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Az idiopathiás inflammatorikus myopathiák ismeretlen etiológiájú heterogén betegségcsoportot képeznek. Az elmúlt 
évtizedekben a korai diagnózisnak és az azt követően elkezdett agresszív immunszuppresszív kezelési protokolloknak 
köszönhetően a betegek túlélési esélyei világszerte javultak. Az elmúlt években az immunológia és molekuláris bioló-
gia területén végzett kutatások eredményeként egyre több információ áll rendelkezésre a betegségek patomechaniz-
musával kapcsolatban. A korábban megalkotott, Peter és Bohan szerinti klinikai tüneteken alapuló kritériumrendszer-
hez a későbbiekben leírt myositisspecifikus autoantitesteket figyelembe vevő klinikai-szerológiai csoportosítás tette 
lehetővé a betegséglefolyás pontosabb prognosztizálását és az immunszuppresszív kezelés várható hatásosságának 
pontosabb megítélését. A myositisspecifikus antitestek kimutatásával jelentősen nőtt az overlap myositisek közé so-
rolható betegek száma, ami szükségessé tette az új klinikai-szerológiai klasszifikáció kifejlesztését, ami prediktív érté-
kű a társuló overlap jelenségre tekintettel, illetve prognosztikai értékű a terápiára való reagálás és betegséglefolyás 
tekintetében. Ebben az irodalmi összefoglalóban a szerzők célja volt rávilágítani az újonnan felismert autoantigén 
targetek klinikai és patogenetikai jelentőségére. 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.
 
Keywords: clinical immunology, idiopathic inflammatory myopathy, myositis-specific autoantibodies

Váncsa, A., Dankó, K. [New insights of myositis-specific and -associated autoantibodies in juvenile and adult type 
myositis]. Orv. Hetil., 2016, 157(29), 1179–1184.

 

(Beérkezett: 2016. január 25.; elfogadva: 2016. március 27.)

DOI: 10.1556/650.2016.30404

ÖSSZEFOGLALÓ KÖZLEMÉNY



2016  ■  157. évfolyam, 30. szám	 ORVOSI HETILAP1180

ÖSSZEFOGLALÓ KÖZLEMÉNY

Rövidítések 
AOMIC = Adult-Onset Myositis Immunogenetic Collabora
tion; ATP = adenozin-trifoszfát; CADM-140 = klinikailag 
amyopathiás dermatomyositis-140 antigén; CAM = tumoras�-
szociált myositis; DM = dermatomyositis; ENMC = European 
Neuromuscular Center; HLA = hisztokompatibilitási antigé-
nek; IBM = (inclusion body myositis) zárványtestes myositis; 
IIM = idiopathiás inflammatorikus myopathia; IMACS = Inter-
national Myositis Assessment and Clinical Studies Group; 
JDRR = Juvenile Dermatomyositis Registry and Repository; 
Jo-1 = antihisztidil-transzfer RNS-szintetáz; KS = antiaszpa-
raginil-transzfer RNS elleni antitest; MAA = myositisasszociált 
antitestek; Mi-2 = nukleáris helikáz ATP-áz elleni antitest; 
MRI = magnetic resonance imaging; MSA = myositisspecifikus 
antitestek; OJ = antiizoleucil-transzfer RNS-szintetáz antitest; 
OM = overlap myositis; OR = Odds ratio; PBC = primer biliaris 
cirrhosis; PL-7 = antithreonil-transzfer RNS-szintetáz antitest; 
PL-12 = antialanil-transzfer RNS-szintetáz 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-γ = transzkripciós intermedier faktor 1-γ; YRS = antitiro-
zil antitest; Zo = antifenilalanil elleni antitest

Az idiopathiás inflammatorikus myopathiák ismeretlen 
etiológiájú heterogén betegségcsoportot képeznek: ka-
rakterisztikus jellemzők, autoimmun eredetű gyulladás 
következtében kialakult izomgyengeség, amely elsősor-
ban a harántcsíkolt izmokat érinti, gyulladásos sejtek je-
lenléte az izombiopsziás mintákban bőrtünettel vagy a 
nélkül. A főbb alcsoportokat képezik a polymyositis, der-
matomyositis, juvenilis myositis, inclusiós testes myosi-
tis, overlap myositisek, tumorasszociált, eosinophil, gra-
nulomatosus, fokális és orbitális myositisek. Wagner írta 
le 1863-ban az első polymyositises esetet, illetve Unver-
richt az első, dermatomyositisben szenvedő beteget 
1887-ben, és először 1891-ben használta ezt a termi-
nust. Az inclusiós testes myositist Chou írta le először 
1967-ben [1], majd Yunis és Samaha vezette be először 
a terminust 1971-ben [2]. Az elmúlt évtizedekben a ko-
rai diagnózis és az azt követően elkezdett agresszív im-
munszuppresszív kezelési protokolloknak köszönhetően 
ezeknek a betegeknek a túlélési esélyei világszerte javul-
tak. 

Az elmúlt években az immunológia és molekuláris bi-
ológia területén végzett kutatások eredményeként egyre 
több információ áll rendelkezésre a betegségek mecha-
nizmusával kapcsolatban, illetve lehetőség nyílt új és spe-
cifikusabb biológiai terápiák kifejlesztésére a krónikus 
gyulladásos betegségekben szenvedők számára. Mára vi-
lágossá vált, hogy az idiopathiás inflammatorikus myo-
pathiában szenvedő betegek esetében a jelenleg használt 
nagy dózisú kortikoszteroidok és immunszuppresszív 
szerek, így a methotrexat és azathioprin mellett specifi-
kus és személyre szabott terápiára van szükségük, hiszen 
gyakran a jelenlegi gyógyszeres kezelés mellett sem ke-
rülnek remisszióba a betegek.

A jelenleg alkalmazott terápiás protokollok főként 
nem kontrollált vizsgálatokra és esettanulmányokra épül-
nek. Kevés kontrollált vizsgálat készült myositises bete-
gek esetében. Ennek egyik oka, hogy nem léteztek 
egységes, standardizált, validált betegségkimeneteli para-
méterek. Az utóbbi években egy kollaboratív myositis-
network, egy multinacionális és multidiszciplináris cso-
port, az International Myositis Assessment and Clinical 
Studies Group (IMACS) határozta meg ezeket a para-
métereket [3].

Jelentős és alapvető probléma a klinikai tanulmányok 
készítése során a gyulladásos izombetegségek klasszifiká-
ciója. Több különböző diagnosztikus kritériumrendszer 
is létezik, ezek közül három jelentősebb (Bohan és Peter, 
1975; Tanimoto, 1995; Hoogendijk, 2004). Legtöbben a 
Bohan és Peter által alkotott rendszert használják [4–6]. 
Ennek a kritériumrendszernek több hátránya van: nem 
foglalja magában a szérumnekroenzimek kvantitatív 
meghatározását, illetve a karakterisztikus bőrtüneteket, 
továbbá az IBM-re karakterisztikus szövettani jellemző-
ket. Hátránya, hogy a myositisspecifikus és -asszociált 
autoantitestek hiányában alkalmazásával nagyszámú 
overlap myositises esetet polymyositisnek minősít. Példá-
ul a biopsziák értékelésének szempontjai alapján egyes 
izomdystrophiák is a myositisek közé sorolhatók. Ennek 
ellenére ezek a kritériumok még a napi gyakorlatban és 
kutatásban is elfogadottak.

Az 1980-as évek óta számos felfedezés befolyásolta a 
myositisek alcsoportjainak definiálását. Az izmokban 
zajló biológiai változások pontosítása jelentős fejlődésen 
ment keresztül a gondos immunhisztokémiai vizsgálatok 
révén. Az MR-vizsgálat segítségével ma már vizualizál-
ható az izmok gyulladása. A myositisspecifikus antitestek 
kimutatása is hasznos a diagnózis felállításában, de ez 
sem szerepel a kritériumrendszerben [7]. 1975 óta új 
klinikoszerológiai klasszifikációs kritériumrendszer ki-
dolgozása van folyamatban [7], tekintettel a myositisspe-
cifikus antitestek felfedezésére, de ezek még nem széles 
körben alkalmazottak. A korábban megalkotott, Peter és 
Bohan szerinti klinikai tüneteken alapuló kritériumrend-
szerhez a későbbiekben leírt myositisspecifikus autoanti-
testeket figyelembe vevő klinikoszerológiai csoportosítás 
tette lehetővé a betegséglefolyás pontosabb prognoszti-
zálását és az immunszuppresszív kezelés várható hatásos-
ságának pontosabb megítélését. A myositisspecifikus 
antitestek kimutatásával jelentősen nőtt az overlap myo-
sitisek közé sorolható betegek száma egyes tanulmányok, 
például Troyanovék közlése alapján, ami mindenképp 
szükségessé tette az új klinikoszerológiai klasszifikáció 
kifejlesztését, és prediktív értékű a társuló overlap jelen-
ségre való tekintettel, illetve prognosztikai értékű a terá-
piára való reagálás és betegséglefolyás tekintetében [8]. 

A közelmúltban egyéb gyulladásos izombetegségekre 
specifikus tulajdonságokra is fény derült. Engel és Araha-
ta immunhisztopatológiai alapú kritériumrendszert dol-
goztak ki [9]. Bohan és Peter rendszeréhez Tanimoto az 
arthritist, a szisztémás gyulladás jeleit, az izomfájdalmat 
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és izomgyengeséget is hozzáadta, ezáltal a myositis job-
ban elkülöníthető az egyéb myopathiáktól és neurológiai 
betegségektől [4, 5]. Az American Academy of Derma-
tology a DM-ben jelentkező bőrtünetek diagnosztizálá-
sához közölt ajánlást. 

A gyerekkorban jelentkező myositisek diagnosztizálá-
sánál is Bohan és Peter rendszerét használják, ezért gyer-
mekreumatológusok is revideálták a kritériumokat erre 
a  csoportra vonatkozóan (Juvenilis Dermatomyositis 
Network).

Az Európai Neuromuscularis Központ (ENMC) 
2003-ban tartott kongresszusán a biopszia értékelései-
nek szempontjait is módosították, illetve ezek alapján két 
újabb IIM-alcsoportot javasoltak:
– � Nem specifikus myositis. (A mintákban nem specifikus 

perimysialis/perivascularis infiltrátumok vannak jelen 
egyéb PM/DM-re diagnosztikus jelek nélkül.)

– � Immunmediált nekrotizáló myopathia (gyulladásos je-
lek hiánya jellemzi) [6]. Így az ENMC résztvevői java-
solták a korábbi kritériumrendszerek felülvizsgálatát 
az egyéb betegségek kizárására, illetve releváns infor-
mációk inclusióját, amelyek segítik a patomechaniz-
mus megértését és a vizsgálatok összehasonlítását.
Ebben az irodalmi összefoglalóban célunk volt rávilá-

gítani az újonnan felismert autoantigén targetek klinikai 
és patogenetikai jelentőségére. 

Myositisspecifikus autoantitestek 

Az irodalmi adatok szerint autoantitestek a myositises 
betegek 66%-ában vannak jelen (1. ábra). Két csoporba 
oszthatók: myositisspecifikus és myositisasszociált anti-
testek. A myositisspecifikus autoantitestek csak myositi-
ses betegekben forulnak elő, a myositisasszociált auto
antitestek pedig egyéb, myositishez társuló overlap 
szisztémás autoimmun betegségekben [10]. Ezeknek az 
autoantitesteknek a targetjei citoplazmatikus aminoacil
transzfer ribonukleinsav-szintetázok, amelyek a protein-
szintézisben játszanak szerepet és karakterisztikus klini-
kai tünetekkel, illetve a betegséglefolyással, prognózissal 
társulnak, ezért hasznosak lehetnek a myositises betegek 

1. ábra Lehetséges autoantitestek idiopathiás inflammatorikus myopa
thiákban

1. táblázat Myositisspecifikus antitestek, targetjeik, társuló klinikai fenotípus idiopathiás inflammatorikus myopathiákban

Autoantitestek Target autoantigének Az autoantigén funkciója Klinikai fenotípus

Anti-ARS

Anti-Jo-1
Anti-PL-7
Anti-PL-12
Anti-EJ
Anti-OJ
Anti-KS
Anti-Zo
Anti-YRS

tRNA-szintetáz

Hisztidil
Threonil
Alanil
Glicil
Izoleucil
Aszparaginil
Fenilalanil
Tirozil

Intracitoplazmatikus 
fehérjeszintézis

ASS, myositis, ILD, mechanikus 
kéz, arthritis, láz, Raynaud-
jelenség

Anti-SRP SRP 6 PP és RNP 7SLRNA Intracitoplazmatikus 
fehérjetranszlokáció (ER)

Súlyos nekrotizáló myopathia

Anti-Mi-2 Helikáz, NuRD* komplex fehérje 
része

Nukleáris transzkripció Felnőtt és juvenilis DM súlyos 
bőrtünettel

Anti-p155/140 p155-TIF1-γ Nukleáris transzkripció, 
sejtdifferenciáció

Felnőttkori és juvenilis DM súlyos 
bőrtünetekkel

Anti-MJ NXP-2 Nukleáris transzkripció CAM

Anti-p140 P140 (NXP-2) – Juvenilis DM

Anti-SAE SAE Nukleáris transzkripciós faktorok, 
poszttranszlációs modifikáció

Felnőttkori DM, ADM

Anti-CADM-140 Ismeretlen Ismeretlen CADM, interstitialis pneumonia

Anti-PMS1 PMS1 DNS repair enzim Specifikus fenotípus még nem 
került leírásra

*NuRD = nukleoszóma remodelling hiszton deacetiláz fehérje komplex.
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diagnosztikájában és klasszifikációjában. Az MSA-k hó-
napokkal a myositis diagnózisa előtt megjelenhetnek és a 
betegség komplett remissziójával eltűnhetnek. Az MSA-k 
3 fő csoportba sorolhatók (1. táblázat). 

Antiszintetáz autoantitestek

Az antiszintetáz autoantitestek közül a leggyakrabban 
előforduló az antihisztidil-transzfer RNS-szintetáz elleni 
antitest, amely körülbelül 15–25%-ban fordul elő a pri-
mer myositises betegcsoportban, egy dán vizsgálat sze-
rint idiopathiás inflammatorikus myopathiákban szenve-
dő betegek 20–30%-ában, ennek aránya magasabb az 
overlap myositises betegekben. IBM-es betegek széru-
mában gyakorlatilag alig mutatható ki. Összesen, a jelen-
legi irodalmi adatok alapján, legalább húsz új antitransz-
fer RNS-szintetázról tudunk, de egyes tanulmányok 
immunoblotvizsgálattal még nem azonosított antitestek-
re utalnak, ezek további vizsgálata szükséges. A myositis-
specifikus autoantitestek jelenléte alapján karakterizál
hatók a myositises betegek különbőző fenotípusú 
alcsoportjai, például az antiszintetáz-szindrómás bete-
gek, ahol a proximális izomérintettséghez nem erozív 
polyarthritis, Raynaud-szindróma, interstitialis tüdőbe-
tegség, mechanikus kéz, láz egyaránt társulnak. Ezek a 
betegek terápiára közepesen reagálnak. Megkülönbözte-
tünk I-es, illetve II-es osztályba tartozó antiszintetáz au-
toantitesteket. Az I. osztályba tartozók egy multienzim-
komplex részét képezik, 9 tRNS-szintetáz tartozik ide, 
illetve a II. osztályba tartozó autoantitestek targetjei sza-
badon találhatók a citoplazmában. Ritkábban előfor
dulók az antithreonil (PL-7), -alanil (PL-12) 3–4%-ban, 
a -glicil (EJ), -izoleucil (OJ), -aszparaginil (anti-KS) 
2%-ban fordul elő myositises betegekben, illetve hetedik 
az antitirozil-tRNS-szintetáz elleni antitest (YRS) [10]. 
Az antifenilalanil (Zo) elleni antitestet először Zoe Bet-
teridge és mtsai azonosították egy polymyositises beteg 
szérumában mint a 8. antiszintetáz elleni autoanitestet, 
klinikai tünetként társuló nem specifikus interstitialis 
pneumonia volt jelen [10]. A 9. antiszintetáz elleni 
autoantitest az anti-Ha autoantitest. Közöltek adatokat 
anti-Jo-1-pozitív betegekről, akikben csak interstitialis 
tüdőbetegség volt jelen myositis nélkül. Interstitialis tü-
dőbetegség, irodalmi adatok szerint, 70%-ban fordul elő 
antiszintetáz-szindrómás betegekben. Ennek következ-
tében ezeknek a betegeknek a prognózisa is rosszabb, 
illetve a terápiára való reagálás. Ezért fontos ennek a be-
tegcsoportnak a korai felismerése, diagnózisa, az irrever-
zibilis tüdőkárosodás megelőzése. Interstitialis tüdőbe-
tegség sine myositishez gyakran társul az anti-KS, 
anti-OJ, anti-PL-12 elleni autoantitest jelenléte. 

SRP

A szignál recognition particulumok elleni antitestek 
(SRP) egy 6 fehérjéből álló protein-RNS-komplex ellen 
termelődnek, amely az újonnan szintetizált fehérjék en-

doplazmatikus reticulumba szállításáért felelősek. A be-
tegek 4%-ában mutathatók ki. Ennek az antitestnek a 
jelenlétével társuló klinikai tulajdonságok változóak, ál-
talában akut kezdetű betegséggel, cardialis érintettség-
gel, terápiára refrakter és magas mortalitással jár. Az 
SRP-pozitív betegekben lényegesen alacsonyabb a tüdő-
fibrosis és Raynaud-jelenség előfordulása. Egy újabb 
közlésnek megfelelően immunmediált nekrotizáló myo-
pathiával társult. 

MI-2

Az MSA-k 3. csoportjába az anti-Mi-2 antitest tartozik, 
nukleáris helikáz ATP-áz ellen irányul. Általában akut 
kezdetű dermatomyositissel társul, gyakrabban fordul 
elő dysphagia, kortikoszteroidokra jól reagál és jó a 
prognózisa is. Az idiopathiás inflammatorikus myopathi-
ában szenvedő betegek 10–15%-ában mutatható ki. 

Anti-SAE

Gunawardena és mtsai 2008-ban közölt vizsgálatukban 
44 myositises, 190 beteg és 40 egészséges kontroll szé-
rumában protein és RNS immunprecipitációjával (IPP) 
határozták meg az autoantitestek specificitását [11, 12]. 
Húsz, dermatomyositisben szenvedő betegből kettőben 
sikerült azonosítani egy 40, illetve 90 kD-os új 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 irányul, a nucleusban 
található (fehérjék sumoylatiójában szerepet játszó en-
zimkaszkád részei a target antigének, 4 tagja van), ez 
az  enzim egy kaszkád része, amely specifikus fehérjék 
poszttranszlációs modifikációjában játszik szerepet. 
A sumoylatio lényege a target fehérjék (proteinkinázok, 
transzkripciós faktorok) stabil konjugátumának képzése, 
így az intracelluláris jelátvitelben, citoplazma–sejtmag 
közötti transzportban játszanak szerepet. Janka és mtsai 
leírták korábban PBC-ben ennek az autoantitestnek a je-
lenlétét. Kizárólag felnőttkori dermatomyositisben for-
dul elő, sem egyéb betegségben, sem egészséges kont-
rollokban nem volt kimutatható. Klinikailag ezekben a 
betegekben nem specifikus interstitialis pneumonia, 
szisztémás tünetek (dysphagia), Gottron-jel és periungu-
alis erythema, súlyos bőrtünetek gyakrabban fordultak 
elő az anti-SAE-negatívokhoz viszonyítva, a myositis 
ezekhez a tünetekhez képest csak hónapokkal később je-
lentkezett [10]. Összehasonítva a Mi-2-pozitív DM-es 
betegekkel, a bőrtünetek jellegében és súlyosságában 
nem volt különbség, viszont kapillármikroszkópos vizs-
gálattal az anti-SAE-pozitív betegekben tágult kapillári-
sok voltak láthatók. Az AOMIC (Adult-Onset Myositis 
Immunogenetic Collaboration) vizsgálat keretében 266 
betegből 11-ben fordult elő az anti-SAE antitest (8,4%), 
kizárólag DM-es betegekben, ez a vizsgálat is megerősí-
tette a korábban leírtakat.
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Ez azt sugallja, hogy az anti-SAE egy másik DM-spe-
cifikus MSA, amelyhez saját klinikai fenotípus társul, és 
fontos prognosztikai marker lehet azokban a betegek-
ben, akiknél a betegség klinikailag amyopathiás derma-
tomyositis képében jelentkezik. Az anti-SAE autoantitest 
jelenléte szignifikáns öszefüggést mutat a HLA-DRB1 
*04-DQA1*03-DQB1*03 haplotípussal. 

CADM-140

Sato és mtsai írtak le egy új autoantitestet felnőtt japán 
myositises betegekben, amelyet CADM-140-nek nevez-
tek el, klinikailag amyopathiás dermatomyositis és inter
stitialis pneumonia jellemzi [13]. A CADM-140 antitest 
egyéb kötőszöveti betegségben, idiopathiás pulmonalis 
fibrosisban nem fordult elő és egyértelműen rapidabb, 
progresszív interstitialis tüdőbetegséggel társult, mint 
azokban a dermatomyositises betegekben, ahol ez nem 
fordult elő. Ez egy 140 kD-os citoplazmatikus fehérje. 

Újonnan Gunawardena és mtsai által felfedezett myo-
sitisspecifikus autoantitest a CADM-140, amely elsősor-
ban amyopathiás dermatomyositisben fordul elő, illetve 
agresszív lefolyású interstitialis tüdőbetegséggel társul 
[14]. 

Anti-p155/p140

Az anti-p155/p140 kD autoantitest elsősorban felnőtt-
kori dermatomyositisben, tumorasszociált myositisekben 
fordul elő, amelyet eddig autoantitest-negatívaknak gon-
doltunk a bőrtünetek gyakoribb és súlyosabb előfordulá-
sa mellett (Gottron-jel, V-jel, Shawl-jel, heliotrop rash). 
A Gunawardena és mtsai által vizsgált kohorszban a 
CAM kialakulásának a rizikója jelentősen fokozott volt a 
p155/p140 pozitív betegekben (OR: 23,2; CI: 6,1–
84,5; p = 0,0009) [11].

Gunawardena és mtsai vizsgálták 116 juvenilis myosi-
tises betegben (Juvenile Dermatomyositis Registry and 
repository – JDRR) az antitest előfordulását és a klinikai 
tünetekkel való összefüggést [12]. 23%-ban fordult elő, 
ebből egy esetben scleromyositist diagnosztizáltak. Két 
esetben anti-Mi-2-pozitivitást találtak, egy esetben anti-
Ku-antitest jelenlétét is.

Ezekben a betegekben az anti-p155/p140 negatív be-
tegekhez viszonyítva jelentősen súlyosabb bőrérintett-
ség, ulceratio, oedema volt megfigyelhető. Összehason-
lításként felnőttkori dermatomyositises betegek 
30%-ában fordult elő ez az autoantitest, polymyositis-
ben, SLE-ben, SSc-ben és egészséges felnőttekben nem 
volt kimutatható. Ezekben a szérumokban egyéb MSA, 
illetve MAA nem fordult elő. Igazolták, hogy mind fel-
nőttkori és juvenilis dermatomyositisben az autoantites-
tek targetje ugyanaz az antigén volt. Az anti-p155 prote-
in targetje a transzkripciós intermedier faktor 1-γ 
(TIF1-γ), amely egy nukleáris fehérje, és a géntransz-
kripcióban van szerepe. Miller és mtsai klinikailag szigni-
fikáns összefüggést találtak ennek az autoantitestnek a 

jelenléte és a DQA1*0301 HLA II haplotípus jelenléte 
között [3].

Anti-MJ/p140

Gunawardena és mtsai azonosították az anti-MJ/p140 
antitestet, ennek targetje egy nukleáris mátrixfehérje, az 
NXP-2. Főleg juvenilis dermatomyositisben fordul elő, 
és az Amerikai Egyesült Államokban, illetve Argentíná-
ban észlelték. Klinikailag súlyos DM jellemzi krónikus, 
illetve policiklusos lefolyással, néha vasculitissel is társul 
[11]. 

Anti-PMS1

Az anti-PMS1 antitest, ez esetben jelenleg még nem is-
mert a fenotípus. 

Myositisspecifikus autoantitestek juvenilis 
formákban

A juvenilis formában az anti-Mi-2 antitest fordul elő 
leggyakrabban, az antiszintetáz autoantitestek és anti-
SRP csak ritkán van jelen. Az MAA-k közül az anti-Pm-
Scl, illetve U1snRNP fordul elő scleromyositisben és 
scleroderma/lupus overlap esetekben. 

162, juvenilis IIM-ben szenvedő gyermekből 23%-
ban sikerült azonosítani a p140 autoantigént, ezek meg-
egyeznek a felnőttkori formában előforduló anti-MJ au-
toantitest targetjével, de ez utóbbi még megerősítésre 
vár.

Myositisasszociált autoantitestek

Az MSA-kkal szemben a myositisasszociált autoantites-
tek gyakran jelen vannak nem myositises betegek széru-
mában. Leggyakoribb az anti-Ro antitest, 17%-ban mu-
tatható ki myositises betegekben, 25%-ban az Ro52 
alegység elleni antitest és 58%-ban megtalálható anti-Jo-
1-pozitív betegekben. Így diagnosztikai értékű lehet 
myositisben. 

A legfontosabb MAA a PM/Scl komplex ellen terme-
lődő autoantitest nucleolaris lokalizációban, és a Ku an-
tigén elleni antitest, valamint az snRNP és RoRNP. Ezek 
főleg scleromyositisben és egyéb kötőszöveti betegség-
gel társult myositisben fordulnak elő.

Következtetések

Újabb irodalmi adatok és immungenetikai kutatások 
alapján még erősebb asszociáció fedezhető fel a klinikai 
megjelenés, lefolyás, prognózis, terápiára való reagálás és 
a kimutatott HLA gének jelenléte, mint az egyes autoan-
titestek jelenléte között. Összefoglalásként megállapítha-
tó, hogy azon autoantigének csoportjai, amelyek azonos 
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celluláris funkciókat látnak el, hasonló klinikai fenotípus-
sal asszociáltak. 

Legjelentősebb változást az autoantitestek egyre 
szélesebb körű ismerete a juvenilis myositisek, a derma-
tomyositis, tumorasszociált myositisek diagnosztiká
jában hoz, mivel ezekben a betegekben ritkán azonosít-
hatók, leggyakrabban a Mi-2 autoantitest, viszont az új 
autoantitestek karakterizálása újabb különböző alcso-
portok definiálását teszi lehetővé. 

Zhang és mtsai demonstrálták, hogy a Mi-2 autoanti-
génnek fontos szerepe van az epidermis-bazálmembrán 
kialakulásában, ez azért is érdekes, mert ezeknek a bete-
geknek súlyosabbak a bőrtünetei, és az izomérintettség 
kevésbé dominál [15]. Feltételezik, hogy ezekben a be-
tegekben az autoimmun válasz a bőrben kezdődik és az 
izomérintettség csak másodlagos, ez csak a Mi-2-ex-
presszió vizsgálatával igazolható mind a bőrben, mind az 
izomszövetben.

Anyagi támogatás: A közlemény megírása anyagi támo-
gatásban nem részesült.

Szerzői munkamegosztás: A szerzők egyenlő mértékben 
járultak hozzá a cikk elkészítéséhez. A cikk végleges vál-
tozatát mindkét szerző elolvasta és jóváhagyta.

Érdekeltségek: A szerzőknek nincsenek érdekeltségeik.
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