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A szisztémas lupus erythematosus
¢s az antifoszfolipid-szindroma
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¢s pszichiatriai szovodmeényei
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Szisztémas lupus erythematosusban az esetek koriilbeliil 60%-dban észlelhetSk idegrendszeri tiinetek. Direkt kiroso-
déshoz vezetnek az antitestek, a vasculitis, thrombosis, vérzés és a citokinek kozvetitette drtalom. Az indirekt okok
kozé tartoznak a mds szerv kdrosoddsianak vagy a kezelések idegrendszeri szov6dményei. A patogenezis komplex,
autoantitestek kozvetitette neuralis diszfunkcid, vasculopathia és coagulopathia dll az el6térben. Ez iddig tobb mint
20 olyan antitestet ismertek fel, amely az idegrendszeri kdrosodassal osszefiiggésbe hozhaté. Ezek iranyulhatnak a
neuron és az astrocyta ellen, illetve elésegithetik a thrombusképzést az agyi erekben. Patogén tényez6 az endothelsej-
tek aktivacidja és a vér-agy gat zavara is. Leggyakoribb pszichidtriai szovédmény az organikus pszichoszindroma,
kiilonosen a kognitiv hanyatlas, valamint a depresszid, a neuroldgiai manifeszticiok koziil az epilepszia és az ischaemias
stroke fordul elS elsésorban. Az antifoszfolipid-szindroma patogenezisében a f,-glikoprotein I-nek van kittintetett
szerepe, az chhez kot6dott antitesttel képzett komplex sejtekkel és hemosztatikus reakcidkkal Iép interakcioba. Leg-
gyakoribb idegrendszeri manifeszticié a fejfajas és az ischaemids stroke. Orv. Hetil., 2011, 152, 597-605.
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Neurological and psychiatric manifestations of systemic lupus erythematosus
and antiphospholipid syndrome

Neurological or psychiatric symptoms are present in 60% of the cases with systemic lupus erythematosus. Direct le-
sions of nervous system are associated with the presence of antibodies, vasculitis, thrombosis and impairments medi-
ated by cytokines. Damages caused by injuries of other organs or those due to therapy are known as indirect causes.
In the complex pathogenesis the primary cause is neuronal dysfunction mediated by autoantibodies, vasculopathia
and coagulopathia. Until now, more than 20 antibodies have been identified in association with damages of the ner-
vous system. These antibodies may impair neurons or astrocytes and may promote thrombotic processes in vessels of
the brain. Activation of endothelial cells and disturbance of blood-brain barrier are also pathogenic factors. In pa-
tients with systemic lupus erythematosus the most frequent psychiatric manifestations are organic psychosyndrome,
particularly deterioration of cognitive functions, and depression, while the most common neurological syndromes are
epilepsy and ischemic stroke. In the pathogenesis of antiphospholipid syndrome {,-glycoprotein I. plays the most
important role; binding to its antibody the complex may interact with cells and modify haemostatic actions. The most
frequent neurological manifestations of antiphospholipid syndrome are headache and ischemic stroke.

Orv. Hetil., 2011, 152, 597-605.

Keywords: systemic lupus erythematosus, vasculitis, antiphospholipid syndrome, psychiatric manifestation, neuro-
logical manifestation

(Beérkezett: 2011. februar 18.; elfogadva: 2011. marcius 2.)

A szerkeszt8ség felkérésére irt tanulmany.

DOI: 10.1556/0H.2011.29087 597 2011 = 152. évfolyam, 15. szdm = 597-605.



Roviditések

«-GDI = guanozin-difoszfit-disszociici6é inhibitor-a; ,-GPI
= B,-glikoprotein I; aCL = antikardiolipin-antitest; AECA =
antiendothelialissejt-antitest; AGA = antigangliozid antitest;
aGFAP = antiglialis fibrilliris acid protein antitest; anti-P =
antiriboszomalis P-antitest; anti-PR 3 /C-ANCA = antiszerin-
proteindz-3-antitest; aPL = antifoszfolipid-antitest; APS = anti-
foszfolipid-szindréma; BRAA = brain reactive antitest; CAPS =
antifoszfolipidkatasztrofa-szindréma; GFAP = glia fibrilldris acid
protein; IFN = interferon; IL = interleukin; iv. Ig = intravénds
immunglobulin; LAC = lupus-antikoagulins; MAP-2 = antimik-
rotubulushoz kotott protein-2-antitest; NFL = neurofilamentum-
triplet-protein; NMDA = N-metil-D-aszpartit; NPSLE = neu-
ropszichidtriai SLE; PAI-1 = plazminogénaktivator-inhibitor-1;
PRDX4 = peroxiredoxin-4; SLE = szisztémds lupus erythemato-
sus; SM = sclerosis multiplex; TGA = tranziens globdlis amnézia;
TNF = tumornekroézis-faktor; tPA = (tissue plasminogen activa-
tor) szoveti plazminogénaktivator; TPI = triéz-fosztit-izomeriz;
UCH-L1 = ubiquitin C-termindlis hidrolaz L1; uPA = (uroki-
nase plasminogen activator) urokiniz plazminogénaktivitor

A szisztémas lupus erythematosus (SLE) ma Magyaror-
szdgon a becslések szerint 7-9000 embert érinthet. Ti-
pikus multiszisztémas korkép, a klinikai tiinetek széles
skdldjaval. Leggyakoribb a kréonikus progresszié exacer-
batiékkal és remisszidkkal. A megbetegedSk kozott a
térfi:né arany 1:9, a betegség kezdete altaliban a 30-as
¢életévekre esik. Idegrendszeri tiineteket koriilbelil az
esetek 60%-dban ad, az irodalom variabilis, 25-70%-o0s
érintettségrdl szamol be [1]. A cerebrilis lupus tiinetei
gyakrabban 1épnek fel a betegség késGbbi szakaszaban,
a relapsusok idején, amikor a szisztémds tiinetek mar
egyértelmtick, de megjelenhetnek korai szervi manifesz-
tacioként is, akar mar az SLE els6é évében [2]. Ha az
idegrendszeri szimptémak megel6zik a szisztémds tiine-
teket, komoly differencidldiagnosztikai problémat okoz-
hatnak. A kozponti idegrendszer érintettsége az élet-
kilatasokat jelentGsen rontja, a veseelégtelenség utin a
misodik leggyakoribb halalokot jelenti [3]. Kiilonosen
ritka a fulmindns kezdetd, gyors progressziét mutatd
neuropszichiatriai SLE (NPSLE) a betegség els6 mani-
fesztacidjaként. Ez esetben esetleg csak az agybiopszia
vezet diagnézishoz. Rizos és mtsai egy, az el§zEekben
cgészséges 55 ¢ves nd esetét kozoleék, akinek beteg-
sége élete elsG epilepszids rohamaval indult, 6rikon
beliil tarkékotottség alakult ki, és a 4. napon eszmélet-
lenné valt. A biopszia nem infekcidzus vasculitist mu-
tatott intravasalis és transmuralis immunkomplex-depo-
zitumokkal, monoklonalissejt-infiltraciéval, az érfalak
fibrotikus megvastagoddsaval ¢és mikroinfarktusokkal.
Erételjes immunszuppressziv kezeléssel a tiinetek in-
komplett visszafejlédését sikeriilt elérnitik [4].

Az SLE neuropszichiatriai

.o Ve / . .
szovodmeényeinek patogenezise
¢és patomechanizmusa

Az SLE-ben eléfordulé neurolégiai és pszichiatriai elté-
réseket elsGként a magyar Kaposi Mor irta le 1872-ben

IMMUNOLOGIAI KERDESEK

[5]. Annak ellenére, hogy tobb mint 100 év telt el az
elsé kozlés ota, az NPSLE igen sok vonatkozdsban tisz-
tizatlan. A kivalté tényezSk lehetnek funkciondlisak
(pszichoszocidlis nehézségek a kronikus betegséggel
kapcsolatban) és organikusak. Az organikus karosodas
hitterében all6 legt6bb neuropatoldgiai  eltérések
ischaemia, haemorrhagia és fehérillomanyi laesio kovet-
kezményei. Az organikus faktorok direkt és indirekt
tényezOk lehetnek. Direkt kiarosodast okoznak az anti-
testek, a vasculitis, thrombosis, vérzés és a citokin koz-
vetitette artalom. Az indirekt okok kozé tartoznak a
mids szerv kdrosodasa kovetkeztében létrejove eltérések
(példaul uraemia), a kezelés komplikaciéi (példaul szte-
roid), de ecl6fordulhatnak feliilfert6z6déses szovod-
mények is.

Az NPSLE patogenezise komplex, amelyben autoan-
titest kozvetitette neuralis miikodészavar, vasculopathia
és coagulopathia vesz részt. Mind a természetes, mind
pedig az adaptiv immunrendszer sejtes és szolubilis ele-
mei érintettek, igy az antigén-prezentald sejtek, T- és
B-sejtek, regulald T-sejtek és mas szabalyoz6 mechaniz-
musok, proinflammatoros citokinek, kemokinek, komp-
lementfehérjék, a sejttormelék eltakaritdsiban szerepet
jatszo sejtek és receptoraik. A koéros folyamatok ko-
zéppontjiban a patogén autoantitestek képz&dése All,
amelyek azutin immunkomplex kozvetitette és antitest-
fiiggd sejtmediadlt, valamint gyulladasos citokinek ter-
mel&dését elGsegité mechanizmusokat inditanak be [6].
A liquorban er&sen emelkedettek a neuronalis és
astrocytadegradacits termékek, példdul a neurofilamen-
tumtriplet-protein (NFL) és a glia fibrillaris acid pro-
tein (GFAP), vagyis mind a neuronok, mind az astrocy-
tdk kdrosodnak. Autoantitestek képzSdnek cerebrilis
struktardk ellen, a kozponti idegrendszerben immun-
komplexek depozitumai mutathaték ki. Intrathecalisan
proinflammatoros citokinek [példaul interleukin (IL)-6,
IL-8] szabadulnak fel, amelyek az idegszovetet kozvet-
lentil kdrositjak.

Az immunfolyamatok mellett a haemostasis koros el-
térései is szerepet jatszanak a patogenezisben, erre utal
az egyik tipikus szovettani eltérés, a multifokalis mikro-
infarktusok jelenléte, f6leg a cerebrilis cortexben és az
agytorzsben.

Szisztémas gyulladas esetén a homeosztizis egyen-
stlya a koaguldci6 iranyaba tolédik el a szoveti faktor
szintézise, az antikoaguliciés at gatldsa és a fibrinoli-
zis kirosodasa miatt. Ebben a plazminogénaktivitor-
inhibitor-1 (PAI-1) jatszik szerepet, amely a legf6bb
gitldja a szoveti plazminogénaktivatornak (tPA) és az
urokindz plazminogénaktivatornak (uPA). Ilyen egyen-
stlyzavar azonban nemcsak szisztémasan, hanem loka-
lisan a kozponti idegrendszerben is kialakulhat.

Kwieciniski és mtsai vizsgilata szerint NPSLE-ben a
PAI-1 mennyisége szignifikinsan magasabb, mint az
idegrendszeri tiineteket nem mutaté SLE-ben vagy az
egészséges kontrollok liquoraban. Ez a fibrinolizis karo-
sodasat igazolja, ami a neuronok, valamint az astrocytak
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1. tablizat | NPSLE-ben patogén szerepet jatszo antitestek
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Antitest

| Osszefliggésbe hozhaté klinikum

I. Cerebrilis komponensek elleni autoantitestek

Anti-brain—reactive antitest (BRAA)

Antigangliozid antitest (AGA)

Antineurofilamentum-antitest

Antimikrotubulushoz kotott protein-2 antitest (MAP-2)

Antiglialis fibrillaris acid protein antitest (aGFAP)
NMDA-receptorral keresztreaktiv anti-DNS-antitest
Antisynaptosomalis antitest

Anti-Rab guanozin-difoszfit-disszocidcié inhibitor-a («-GDI)-antitest

Antiubiquitin C-termindlis hidroldaz L1- (UCH-L1) antitest

Pszichozis, epilepszia

Migrén, dementia, polyneuropathia, depresszié

Pszichodzis, neuropathia, cerebritis, epilepszia

Kognitiv diszfunkcio, depresszio

Pszichozis

II. Endothelsejt-ellenes antitestek (AECA)

Anti-Nedd-5-antitest

II1. Szisztémas autoantitestek (ubiquitaer cellularis komponensek ellen irdnyulnak)

Anti-triéz-foszfat-izomeraz (TPI) -antitest
Anti-SSA /Ro antitest

Anti-Smith-antitest

Anti-B2-glikoprotein-1-antitest
Antiszerin-proteindz-3-antitest (anti-PR 3 /C-ANCA)
Antihiszton-antitest (AHA)

Antifoszfolipid-antitest (aPL)
a) Antikardiolipin-antitest (aCL)
) Lupus-antikoaguldns antitest (LAC)
¢) Antifoszfatidil-etanolamin-antitest

Antiperoxiredoxin-4- (PRDX4) antitest

Pszichozis, stlyos depresszid

Vascularis inzultus, epilepszia, fejfajas
Agyi erekben thrombusképzés
Kognitiv kirosodas

sériiléséhez vezet. Az intrathecalis PAI-1-emelkedést a
proinflammatoros citokinek (IL-6, IL-8, IL-1B) felsza-
badulasa szabdlyozza. Szignifikins korreldciét igazoltak
a PAI-1 és az NFL, illetve a glia fibrilldris acid protein
GFAP-szintek kozott, azaz az intrathecalis PAI-1-fel-
szabaduldsnak potencidlis szerepe van a neuronok és
astrocytdk pusztuldsiban. Ez viszont azt jelenti, hogy az
NPSLE terdpidjiban az aktiv antikoagulicios kezelés
akkor is megfontolandé, ha nincs is antifoszfolipid-
szindréma egyidejtleg jelen [7].

SLE-ben ischaemiihoz szimos tényezs vezethet, igy
az antitestek, az akcelerdlt atherosclerosis, kiilonosen
az arteria carotis atheroscleroticus plakkjai, a kortiko-
szteroidterdpia, a szisztémds gyulladds, a humordlis im-
munmediatorok, esetleges billenty(iérintettség, artérids
és vénas thrombosis, cerebrilis embolia, dissectio,
érspasmus és dominans eltérésként kisér-angiopathia. Ez
utobbit az intimasejt-proliferdcio, fibrosis, mucoid
hyperplasia és hyalinisatio, thrombosis, koriilotte micro-
gliacsomok, kis infarktusok, vérzések, fehérallomanyi
nekrozis és perivascularis gyulladasos infiltracié jelle-
mez [8].

Az NPSLE patogenezisére jellemz8, hogy az intra-
cellularis autoantigén-ellenes antitestek az extracelluld-
risan expresszalt autoantigénekhez kotSdve vagy az

epitoppal keresztreakciét adva viltanak ki patogén ha-
tast. Egy autoantitest specificitisa nem korlatozodik
szlikségszerfien egy bizonyos patogén mechanizmusra.
Nem egyetlen autoantitest felel@s a kirosoddsok min-
den formdjaért. A vér-agy gat kirosoddsa lehet6vé teszi
az aktivilt B- és T-lymphocytik, monocytik, macropha-
gok és patogén szérum-autoantitestek bejutdsit a koz-
ponti idegrendszerbe, és a B-sejtek a kozponti ideg-
rendszeren beldl in situ képesek de novo autoantites-
teket szintetizalni [8].

Jelenleg tobb mint 20 olyan autoantitestet ismer-
tek fol a szérumban és a liquorban, amelyek az ideg-
rendszeri kirosodassal Osszefiiggésbe hozhatok. A pa-
togén szerep egyértelmiien bizonyitott NPSLE-ben az
N-metil-D-aszpartat (NMDA) neurotranszmitter re-
ceptorspecifikus autoantitest esetében, amely excito-
toxikus mechanizmuson keresztiil vezet a neuron pusz-
tuldsihoz, valamint az antiriboszomailis P-antitest ese-
tén, amikor a neuron sejtfeliileti fehérjéje indukdlja az
apoptozist.

Az autoantitestek vagy cerebralis komponens ellen
iranyulnak, vagy szisztémdasak (1. tdblizat). Cerebrilis
komponenseket timadnak meg az antineuronalis an-
titestek, amelyek szdmos szerz6 szerint elsGsorban
NPSLE-ben fordulnak eld, és hianyukban nincs ideg-
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rendszeri manifeszticié. Hatdsukat tobbnyire a neuron
membranjiahoz kotédve fejtik ki. A gangliozidok a sejt
plazmamembranjinak részét képezik és a sejtszignal
transzdukciéjat modulaljak.

Az antigangliozid-antitest (AGA) nem specifikus
NPSLE-re, mert mas polyneuropathidban is el6fordul,
mégis prediktiv értéke van. Mivel sok betegnél a liquor-
ban akkor is kimutattak, amikor a szérumban nem volt
jelen, feltételezhet6 az intrathecalis antitestképzSdés.
Nagyszamt SLE-ben szenved§ beteg vizsgilata sorin
kapcsolatot talaltak az AGA-IgG és a migrén, dementia
és periférias neuropathia kozott, valamint az AGA-IgM
és a depresszid kozott.

Az astrocytakban képzd6d¢§ glialis fibrillaris acid pro-
tein (GFAP) a sejtstruktariban, sejtek kozti kommu-
nikdcidban és a vér-agy gat miikodésében jitszik sze-
repet. Az anti-GEAP-antitestnek szintén erGs prediktiv
értéke van NPSLE-re. Szintjét ezen betegek liquori-
ban magasabbnak taldltdk, ami azutin sikeres cyclo-
phosphamidkezelést kévetSen szignifikinsan csokkent.

Az anti-DNS-antitestek szamos SLE-manifesztaciot
kozvetitenek, vesekarosodast idéznek el§ és korrelalnak
a betegség aktivitasival. Ezen antitestek egy csoportja
keresztreakciot ad az N-metil-D-aszpartat (NMDA) -re-
ceptorokkal és eziltal egy excitotoxikus mechanizmu-
son keresztiil neuronalis apoptézishoz vezet [9].

Lupuspszichézisban az anti-Rab guanozin-difoszfiit-
disszocidcios inbibitor-« («GDI) -antitestet szignifikin-
san tobbnek talaltdk, mint nem pszichotikus NPSLE-
ben, idegrendszeri tlineteket nem mutaté SLE-ben,
sclerosis multiplexben, infektiv meningoencephalitis-
ben, egyéb eredetd pszichézisban vagy egészséges kont-
rolloknal. Az «GDI agyspecifikus antigén, amely nagy
mennyiségben talilhaté a neuronokban (de eltérGen
az el6bbiektdl, nem a membran felszinén), és a szinapti-
kus vesicula exocytosisit szabdlyozza. Az anti-aGDI-
antitest penetralni képes az €16 sejtbe és ott 1ép inter-
akcidba az «GDI-vel. Kimura és mtsai 5 lupuspszi-
chotikus betegiik koziil 4-nél igazoltdk az anti-
aGDI-antitestet, és a pszichotikus tiinetek j6l reagaltak
immunszuppressziv terdpidra, sét, kortikoszteroid adi-
sara sem volt relapsus [10].

Az antinbiquitin C-termindlis hidrolaz L1 (UCH-LI)
antitest neuronalis kdrosoddshoz vezet, ugyanis a neu-
ronok az UCH-LI1-et nagy mennyiségben termelik, és
ez a neuron differencidlédisiban, szinaptikus funk-
cidiban és a kontextuilis memoridban jatszik szerepet
[11].

Az endothelsejt-ellenes antitestek (AECA) az auto-
antitestek heterogén csoportjat képezik. A vér-agy gat
endothelsejtjeivel reagilnak, ezt koveti az apoptdzis-
indukci6 és az adhéziés molekulak expresszidja, ame-
lyek kovetkeztében a barrier integritasa sériil. A Nedd5
eml6soknél megtalalhaté szeptin, amely az aktinalapa
struktardkhoz kapcsolédik. C-terminalis régidja en-
dothelialis autoantigén, amely kapcsolatos az NPSLE-
betegek idegrendszeri manifesztacidival.
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A szisztémds, azaz ubiquitaer autoantitestek koziil
erGsen specifikus NPSLE-re az anti-trioz-foszfat-izome-
raz (TPI) -antitest. A TPI a glikolizisben és energiakép-
zésben részt vev$ enzim. Jellemzé mdédon az anti-TPI-
IgG-index a szérumban magasabb NPSLE-ben, mint
mds autoimmun betegségekben. A liquorban az anti-
TPI-IgG immunkomplexeket képez és a komplement-
rendszer aktivalasa Gtjan vezet kirosodashoz.

Az SSA/Ro antigének nukledris és citoplazmatikus
polipeptidek, amelyek SLE-ben és Sjogren-szindréma-
ban autoantigénként szolgilnak. Az anti-SSA/Ro an-
titestek jelenléte az egyértelmd neuropszichiatriai ki-
rosodas figgetlen prediktordnak bizonyult.

A hisztonok a kromatin {6 fehérjekomponensei.
A hiszton H1- és H3-ellenes antitestek az SLE-nek
nagymértékben specifikus markerei, az antibiszton-an-
titestek prevalencidja az NPSLE-betegeknél koriilbeliil
50% [9]. Gybgyszer indukilta SLE-re >95%-ban spe-
cifikus [12]. Iizuka és mtsai az anti-H2AIl-antitestet
talaltdk szignifikinsan tobbnek NPSLE-betegeknél, mint
idegrendszeri tiinetet nem mutaté SLE-betegeknél
[11].

A riboszomalis proteinek a fehérjetranszlicié cellu-
laris folyamatidban vesznek részt. Az antiriboszomdilis
P-antitestek NPSLE-re er6sen specifikusak, de tobb
szerz$ szerint nem szenzitivek. SLE-s betegeknél a be-
tegség aktivitdsit kozvetleniil megel6z6en, majd az
aktivitds alatt taliltak magasabb titert. Ezek az anti-
testek olyan klinikai manifesztaciokkal kapcsolatosak,
mint a lupus nephritis, hepatitis, valamint az NPSLE
kovetkeztében kialakult pszichdzis és stlyos depresszié.
A betegek liquordban megjelend IgG antiriboszo-
milis P-antitest NPSLE-t igazol. Neuropatogén szere-
pét bizonyitja az, hogy agysejtkultiraban apoptotikus
sejthaldlt okoz [8]. Az antiriboszomilis P-antitest-
szérum az AGA-Ml-antitesttel egytitt az NPSLE-t
100%-o0s pontossaggal igazolja [ 3].

Az antifoszfolipid-antitest (aPL) el6fordulasa az at-
lagpopuldciéban 2-5% [13]. Az NPSLE-hez kapcso-
16d6 cerebrovascularis inzultusok, epilepszia és fejfdjds
cléforduldsa  fiiggetlen kockdzati faktoranak Dbizo-
nyult, szerepére vonatkozéan mind SLE-ben, mind
pedig antifoszfolipid-szindroméban tobb lehetséges
mechanizmus elképzelheté: 1. Az anionos foszfolipid-
proteinkomplex-ellenes antitestek és a thrombocytikon
1év8, az endothelsejteken 1évE és a koaguldcios kaszkad
komponenseinek antigéncélpontjai kozott van inter-
akci6é. 2. Az is lehetséges, hogy az aPL olyan agyi
lipidekkel 1ép reakcidba, mint a cephalin vagy a
sphyngomyelin. 3. Az aPL azaltal is vezethet neurolé-
giai kdrosoddshoz, hogy a (@, -glikoprotein I (f,-GPI)
-interakcion keresztiil reagdl cerebralis sejtekkel [8].
Allatkisérletes modellek alapjan tgy tinik, hogy a neuro-
nokhoz és gliasejtekhez kotédve azok funkcidjat kozvet-
leniil kdrositja, az astrocytaprolifericiét pedig gitolja,
thromboticus esemény nélkiil is. Ugyanakkor az aPL
egészségeseknél is eléfordulhat, igy példaul prevalen-
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2. tiblazat
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| Neuropszichiatriai szindrémak SLE-ben — ACR Ad Hoc Committee (1999) szerint

Kozponti idegrendszer

Periférias idegrendszer

Aszeptikus meningitis

Cerebrovascularis kérképek

Demyelinisatiés szindroma

Fejtijas (beleértve migrén és benignus intracranialis hypertensio)
Mozgaszavar (chorea)

Myelopathia

Epilepszias rohamok

Akut konfazié

Szorongasos zavar

Kognitiv diszfunkcié

Hangulatzavar

Pszichozis

Akut gyulladdsos demyelinisatiés polyradiculoneuropathia
(Guillain—-Barré-szindréma)

Autoném kérkép
Mononeuropathia,
Mononeuropathia multiplex
Myasthenia gravis
Agyideglaesio

Plexopathia

Polyneuropathia

cidgja egészséges gyermekeknél 11-28%, és az id&seknél
a korral emelkedik. Immunizacio, virusos és bakterialis
fert6zések, valamint bizonyos gydgyszerek (példaul
chlorpromazin) emelik a szintjét. Az utébbi esetben tipi-
kusan nem az IgG-, hanem az IgM-izotipus mutathaté
ki, és ez nem kapcsolédik a thromboticus események-
hez [13].

Igen szoros korreliciot taldltak az antikardiolipin-
antitest (aCL) és az idegrendszeri manifeszticiok ko-
zott. A betegek egy részénél bizonyitott a vér-agy gat
sériilése, s ezdltal a cirkuldlé aCL-antitestek bejuthat-
nak a kozponti idegrendszerbe, ugyanakkor viszont a
betegek masik részénél bizonyitott az intrathecalis
szintézis. Az aCL-antitestek két mechanizmus Gtjan is
NPSLE kialakuldsihoz vezetnek; egyrészt az agy sejt-
jeire gatlohatdstak, mdsrészt elGsegitik a thrombus kép-
z6dését az agyi erekben.

A lupus-antikongulins antitest (LAC) pozitiv SLE-
betegeknél a kognitiv hanyatlas 2-3-szor gyakoribb,
mint a LAC-negativoknal. A deficitet a subcorticalis
fehérallomany karosoddsira vezetik vissza, amely felte-
het6en microthromboembolids események és a vascu-
lopathia kovetkezménye. A LAC gitolja az astrocyta
prolifericiéjit, és a synaptosomak nem specifikus per-
meabilitdsdt és depolarizicidjit.

Kimutattik az antifoszfutidil-ctanolamin-antitest pre-
valencidjt is NPSLE-betegeknél [9]. A peroxiredoxin-4
(PRDX4) a cytosolban és a Golgi-apparatusban taldl-
hatd, de a sejtek szekretdljik is. A peroxiredoxinok az
¢l6 sejtet védik az oxidativ kirosodastdl, és szerepiik
van a sejt proliferaciéjaban és differencialédasaban is.
Az elleniik képz6dsS antitestek az oxidativ stressz fo-
kozédasat valtjak ki, ezdltal vezetnek a neuron apop-
tozisihoz. NPSLE-ben 57%-ban, non-NPSLE-ben 23%-
ban igazoltak [11].

Neurometabolit-eltérések

Brooks és mtsai magnesesrezonancia-spektroszkopids
vizsgilattal NPSLE-ben kiilonb6z6 agyi neurometa-
bolitok koncentraciéjat hatiroztik meg, majd a post
mortem szovettani eltérésekkel vetették Ossze. Egész-
ségesekhez viszonyitva az N-acetil-aszpartit- (NAA),
a kreatin- és a laktitszinteket szignifikinsan alacso-
nyabbnak, a kolinszintet szignifikinsan magasabbnak
talaltdk. A neurometabolit-eltérések és a szovettani el-
térések kapcsolata igen szoros volt, a csokkent NAA- és
kreatinszintek neuronkdrosodast vagy -pusztulast, a fo-
kozott kolinszint gliosist és membrankirosodast jel-
zett. Az NAA csaknem teljes egészében a neuronokban
talalhat6, az ép kognitiv mikodéshez elengedhetetlen.
Alacsonyabb szintje és az IgG-aPL jelenléte kozt szoros
kapcsolat van, ami arra utal, hogy a csokkenés szok-
vanyos oka a thromboticus mikroinfarktus. A nagyobb
laktatmennyiség ischaemidra, anaerob metabolizmusra
és gyulladdsra utalt, és olyan stlyos hisztopatoldgiai el-
térésekkel volt kapcsolatos, mint a szoveti nekrédzis, mic-
rohaemorrhagiik és a cerebralis oedema [14].

Endothelsejtek aktivacioja

Az NPSLE egyik patogén tényezdje az endothelsejtek
aktivicidja. Ez dltaldban az IL-1- és TNF-a-expoziciot
kovetben jelenik meg és fokozodhat az I1L-1p és IL-6
lokalis felszabaduldsa kovetkeztében. A cirkulalé gyul-
laddsos sejtekbdl a szisztémads aktivitds alatt szabadul fel
a TNF-a és IFN-y. Ezek stimulaljak mind az astrocyta-
kat, mind pedig az endothelsejteket, és a NO-képz&dés
potens vasodilatatorként cerebralis vasogen oedemahoz
vezet. Sok esetben tehat az endothelialis diszfunkcié
hozzidadddik az egyéb hemodinamikai faktorokhoz (pél-
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ddul akut hypertensio, folyadékretencid) és szekunder
modon parenchymds vérzéshez vezet [15].

Vér-agy gat zavara

Az NPSLE patogenezisében nem elhanyagolhat6 sze-
repet jatszik a vér-agy git zavara is, amelyet valoszintleg
alabecstilnek, részben atmeneti jellege, részben a diag-
nosztikai lehetGségek alacsony érzékenysége miatt. Ez
hozzdjarul az NPSLE klinikai tiineteihez, de azok azutin
tartésabbak, mint a barrier zavara. A vizsgilatok szerint
a diffiz tiineteket mutaté6 NPSLE-ben a karosodds ki-
fejezettebb, mint fokalis tiinetek esetén. A barrier ki-
rosoddsit részben a cerebralis erek ischaemiat okozé
microthrombusai valtjak ki, részben az immunmedialt
attak és az endothel el6z6ekben ismertetett aktivalo-
ddsa a kovetkezményes lokalis citokinképzéssel [16].

Szovettani elvaltozasok

NPSLE-ben a szovettani eltérések széles skalajat irtik
le. Gyakori a mikroinfarktus, apré vérzés, mérsékelt
angiopathia thrombocyta- és fibrinthrombusokkal. A ne-
uronok és axonok szama csokken, a rostok koril vakuola,
illetve nagyobb spacium van. Csokken az oligodendro-
glidk szama, neuronalis nekrdzis, reaktiv microglia- és
astrocytafelszaporodas, lipiddel telt macrophagok, cisz-
taképzBdés lathato [14].

Az NPSLE klinikuma

NPSLE-re a klinikai tiinetek széles spektruma jellemz§
az enyhe fejfajastol, szubklinikus kognitiv zavaroktdl a
sulyos, életveszélyes myelitis transversdig vagy stroke-ig.
Az American College of Rhbeumatology 1999-ben az
NPSLE 19 kiilonb6z6 szindrémdjat klasszifikalta (2. tab-
lazat) [17]. A leggyakoribb pszichidtriai manifeszticid
az organtkus pszichoszindroma, amely a betegek koril-
beliil 30%-aban alakul ki. Ezen beliil gyakori a delirium
(akut konfazié) és a krénikus, akir dementidig progre-
didl6 korkép. Egyes tanulmdnyok szerint valamilyen
szintli kognitiv zavar az SLE-betegek 80%-aban igazol-
hat6 [18]. A kognitiv hanyatlds mintizatit vizsgdilva,
a késleltetett felismerd memoria zavara residualis defi-
citre, a memoéridban valé tirolds romldsa temporalis
vagy limbicus patolégiara utal. Az azonnali memoria-
és koncentraciédeteriordcié a tranziens vagy diftaz koz-
ponti idegrendszeri kdrosodds lehetGségét veti fel [19].
Mas szerz6k ugyanakkor a memoria kitiintetett szere-
pét vitatjak ugyandgy, mint a tisztin organikus hattér
valészintiségét, mivel a cerebralis hypoperfusio és mas
betegségmarkerek gyengén kapcsolédnak a kognitiv tel-
jesitményhez. Ezek alapjan a betegségre adott pszichol6-
giai reakcié vagy mds pszichoszocidlis faktorok domi-
nancidjat tételezik fel [20]. Az utébbinak azonban
ellentmond az a vizsgilati eredmény, amely szerint 2—3
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éves hosszmetszeti kovetés soran azoknal a betegeknél,

akiknél perzisztensen magasabbnak talaltak az IgG-aCL

antitest szintjét, szignifikinsan rosszabb kognitiv teljesit-
ményt mértek, mint azoknal, akiknél soha nem volt vagy

csak esetenként volt magasabb ugyanez [18].

A misik leggyakoribb pszichiatriai korkép a depresszid,
amely lehet organikus eredett, tarsulhat a krénikus be-
tegség okozta stresszhez vagy a szteroidterapidhoz. Leg-
gyakoribb az 6tvozott etioldgia, amelyben a kivaltod té-
nyez6k aranya nehezen donthetd el. A major depresszid
pontprevalencidjat 10,8-39,6% kozt adjak meg, az aktiv
SLE miatt hospitalizaltak 44%-aban {rjik le, azaz az SLE-
aktivitas potencidlis kockazati faktort jelent a depressziod
kialakuldsara és stlyosbodasara [21]. Mivel az életmind-
séget a depresszi6 és a vele egyiitt vagy a nélkiil fellépd
szorongds jelentGsen rontja, ezek megfelelS gyogyszeres
és pszichoterapias kezelése szintén els6rendd feladat.
A gybgyszervilasztasnal a szokdsos kezelési stratégidk a
valasztandoak, azaz elsGsorban a depresszié dominaléd
tlinetei az irdnyadodak.

Ritkibban taldlkozunk pszichizissal, amely lehet schi-
zophreniform vagy elvétve maniform is. Haddad és
misai olyan esetrdl szimolnak be, amikor egy fiatal n6-
nél egyidejlleg jelentek meg az SLE jellegzetes tiinetei
és bontakozott ki tipusos mania, grandidzus tévesz-
mékkel, alvisképtelenséggel, gondolatrohandssal és a
betegségbelatas hidnyaval [1]. Ezen dllapotok kezelé-
sénél dltaliban az alapbetegség gyogyszerelése a dontd,
tobbnyire kevesebb antipszichotikumra van sziikség,
mint a hasonlé tiinettant endogén kérképeknél. De-
pressziot, illetve pszichoézist az SLE kezelésében alapvetd
szteroid is indukalhat.

A neurolégiai manifeszticidk kozil leggyakoribbak
az epilepszids vohamok (grand mal és petit mal; fokalis,
temporalis egyarant) és az ischaemids stroke, amelynek
tiinettandt és progndzisit a laesio helye, kiterjedése hati-
rozza meg.

Kilonos figyelmet érdemel az agynevezett demyeli-
nisatios szindréma, mivel — kiilonosen, ha els6 manifesz-
tacié és az SLE szisztémads tiinetei még nem alakultak
ki — komoly differencidldiagnosztikai problémat jelent-
het a sclerosis multiplex, kiilonosen pedig az tgyneve-
zett lupoid sclerosis iranyaban. Definiciészertien: akut
vagy relapsust mutaté encephalomyelitis, amelyben
egyértelmtick a térben és id6ben eloszlé diszkrét neu-
rolégiai laesiok. A diagnosztikai kritériumok koziil 2
vagy tobb taldlkozasa kiilonb6z6 idGpontokban vagy 1
kritérium 2 kiillonb6z3 alkalommal megerdsiti a diag-
nozist.

Diagnosztikai kritériumok:

— a kozponti idegrendszer fehérillomanyiban multi-
plex, diszkrét karosodott teriiletek, amelyek egy vagy
tobb végtag gyengeségét és érzészavarat okozzik;

— myelopathia transversa;

— neuropathia optica;

— kettSs latds, amelynek hatterében szemidegbénulis
vagy internuklearis ophthalmoplegia all;
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— agytorzsi korkép, szédiiléssel,
dysarthridval vagy dysphagiaval;
— egyéb agyidegtiinetek.

A sokszor dramai tiinetek ellenére a képalkotok gyak-
ran minimdlis vagy aspecifikus eltéréseket mutatnak. Az
MRI-vel igazolhat6 laesiok morfologidja differencialdi-
agnosztikai szempontbdl fontos.

Altaliban, ha a laesio nem multifokélis, az késSbbi
sclerosis multiplexre (SM) nem prediktiv.

Kis multifokalis laesiok nemcsak SM-re, hanem
NPSLE-re, antifoszfolipid-szindrémdra (APS) is jellem-
z6ek, s6t, klinikailag néma apro stroke-ok is okozhatjak.

NPSLE-ben és APS-ben a subcorticalis laesiok domi-
nalnak, SM-ben a periventricularis és féleg a corpus
callosumban elhelyezked&ek szokvanyosak.

Az eclongilt, ovoid alaka laesi6k és az tgynevezett
»fekete lyukak” SM-re utalnak.

Az egyéb vizsgilatok kozil a vizudlis kivaltott vi-
lasz negativ lelete SM-ben nem valdszinti. Magas ANA-
titer er6sen NPSLE vagy mds szisztémds autoimmun
koérkép mellett szol.

hinyassal, ataxidval,

Myelopathia

Rapidan (6rik vagy 1-2 nap alatt) kifejl6dé paraparesis,
illetve szenzoros zavar jellemzi. Erintettek lehetnek a
fels6 végtagok is bilaterdlisan, akidr quadriplegia is ki-
alakulhat bél-, illetve hélyagdiszfunkcidval vagy a nélkiil.
Az érzészavar a motoros tiinetekhez hasonléan meg-
hatirozott gerincvelSi magassagi laesiora utal. A meyelitis
transversa igen ritka, az SLE-betegeknek mindossze
1-2%-at érinti, azonban igen stlyos, siirgésségi beavat-
kozast igényl6é koérkép. Minden olyan betegnél, akinél
myelitis transversa alakul ki és aPL a vérben kimutat-
haté, az SLE-t és az APS-t fel kell vetni. Az MR-képre
jellemz8, hogy a myelopathia kiterjedése hosszabb,
mint SM-ben és hasonlé a Devic-szindrémdban ész-
lelthez [8]. Leggyakoribb a rostrocaudalis terjedés, 4
csigolyaszegmentumot érintve. Ennél tobb szegmen-
tumra valé terjedés ritka, de nagyon sualyos kompliki-
cid, a betegek 80%-a kiilonb6z6 fokban rokkant marad.
Patogenezise tisztizatlan, alapvet§ folyamatnak a
thrombosist és vasculitist tartjik, ami a gerincvel$ karo-
sodasihoz vezet. Legfontosabb a korai és agressziv keze-
Iés, amelynek sarkkove a cyclophosphamid és immun-
szuppresszi6. Mivel az ischaemia és vasculitis arinya
nem konnyen hatirozhaté meg, aPL jelenléte esetén
antiaggregicié vagy antikoagulicié sziikséges. Plazma-
csere hatékonysagara nincs kontrollalt, prospektiv tanul-
many, altalaban sutlyos esetekben adjuvins terapiaként
javasoljik. Az irodalom szerint a rituximab o6nill6an
vagy kombindciéban hatékony lehet. Az intravénas im-
munglobulin (iv. Ig) -terdpidt is adjuvins kezelésként
ajanljak [22].

Szintén ritka (az SLE-betegek koriilbelill 1%-at
érint8) szindréma a neuropathin optica. Gyakran egy-
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oldali, a kérismézésben a latétérvizsgilat és a vizudlis
kivéltott valasz nyujt segitséget.

Az American College of Rhbeuwmatology 19 NPSLE-
szindromadja kozott nem szerepel, de az SLE-nek fon-
tos kozponti idegrendszeri szévédménye lehet a poste-
rior veverzibilis encephalopathin  szindroma (PRES),
amelyet 1996-ban Hinchei és mtsai irtak le. Bar el6for-
duldsa igen ritka, felismerése fontos, mivel megfelel$
kezelés esetén potencidlisan reverzibilis, mig egyébként
nagy mortalitast kérkép a szekunder komplikdciok miatt
(status epilepticus, intracranialis vérzés, nagy Kkiterje-
dést ischaemias stroke). Klinikailag fejfajds, a tudati
vigilitds csokkenése, epilepszids rohamok és corticalis
tipust latasvesztés jellemzi. ElsGsorban az SLE nagy
szisztémas aktivitasaval, akut hypertensiéval és veseelég-
telenséggel hozhatd Gsszefiiggésbe. A {6 patogén me-
chanizmus a vér-agy gat kirosodasa és a kovetkezmé-
nyes plazmabeszivirgis az agyi parenchymaba. A PRES
kialakuldsanak legelfogadottabb tedridja szerint az auto-
reguldcié hypertonia okozta kirosoddsa (akir meg-
szlinte) kovetkeztében a vascularis permeabilitds fo-
kozodik, emiatt jut be a plazma és az erythrocytik az
agy-parenchymaba, vasogen oedema és petechias vérzé-
sek alakulnak ki. Ez a koérkép leggyakrabban immun-
terdpia, eritropoetinterdpia, transzplanticié, kemote-
rapia, Guillain-Barré-szindréma szovédményeként jon
létre [15]. Egyéb oki tényez8k a hirtelen vérnyomas-
emelkedés, praceclampsia és eclampsia, veseelégtelen-
ség, szepszis [23]. Az SLE-betegek azért kiilonosen
veszélyeztetettek PRES-re, mert az endotheljitk karo-
sodott, hypertonidsak, a veseelégtelenség miatt folya-
dékretenci6 alakulhat ki naluk és citotoxikus kezelésben
részesiilnek. A domindldéan posterior oedema oka a
posterior keringés viszonylag szegényesebb szimpatikus
innervicidja, emiatt ezek az erek érzékenyebbek a kilépd
intravasalis komponensekre. Baizabal-Carvallo és mtsai
vizsgalata szerint ezeknél a betegeknél kimutathaté a
frontalis lebeny érintettsége is, azaz a folyamat ditfaz
természet(i, posterior-anterior gradienssel. Az epilepszias
rohamokat a corticalis érintettség magyardzza, a basalis
ganglionok oedemdjinak ritkasiga viszont arra utal,
hogy az arteria lenticulostriata viszonylag rezisztens az
endothelialis 4tszivargassal szemben. Kezelésében az
antihipertenziv teripia mellett az agressziv szisztémds
kortikoszteroidadas és a dializis lehet hatékony [15].
Fugate és mtsai vizsgilatiban az autoimmun betegsé-
gekben el6fordulé PRES-ben szignifikinsan gyakrabban
fordul el6 a cerebellum kiarosoddsa, mint az egyéb
etiologidju PRES-ben [23].

Ugyancsak nem szerepel az American College of
Rbenwmatology 19 NPSLE-szindromaija kozott a teljes
mértékben reverzibilis fokilis nenrvoldgini deficit szind-
roma, amelyet Kimura és mtsai irtak le, és az irodalom-
ban még 11 esetet taldltak a sajat 2 esetiik mellett. Mind-
két esetitkben a stilyos neurolégiai tiinetek parhuzamo-
sak voltak az MRI-n észlelt elviltozdsokkal, a liquorban
markans IL-6-emelkedést regisztriltak, és mindezen
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eltérések teljes mértékben reverzibilisnek bizonyultak
nagy dézist metilprednizolonteripidra. Ebben az eset-
ben a legvaldszintibbnek a vasculitises etiologiat tartjak,
és a szindrémat elkiilonitik mind a cerebrovascularis,
mind a demyelinisatids szindromaktol [24 ].

Az agyideglaesiok kozil leggyakrabban ptosis, oph-
thalmoplegia és a n. VII. gyengesége vagy érzészavar for-
dul el6 [18].

A periférids idegrendszer az SLE-betegek 5-27%-dban
érintett. Leggyakoribb a hossztsagfliggs szenzomoto-
ros axonopathia, polyneuropathia, ritkibb a mononeu-
ropathia multiplex, a Guillain—Barré-szindroma vagy a
plexopathia [18, 25].

Antifoszfolipid-szindroma (APS)
vagy Hughes-szindroma

Eredetileg 1983-ban SLE-betegek olyan alcsoportjanil
irtak le, akiknél rekurrens thromboticus eseményeket
észleltek. Késébb azonban kideriilt, hogy SLE nélkil
is 1étez6 6nalld koérkép, de a kettd kozott igen sok a
hasonlésag, illetve az atfedés. Patogenezisében valdszi-
niileg a nagy affinitdsa §,-glikoprotein I-nek (B,-GPI)
van kitlintetett szerepe, amely erésen kotédik a negativ
toltést fosztolipidekhez (példdul kardiolipin, foszfati-
dilszerin), és ezdltal szabadda teszi az epitopot, amihez
azutan az anti-B,-GPI-antitest kotédik. A B,-GPI-anti-
B,-GPI-foszfolipid komplex interakcioba Iép kiilon-
b6z6 sejtekkel és hemosztatikus reakciokkal. Az inter-
akciok kovetkezménye az endothelsejtek, monocytak
és thrombocytik aktivalodasa, komplementaktivilas,
a koaguldcioval és fibrinolizissel valé interferencia, vala-
mint proatheroscleroticus hatas. APS-ben perziszten-
sen pozitiv aPL-t, aCL-t, LA-t és B,-GPI-t igazolnak
[26].

APS-betegek leggyakoribb neuroldgiai tiinete a fzj-
fjds, akdr kronikus formaban, akar migrén jelleggel.

A cerebralis érintettség igen gyakori, ezen belil az
ischaemids események, azaz stroke (19,8%), TIA (11,1%)
és amaurosis fugax (5,4%) kialakulasa a legvalészintibb.
A TIA érintheti a posterior keringést is, igy tranziens
globalis amnézia (TGA) elSfordulasat is leirtak. A be-
tegek dltaldban fiatalabbak és tobbségiikben ndk, szem-
ben a nem APS-eredetli cerebrovascularis torténések
esetén.

A kevésbé szokvanyos Suneddon-szindrimaban livedo
reticularis és cerebralis ischaemia 6tvozédik. Néknél
gyakoribb, f6leg a 4.-5. dekddban jelenik meg, familidris
halmozd6das nem ritka. Szovettanilag fokalis és szeg-
mentdlis intimahyperplasia és thrombusrecanalisatio
jellemzd.

Még ritkabb APS-hez kapcsolddd cerebrovascularis
korkép az akut ischaemids encephalopathin (akut kon-
fazid, dezorientacid, hyperreflexia, aszimmetrikus quad-
riparesis, bilaterdlis extensorvilasz jellemzi, epilepszias
roham is kisérheti) és a moya-moya betegséy (progressziv
vascularis stenosissal, amelyet aPL-lel kapcsolatban csak
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gyermekeknél irtak le). Az akut ischaemids encephalo-
pathidban szenved6knél taldltak a legmagasabb aCL-
szintet. Az MR-vizsgilat kis corticalis hipodenzitaso-
kat mutat, kezelésében az immunszuppressziénak és
plazmacserének van elsédleges szerepe.

Az Euro-Phospholipid Project Group szerint epilepszids
manifesztacio az APS-betegek 7%-dban fordul elS.
Leggyakoribb ischaemids idegrendszeri kirosodds ese-
tén, de hitterében az agyszovettel valé immunreakciot
is feltételezik. Ezeknél a betegeknél az anti-aCL, anti-
6,-GPT ¢és antitrombin-antitestek szintjét magasnak
talaltdk. Az aPL neurotranszmitterhez kotédve inter-
feralhat a neuralis funkciéval, illetve gatolhatja a GABA-
receptor-ioncsatorna  komplexet és ezdltal noveli a
neuralis excitabilitdst.

A chorea ritka manifeszticid, szorosan kapcsolodik
az aPL-hez. Antedatilhatja az egyéb manifeszticiokat,
vagy a Kkoérlefolyds soran késébb jelenik meg. Tiinet-
tanilag nem kiilonbozik a reumas laz (Sydenham-
szindroma) okozta choredtdl és az 6rokletes Hunting-
ton-choreatdl. A kozolt esetek szereplSi valamennyien
meggyogyultak. Tobb szerz szerint inkibb hormonali-
san befolydsolt reverzibilis immunmedidlt valasz 4ll a hat-
térben, semmint vascularis eredet, ugyanis minden be-
tegnél precipitilé tényezd volt az Osztrogéntartalmi
antikoncipiens szedése, a graviditds vagy a korai post
partum periddus. Feltételezik, hogy az autoantitestek a
striatum interneuronjaihoz koétédve hipermetabolikus
diszfunkcioét okoznak, ugyanis a striatumban hiperme-
tabolizmust tudtak kimutatni [27].

A kognitiv funkciok hanyatidsanak a multinfarktus
dementia formdjit észlelik leggyakrabban. Dominald
tlinetek a memoria, koncentraloképesség, tartds figye-
lem gyengiilése.

Igen ritka, de nagyon silyos megjelenési forma az
ugynevezett antifoszfolipidkatasztrifa-szindroma (CAPS),
amely az APS-betegek 1%-at érinti, kiterjedt kisér-
occlusidval és magas aPL-antitest-titerrel jar. A CAPS-
betegek felénél ez az APS megjelenésének elsé jele.
Nemcsak primer APS-ben, hanem SLE-ben, illetve mds
immunbetegségekben is lefrtak. Kivilté tényezd lehet
infekcid, sebészeti beavatkozds, ordlis antikoncipiens
megvondsa, szamos gyogyszer, sziilészeti események és
neoplasia. Igen sulyos szisztémds gyulladisos korkép,
rapidan kialakul6 sokszervi elégtelenséggel, mortalitasa
44% korili. Az idegrendszer részérdl akut encephalo-
pathia, sokszor epilepszias rohamok, fejfajis, néma agyi
infarktus, sinusthrombosis alakulhat ki [26].

Az idegrendszeri APS kezelése

Az APS cerebrilis manifesztacioi esetén a bazisterdpiat
az antikoagulacié vagy antiaggregicio jelenti, indivi-
dudlis dontés alapjan bizonyos esetekben immunszup-
presszioval, illetve immunmoduliciéval kombindlva.
Enyhe vagy aszimptomas esetekben a szoros obszerva-
cié és acetilszalicilsav adasa indokolt, kiilonosen, ha

2011 m 152. évfolyam, 15. szam

ORVOSI HETILAP



egyéb kockazati faktor (példaul hypertonia) is fennall.
SLE és szekunder APS egyiittes fenndllisa esetén kis
dozisu glitkokortikoid és hydroxychloroquin, chloro-
quin, statin addsa megfontoland6. Sdlyos fokdlis
thromboticus kdzponti idegrendszeri manifeszticiéban
tartés warfarinterdpia sziikséges. Sulyos esetekben nagy
dozisu glitkokortikoid ordlis vagy parenteralis 16kés,
cyclophosphamid, plazmacsere és iv. Ig adhaté [26].
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