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Rituximabkezelés idiopathias inflammatorikus

myopathidkban
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HorTOBAGYI Tibor, DANKO Katalin

Az idiopathids gyulladdsos myopathidk
szisztémds, a proximadlis végtagizmok
szimmetrikus gyengeségével jellemezhetd
autoimmun betegségek. A mindennapi
gyakorlatban az idiopathids inflamma-
torikus myopathidk kezelése nem egyszerd
feladat. Az elsé vonalbeli terdpia a kor-
tikoszteroidokon alapszik. Ha két hénap
elteltével a tinetek nem javulnak, mas
immunszuppressziv kezelést kell beindita-
ni. Jelen osszefoglalds célja a rituximab
mint biolégiai terdpids szer bemutatdsa a
kezelésben.

idiopathias inflammatorikus myopathidk,
szteroidok, immunszuppressziv kezelés,
rituximab

RITUXIMAB THERAPY IN IDIOPATHIC
INFLAMMATORY MYOPATHIES

Idiopathic inflammatory myopathies are
systemic autoimmune diseases character-
ized by symmetrical weakness of proximal
limb muscles. In the everyday practice it is
not easy to treat idiopathic inflammatory
myopathies. First-line therapy is based on
corticosteroids. If there is no improvement
in the symptoms and complaints in two
months, a new immunosuppressant thera-
py has to be initiated. The aim of this sum-
mary is to present the biological agent rit-
uximab in the therapy of this condition.

idiopathic inflammatory myopathies,
steroids, immunosuppressant therapy,
rituximab
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z idiopathids inflammatorikus myopa-
thidk szisztémds, krénikus, immun-
medidlt betegségek, melyeket progresz-

sziv proximilis izomgyengeség jellemez. Kozé-
jik tartozik a primer, feln&ttkori polymyositis
(PM), a primer, feln&ttkori dermatomyositis
(DM), a gyermekkori (juvenilis) myositis (JPM,
JDM), az overlap myositis (OM), a tumor-
asszocidlt myositis (CAM), a zdrvinytestes
myositis (IBM) és az egyéb tipust myositisek
(amyopathids dermatomyositis, eosinophil myo-
sitis, giant cell myositis stb.). Ezek multifakto-
ridlis betegségek, etiolégidjuk és pontos pato-
genezisiik még nem tisztazott. Ritka betegségek,
incidencidjuk 0,1-1/100 000 lakos/év. A férfi-ng
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ardny 1:2. A diagnézis felillitisa mindmdig a
Bohan és Peter dltal 1975-ben felllitott kritéri-
umrendszer alapjin torténik (7). Ide tartozik 1.
az izomgyengeség, 2. a pozitiv izombiopszia, 3.
az izomenzimek szérumszintjének emelkedése,
4. az elektromiografiin a myopathiis tridsz meg-
léte és 5. a jellegzetes bdrtiinetek dermato-
myositisben. A kéreredetben mindenképpen fel-
meriil a genetikai tényez8k szerepe. Erre utalnak
az etnikai kiilonbségek és a HLA-asszociici6 is.
Az autoimmun eredetet tdmasztjdk ald a
celluldris és humoralis immunitas kéros eltérései.
Polymyositis esetén az izomrost-kirosodast
CD8+ citotoxikus T-sejtek okozzik, tovibbi a
gyulladds {8 sejtjet még a macrophagok is.

Az aldbbi dokumentumot magancélra toltotték le az eLitMed.hu webportalrél. A dokumentum felhaszndldsa a szerzéi jog szabalyozasa ala esik.



BODOKI: RITUXIMABKEZELES IDIOPATHIAS INFLAMMATORIKUS MYOPATHIAKBAN

17

Dermatomyositisben a T-helper mediilta cito-
kin- és a B-sejtek altal kiviltott humorilis me-
chanizmusok szerepe a dont8. Mindezek kovet-
keztében mindkét korképben krénikus gyulla-
dis, az izomrostok kirosoddsa és pusztuldsa,
fibrosis jon létre.

Terdpias lehet8ségek idioEathiés
inflammatorikus myopathidkban

Bér vannak adatok arrél, hogy egyes esetekben a
betegség magitdl eltiinik, mintegy visszafejlédik
(2, 3), a mindennapi gyakorlatban az idiopathias
inflammatorikus myopathidk kezelése nem egy-
szer(i feladat. A terdpia elsédleges célja novelni
az izomerGt, el@segiteni a mindennapi mozgést,
kezelni a szisztémds tiineteket, megel8zni az izii-
leti kontraktdrakat és meg8rizni az életminé-
séget (4). Komoly problémait jelent, hogy a be-
tegség ritka, ezért a kezelSorvos kevés tanul-
ményt ismerhet a valéban értékes és hatdsos tera-
pidrdl (5). Az akutan induld, stlyos panaszokkal
jelentkez8 esetekben korai agressziv terdpia
sziikséges. A szteroid/immunszuppressziv keze-
1és késdi inditdsa szinte mindig rossz eredmény-
nyel jar. A gybgyszeres terdpia mellett a korai
fizioterdpia is alapvet fontossigi, a betegek
hosszi tavi kovetése mindenképpen a fizio-
terdpia elényét mutatja. A szisztémds komplika-
ciék felismerése és kezelése is fontos, mert ezek
a talélést meghatdrozé legfontosabb faktorok.
Legfontosabb, hogy a tiinetek jelentkezése utini
harom hénapon beliill megkezdjiik a hatékony te-
rapiat. Erdekesség, hogy nem, vagy nem ponto-
san ismerjiik a legtobb, a myositisek kezelésében
alkalmazott gy6gyszer molekuldris hatdsit az
érintett izmok gyulladdsos folyamataira (5).

A szteroidok és egyéb

immunszuppressziv szerek

Az els8 vonalbeli terdpia a kortikoszteroidokon
(prednison vagy methylprednisolon) alapszik,
bar a hatdsossigit kontrollcsoportos vizsgila-
tokban nem igazoltdk (6). A kezelést nagy do-
zissal kell kezdeni (0,5-1-2-3 mg/kg/nap), ezt
3—4 hétig fenntartani, majd csékkenteni médsna-
ponta 5 mg-mal. Salyos esetekben a klasszikus
szteroid-lokésterdpia alkalmazandé, ilyenkor a
doézis 1 g/nap hirom napig. Ha a beteg reagil a
szteroidkezelésre, meg kell taldlnunk a legkisebb,
még hatdsos dozist.

Ha két hénap elteltével a tiinetek nem javul-
nak, mas immunszuppressziv kezelést kell bein-
ditani. Az 4ltaldnos allapot gyors romldsa esetén,

ROVIDITESEK

AZT: azathioprin,

CAM: cancer associated myositis, tumorral
tarsult myositis,

CK: kreatinkinaz,

CSA: cyclosporin A,

DM: dermatomyositis,

EMG: elektromiografia,

GOT: glutamit-oxélacetdt-transzaminiz,

GPT: glutamét-piruvat-transzaminiz,

HLA: humén leukocytaantigén,

IBM: inclusion body myositis, zdrvinytestes
myositis,

IIM: idiopathias inflammatorikus myopathia,

ILD: interstitialis tiidd8betegség,

JDM: juvenilis dermatomyositis,

JPM: juvenilis polymyositis,

LDH: laktat-dehidrogendz,

MAA: myositisasszocidlt autoantitestek,

MHC: major histocompatibility komplex,
{6 hisztokompatibilitasi komplex,

MMF: mycophenolat mophetil,

MSA: myositisspecifikus autoantitestek,

MTX: methotrexat,

NAM: nekrotizalé autoimmun myopathia,

OM: overlap myositis,

PM: polymyositis,

RTX: rituximab

stlyos dysphagia vagy légzési izomgyengeség
fennélldsakor méasodik vonalbeli szereket kell al-
kalmazni. Akkor is ezt kell hasznalni, ha a szte-
roid nem hatott, vagy interstitialis tiid6betegség
all fenn. Az azathioprin (dézisa: 2-3 mg/kg/nap)
akkor hasznailatos, ha a szteroid nem volt hata-
sos, vagy speciélis mellékhatdsai lépnek fel. Hata-
sa hat hénapos kezelés utin mutatkozik meg.
Leggyakoribb mellékhatdsai az anaemia, throm-
bocytopenia, leukopenia, liz és madjtoxicitas.
Allopurinollal nem kombinilhat6, mert azt is a
xantin-oxiddz enzim bontja le. A cyclophos-
phamid (dézisa: 1,5-2 mg/kg/nap) igen haté-
kony ILD-vel sz6v6d8 myositisben. Igen silyos
esetekben havonta egyszer infazi6 formédjéban is
alkalmazhat6, 5-6 hénapos id&tartamban. Mel-
lékhatdsai hinyinger, hinyas, kopaszsig, hae-
morrhagids cystitis, csontvel8-depresszié. A
folinsav-antagonista methotrexat (MTX), amit
ordlisan vagy subcutan is lehet alkalmazni, dézi-
sa az els§ hirom hétben 7,5 mg/hét, ezutin fo-
kozatosan novelhetd 2,5 mg-os 1épésekben, ma-
ximalis dézisa: 25 mg/hét. A terdpids hatds 15
mg/hétnél mutatkozik. Stomatitis, egyéb gastro-
intestinalis mellékhatdsok, leukopenia, igen rit-
kin pneumonitis lehetnek a mellékhatdsai. Az
utébbit sokszor nehéz elkiiloniteni az alapbeteg-
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A rituximab-
bal teljes
B-sejt-deplé-
ci6 érbeté el,
vagyis
aCDI19+
sejtek eltiin-
nek a kerin-
gésbol.

ség miatti tid&érintettségtdl. A cyclosporin A
gitolja a T-sejt-medidlt immunitdst, killéndsen
az IL-2 gén transzkripciéjit. Salyos, mdsra nem
reagild, extramuscularis tiinetekkel jiré esetek-
ben lehet alkalmazni. Kezdeti dézisa 5 mg/kg/
nap, ezutdn kell csékkenteni a dézist 2,5-3,5
mg/kg/napra. Hat hénap-két év id8tartamban
haszniljuk a szert. J6l tolerdlhat6, de a maj- és
vesefunkciét ellendrizni kell. A mycophenolat
mophetil (Cellcept) de novo a purinszintézist
blokkolja, stilyos méj- és csontvel§-depresszids
mellékhatdsai vannak. 3 g/nap adagban j6l tole-
ralhat6. A tacrolimus specidlisan az IL-2-gén-
transzkripciét gitolja. ILD-ben lehet alkalmazni
(7-9). Szteroidrezisztens esetekben adhaté még
intravénds immunglobulin (IVIG) is (10).
Kett8s vak vizsgilatban kimutattik, hogy az
IVIG-kezelés szignifikinsan csokkentette a tii-
neteket, a rash-t, szemben a placebéval. Az intra-
vénds immunglobulin a legtébbszor a sziikséges
szteroid mennyiségét is képes csokkenteni. Az
ajanlott d6zis havonta két napig 1 g/kg/nap, vagy
6t napig 0,5 g/kg/nap havonta. Mar a subcutan
immunglobulin is eredményes lehet egyes vizs-
gilatok szerint dermatomyositises esetekben
(11). Az IVIG hatismechanizmusa dsszetett: a
komplementaktivicié gitldsa, kompeticié az
autoantitestekkel, macrophagokon kot6dés az
Fc-receptorokhoz, citokinek gitldsa, a célanti-
géneken az Fc-receptorok gitldsa. Ezeknek a ha-
tasoknak a tébbsége felelds az intravénds im-
munglobulinkezelés DM-ben és PM-ben megfi-
gyelhetd j6 hatdsaiére (12).

A biolégiai terdpia lehetdségei

Sajnos az eddig felsorolt szerekkel sem érhetd el
100%-os siker. Ezért volt sziikség az autoimmun
betegségekben 4j hatdsmechanizmust gyégysze-
rek kidolgozdsira. A biolégiai terdpia tudatosan
fejlesztett molekuldk alkalmazasival egy-egy
patogenetikai tdimaddsponton haté, elére terve-
zett kezelési eljarast jelent. Uj biolégiai szerek-
nek, monoklonilis antitestek vagy fuziés protei-
nek forméjiban a kovetkezd célpontjai lehetnek
(6):

1. B-sejtek: rituximab, occrelizumab, illetve a
B-sejt-novekedési faktorok ellen haté dgensek
(13). Ezek koziil ma csak a rituximab van forga-
lomban, mely anti-CD20 antitest.

2. T-sejtek: ebben a kategéridban foglal helyet
az alemtuzumab monoklonilis antitest, ami a
CD52 molekula ellen hatva hosszan tarté lym-
phocytadepléciét okoz. Egy polymyositises és
tobb IBM-es beteg esetében is kiprobéltdk, de
tovabbi vizsgilatokra lenne sziikség (14, 15).
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3. T-sejt-migracié: ide tartozik a fingolimod,
melyet sclerosis multiplexben hasznédlnak, de ki-
probalasa folyamatban van myositisekben is.

4. Komplement: a C5-komplement ellen haté
ecalizumab idedlis szer lenne komplementme-
didlt dermatomyositisben.

5. TNF-a ,stratégidk”: etanercept, infliximab,
atalimumab. Ezeket a szereket néhiny vizsgilat-
ban mar kiprébaltak myositisben, de nem valtot-
tak be a hozz4juk flizott reményeket (16, 17).

6. IL-1-receptor-antagonista: anakinra. Jelen-
leg nem alkalmazhaté myositisben.

7. Sejtadhézié: natalizumab, mely az alP4
integrin ellen haté molekula. Szintén sclerosis
multiplexre van engedélyezve.

A rituximab jellemz8i és
klinikai alkalmazasa

A rituximab (RTX) egér-humén kiméra CD20-
ellenes monoklonilis antitest, mely a B-lym-
phocytik felszinén talilhaté CD20-hoz kétSdve
e sejtek pusztuldsit idézi els (18). A CD20 a B-
sejtek felszinén talilhaté, nem glikozilalt, 33-35
kDa-os fehérje. A rituximabot eredetileg non-
Hodgkin lymphomis betegek kezelésére fejlesz-
tették ki, itt mar j6 ideje sikerrel alkalmazzak. A
rituximab els&, reményt kelt§ eredményeit ter-
mészetesen a rheumatoid arthritisben mutatta.
Magyarorszdgon 2006-ban térzskdnyvezték
TNF-o-gitlokra nem reagilé rheumatoid arth-
ritis misodik vonalbeli kezelésére (19). 2007-t8l
kezdve szdmos kdzponti idegrendszeri és perifé-
rids idegrendszeri, valamint autoimmun pato-
mechanizmusi betegségben vizsgiltik a gyogy-
szer hatékonysigit. A rituximab (MabThera,
Roche) 500 mg-os ampullds kiszerelésben érhetd
el. A szert két 1000 mg-os (két ampulla) infazis-
ban alkalmazzuk az 1. és 15. napon. Ezzel teljes
B-sejt-deplécié érhetd el, vagyis a CD19+ sejtek
elttinnek a keringésbsl. Ujabb kezelésre legalabb
hat hénap utdn nyilik lehetdség. Az RTX
mellékhatdsprofilja tobb tekintetben eltér a
klasszikus biolégiai terdpia mellékhatdspro-
filjacol. B-sejt-gitlas mellett a tbe-kockdzat nem
fokozédik, igy RTX-kezelés el§tt nem sziikséges
tbc-sz{irés. Ezzel szemben, miutin bizonyos
virusfert6zések gyakoribbak lehetnek, a hepatitis
B- és C-szlirés kotelezd. RTX esetében a sze-
kunder autoimmun jelenségek és a demielini-
zaci6 nem jelentenek problémdt, s8t B-sejtes
autoimmun koérképekben, igy SLE-ben, Sjogren-
szindréméban a B-sejt-gitlds igen hatékony.
Sclerosis multiplexben is vannak tapasztalatok B-
sejt-gitloval. A lymphomagyakorisig nemhogy
novekedne RTX mellett, hanem, mint lictuk, épp

Az aldbbi dokumentumot magancélra toltotték le az eLitMed.hu webportalrél. A dokumentum felhaszndldsa a szerzéi jog szabalyozasa ala esik.
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ezek kezelésére fejlesztették ki. Ugyancsak meg-
figyelték, hogy az RTX autoimmun kérképek-
ben 1s csokkentheti a szekunder lymphoma ki-
alakuldsat (20, 21). Az RTX-kezelés osszességé-
ben tehit viszonylag kevés mellékhatdssal jar. Az
elsd infazié utdn jelentkezhet ldz, tachycardia,
szédiilés, mely a nagyfokd citokinkidramldsnak
koszonhets. Késsbb ez mir nem ismétlgdik.
Emiatt premedikalni kell a beteget RTX-kezelés
elstt, 100 mg kortikoszteroidot, antihisztamint
és paracetamolt kell adni. Az infekcié nem gya-
koribb a B-sejtszaim-csékkenés ellenére. Ritka
mellékhatdsai tovdbbi a thrombocytopenia,
mellkasi fijdalom, liz, 1égati infekcid, cystitis,
erythema.

A rituximab hatismechanizmusa

Hogyan hat a rituximab mint biolégiai terdpids
szer? A rituximab a B-sejtek lysisét okozza ha-
rom {8 mechanizmuson keresztiil. Ezek 1.
komplementaktivacid, 2. antitestfiiggd celluldris
citotoxicitdis a CD20-pozitiv B-sejteken és 3.
apoptézis. A komplementaktivicié atjdn beko-
vetkezd lysis tlinik a harom koéziil a leggyorsabb
mechanizmusnak, amit a ,citokinfelszabadulasi
szindréma” tiineteinek megjelenése mutat né-
hany esetben rogton az elsd rituximabinfizié be-
ad4sa utan (22). Bir kevésbé hatdsos, de meg kell
emliteni az antitestdependens cellularis citotoxi-
citdist (ADCC) természetes 618 sejtek (natural
killer cells, NK) és Fc-y-receptorokat expresz-
szal6 macrophagok ,toborzdsa” révén (23). Vé-
giil, a rituximab arra is képes, hogy apoptézist
idézzen el6 a B-sejtekbe t6rténd kalciumion-be-
dramlds fokozdsa révén (24).

A rituximab eredményessége
irodalmi adatok alapjan

Kosmidis és Dalakas 2010-es tanulmanyukban
(18) &sszefoglaltak a rituximab alkalmazhatésa-
gat neurolégiai betegségekben. Szimos betegség
mellett megemlitették t6bbek kozott az
idiopathids inflammatorikus myopathidkat is. El-
mondtak, hogy kis tanulmédnyok és izolalt esetek
szerint mind polymyositisben, mind dermato-
myositisben, ha egyik elsé vagy masodik vonal-
beli szerre sem reagilt a beteg, hasznos lehet a
rituximab. Touma és munkatdrsai 2008-as cik-
kitkkben emlitenek egy dermatomyositisben
szenvedd, mar cardialisan is érintett nSbeteget.
Az eredménytelen antireumatikus kezelés utin
rituximabbal kezelve a beteg klinikai tiinetei és
laboratériumi értékei is javultak (25). Chung és

munkatirsai 2007-ben nyolc, dermatomyo-
sitisben szenvedd beteget kezeltek rituximabbal.
Az els6 inftz16 utdn minden esetben megfigyel-
ték a B-sejtek deplécidjit. Egy esetben a terdpia
eredménytelen volt, hirom esetben parciilis
remissziot figyeltek meg a 24. héten. Egy beteg
viszonylag koran, kilenc hénappal az utolsé infa-
zi6ja utdn meghalt metasztatikus daganatban. A
betegek az inftziés kezeléseket minden esetben
jol toleraltik (26).

Gyermekkori dermatomyositises esetek ritu-
ximabkezelésérgl is vannak informiciok (27).
Cooper és munkatirsai 2007-ben négy, derma-
tomyositisben szenved8 gyermeket kezeltek
rituximabbal. A gyermekek életkora 10-17 év
volt. Egy beteg anti-Mi-2-pozitiv volt, az & alla-
pota egyéves rituximabterdpia utdn, kiildndsen
az izomenzimszintek, javult. A masodik rituxi-
mabkdra utdn 14 hénapig maradvinytiinetei vol-
tak, majd harmadik kezelést is kapott. Két,
myositises, antitest-negativ beteg klinikailag ja-
vult, és a késsbbiekben kisebb szteroiddézisok is
elegendBek voltak. Végiil, egy beteg tiinetei
rosszabbodtak a rituximabterdpia utin. Levine
mér 2005-ben {rt a rituximab alkalmazhat6siga-
r6l dermatomyositisben (28). Hét beteget kezelt
rituximabbal, akik kéziil hatnak hosszu lefolya-
st, més szerekkel nehezen vagy nem befolyésol-
hat6 betegsége volt. Egy beteget a megfigyelés
ideje alatt elvesztettek. A betegek négy infaziét
kaptak heti véltisban, majd egy évig semmilyen
tovabbi kezelést a rituximabbal. A tiinetek javu-
lasit az 1zomerd valtozdsival és a borelvélto-
zasok kovetésével kisérte figyelemmel. Mind a
hat beteg klinikailag jelent&sen javult a kezelést
kovet&en. A maximilis javulds az izomer&ben az
elsé infazi6é utdni 12. héten jelentkezett. A 12,
hétre minden esetben hatékonyan csékkent a B-
sejtek szdma. Az els8 év vége elStt a B-sejtek sza-
ménak emelkedésével négy beteg tapasztalt visz-
szaesést a tiineteiben. Két beteg tiinetei az egy év
alatt végig elviselhet8ek voltak, s6t egyikiik a B-
sejtek visszatérése utdn is azt mondta, hogy nem
tértek vissza a tiinetel. A rash, a kopaszsig, a
vitdlkapacitds csokkenése, mint toviabbi DM-
tiinetek, szintén javultak. Itt is, mint a kés8bbi
tanulmdnyokban is, mér felhivjak a figyelmet a
rituximab j6 tolerdlhatésdgéra.

Polymyositisben is megfigyeltek javulast a
rituximabkezelést kovet&en. Mok és munkatarsai
2007-ben (29) olyan, aktiv polymyositisben
szenvedd betegeket vizsgaltak, akik nem reagil-
tak szteroidokra és legalabb két masik immun-
szuppressziv szerre. Négy hétig hetente adtik a
rituximabot 375 mg/m?-es dézisban, mialatt to-
vibb adtdk a tébbi immunszuppressziv szert.
Osszesen négy beteget vizsgaltak, hirom nét és
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egy férfit. Legaldbb két éve fennillt a myositisiik.
A 28. héten volt megfigyelhets az izomer§ szig-
nifikdns novekedése és a CK-szintek szignifikdns
csokkenése. Két betegnek a teljes izomereje visz-
szatért. Megallapitottdk tehat, hogy a rituximab
j6 alternativa a polymyositis stlyos eseteiben.
Noss és munkatarsai 2006-ban (30) frnak poly-
myositises és dermatomyositises esetek kapcsin
a rituximab el8nyeirgl. Hasonl6an az eddigiek-
hez, egyéb szerekre nem reagil6, majd a ritu-
ximabbal részleges javuldst elérd betegekrdl ir-
nak. Lambotte és munkacsoportja is ir a ritu-
ximab hatdsossdgar6l és j6 toleralhatésdgarol
2005-6s tanulmanyaban (31).

Sem és munkatdrsai 2009-ben 11 antiszintetdz
szindrémds beteg rituximabkezelésérsl irtak
(32). Hat hénappal a kezelés megkezdése el6tt,
majd hdrom és hat hénappal a kezelés utan is kli-
nikai és laboratériumi paramétereket vizsgiltak,
HRCT-vel felmérték a tiidérintettséget és
tiid8funkcids vizsgilatot is végeztek. Mind a 11
antiszintetdz szindrémads betegnek sdlyos inter-
stitialis tiidSbetegsége, ILD-je volt, és koribban
nem reagaltak cyclophosphamidra vagy egyéb
immunszuppressziv szerre. A kezelés utani elsg
hat hénapban a 11 betegbdl hét beteg esetén mu-
tatkoztak az ILD stabilizdléddsinak jelei, vagy
akir javult is a tiidd6funkcié. Csokkent a szérum-
ban az anti-Jo-1 autoantitest szintje. Egy beteg
az utolsé rituximabkezelést kovetd hirom hénap
milva haldlos tiid6fert&zést kapott. A t6bbi be-
teg jol toleralta a kezelést. Ez a tanulmany is to-
vabbi prospektiv, kontrollcsoportos vizsgilatok
sziikségességét bizonyitja a rituximabkezelés va-
16di haszndnak tisztizdsira. Vandenbroucke és
munkatirsai 2009-es esetiikr]l szimolnak be

(33). Stlyos, életet veszélyeztets tiidSelégtelen-
ségben szenved8 beteg keriilt be klinikdjukra.
Salyos interstitialis pneumonitis, enyhe poly-
arthritis és polymyositis volt jelen anti-Jo-1 anti-
testekkel. Szteroid- és cyclophosphamidre-
zisztens volt, de két rituximabkurit kévetSen al-
lapota jelent8sen javult. Ezutin allapotiban
gyors valtozas kovetkezett be. A tiid&érintettség
a késabb elvégzett PET-szken tanulsiga szerint
nagymértékben csokkent.

Kovetkeztetés

Az idiopathids gyulladdsos myopathidk szisztémas
autoimmun betegségek, melyek a proximalis vég-
tagizmok nagyfoku gyengeségével jarnak. Ossze-
foglalasunkban attekintettiik a jelenleg rendelke-
zésre 4ll6 kezelési lehet8ségeket a szteroidoktdl a
biolégial terdpids szerekig. Az j terdpids irinyok
egyik 16 képviseldje a bioldgiai terdpids szerek cso-
portjiba tartozé CD20-ellenes monoklonalis anti-
test, a rituximab. A rituximab, mint az irodalmi
adatok és sajat tapasztalataink is mutatjak, a leg-
tobbszor j6l tolerdlhaté szer, mely a t6bbi
immunszuppressziv szerre nem reagilé esetekben
hatésos lehet. Az elsd infazi6 utin jelentkez8, a
beteg szimira igen kellemetlen mellékhatasokat
megfelel premedikéiciéval ki lehet védeni. Irodal-
mi adatok tdmasztjak ald, hogy a rituximab mind a
polymyositises, mind a dermatomyositises bete-
gek belss szervi érintettségét képes ,kezelni”, ez-
iltal nagymértékben javitani a betegek tulélését,
prognozisit. Fontos kiemelni a juvenilis eseteket,
ahol — sok esetben — szintén sikerrel alkalmazzik
ezt a biolégiai terdpids szert.
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