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Az idiopathids inflammatorikus myopathidk ismeretlen etiol6gidja heterogén betegségcsoportot képeznek. Az elmult
évtizedekben a korai diagnoézisnak és az azt kévetSen elkezdett agressziv immunszuppressziv kezelési protokolloknak
koszonhetben a betegek talélési esélyei viligszerte javultak. Az elmult években az immunoldgia és molekuldris biold-
gia teriiletén végzett kutatasok eredményeként egyre tobb informacié all rendelkezésre a betegségek patomechaniz-
musaval kapcsolatban. A kordbban megalkotott, Peter és Bohan szerinti klinikai tiineteken alapulé kritériumrendszer-
hez a késGbbiekben leirt myositisspecifikus autoantitesteket figyelembe vevé klinikai-szeroldgiai csoportositis tette
lehetévé a betegséglefolyds pontosabb prognosztizéldsit és az immunszuppressziv kezelés varhaté hatdsossiganak
pontosabb megitélését. A myositisspecifikus antitestek kimutatdsaval jelentGsen nétt az overlap myositisek kozé so-
rolhato betegek szdma, ami sziikségessé tette az 4j klinikai-szerolédgiai klasszifikacio kifejlesztését, ami prediktiv érté-
kd a tirsuld overlap jelenségre tekintettel, illetve prognosztikai értéki a terdpidra valo reagilas és betegséglefolyds
tekintetében. Ebben az irodalmi dsszefoglaléban a szerz8k célja volt raviligitani az Gjonnan felismert autoantigén
targetek klinikai és patogenetikai jelentéségére. Orv. Hetil., 2016, 157(29), 1179-1184.
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New insights of myositis-specific and -associated autoantibodies in juvenile
and adult type myositis

Myositis, which means inflammation of the muscles, is a general term used for inflammatory myopathies. Myositis is
a rare idiopathic autoimmune disease. It is believed that environmental factors such as virus, bacteria, parasites, direct
injuries, drugs side effect can trigger the immune system of genetically susceptible individuals to act against muscle
tissues. There are several types of myositis with the same systemic symptoms such as muscle weakness, fatigue, muscle
pain and inflammation. These include dermatomyositis, juvenile dermatomyositis, inclusion-body myositis, polymy-
ositis, orbital myositis and myositis ossificans. Juvenile and adult dermatomyositis are chronic, immune-mediated
inflammatory myopathies characterized by progressive proximal muscle weakness and typical skin symptoms. The
aim of the authors was to compare the symptoms, laboratory and serological findings and disease course in children
and adult patients with idiopathic inflammatory myopathy. Early diagnosis and aggressive immunosuppressive treat-
ment improve the mortality of these patients. Myositis-specific autoantibodies have predictive and prognostic values
regarding the associated overlap disease, response to treatment and disease course. The authors intend to lighten the
clinical and pathogenetic significance of the new target autoantigens.
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Roviditések

AOMIC = Adult-Onset Myositis Immunogenetic Collabora-
tion; ATP = adenozin-trifoszfait; CADM-140 = klinikailag
amyopathids dermatomyositis-140 antigén; CAM = tumorasz-
szocidlt myositis; DM = dermatomyositis; ENMC = European
Neuromuscular Center; HLA = hisztokompatibilitasi antigé-
nek; IBM = (inclusion body myositis) zarvanytestes myositis;
IIM = idiopathias inflammatorikus myopathia; IMACS = Inter-
national Myositis Assessment and Clinical Studies Group;
JDRR = Juvenile Dermatomyositis Registry and Repository;
Jo-1 = antihisztidil-transzfer RNS-szintetdz; KS = antiaszpa-
raginil-transzfer RNS elleni antitest; MAA = myositisasszocialt
antitestek; Mi-2 = nukledris helikiz ATP-dz elleni antitest;
MRI = magnetic resonance imaging; MSA = myositisspecifikus
antitestek; OJ = antiizoleucil-transzfer RNS-szintetiz antitest;
OM = overlap myositis; OR = Odds ratio; PBC = primer biliaris
cirrhosis; PL-7 = antithreonil-transzfer RNS-szintetdz antitest;
PL-12 = antialanil-transzfer RNS-szintetiz antitest; PM =
polymyositis; Pm-Scl = polymyositis-scleroderma antigén;
RNP = ribonukleoprotein; Sn/RNP = anti-Smith-antigén /ri-
bonukleoprotein antitest; SRP = signal recognition particle;
SUMO-1 = small ubiquitin-like modifier 1 activating enzim;
TIF1-y = transzkripcids intermedier faktor 1-y; YRS = antitiro-
zil antitest; Zo = antifenilalanil elleni antitest

Az idiopathids inflammatorikus myopathidk ismeretlen
etiologidju heterogén betegségesoportot képeznek: ka-
rakterisztikus jellemzdk, autoimmun eredetl gyulladas
kovetkeztében kialakult izomgyengeség, amely elsGsor-
ban a hardntcsikolt izmokat érinti, gyulladdsos sejtek je-
lenléte az izombiopszias mintikban bdértiinettel vagy a
nélkil. A f6bb alcsoportokat képezik a polymyositis, der-
matomyositis, juvenilis myositis, inclusios testes myosi-
tis, overlap myositisek, tumorasszocialt, eosinophil, gra-
nulomatosus, fokdlis és orbitalis myositisek. Wagner irta
le 1863-ban az elsé polymyositises esetet, illetve Unver-
richt az els6, dermatomyositisben szenveds beteget
1887-ben, és elGszor 1891-ben haszndlta ezt a termi-
nust. Az inclusios testes myositist Chon irta le elGszor
1967-ben [1], majd Yunis és Samaha vezette be el6szor
a terminust 1971-ben [2]. Az elmult évtizedekben a ko-
rai diagnézis és az azt kovetSen elkezdett agressziv im-
munszuppressziv kezelési protokolloknak koszonhetéen
czeknek a betegeknek a talélési esélyei vilagszerte javul-
tak.

Az elmult években az immunolégia és molekularis bi-
olégia teriiletén végzett kutatisok eredményeként egyre
tobb informadcié all rendelkezésre a betegségek mecha-
nizmusaval kapcsolatban, illetve lehetSség nyilt Gj és spe-
cifikusabb biolégiai terdpiak kifejlesztésére a krénikus
gyulladasos betegségekben szenvedSk szamara. Mara vi-
lagossa valt, hogy az idiopathids inflammatorikus myo-
pathidban szenvedd betegek esetében a jelenleg hasznalt
nagy dozisa kortikoszteroidok és immunszuppressziv
szerek, igy a methotrexat és azathioprin mellett specifi-
kus és személyre szabott terapidra van sziikségiik, hiszen
gyakran a jelenlegi gyégyszeres kezelés mellett sem ke-
riilnek remisszioba a betegek.
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A jelenleg alkalmazott terapids protokollok féként
nem kontrollalt vizsgalatokra és esettanulmanyokra éptil-
nek. Kevés kontrollalt vizsgilat késziilt myositises bete-
gek esetében. Ennek egyik oka, hogy nem léteztek
egységes, standardizilt, validalt betegségkimeneteli para-
méterek. Az utébbi években egy kollaborativ myositis-
network, egy multinaciondlis és multidiszciplinaris cso-
port, az International Myositis Assessment and Clinical
Studies Group (IMACS) hatirozta meg ezeket a para-
métereket [3].

JelentGs és alapvet$ probléma a klinikai tanulményok
készitése soran a gyulladasos izombetegségek klasszifika-
ci6ja. Tobb kiilonbozé diagnosztikus kritériumrendszer
is létezik, ezek koziil hirom jelentGsebb (Boban és Peter,
1975; Tanimoto, 1995; Hoogendijk, 2004 ). Legtobben a
Bohan és Peter altal alkotott rendszert hasznaljak [4-6].
Ennek a kritériumrendszernek tobb hatranya van: nem
foglalja magaban a szérumnekroenzimek kvantitativ
meghatirozasat, illetve a karakterisztikus bértiineteket,
tovabba az IBM-re karakterisztikus szovettani jellemzd-
ket. Hatrdnya, hogy a myositisspecifikus és -asszocidlt
autoantitestek hidnydban alkalmazisival nagyszama
overlap myositises esetet polymyositisnek mindsit. Példa-
ul a biopszidk értékelésének szempontjai alapjan egyes
izomdystrophiak is a myositisek k6zé sorolhatok. Ennek
ellenére ezek a kritériumok még a napi gyakorlatban és
kutatasban is elfogadottak.

Az 1980-as évek ota szamos felfedezés befolyasolta a
myositisek alcsoportjainak definidlasit. Az izmokban
zajlo bioldgiai valtozasok pontositasa jelentSs fejlédésen
ment keresztiil a gondos immunhisztokémiai vizsgalatok
révén. Az MR-vizsgalat segitségével ma mar vizualizal-
hat6 az izmok gyulladasa. A myositisspecifikus antitestek
kimutatasa is hasznos a diagnézis feldllitisiban, de ez
sem szerepel a kritériumrendszerben [7]. 1975 6ta Gj
klinikoszerolégiai klasszifikicids kritériumrendszer ki-
dolgozasa van folyamatban [7], tekintettel a myositisspe-
cifikus antitestek felfedezésére, de ezek még nem széles
korben alkalmazottak. A kordbban megalkotott, Peter és
Boban szerinti klinikai tiineteken alapulé kritériumrend-
szerhez a késGbbiekben leirt myositisspecifikus autoanti-
testeket figyelembe vevd klinikoszerologiai csoportositds
tette lehetévé a betegséglefolyds pontosabb prognoszti-
zAlasat és az immunszuppressziv kezelés varhat6 hatisos-
siganak pontosabb megitélését. A myositisspecifikus
antitestek kimutatdsaval jelentésen nétt az overlap myo-
sitisek kozé sorolhato betegek szama egyes tanulmanyok,
példaul Troyanovék kozlése alapjan, ami mindenképp
sziikségessé tette az 1) klinikoszerologiai klasszifikicio
kifejlesztését, és prediktiv értékd a tarsuld overlap jelen-
ségre valo tekintettel, illetve prognosztikai értékd a tera-
pidra valé reagilds és betegséglefolyds tekintetében [8].

A kozelmultban egyéb gyulladasos izombetegségekre
specifikus tulajdonsagokra is tény deriilt. Engel és Araba-
ta immunhisztopatolégiai alapt kritériumrendszert dol-
goztak ki [9]. Bohan és Peter rendszeréhez Tanimoto az
arthritist, a szisztémds gyulladds jeleit, az izomfijdalmat
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és izomgyengeséget is hozziadta, ezaltal a myositis job-

ban elkiilonithet§ az egyéb myopathiiktol és neuroldgiai

betegségektdl [4, 5]. Az American Academy of Derma-
tology a DM-ben jelentkez§ bértiinetek diagnosztizala-
sdhoz kozolt ajanlast.

A gyerekkorban jelentkez8 myositisek diagnosztizala-
sandl is Bohan és Peter rendszerét haszndljak, ezért gyer-
mekreumatologusok is revidedltdk a kritériumokat erre
a csoportra vonatkozéan (Juvenilis Dermatomyositis
Network).

Az Eurdpai Neuromuscularis Koézpont (ENMC)
2003-ban tartott kongresszusian a biopszia értékelései-
nek szempontjait is médositottik, illetve ezek alapjan két
Gjabb IIM-alcsoportot javasoltak:

— Nem specifikus myositis. (A mintidkban nem specifikus
perimysialis /perivascularis infiltraitumok vannak jelen
egyéb PM /DM-re diagnosztikus jelek nélkiil.)

— Immunmedidlt nekrotizilé myopathia (gyulladasos je-
lek hidnya jellemzi) [6]. Igy az ENMC résztvevéi java-
soltdk a korabbi kritériumrendszerek feliilvizsgalatit
az egyéb betegségek kizarasira, illetve relevans infor-
micidk inclusiéjit, amelyek segitik a patomechaniz-
mus megértését és a vizsgalatok Osszehasonlitdsat.
Ebben az irodalmi 6sszefoglaléban célunk volt ravila-

gitani az Gjonnan felismert autoantigén targetek klinikai

és patogenetikai jelent&ségére.

1. tiblizat
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Anti-Mi-2

Anti-p155/140

1. dbra

Lehetséges autoantitestek idiopathis inflammatorikus myopa-
thidkban

Myositisspecifikus autoantitestek

Az irodalmi adatok szerint autoantitestek a myositises
betegek 66%-dban vannak jelen (1. abra). Két csoporba
oszthatok: myositisspecifikus és myositisasszocialt anti-
testek. A myositisspecifikus autoantitestek csak myositi-
ses betegekben forulnak el6, a myositisasszocialt auto-
antitestek pedig egyéb, myositishez tirsulé overlap
szisztémas autoimmun betegségekben [10]. Ezeknek az
autoantitesteknek a targetjei citoplazmatikus aminoacil-
transzfer ribonukleinsav-szintetizok, amelyek a protein-
szintézisben jitszanak szerepet és karakterisztikus klini-
kai tiinetekkel, illetve a betegséglefolydssal, prognozissal
tarsulnak, ezért hasznosak lehetnek a myositises betegek

| Myositisspecifikus antitestek, targetjeik, tarsul6 klinikai fenotipus idiopathids inflammatorikus myopathiidkban

Autoantitestek Target autoantigének Az autoantigén funkcidja Klinikai fenotipus

Anti-ARS tRNA-szintetiz Intracitoplazmatikus ASS, myositis, ILD, mechanikus
fehérjeszintézis kéz, arthritis, 14z, Raynaud-

Anti-Jo-1 Hisztidil jelenség

Anti-PL-7 Threonil

Anti-PL-12 Alanil

Anti-EJ Glicil

Anti-O]J Izoleucil

Anti-KS Aszparaginil

Anti-Zo Fenilalanil

Anti-YRS Tirozil

Anti-SRP SRP 6 PP és RNP 7SLRNA Intracitoplazmatikus Sulyos nekrotizidlé myopathia
fehérjetranszlokicié (ER)

Anti-Mi-2 Helikiz, NuRD* komplex fehérje Nukledris transzkripcié Felnétt és juvenilis DM stlyos

része bértiinettel

Anti-p155/140 pl55-TIF1-y Nukledris transzkripcio, Felndttkori és juvenilis DM sulyos
sejtdifferencidcié bértiinetekkel

Anti-M]J NXP-2 Nukledris transzkripcio CAM

Anti-p140 P140 (NXP-2) - Juvenilis DM

Anti-SAE SAE Nukledris transzkripcids faktorok, FelnSttkori DM, ADM
poszttranszliciés modifikdcio

Anti-CADM-140 Ismeretlen Ismeretlen CADM, interstitialis pneumonia

Anti-PMS1 PMS1 DNS repair enzim Specifikus fenotipus még nem

kertilt leirdsra

*NuRD = nukleoszéma remodelling hiszton deacetildz fehérje komplex.
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diagnosztikdjiban és klasszifikicidjiban. Az MSA-k hé-
napokkal a myositis diagnodzisa el6tt megjelenhetnek és a
betegség komplett remisszidjaval eltlinhetnek. Az MSA-k
3 6 csoportba sorolhatok (1. tdblazaz).

Antiszintetaz autoantitestek

Az antiszintetiz autoantitestek koziil a leggyakrabban
cléfordulé az antihisztidil-transzfer RNS-szintetdz elleni
antitest, amely korilbelil 15-25%-ban fordul el6 a pri-
mer myositises betegcsoportban, egy dan vizsgalat sze-
rint idiopathids inflammatorikus myopathidkban szenve-
d6 betegek 20-30%-dban, ennek ardnya magasabb az
overlap myositises betegekben. IBM-es betegek széru-
méban gyakorlatilag alig mutathaté ki. Osszesen, a jelen-
legi irodalmi adatok alapjan, legalibb htsz 4j antitransz-
fer RNS-szintetizrél tudunk, de egyes tanulmanyok
immunoblotvizsgilattal még nem azonositott antitestek-
re utalnak, ezek tovabbi vizsgilata sziikséges. A myositis-
specifikus autoantitestek jelenléte alapjan karakterizal-
haték a myositises betegek kiilonb6z6  fenotipusa
alcsoportjai, példaul az antiszintetdz-szindrémas bete-
gek, ahol a proximilis izomérintettséghez nem eroziv
polyarthritis, Raynaud-szindréma, interstitialis tiidébe-
tegség, mechanikus kéz, 1z egyarint tirsulnak. Ezek a
betegek terapiara kozepesen reagilnak. Megkiillonbozte-
tiink I-es, illetve II-es osztilyba tartozé antiszintetdz au-
toantitesteket. Az I. osztilyba tartozok egy multienzim-
komplex részét képezik, 9 tRNS-szintetiz tartozik ide,
illetve a II. osztalyba tartozo autoantitestek targetjei sza-
badon talilhaték a citoplazmaban. Ritkibban el6for-
dulék az antithreonil (PL-7), -alanil (PL-12) 3—4%-ban,
a -glicil (EJ), -izoleucil (OJ), -aszparaginil (anti-KS)
2%-ban fordul el6 myositises betegekben, illetve hetedik
az antitirozil-tRNS-szintetaz elleni antitest (YRS) [10].
Az antifenilalanil (Zo) elleni antitestet el8sz6r Zoe Bet-
teridge és misai azonositottdk egy polymyositises beteg
szérumdaban mint a 8. antiszintetdz elleni autoanitestet,
klinikai tiinetként tarsulé nem specifikus interstitialis
pneumonia volt jelen [10]. A 9. antiszintetiz elleni
autoantitest az anti-Ha autoantitest. K6zoltek adatokat
anti-Jo-1-pozitiv betegekrdl, akikben csak interstitialis
tiid6betegség volt jelen myositis nélkiil. Interstitialis tii-
débetegség, irodalmi adatok szerint, 70%-ban fordul el6
antiszintetdz-szindrémds betegekben. Ennek kovetkez-
tében ezeknek a betegeknek a prognézisa is rosszabb,
illetve a terdpidra valé reagilds. Ezért fontos ennek a be-
tegcsoportnak a korai felismerése, diagnozisa, az irrever-
zibilis tiidSkiarosodds megelSzése. Interstitialis tiidSbe-
tegség sine myositishez gyakran tirsul az anti-KS,
anti-OJ, anti-PL-12 elleni autoantitest jelenléte.

SRP

A szigndl recognition particulumok elleni antitestek
(SRP) egy 6 fehérjébdl allo protein-RNS-komplex ellen
termelGdnek, amely az Gjonnan szintetizalt fehérjék en-
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doplazmatikus reticulumba szallitasdért felelGsek. A be-
tegek 4%-4ban mutathatok ki. Ennek az antitestnek a
jelenlétével tirsul6 klinikai tulajdonsigok valtozéak, al-
taliban akut kezdetl betegséggel, cardialis érintettség-
gel, terdpidra refrakter és magas mortalitissal jar. Az
SRP-pozitiv betegekben 1ényegesen alacsonyabb a tiid6-
fibrosis és Raynaud-jelenség el6fordulisa. Egy twjabb
kozlésnek megfelel6en immunmediilt nekrotizalé myo-
pathiaval tarsult.

MI-2

Az MSA-k 3. csoportjiba az anti-Mi-2 antitest tartozik,
nukledris helikiz ATP-4z ellen irdnyul. Altaliban akut
kezdetd dermatomyositissel tdrsul, gyakrabban fordul
el dysphagia, kortikoszteroidokra jol reagil és j6 a
progndzisa is. Az idiopathids inflammatorikus myopathi-
iban szenvedd betegek 10-15%-dban mutathaté ki.

Anti-SAE

Gunawardena és mtsai 2008-ban kozolt vizsgalatukban
44 myositises, 190 beteg és 40 egészséges kontroll szé-
rumdaban protein és RNS immunprecipiticidjaval (IPP)
hataroztik meg az autoantitestek specificitasat [11, 12].
Husz, dermatomyositisben szenvedd betegbdl kettGben
sikertilt azonositani egy 40, illetve 90 kD-os 1] polipep-
tidet, amely a small ubiquitin-like modifier 1 activating
enzim (SUMO-1) A alegysége (SAE 140 kD), illetve
B alegysége (SAE2 90 kD) ellen irdnyul, a nucleusban
taldlhat6 (fehérjék sumoylatiéjaban szerepet jatszé en-
zimkaszkad részei a target antigének, 4 tagja van), ez
az enzim egy kaszkdd része, amely specifikus fehérjék
poszttranszlaciés modifikicidjiban jatszik szerepet.
A sumoylatio 1ényege a target fehérjék (proteinkinazok,
transzkripcids faktorok) stabil konjugdtumanak képzése,
igy az intracelluldris jelatvitelben, citoplazma—sejtmag
kozotti transzportban jatszanak szerepet. Janka és mitsai
leirtak korabban PBC-ben ennek az autoantitestnek a je-
lenlétét. Kizardlag felnéttkori dermatomyositisben for-
dul el8, sem egyéb betegségben, sem egészséges kont-
rollokban nem volt kimutathaté. Klinikailag ezekben a
betegekben nem specifikus interstitialis pneumonia,
szisztémads tiinetek (dysphagia), Gottron-jel és periungu-
alis erythema, salyos bértiinetek gyakrabban fordultak
elé az anti-SAE-negativokhoz viszonyitva, a myositis
czekhez a tiinetekhez képest csak hénapokkal késébb je-
lentkezett [10]. Osszehasonitva a Mi-2-pozitiv DM-es
betegekkel, a bértiinetek jellegében és stlyossigiaban
nem volt kiilonbség, viszont kapillarmikroszképos vizs-
galattal az anti-SAE-pozitiv betegekben tagult kapillari-
sok voltak lathatok. Az AOMIC (Adult-Onset Myositis
Immunogenetic Collaboration) vizsgalat keretében 266
betegbdl 11-ben fordult el§ az anti-SAE antitest (8,4%),
kizarélag DM-es betegekben, ez a vizsgalat is megerdsi-
tette a kordbban leirtakat.
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Ez azt sugallja, hogy az anti-SAE egy masik DM-spe-
cifikus MSA, amelyhez sajat klinikai fenotipus tirsul, és
fontos prognosztikai marker lehet azokban a betegek-
ben, akiknél a betegség klinikailag amyopathids derma-
tomyositis képében jelentkezik. Az anti-SAE autoantitest
jelenléte szignifikins Oszefiiggést mutat a HLA-DRB1
*04-DQA1*03-DQB1*03 haplotipussal.

CADM-140

Sato és mtsai {rtak le egy 0j autoantitestet felnétt japan
myositises betegekben, amelyet CADM-140-nek nevez-
tek el, klinikailag amyopathias dermatomyositis és inter-
stitialis pneumonia jellemzi [13]. A CADM-140 antitest
egyéb kotdszoveti betegségben, idiopathids pulmonalis
fibrosisban nem fordult el és egyértelmden rapidabb,
progressziv interstitialis tidSbetegséggel tarsult, mint
azokban a dermatomyositises betegekben, ahol ez nem
fordult el6. Ez egy 140 kD-os citoplazmatikus fehérje.

Ujonnan Gunawardena és mtsai ltal felfedezett myo-
sitisspecifikus autoantitest a CADM-140, amely els&sor-
ban amyopathids dermatomyositisben fordul el6, illetve
agressziv lefolyast interstitialis tiidGbetegséggel tirsul
[14].

Anti-pl55/p140

Az anti-p155/p140 kD autoantitest elsGsorban felndtt-
kori dermatomyositisben, tumorasszocialt myositisekben
fordul el§, amelyet eddig autoantitest-negativaknak gon-
doltunk a bértiinetek gyakoribb és stlyosabb eléforduld-
sa mellett (Gottron-jel, V-jel, Shawl-jel, heliotrop rash).
A Gunawardena és mtsai dltal vizsgilt kohorszban a
CAM kialakuldsdnak a rizikéja jelent8sen fokozott volt a
pl55/pl40 pozitiv betegekben (OR: 23.2; CI: 6,1-
84,5;p =0,0009) [11].

Gunawardena és mtsai vizsgaltak 116 juvenilis myosi-
tises betegben (Juvenile Dermatomyositis Registry and
repository — JDRR) az antitest el6fordulasit és a klinikai
tiinetekkel valo Osszefiiggést [12]. 23%-ban fordult eld,
ebbdl egy esetben scleromyositist diagnosztizaltak. Két
esetben anti-Mi-2-pozitivitast talaltak, egy esetben anti-
Ku-antitest jelenlétét is.

Ezekben a betegekben az anti-p155/p140 negativ be-
tegekhez viszonyitva jelentésen stlyosabb bérérintett-
ség, ulceratio, oedema volt megfigyelhets. Osszehason-
litasként  felnSttkori  dermatomyositises ~ betegek
30%-aban fordult el§ ez az autoantitest, polymyositis-
ben, SLE-ben, SSc-ben és egészséges felnSttekben nem
volt kimutathat6. Ezekben a szérumokban egyéb MSA,
illetve MAA nem fordult el8. Igazoltik, hogy mind fel-
ndttkori és juvenilis dermatomyositisben az autoantites-
tek targetje ugyanaz az antigén volt. Az anti-p155 prote-
in targetje a transzkripciés intermedier faktor 1-y
(TIF1-y), amely egy nukledris fehérje, és a géntransz-
kripciéban van szerepe. Miller és mitsai klinikailag szigni-
fikins Osszefuiggést taldltak ennek az autoantitestnek a

jelenléte és a DQA1*0301 HLA II haplotipus jelenléte
kozott [3].

Anti-MJ /p140

Gunawardena és mtsai azonositottik az anti-MJ/p140
antitestet, ennek targetje egy nukledris matrixfehérje, az
NXP-2. Féleg juvenilis dermatomyositisben fordul eld,
és az Amerikai Egyesiilt Allamokban, illetve Argentina-
ban észlelték. Klinikailag stlyos DM jellemzi krénikus,
illetve policiklusos lefolyassal, néha vasculitissel is tarsul
[11].

Anti-PMS1

Az anti-PMS] antitest, ez esetben jelenleg még nem is-
mert a fenotipus.

Myositisspecifikus autoantitestek juvenilis
formakban

A juvenilis formdban az anti-Mi-2 antitest fordul el
leggyakrabban, az antiszintetiz autoantitestek és anti-
SRP csak ritkian van jelen. Az MAA-k koziil az anti-Pm-
Scl, illetve UlsnRNP fordul el6 scleromyositisben és
scleroderma/lupus overlap esetekben.

162, juvenilis IIM-ben szenvedd gyermekbdl 23%-
ban sikeriilt azonositani a p140 autoantigént, ezek meg-
egyeznek a felnGttkori formaban eléfordulé anti-M] au-
toantitest targetjével, de ez utébbi még megerdsitésre
Var.

Myositisasszocialt autoantitestek

Az MSA-kkal szemben a myositisasszocidlt autoantites-
tek gyakran jelen vannak nem myositises betegek széru-
méban. Leggyakoribb az anti-Ro antitest, 17%-ban mu-
tathaté ki myositises betegekben, 25%-ban az Ro52
alegység clleni antitest és 58%-ban megtalalhat6 anti-Jo-
1-pozitiv betegekben. Igy diagnosztikai értéki lehet
myositisben.

A legfontosabb MAA a PM/Scl komplex ellen terme-
16d6 autoantitest nucleolaris lokalizdciéban, és a Ku an-
tigén elleni antitest, valamint az snRNP és RoRNP. Ezek
t6leg scleromyositisben és egyéb kotészoveti betegség-
gel tarsult myositisben fordulnak eld.

Kovetkeztetések

Ujabb irodalmi adatok és immungenetikai kutatisok
alapjan még erGsebb asszociicié fedezhetd fel a klinikai
megjelenés, lefolyas, prognozis, terapidra valo reagilds és
a kimutatott HLA gének jelenléte, mint az egyes autoan-
titestek jelenléte kozott. Osszefoglalasként megallapitha-
t6, hogy azon autoantigének csoportjai, amelyek azonos
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cellularis funkciokat latnak el, hasonlé klinikai fenotipus-
sal asszocialtak.

Legjelent8sebb valtozast az autoantitestek egyre
szélesebb korti ismerete a juvenilis myositisek, a derma-
tomyositis, tumorasszocidlt myositisek diagnosztika-
jaban hoz, mivel ezekben a betegekben ritkin azonosit-
haték, leggyakrabban a Mi-2 autoantitest, viszont az 0j
autoantitestek karakterizdldsa Gjabb kiilonb6zé alcso-
portok definilasit teszi lehetGvé.

Zhanyg és mtsni demonstraltak, hogy a Mi-2 autoanti-
génnek fontos szerepe van az epidermis-bazdlmembrin
kialakulasiban, ez azért is érdekes, mert ezeknek a bete-
geknek stilyosabbak a bdrtiinetei, és az izomérintettség
kevésbé domindl [15]. Feltételezik, hogy ezekben a be-
tegekben az autoimmun vélasz a bérben kezdédik és az
izomérintettség csak masodlagos, ez csak a Mi-2-ex-
presszié vizsgilataval igazolhaté mind a b6rben, mind az
izomszovetben.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesilt.

Szerzoi munkamegosztis: A szerz8k egyenlé mértékben
jarultak hozza a cikk elkészitéséhez. A cikk végleges vil-
tozatat mindkét szerzd elolvasta és jovihagyta.

Erdekeltségek: A szerz8knek nincsenek érdekeltségeik.
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