
centrumba, ahol a specidlis vizsgilatokat el tudjik vé-
gezni (2. tablizat).

I Primer felnéttkori polymyositis (PM).
1I. Primer felndttkori dermatomyositis (DM).
III.  Tumorasszocidlt myositis (cancer associated myositis — CAM).
IV. Juvenilis myositisek (JPM, JDM).
V. Egyéb szisztémds autoimmun betegséggel tarsult overlap myositis (OM).
VI.  Zarvanytestes myositis (inclusion body myositis, IBM).
VII.  Egyéb ritkdn el6fordulé myositisek (amyopathids DM, fokalis, orbitalis, proliferativ, eosinophilids, granulomatosus myositisek).

2. tabldzat | Az IIM diagnosztikai kritériumai

I Proximalis végtagizmok szimmetrikus gyengesége, dysphagidval, a 1égz8izmok érintettségével vagy a nélkiil.
1I. A harantcsikolt izomzat kirosoddsdra jellemz$ enzimek szérumaktivitisinak emelkedése: CK, LDH, ASAT, ALAT.
Myositisspecifikus autoantitestek (anti-Jo-I).
III.  Egyéb laboratériumi eltérések is megfigyelhetSk:
— gyorsult siillyedés,
— mérsékelten emelkedett CRP,
— mérsékelt leukocytosis és thrombocytosis.
A komplementkomponensek is emelkedhetnek: C3, C4.
Immunszeroldgiai eltérések is el6fordulhatnak: ANF-, RE-pozitivitas.
V. Kéros EMG.
V. Izombiopszia pozitiv kérszovettani lelete.
Immunhisztokémia, MHC-I-expresszi, elektronmikroszk6pos vizsgilat.
VI. Dermatomyositis esetén a jellegzetes bértiinetek jelenléte.
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Dolgozatunk célja rairanyitani az olvasé figyelmét az
autoimmun betegségek korai diagnosztikdjinak jelen-
t6ségére, bemutatni az interdiszciplindris (orvos, dpold,
dietetikus, gydgytorndsz) team szerepét a kezelés-gon-
dozas gyakorlatiban, hangsalyozni az intézmények ko-
zotti egylittmiikodés fontossigit.

Esetbemutatdsunkhoz leiré statisztikai megkozeli-
tésben, a retrospektiv statisztikai elemzés modszerét al-
kalmaztuk. Vizsgilatunk a 2006. december 28.-2011.
mdjus 31. kozotti 4,5 évi idGszakot oleli fel. Adatgy(j-
tésiink harom forrdsbdl szarmazik: a beteg csalaidorvo-
sanal, a Tatabanyai Szent Borbdla Kérhidz I. Belgyo-
gyaszatin és a Debreceni Tudomanyegyetem, Orvos- és
Egészségtudomanyi Centrum, III. Belgyodgyaszati Kli-
nika, Klinikai Immunolégia Tanszéken vezetett doku-
menticiobol.

Esetismertetés

2006. december elején az akkor 50 éves nébetegnél
izomfijdalom, gyengeség jelentkezett a végtagjaiban.
Kezdetben az alsé végtagokban érzett izomfijdalmat,
nem tudott guggolni, és a 1épcs6zés is nehezére esett,
majd a fels6 végtagokra is atterjedt a fijdalom, karjait
nem tudta a feje folé emelni, a fésiilkodés is fajdalmassa
valt. Hamar elfiradt, l1dza, h6emelkedése nem volt. Ka-
riacsonykor mdr izomldza kifejezett volt, nem tudott
beszillni az autdjaba. Nyelése nem volt nehezitett, test-
stlya jo étvagy mellett, hat honap alatt 10 kg-mal csok-
kent.

A beteg elmondisa szerint 1989-ben (33 éves ko-
raban) kullancscsipése volt, amellyel nem jart orvosndl.
Egészségi problémai tulajdonképpen 1993-ban a 1égzési
panaszokkal — 8szt8l tavaszig beszéd kozben elhalkult
a hangja —, valamint a folyamatos improduktiv koho-
géssel kezd&dtek, 1994-ben a gyakori tonsillitisek miatt
tonsillectomiat kellett végezni. 1996-ban kohogése pro-
duktivvd vélt, 1égzési panaszai fokozodtak. A pulmo-
nolégiai vizsgalatok enyhe obstruktiv ventilaciés zavart
igazoltak, az allergoldgiai bérpréba negativ volt. 2000-
ben 2-es tipustt diabetes igazolddott, amely életmdd-
valtassal egyensulyban volt. 2002-ben mammogrifiin
fibrocystas emlSt, 2004-ben hati kyphosist, kisiziile-
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tekben arthrosist, spondylosist taldltak. 2006 januar-
jaban metformin- (Merckformin-) terdpiat kezdtek el,
azt kovetben recidiv herpeszes elvaltozasok kezd&dtek
a szdj és orr koriil, fejbSre viszketett, libai zsibbadtak,
als6 végtagjaiban kifejezett paraesthesiira panaszkodott.
Ekkor herpeszt és vashidnyos anaemiat véleményeztek.
2006 februdrjitél ismét metformin- (Avandamet-) ke-
zelésben részesiilt. A kezelés megkezdésének id6pont-
jatdl izomlazat érzett, fGleg az alsé végtagjaiban. Még
ebben a hénapban akut sinusitis maxillarist, janiusban
epicondylitis lateralist (bal konyoke kifejezetten me-
leggé, érzékennyé vilt, terhelést nem birta), augusztus-
ban mastopathia cystica diffusat diagnosztizaltak. Okto-
berben homlokin viszket§ bdrelvaltozds jelentkezett,
novemberben a metformin adagjit megemelték, ekkor
az arca ¢és mindkét kézfeje hyperaemidssd valt. Eppen
ekkor dllamvizsgazott, igy panaszait ennek a talterhe-
lésnek tulajdonitotta. December kozepén testszerte
gyulladdsos viszketS bérelviltozasok jelentkeztek, és a
metformin elhagyésa ellenére december végén mar ki-
fejezett izomfajdalomra panaszkodott. Haziorvos altal
kért laboratoriumi leletekben extrém magas CK és
LDH volt észlelhets (CK: 6395 U/I, LDH: 1154 U /1),
ezért a beteg 2006. december 28-an siirgbsséggel felvé-
telre keriilt a Szent Borbala Kérhaz 1. Belgy6gyaszatara,
ahol megterveztiik kivizsgalasat.

A beteg felvételi stitusiban az emphysemas mellka-
son, érdes-sejtes légzésen, 1. staidiumt, enyhe hyper-
tonidn (140,/90 Hgmm) kiviil egyéb fizikalis eltérést
nem talaltunk. A fénynek kitett testrészeken (arc, nyak,
kéztej) urticariaszer( kittések (1. dbra), a kézujjakon
Gottron-jel volt észlelhets (2. abra).

Az anamnézis, a klinikai kép, valamint a nagymér-
tékben kéros laboratériumi leletek alapjan felmeriilt a
PM /DM gyantja, ezért vizsgalatainkat ebben az irany-
ban kezdtiik meg. Betegiink kivizsgalasat és adekvit el-
latdsat az érvényes szakmai irdnyelveknek megfelelGen
végeztik [17, 27, 28, 29, 30, 31, 32, 33, 34], amely-
nek soran alapvetS célunk az volt, hogy a beteg minél
elébb visszanyerje izomerejét, képes legyen a meg-
szokott életvitelére, és a vélasztott teripia a lehet§
legkevesebb szovédményt okozza. A gyoégyitisi és az
dpolasi-gondozasi terv részletes leirasit a 3. tdblizatban

1. dbra

| Urticariaszerd kitités az arcon

2. 4bra | Gottron-jel
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3. tiblazat | Ellatdsi-gondozdsi terv
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Gyogyitasi terv

Apolisi-gondozasi terv

1. Felmérés

Orvosi anamnézis

Fizikilis vizsgalatok

Eszkozos vizsgilatok:

— konvencionalis 12 elvezetéses EKG

— mellkasrontgen

Rutin laboratériumi vizsgilatok: vér- és vizeletvizsgalat

1. Felmérés

Apoldsi anamnézis felvétele:

— a beteg sziikségleteinek,

— er6forrisainak és

— onelldtdsi szintjének felmérése (4. tablizat),

kiilonos tekintettel a higiéné, taplilkozds, mozgds, alvis-pihenés, valamint
a pszichoszocidlis sziikségletekre.

2. Irdnydiagnézis: polymyositis-dermatomyositis

2. Az apolasi diagnézisok felallitdsa, a beteg problémdinak
megfogalmazasa:

— ajdrds és mozgas nehezitettsége az also végtagokban jelentkezd
izomfijdalom kovetkeztében,

— sziikségletek kielégitésének csokkenése a fels§ végtagok
mozgiskorlitozottsiga miatt,

— diszkomfort érzés az arcon, nyakon és kézfejeken 1év6 urticariaszer
kititések viszketése miatt,

— megviltozott testkép a testszerte megjelend gyulladdsos
bdrelviltozasok kovetkeztében,

— szorongds a betegség bizonytalan kimenetele miatt,

— félelem a munkahely esetleges elvesztésétdl.

3. Gyogyitasi terv

Célkitiizések: A feltételezett diagnozis azonositdsa,
a beteg remisszioba hozdsa az adekvit terapia alkalmazdsaval.

3. Individualizalt dpolasi terv kozép- és hosszi tavra

Célkitizések: a funkcidképesség és az életmindség javitdsa,
a beteg teljes onelldtasi szintjének helyreallitasa.

3.1. Vizsgalo6- és diagnosztikus cljardsok:

A PM/DM-nek megfelels specidlis diagnosztikus eljardsok.
Tumorkutatdis:

— tumormarkerek,

- CRD,

— fels6 panendoszkopia,

— kolonoszképia,

— hasi UH,

— hasi, kismedencei és mellkasi CT,
— ndgydgyaszati konzilium,

— szemészeti konzilium,

— légzéstunkcio,

— cardioecho,

— CK, LDH, ASAT, ALAT,

— madj- és vesefunkcid,

— csontstirliség-vizsgilat.

Immunologini vizsgilatok:

— genetikai vizsgélatok,

— autoimmunolégiai vizsgalatok,

— autoantitest (ANF, ENA),

— myositisspecifikus autoantitestek vizsgalata (anti-Jo-1),

— izombiopszia: immunhisztokémiai és elektronmikroszképos vizsgilat,

— elektromiogrifia (EMG),
— mozgasszervi status, izomerd mértékének felmérése
(manual muscle testing: MMT).

3.1. Apolisi tevékenységek:

— a laboratériumi vizsgilati mintak levétele,

— a beteg szakszer( elGkészitése a képalkot6 és diagnosztikus vizsgdlatokra,
— vizsgalatkéré lapok és elGjegyzések intézése,

— a beteg vitdlis paramétereinek ellendrzése,

— a beteg pszichés vezetése.

3.2. Terapids terv

Elsé vonalbeli szevek:

Kezd§ dozis: kortikoszteroid 0,5-3 mg/ttkg,/nap methylprednisolon

hdrom-—négy hétig. Tiz héten 4t masnaponta 4 mg-mal mérsékeljik.
Fenntarté dézis: individualis.

Adjuvins (mdasodvonalbeli):

Kezd§ dozis: methotrexat 7,5 mg/hét per os, hetente 2,5 mg-mal
novelhetd, maximum 25 mg/hét dozisig.

Cyclosporin A 5 mg/ttkg,/nap, amelyet egy-két hénap mulva
3,5-2,5 mg/ttkg/nap dozisra lehet csokkenteni.

Egyéb: Intravénds immunglobulin 1 g/ttkg,/nap havonta két napig,
vagy 0,5 g/ttkg/nap havonta 6t napig, sszesen hirom-hat honapig
vagy sulyosabb esetben plazmaferézis.

3.2. Gydbgyszerelés protokoll szerint:

— Betegoktatis: helyes gydgyszerszedés megtanitisa (megfelel adagban,
megfelel6 moédon, megtelel id6ben, megfelels ideig).

— A beteg ismereteinek folyamatos ellendrzése.

— A fdjdalom és a bér allapotanak folyamatos megfigyelése.

— A beteg pszichés vezetése.

— A megyvaltozott életvitelre vonatkoz6 dpoldi tandcsadas.

— Személyre szabott diéta biztositisa dietetikus bevondsival.

— Funkcionilis status felmérése: személyre szabott mozgdsterdpia
biztositisa gyégytorndsz bevondsaval.

— A vitdlis paraméterek (pulzus, vérnyomas, testhdmérséklet, 1égzés)
rendszeres mérése.

— Testtomegmérés, BMI.

— Az orvos dltal elrendelt laboratériumi kontrollvizsgalatok
megszervezése.

— Apolisi dokumenticié vezetése, az elért eredmények folyamatos
értékelése.

4. Gondozas

A beteg adherencidjanak n6velése, a funkciondlis kimenet folyamatos
kontrolldldsa, a beteg életmingségének javitdsa.

4. Gondozas

Holisztikus egészségfejlesztés, a beteg biopszichoszocialis
egészségének egységes szemlélete. Gydgytorna.
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4. tabldzat | A beteg 6nelldt6 képességének felmérése
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foglaltuk Ossze. A beteg Onellatd képességének felmé-
rése hasznilt kérd6ivet a 4. #dbldzar mutatja be [35].

A specidlis diagnosztikus vizsgalatok sordn echokar-
diogrifiaval hiperkinetikus keringést tapasztaltunk. Sze-
mészeti vizsgilata kezdetben negativ volt, fél év mulva
glaucoma igazolédott. A hasi ultrahangvizsgalattal ko-
rosat nem {rtak le. Fels¢ panendoszkopia soran reflux
oesophagitist taldltunk. Kolonoszkdpia soran az extrém
spasticus szigma és hurkolddds miatt a mdszert a colon
transversum kozepéig tudtuk felvezetni. A részleges
kolonoszképia sordn koros eltérés nem keriilt latotérbe.
A hasi és mellkasi CT-vizsgdlat kérosat nem mutatott.

Az eredeti szovettani kritériumok alapjan a PM és
az IBM nem kilonithet$ el [7, 12, 19, 20, 22, 24,
25], ezért a bal felkarrdl vett izombiopszids mintit a
rutinfeldolgozds mellett tovdbbi immunhisztokémiai,
MHC-I-expresszié és elektronmikroszképos vizsgalat-
nak vetettiik ald. A toluidinkék-festés utin a kirosodott
sejtrészletek magjiban és a citoplazmaban, a zarvany-
szerd képletekben nagy szamban paramyxovirus-cso-
portba (feltehet6en kanyarévirus-csoport) tartozé nuc-
leocapsid telepek voltak észlelhetSk, amely virusfert6zés
gyanujat vetette fel. Szovettanilag gyulladdsos beszliré-
dés nem volt észlelhetd.

A négydgyaszati konzilium sorin méhnyakpolypust
talaltak.

Laboratériumi leletei jelentésen megnovekedett CK-
és LDH-értékeket mutattak, az ASAT, ALAT, CRP, siily-
lyedés, fehérvérsejt- és thrombocytaszim nem mutattak
kéros eltérést. Immunoldgiai vizsgilattal autoantitest
nem igazoloédott, a CD19 emelkedett, a CD4, INF-
gamma csokkent.

A beteg felvételét kovet6 masodik naptdl részesiilt
gyogyszeres kezelésben. A betegség kezdetekor nagy

dozist  kortikoszteroid-terapiat (1-2  mg/ttkg/nap
methylprednisolon) alkalmaztunk, amelyet — a beteg al-
lapotinak megfelel6en — egyénre szabottan fokozato-
san csOkkentettiink el6bb nagyobb 1épésekben, majd a
32 mg elérésétdl a napi adagot 8 mg-ként csokkentettiik
4-8 mg fenntarté doézisig. A kortikoszteroid dltal oko-
zott szénhidratanyagcsere-felborulds megel6zésére az
els6 koérhazi naptol (2006. december 28.) inzulinterapi-
ara tértiink at (reggel 18 E Humulin N és 14 E Humalog
R, délben 18 E Humalog R, este 6 E Humulin N és
10 E Humalog R). Vércukorprofilja kielégité volt.
A két hoénapig tarté nagy dozist kortikoszteroid-
kezelés mellett immunszuppressziv kezelés alkalma-
zdsira is sor keriilt. Ennek sorin a cyclosporin A-t 5
mg/ttkg/nap, a methotrexatot 7,5 mg/hét dézisban
adagoltuk. A methotrexat indukalta bértiinetek meg-
jelenése miatt a methotrexatot 2010 oktéberétdl el-
hagytuk. Egyéb alkalmazott gyoégyszerek: 2x30 mg
lansoprasol, 2x1 tabletta kalium, hetente két alkalom-
mal 1 tabletta furosemid+2 tabletta Kalium retard, izi-
leti panaszdra naponta 1 tabletta Arcoxia, 2x1 tabletta
Magne-B, €s a terdpia szerves részét képezte a rendsze-
res gyogytorna.

A betegség kezdetén tobb mint 40-szeresére emel-
kedett CK a koran megkezdett adekvat terapianak ko-
szonhet6en 6t hénap alatt normalizalédott, az LDH
nyolc hénapig a normalis fels6 hatdrat kétszeresen ha-
ladta meg, majd a mastélszeres megnovekedett érték
koril maradt.

A polifazisos korlefolyastt betegeknél a relapsusok
gyakorisiga a szakirodalmi adatok szerint 6-60% ko-
zottl [22, 27, 36, 37, 38]. Esetiinkben a betegség kez-
detétdl szamitott 21 hénap mualva kovetkezett be az
els6 relapsus, amely kétszer agresszivebb volt, mint a
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3. 4bra | Izomerd alakuldsa a CK- és LDH-valtozdsok tiikrében

betegség kezdetekor. A CK a szakirodalomban kozolt
50-szeres érték helyett a normalis érték kozel 90-sze-
resére, az LDH hiromszorosira emelkedett, de a gyors
terapiamédositds hatdsara mdsfél hénap alatt elfogad-
hat6é tartomanyba keriilt és a beteg dllapota is javult.

A masodik relapsus az els6 utan nyolc hénap mulva
alakult ki, és nem volt olyan agressziv, mint az elsé.
A terdpiamédositis hatdsara a kozel 30-szorosara emel-
kedett CK-érték, valamint a beteg allapota két hénap
alatt normalizdlédott. Ezt kovetSen, 2010-ben és 2011
év elsé tél évében a laboratoriumi értékek normalisak
voltak és a beteg dllapota is kielégits volt.

A beteg allapotat izomerejének alakuldsaval is kovet-
tik. Az izomfajdalom szorosan korreldl az izomerGvel,
ami meghatirozza az onellatds mértékét [39, 40, 41].

2009 2010 2011

A gondozis soran Otfokozatt rangskalan értékeltiik az
izomerd viltozdsait, ahol az 1-es a nagyon rossz, az 5-6s
a legjobb izomerd6t jelenti. Bar kordbbi vizsgilatok azt
igazoltik, hogy a CK-aktivitis nem korreldl az izom-
gyengeség salyossagival [22, 23], esetiinkben mégis
ezt tapasztaltuk. Beteglink izomereje a nagyon rossz,
rossz, elfogadhaté és a jo izomerd kozott valtozott.
A betegség kezdetén minddssze egyes fokozatot ért el,
de a korai adekvat kezelésnek és a folyamatos fiziote-
rapidnak koszonhetSen fokozatosan elérte a negyedik
szintet. A négy és fél éves kovetési id6 alatt mindossze
két relapsus kovetkezett be, amellyel pirhuzamosan
izomgyengeség, CK- és LDH-kiugris volt észlelhetd
(3. dbra).
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Megbeszélés

Az IIM ectiol6gidgja még ma sem pontosan ismert [22,
23], de azt tudjuk, hogy az autoimmun tdmadas kovet-
keztében [étrejott gyulladas destrukciét okoz, amely
sejt-, szovet- és szervelégtelenséghez vezet. Jelenlegi
ismereteink szerint az IIM hét alcsoportot (1. tdblizat)
tartalmaz, amelyek a patomechanizmus, a klinikai tii-
netek és a koérlefolyas tekintetében alapvetSen eltérnek
egymastol, csupan egy kozos jellemzdjiik van, a krénikus
izomgyulladds. A ritka és heterogén kérképek koziil
a leggyakoribb a PM /DM el6fordulasa. Boban és Peter
1975-ben feldllitott klasszikus diagnosztikus krité-
riumrendszere [11] még ma is a diagnézis alappilléréil
szolgal, bar tudjuk, hogy nagy érzékenysége ellenére
specificitasa kicsi az egyéb myopathidktél valo elkiilo-
nitésben [22]. Az etioldgiai, illetve az irodalmi adatok
alapjan tudjuk, hogy a PM/DM gyakran tarsulhat ma-
lignus folyamatokkal [42, 43], ezért az altalinos vizs-
galatokkal parhuzamosan betegiinknél azonnal meg-
kezdtiik a teljes kori tumorkutatist, amely negativ
eredményd volt.

Az IIM-ek kezdetének idSpontjat tekintve szdmos
tanulmdny emliti a szezondlis jelleget, amely szerint a
DM-es betegek tiineteinek reaktivicidja tavaszra és
nyarra tehet§, a PM-es betegeknél viszont nincs szig-
nifikins kiilonbség a szezondlis megjelenés tekinteté-
ben, ami azt jelenti, hogy a két megbetegedés reaktiva-
cidjaban mds és mds faktorok vesznek részt [22, 23, 44,
45]. Esetiinkben a szezonalitds nem volt jellemzd.

A ritka és heterogén kérképek diagnosztikija és a si-
keres kezelés még napjainkban is nehézségekbe titkozik,
a myositises betegek jelentds hanyadandl relapsusok
léphetnek fel az adekvat kezelés ellenére is [22, 27, 36,
37, 38]. Esetiink bemutatisit azért tartottuk fontosnak,
mert a korkép azonositisa pillanatitdl a beteg gyakorla-
tilag folyamatos gondozast igényelt, amely nagy kihivast
jelentett az egyén, a csalad és az egészségligyi team sza-
mara egyarant. A PM /DM nem csupan testi betegséget
jelent, hanem a beteg pszichés és szocialis 1étének meg-
ingasat is. Az alapvetd sziikségletek kielégitésének kor-
latozottsaga, a napi életritmus felboruldsa, a munkabol
val6 hosszabb kieséstsl vald félelem, a csalddtdl vald
elszakadds fokozza a bizonytalansagérzetet, ezért a be-
tegek ellatdsat specidlis képzettséggel rendelkezd, az
immunolégia tudomanyaban jartas, nagy gyakorlati ta-
pasztalattal rendelkezd szakemberek bevonasival kell
végezniink, akik nagyfoka empdtids készséggel rendel-
keznek, és a betegséggel kapcsolatos kutatasokra is nagy
hangsulyt fektetnek.

A beteg gondozisa sorin szoros egyiittmiikodést
alakitottunk ki a haziorvos, a belgy6gyasz és az immu-
nolégus kozott, hiszen a beteg kovetése soran havonta,
kéthavonta el kell végezniink a kontrollvizsgilatokat
(vérkép, CK, LDH, maj- és vesefunkcid). A beteg élet-
mindségének javitisiban, a beteg edukicidjiban, a ko-
zép- és hossza tava apolasi-gondozasi terv elkészité-
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sében kulcsszerepet szintunk az dpoldnak, a diabeteses
étrend kialakitdsiban a dietetikusnak, a mozgdasszervi
funkcid részletes felmérésében, az adekvat gydgytorna
és mozgasteripia kidolgozisiban a gyogytornisznak.
A kezelés sorin torekedtiink az izomkarosodas elkerti-
lésére, a relapsusok megel&zésére, a beteg életminGsé-
gének javitasira.

Osszességében elmondhatjuk, hogy a beteg teljes
kivizsgalasa masfél hénap alatt megtortént, és a korai
agressziv kortikoszteroid-terdpia j6 stratégiinak bi-
zonyult. A beteg allapota gyorsan és latvanyosan javult,
a rendszeres ellendrzéseknek és a gondozisnak koszon-
hetSen az allapotvaltozasokat azonnal észleltiik, és meg-
telel$ terapiamédositassal helyredllitottuk az egyensulyt.
fgy a vizsgalt idészakban a beteg szinte mindig tudott
dolgozni, tippénzes allomanya a 4,5 év alatt nem ha-
ladta meg a hirom hénapot.
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