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Dermatomyositis tildoszovodményének kimutatasa dinamikus
inhalacios tiidoszcintigrafiaval egy eset kapcsan

Use of dynamic inhalative scintigraphy in staging and monitoring
alveolocapillary laesion of lungs of childhood dermatomyositis.
A case study
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OSSZEFOGLALAS

A szerzdk esetbemutatds keretében elsdként ismertetik a
99-meta-technetivmmal jelzetr diethylen-triamin-pentae-
cetsav aerosollal végzett dinamikus inhaldcios tiiddszcin-
tigrdfia alkalmazdsat bor- és izombiopszidval igazolt
gvermekkori dermatomyositis tiidémanifesztdciojanak ko-
rai kimutatasaban. Az alkalmazott klinikai, immundia-
gnosztikal és pulmonoldgiai médszerek mellett ismertetik
az izotépdiagnosztikai eljdards eldnyeit a dermatomyositis
siilyos szévédményeként jelentkezd alveolocapilldris lae-
$I6 kimutatdsdban, és a terdpia kévetésében. Ismertetik a
betegség klinikai lefolyasdt, ill. a sikeresen alkalmazott
immunoszupressziv terdpia monitorozdsdanak modjdat és
eredményét.

Kulcsszavak:
dermatomyositis - dinamikus inhalacios
tildoszcintigrafia

SUMMARY

Through the case history of a child, suffering from
histologically proven dermatomyositis the authors report
on the first diagnostic use of dynamic ventillation
scintigraphy in the early detection of alveolocapillary
lesion of the lungs associated with the disease. Described,
in addition to the immunological, and pulmonological
methods applied, are the benefits of this nuclear medical
method not only in-the diagnosis but also in the treatment
and follow up of the alveolocapillary damage of the lungs,
which in a serious complication of this disease. An
account is also given of the clinical course of the illness
and  the monitoring process of the succesfull
immunosupressive treatment.
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A dermatomyositis stilyos klinikai dllapottal jiré, sziszté-
mds autoimmun megbetegedés. Gyermekkori formadja
jobb progndzisi (10). A bortiinetek és a kdérfolyamat viz-
izomzatra gyakorolt hatdsa alapjan a klinikai diagnézis
tipusos esetben nem nehéz. A koérfolyamat bér- és izom-
biopszidval igazolhaté, és a kezelési menetrend is kiala-
kultnak tekinthet6. A betegség belszervi manifesztacioi
koziil a tiidéérintettség korai felismerése fontos, mert si-
keres kezelése esetén a kovetkezményes tiid6fibrozis ki-
védhet6. Patolégiai szempontbdl ismert, hogy dermato-
myositisben a tid6 bazalmembrin rendszerében is
ugyanolyan, féleg lymphogén sejtekbdl dallé infiltracio
mutathaté ki, mint amilyen a bor- és izombiopszids min-
tdkban taldlhato. Ez az infiltracié a bazdlmembran kérosi-

tdsa utdn rugalmatlan kotdszovet felszaporoddsival ve-
zethet stlyos tiidéfibrézishoz. Amennyiben a tiidé bazal-
membrin érintettségét még a sejtes beszurddés dllapota-
ban, a fibrozis radioldgiai jeleinek kialakuldsa eldtt felis-
merjiik, a folyamatot elégséges immunoszupressziv terd-
pidval megdllithatjuk. A dermatomyositis tidémanifesz-
tacidjdnak korai felismerésére vonatkozo irodalmi kozlés
kevés. A spirdl CT-vel kimutathaté eltérések mdr a defini-
tivnek tekinthetd tiidéfibrozisra vonatkoznak (10).
Ugyanakkor az alveolocapilldris laesiok kimutatdsdra a
nukledris medicindban a 99mTc-mal jelzett diethylen-tria-
min-pentaecetsav (DTPA) dinamikus inhalacios tiidosz-
cintigrdfia (DIT) jol ismert modszer (2, 3, 7), amellyel a
tidé alveolocapillaris rendszerét kiilonbozd szinteken
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destrudlé folyamat érzékenyen kimutathatd, és a gyégyu- A DIT végzésekor iil6 helyzetben 2 percig 99MTc-mal
lis folyamata is kivethetd (1, 4, 5, 6). Az eljdrds segitsé-  jelzett DTPA aerosolt Iélegez be a beteg, majd ugyancsak
gével a dohdnyzdstdl a langbelégzés okozta tiidSkdroso-  iil§ helyzetben 16 percig kovetjiik az izotoppal jelslt
ddson it az AIDS-hez tarsuldé pneumocystis carinii okoz- complex tiidébdl torténd tisztuldsat, ,.clearance”-ét (2.
ta intersticidlis pneumoénidig szdmos folyamat alveoloca-  dbra). Ennek a felszivodasi gorbének az 50%-ra torténd
pilldris rendszerre gyakorolt hatdsa kimutathatd. csokkenéséig eltelt id6 a clearance félidé (CT1/2 érték),

. dbra
A P9mTe-vel jeldlt humdn serum albumin
macroaggregittal végzett perfizios tiidészcintigrafia egyenletes aktivitas-
eloszldsud, normalis tiidévetiileteket mutatott. Tiidéfibrézisra utald eltérések
nem lathatok.

Inhalarcid paraméterei
HAXENUNMEDG:
Jobb tidd : ©8.568 min
bal tiido
FELEZESY ihi:
Jobb tddcd : » 36.968 T 1.678 min
bal tido : , 45.648 7 1.718 min
Penetr. index:

Jobb tidé  : 30.1 %
bal tide : 41.0 2
NOBMCL ERTEKEK - B —

Eletkor (&v) CT 1L/2 atlag (min)
Bal Jobb

6 - 10 48 +- 12 45 +- 11

10 - 12 49 v+~ 3 58 +- 7

1z - 14 T8 - 8 T er- 7

28 -23 187 +- 31 99 +- 14

46 - 68 65 =~ 25 66 «/- 28

DOTE NukTeéris Medicina Kdzpont

DINAMIKUS INHALACIOS TUDOSZCINTIGRAFIA
(Medi 61 porlasztd,9SmTcDTPA val.)

2. dbra
A 99mTe-Te-DTPA aerosollal végzett dinamikus inhaldcids
tiidészcintigratia dsszefoglalé vizsgdlati eredményének képe. A lelet jobb fel-
s6 sarkdban az il helyzetben gammakamerdval és szimitogéppel
posterior irdnybdl begyijtott 32 képbdl szerkesztett dsszegkép lathato. Alatta
a tiidovetiiletekre helyezett ROI-mez8k képe. A bal felsé adatsorban a felezé-
si 1d§ rovatban (*-gal jellve) a CT1/2 értékek a jobb és bal tiidére vonatkoz-
nak. A bekeretezett tdblazat a normadl életkori CT1/2 értékeket tiinteti fel a
kozvetlen dsszehasonlithatdsdg céljabol.
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amit a vizsgdlat leletén feltiintettiink
(4. dbra). Az életkori normdl CT1/2 ér-
tékek ismeretében a kiillonbozd eredeti
rejtett alveolokapilldris basalmembran
laesiok, ill. intersticidlis tiid6folyama-
tok a médszerrel kordn és érzékenyen
kimutathaték (6, 8, 9).

Az utébbi években a dermatomyosi-
tis sulyos, tobbnyire letdlis kimenetele
eredményesen befolydsolhaté immuno-
szupressziv kezeléssel. Bar a korképpel
els6sorban a dermatolégusok taldlkoz-
nak, az immunolégiai eredet miatt a
diagnosztikai és terdpids munkdaban és
az eredményes kezelésben tobb tdrs-
szakma részvétele is sziikséges. A szer-
z6k ezért gondoljak hasznosnak, ha
esetiik bemutatdsdval a diagnosztikai
tevékenységet, és ezen beliil a tiidéma-
nifeszticié kimutatdsara és kovetésére
alkalmas non-invaziv izotépdiagnoszti-
kai modszert, valamint a terdpia ered-
ményét is kozzé teszik.

Esetleiras

1991. 11. 11-én sziiletett 9 éves lednygyermek
dermatomyositise 6 éves koriban virusinfek-
cio tiineteivel kezdddott, majd az izom- és izii-
leti fijdalmak lassi progresszidja, izomsorva-
dds, végtaggyengeség volt észlelhetd. A bortii-
neteket az arcra, a felsd végtagokra és a kézfej
feszitd felszinére lokalizdlodé hyperaemia, hy-
per és hypopigmentacio, késdbb atrofia, tele-
angiectasia és Gottron papuldk megjelenése
jellemezte, A bér- és izomérintettség mellett
radiologiailag is igazolt gonitise, parotis duz-
zanata, mij és lépnagyobboddsa volt. A bér- és
izombiopszia szdvettani eredménye (1997. 05.
31.): dermatomyositisnck megfeleld tipusos
kép, igen kifejezett myogén laesid jeleivel. Az
ugyanekkor elvégzett EMG is myositisnek fe-
lelt meg. Laboratoriumi eredményeibél: CK-
értékei ismételten normdl tartomdnyba estek,
LDH izomra specifikus izoenzimjei szintén
normélisak voltak. Indulé vérképe: Hte: 0,34,
Hb: 110 g/, Fvs: 5,7 G/l, THR: 221 U/, Se:
40%, Ly: 58%, Eo: 2%. Kezdeti We: 31 mm/h,
ami 51 mm/h értékre emelkedett, majd a keze-
lés utdn normalizalédott. A fehérvérsejtszam
az ellendrzések sordn idénként magasabb volt.
A serum elektrolitok, gliikéz, urea, kreatinin,
foszfat, higysav, kalcium koleszterin és trigli-
cerid — normadlisak voltak.

Immunolégiai kivizsgdldsa sordn immun-
globulinjai (IgG, IgA, IgM és Komplement 3.
faktor) normilisnak adddtak. ANF negativ
(HEp-2). DNS, ENA, Sm, Sm/RNP, Scl-70,
Jo-1 elleni antitestek nem voltak kimutathatok.




VC%
90,0

80,0
70,0
60,0
50,0
40,0
30,0
20,0
10,0

Megbeszélés

A dermatolégiaban tobb olyan klinikai al-
lapot lehetséges, amikor a tiidé alveoloca-
pillaris rendszerének acut sériilése (pl.
égettek langbelégzése), vagy bazdlmem-
branjdnak kiszélesedése, ill. kiilonbozé
sejtek vagy baktériumok okozta infiltrd-
cidja valdszindsithetd. Ilyen pl. az intersti-
cidlis pneumdnidk koéziil az AIDS-ben els-
forduldé pneumocystis carinii okozta bazil-
membran-karosodds, de ide tartoznak az

0.0 -
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; immunolégiai eredetl kérformdk koziil az
12,0 inhalativ exogén alveolitisek, és a derma-
tomyositis okozta bazdlmembran-kiroso-

3. dbra

A légzésfunkcids eredmények koziil a vitdlkapacitds elvdrt értékéhez
viszonyitott szazalékos teljesités értékének viltozdsa a tobbéves
terdpiakdvetés sordn. A krtikusan alacsony értékek fokozatos javuldsa
észlelhetd az immunszupressziv kezelés bevezetése utdn.

dés is. Esetiinkben a dermatomyositis 6t
diagnosztikai kritériumdbdl az izom en-
zimemelkedések kivételével valamennyi
megvolt. Ez a dermatomyositises esetek
kb. 10%-dban fordul eld, és ezen esetek
prognozisa kedvezdtlenebb. Ezt a kedve-
zOtlenebb progndzist a gonitis, parotitis,

0 hepatosplenomegélia és a DIT-tel kimuta-
45+ tott tiid6érintettség is jelezte. Betegiinknél
40 L a betegség aktiv stddiumdban fenndllod,
35 egyébként csak tiidébiopszidval vagy al-
101 veoldris mosdssal kimutathaté alveolaka-
) pillaris membranlaesio volt igazolhatd
251 DIT-tel. Az eredményes immunszup-
204+ ressziv terdpia hatdsira a kezdetben koro-
151 san rovid CT1/2 értékek jelentdsen javul-
tak (4. dbra). A légzésfunkcids eredmé-

10 4 —@- jobb . 5
nyekkel egyiitt a DIT a silyos éllapot ja-
Fr =l vuldsat kordn jelezte. Ismert, hogy az
0 ; ; egyébként igen szenzitiv, de kevésbé spe-
1997 1998 1999 2000 cifikus légzéstunkcids vizsgalatok ered-
ev ményei tobb 1égzési paraméter ereddje-
4. dbra ként alakulnak ki. A tiid6parenchyma dlla-

A DIT CT1/2 értékek valtozasa a kritikus allapottdl a jelentds
klinikai remisszioig. Az elsé értékek az alveolocapilldris laesiot

o

(a tiid6 bazdlis membranjanak diffliz, sejtes beszilirddését) jelzik.
A CT1/2 értékek életkori dtlaghoz torténd kozeledése az immunfolyamat
aktivitdsdnak csokkenését, a terapia hatdsossagat jelzi.

A gyermek kordra vald tekintettel az immunoszupressziét nagy do-
zisti immunglobulinnal (400 mg/kg Sandoglobulin) kezdtiik, de kli-
nikai tiinetei progredidltak. Emellett 1€gzési nehézség, a légzésfunk-
cids paraméterck nagyfoku beszikiilése volt észlelhetd. Az ekkor el-
végzett DIT kifejezett alveolokapilliris membrdnlaesiora utalt. A
perfuzios tiidGszcintigrifia ugyanakkor egyenletes aktivitdseloszlast
mutatott, a tiidé kapilldris rendszerét normdlisan dbrizolta (1. dbra).
Az elkezdett steroid, majd kés6bb ciklosporinnal folytatott immuno-
szupressziv terdpia hatdsara bértiinetei mellett [égzésfunkcios para-
méterei is jelentdsen javultak (3. dbra), illetve a DIT eredményei
alapjén (4. dbra) az alveolokapillaris membrinlaesio jelentds javuld-
sa volt véleményezhet6. A két éven keresztiil folytatott immuno-
szupressziv kezelés hatdsdra dllapota stabilizdlédott, bar a legutdbbi
DIT eredménye alapjan a betegség aktivitdsa még kimutathato,
(DTPA CT1/2 értékei a normdlis életkori dtlag als6 tartoményédban
taldlhatdk).
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potdn kiviil a mellkas deformitdsa, tagulé-
konysdga, a légzdizmok miikddoképessé-
ge is befolydsolja a paramétereket. Ese-
tiinknél a mellkas bérének merevsége, a
sorvadt mellkasi izomzat is feleldssé tehe-
t6 a restrictiv Iégzészavarért. Onmagdban
a légzésfunkcids vizsgdlat eredménye nem
igazolja a tiidéparenchyma laesidt, de a restrictiv 1égzés-
zavar stlyossdga jelzi azt, hogy a szisztémds autoimmun
folyamat a tiidében is zajlik, és tovdbbi specifikusabb
vizsgdlatok végzését indikdlhatja.

Esetiink bemutatdsdval szerettiik volna felhivni a figyel-
met egy kevéssé ismert non-invaziv izotdpdiagnosztikai
mddszerre, amellyel a bérmanifeszticiéval is jaré immu-
nolégiai korképek alveolokapillaris szovédményei jol ki-
mutathatdk, és a terdpia monitorozasaban is sikerrel alkal-
mazhat6. A modszer jelentdségét abban latjuk, hogy a tar-
sult tiid6folyamatot id6ben, még az irreverzibilis tiid6fib-
rozis kialakuldsa eldtt jelzi, és az alkalmazott terdpia haté-
konysdgdt non-invaziv mddon teszi kdvethetvé.
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zum Patient... und dann zuriick?” cimmel.
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