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Multiplex tidétalyoggal tarsulé sdlyos
polymyositis esete

SzABO KATALIN, VINCZE ANETT, NAGY-VINCZE MELINDA, DANKO KATALIN, GRIGER ZOLTAN

BEVEZETES — Az idiopathias inflammatori-
kus myopathidk a hardntcsikolt izmok
immunmedialt gyulladdsaval jellemezhet6
autoimmun betegségek.

ESETISMERTETES — 62 éves férfi beteg ese-
tét ismertetem, akinél 2017 decemberében
kezddédé alsé végtagi tdlsilyd izomgyenge-
ség, jarasképtelenség, nyelési nehezitettség
hétterében elektromiografian észlelt myo-
gen laesio, emelkedett kreatinkindz alapjan
polymyositis volt valészindsithetd. A radio-
l6giai vizsgdlat kétoldali multiplex tiddel-
véltozdsokat igazolt, aminek hétterében
tumor, tuberculosis, vasculitis és talyog le-
hetGsége is felmertilt. A beteg éllapota prog-
redidlt, nasogastricus szondan keresztili
taplalds, pulzusszteroid-kezelés indult,
melynek hatdsdra a beteg kreatinkinaz-ér-
tékei csokkentek, de izomereje nem javult.
Az elvégzett vizsgalatok alapjan a beteg
dllapotanak hatterében végul a myositis
talajan kialakult nyelészavar, krénikus as-
piracié, kovetkezményes multiplex tiidéta-
lyog-képzédés igazolédott. Folyamatos cél-
zott antibiotikus terdpia mellett szteroid-
kezelést folytattuk, majd egyedi engedély
birtokdban havi 80 g intravénds immunglo-
bulin-kezelést kezdtiink. Ezek hatdsdra a
beteg allapota fokozatosan javult, nyelés-
zavara megszUnt, kontrollvizsgalatokon az
tregdrnyékok szandlédtak. A folyamatos
gybgytorna, rehabiliticiés kezelés hatdsdra
a beteg ismét jaroképessé vilt.
KOVETKEZTETESEK — A myositissel tarsulé
nyelészavar esetén azonnali nasogastricus
tdplalas javasolt az aspirdcié megelézése
céljabol. Infekcioval tarsulé terapiarefrak-
ter esetekben intravénds immunglobulin
addsa hatékony lehet.

polymyaositis, tiid6talyog, dysphagia,
myositis

SEVERE POLYMYOSITIS ASSOCIATED
WITH MULTIPLEX PULMONARY
ABSCESSES

INTRODUCTION - Idiopathic inflamma-
tory myopathies are heterogeneous autoim-
mune diseases characterized by immune
mediated inflammation of the skeletal
muscles.

CASE REPORT — A case of a 62-year-old
male patient with severe proximal muscle
weakness, elevated creatine kinase and
swallowing difficulity is presented.
Electromyography showed myogenic pat-
tern, thus probable polymyositis was diag-
nosed. Radiological examination has con-
firmed bilateral multiplex lung lesions,
which were caused by the possibility of
tumor, tuberculosis, vasculitis and abscess
as well. The condition of the patient deteri-
orated, nasogastric feeding, high dose ste-
roid treatment was initiated, which redu-
ced the patients creatinine kinase values,
but muscle strength was not changed.
Based on the results of various investigati-
ons, the condition of the patient was finally
confirmed by the development of myositis,
resulting dysphagia, chronic aspiration,
and multiplex lung abscess. Antibiotic the-
rapy, steroid treatment was continued and
finally intravenous immunoglobulin treat-
ment was administered. The condition of
the patient gradually improved, the swallo-
wing dysfunction disappeared, and the
lung abscesses were resolved. As a result of
physiotherapy and rehabilitation treatment,
the patient could walk again.
CONCLUSIONS - Nasogastric feeding is
recommended to prevent aspiration in the
case of myositis-associated dysphagia. In
case of steroid refractory therapy, the use of
intravenous immunoglobulin may be effec-
tive.

polymyositis, lung abscess, dysphagia,
myositis
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z idiopathids inflammatorikus myopathi-

ik (IIM) heterogén, autoimmun betegsé-

gek, melyet a hardntcsikolt izmok
immunmedidlt gyulladdsa jellemez és progressziv
izomgyengeséget okoz. Az izomérintettségen
kiviil gyakran extramuscularis szervi tiinetek is
megjelenhetnek [példaul: dysphagia, arthritis, in-
terstitialis tiidSbetegség (ILD), bértinetek,
myocarditis, emészt8rendszeri manifeszticiok],
tehdt szisztémds betegségekrsl beszélhetiink
(1). A felndtt és juvenilis idiopathids inflamma-
torikus myopathidk és azok f& alcsoportjainak
elkiilonitése, illetve a diagnézis felallitdsa az dj,
2017-ben megjelent diagnosztikus kritérium-
rendszer alapjan torténik (2). Az autoimmun
myopathidk 6nall6 klinikai entitdsként is megje-
lenhetnek, azonban gyakran tirsulnak mas auto-
immun kot8szoveti betegségekkel (overlap
szindrémak), valamint daganatokkal egyardnt
(3). Mindezek miatt a diagnézis felallitisakor
mindig nagyon koriltekint@en kell eljarnunk,
hogy kizarhassuk a tarsul6 malignitdsokat, illetve
egyéb autoimmun koérképeket, és a beteg szdma-
raa lehet8 legmegfelelbb terdpiat vilaszthassuk.

Esetismertetés

Egy 62 éves, évtizedek 6ta dohdnyzé férfi beteg
esetét ismertetem, akinek korelzményében
hypertonia, hypercholesterinaemia, illetve bor-
datdrés szerepelnek. Jelen panaszai 2017 decem-
berében kezd&dtek dont8en alsé végtagi talsa-

1. a dbra. Tisztdzatlan eredetii multiplex tiidGelvdltozdsok. (Mellkas-CT:
2018. februdr 23.)

1. b dbra. Talyogok szandléddsa (Mellkas-CT: 2018. dprilis 9.)

Iy, proximilis izmokat érint8, izomlézszer( fj-
dalommal, izomgyengeséggel, nyelési nehezitett-
séggel, mely a késdbbiek sorin folyamatosan
romlott, jirisképtelenséget eredményezett.
Emiatt 2018. janudrban teriileti kérhazban kez-
dadott kivizsgilasa, ahol laborvizsgélat tortént,
melybsl 19 517 E/l-es kreatinkiniz (CK) -szint,
valamint egy enyhén emelkedett C-reaktiv pro-
tein (CRP) -érték (30 mg/l) volt kiemelhetd.
A hasi ultrahang negativ lett. Elektromiogréfia
(EMG) sorén a vizsgélt végtagi izmokban proxi-
milis talsallyal denervacids jelenségekkel kisért
stlyos myogen laesio igazolédott, igy poly-
myositis volt val6szintsithetd. Mellkasrontge-
nen a jobb tiid8cstcst kotegezettség mellett, a
jobb hilusban borsényi meszesedés litszott, igy
mellkas-CT-vizsgilat tortént, mely kétoldali
multiplex tiid&elviltozdsokat igazolt. A beteg
illapota progredidlt, nyelési nehezitettség miatt
nasogastricus szonda keriilt levezetésre, pul-
zusszteroid-kezelés indult, melynek hatdsira a
beteg CK-értékei jelent&sen csokkentek, de izom-
ereje nem javult. Ezt kdvetSen a beteget 4tvettiik
Klinikai Immunolégiai Tanszékiinkre tovibbi
kivizsgals, kezelés céljabol. Erkezésekor iilni
sem tudott, a stlyos izomgyengeség mellett
nehézlégzés tiinetei, profuz légati viladékozas
volt észlelhetd, emiatt ismét siirgds mellkas-CT-
vizsgalat tértént. A tiidSembolia kizarhaté volt,
de a korabban is leirt multiplex kétoldali 3-4 cm-
es iiregarnyékok abrazolédtak (1. a dbra). Ennek
hatterében tumor, tbe, vasculitis, tilyog lehets-
sége egyarant felmerilt, igy a differencidldiag-
nosztikai kérdés eldéntése érdekében tovabbi
vizsgilatokat végeztiink. A feltételezett autoim-
mun eredet miatt antinukledris faktor (ANF-),
myositis specifikus antitestek, myositisasszocidlt
antitestek, illetve ANCA-meghatirozas tortént,
de ezek negativak lettek. Infektiv ok tisztdzdsdra
kopettenyésztés tortént, mely Pseudomonas-
infekciét igazolt. Célzott antibiotikus kezelést
inditottunk, de fulladdsa progredialt, 1éguti vala-
dékait 6nilléan felkohdgni nem tudta. Fenye-
getd légzési elégtelenség miatt dtmenetileg in-
tenziv osztilyos kezelésre is szorult. Nyel&css-
passzdzs-vizsgalat igazolta a sulyos nyelészavart,
ezért stlyos alultdpliltsigit is figyelembe véve
dtmeneti parenteralis tiplilds mellett percutan
endoszképos gastrostomia (PEG) -implantaciét
végeztiink, majd ezen keresztiil tiplaltuk. A ma-
lignitds kizdrdsira elvégzett bronchoszképia
sordn a citoldgial, illetve szdvettani vizsgilat vé-
giil tiidBabscessust igazolt, igy allapota hétteré-
ben a myositis talajin kialakult nyelészavar, kré-
nikus aspiricié, kovetkezményes pulmonalis
talyogképzsdés allhatott. Folyamatos célzott
ciprofloxacin antibiotikus és fluconasol antimi-
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kotikus terapia mellett szteroidkezelését folytat-
tuk, majd siirgss OGYEI- és NEAK-engedély
birtokdban havi 80 g intravénds immunglobulin
(IVIG) -kezelést inditottunk. Az alkalmazott
kezelés mellett dllapota fokozatosan javult, kont-
rollvizsgilatokon az tiregirnyékok szandlédtak
(1. b dbra). A gybgyszeres terdpia, folyamatos
gydgytorna, kdzbeiktatott rehabiliticiés kezelés
hatdsira a beteg ismét jir6képessé vilt, nye-
lészavara megsziint, ezért hirom hénap utdn a
PEG eltdvolithaté volt. A szteroid dézisa foko-
zatosan csokkenthetd volt, az infekcié szanilo-
dasit kdvetSen methotrexat keriilt beépitésre (2.

dbra).

Megbeszélés

Az idiopathids inflammatorikus myopathiik
extramuscularis tiinetei kéziill az interstitialis
tid&betegség, a dysphagia, a dysphonia, az
emésztérendszeri manifeszticiék, az arthritis,
szdmos fotoszenzitiv, vagy nem fotoszenzitiv
bérkiiités és a myocarditis a leggyakoribbak (4,
5). Az IIM-k szdmos egyéb kot8szoveti beteg-
séggel is tirsulhatnak, leggyakrabban scleroder-
méival és szisztémds lupus erythematosussal,
ritkdbban pedig rheumatoid arthritisszel, vasculi-
tisszel (6, 7). Ezen ttlmen&en fontos kiemelni,
hogy a betegség gyakran tumorokkal is tarsul,
kiilondsen a betegség kezdetét kovets elsé két
éven beliili id8szakban. Ebben az esetben, a meg-
jelend tumorok tipusa és gyakorisiga nem
kilonbozik az dtlagpopuldcionil észleltekts]
(4). Betegiinknél a dont8en alsé végtagi talsa-
lyt, proximilis izmokat érint8, izomldzszerd
fajdalom, izomgyengeség, laborokban észlelt
magas CK-szint, valamint az EMG iltal igazolt
myogen laesio hitterében a diagnosztikus krité-
riumok alapjin polymyositis volt val6szindsit-
hets (2, &). Emellett mellkas-CT-n multiplex
kétoldali 3-4 cm-es iiregarnyékok abrazolddtak,
aminek hitterében az elvégzett vizsgalatok alap-
jan tumor, tuberculosis, vasculitis kizdrhaté6 volt,
hatterében végiil a myositis talajan kialakult nye-
lészavar, krénikus aspiricid, kovetkezményes
pulmonalis télyogképzddés allt. Irodalmi adatok
alapjin IIM-ban a dysphagia el6forduldsa
10-73% kozé tehets, és a betegség lefolyasa
sordn birmikor megjelenhet. Ennek hatterében
fsleg a nyel8cs6 myopathia 4ltal érintett harint-
csikolt izombél 4ll6 szakasza allhat, mely a nye-
lés aktiv, oropharingealis fizisiért felelds. A
dysphagia ezéltal alultdpliltsigot, aspiriciés pne-
umoniit, alacsonyabb életmin&séget eredmé-
nyez, és rossz prognézissal jar (9). A dysphagia-
val jaré IIM-k 1 éves mortalitdsi ritdja 21%-ra
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2. dbra. Alkalmazott teripia és az ezt kisérd labor- és funkciondlis teszt-
eredmények az idé fiiggvényében

tehetd (10). Egy 62 beteget bevond amerikai
tanulmédnyban a mortalitds magasabb volt azok-
nil a betegeknél, akiknél PEG-beiiltetésre volt
szitkség, illetve a legnagyobb egyéves mortalitds
a dysphagidval sz6v8d8 dermatomyositises
(DM-) betegek kérében volt észlelhetd (9).
Esetiink kapcsan egy stlyos, szteroidkezelésre
nem reagilé polymyositis terdpids nehézségeibe
titkdztiink. A klinikai képet aspirdciés pneumo-
nia, multiplex tiid8tilyog-képz8dés sulyosbitot-
ta, igy a fennéllé infekcié miatt mds DMARD-
kezelés ellenjavallt volt. Biolégiai kezelés az
infekcié szanaldsdig, illetve a tuberculosis teljes
kizdrdsdig nem jott széba. Az intravénds im-
munglobulin (IVIG) szteroid, illetve konvencio-
nalis DMARD-kezelésekre refrakter IIM-ban jé
terdpids vilasztas lehet. Szamos tanulmany iga-
zolja az IVIG jétékony hatdsit IIM-k oesopha-
gealis érintettsége esetén (11). Bar az IVIG ha-
tdsmechanizmusa IIM-ban nem teljesen tiszta-
zott minden részletében, de a kutatdsok szerint a
komplementaktivici6 félbeszakitisival kedvezs
hatdsa lehet az izomgyulladds és -destrukcié
megakadalyozdsiban. Egy 15 beteget bevoné
tanulmdnyban (712), szteroid és konvencionilis
DMARD-refrakter DM-ben IVIG-kezelés hata-
sara az MMT és funkcionalis tesztek, valamint a
bé&rtiinetek szignifikdns javuldsa, 6t esetben a
megismételt izombiopszidban is jelentds javulds
volt elérhetd. Mis randomizalt vizsgilatokban
(13-15) az IVIG IIM-ban dysphagiira, ILD-re
(16) kifejtett kedvez8 hatdsarél szimolnak be.
Bér a biolégiai terdpidk is egyre inkdbb elérhetd-
vé valnak, bizonyos esetekben ezek kontraindi-
kéltak, igy az IVIG adésa kdltséges volta ellenére
is mindenképpen megfontolandé terdpids vélasz-
tas lehet [IM-ban (11, 17, 18). Mivel ez hazink-
ban az adott betegségben nem tdrzskényvezett
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készitmény, igy egyedi méltdnyossigi kérelmet
nytjtottunk be, és ezt kovetden tudtuk csak
elkezdeni a kezelést. Esetiinkben a gydgyszeres
terdpia, folyamatos gydgytorna, kozbeiktatott
rehabiliticiés kezelés hatdsira a beteg ismét jar6-
képessé vilt, nyelészavara megsziint, ezért ha-
rom hénap utdn a PEG is eltdvolithat6 volt. A
szteroid doézisa fokozatosan csokkenthets volt,
az infekcié szandloddsit kovetSen methotrexat
keriilt beépitésre.

Osszefoglalisként elmondhaté, hogy a myosi-
tisek silyos, életet veszélyeztetd kovetkezmé-

nyekkel jirhatnak. Aspiriciés pneumonia, tiids-
talyog-képz8dés megelézése céljabol myositises
betegeknél dysphagia esetén fontos a per os tip-
lalas azonnali felfiiggesztése, dtmenetileg egy
alternativ enteralis és/vagy parenteralis taplalas
biztositasa. Terdpiarefrakter, infekciokkal sz6vé-
dott esetekben IVIG alkalmazasa javasolhaté. Az
ilyen betegek kezelése sokszor tébb hénapos
hospitaliziciér és multidiszciplindris egytitt-
miikodést igényel. Betegiink dsszesen négy ho-
napon 4t volt hospitalizdlva, hazabocsitisakor
azonban segédeszkoz nélkiil jaréképessé vilt.
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